AILEVI AKDENIZ ATESI

Esen Kasapoglu-Gtinal




HEREDITER
PERIYODIK
ATES

SENDROMLARI




AILEVI AKDENIZ ATESI

HIPER IG-D SENDROMU
TNF-RESEPTOR ILE ILISKILI SENDROM
AILEVI SOGUK URTIKERI

MUCKLE-WELLS SENDROMU




COCUKLUK VE ADOLESAN DONEM

E(%60)
OTOINFLAMATUAR BIR HASTALIK
AKDENIZ ULKELERINDE

YAHUDI, TURK, ARAP, ERMENI
TURKIYE’DE ?




PATOGENEZ

OTOZOMAL RESESIF
HETEROZIGOT — TASIYICI
MEFV GENI — PIRIN/MARENOSTRIN

W\ PEAY
V726A
V63801

E148Q
V6941




PATOGENEZ

PIRIN/MARENOSTRIN
TRANSKRIPSIYON
OLGUN PNL/EOSINOFIL/MNL/ DENDRITIK HC
LENFOSIT — DUSUK DUZEYLERDE




KLINIK BULGULAR

PRODROM DONEMI —> 21-72 SAAT (6-96 SAAT) SUREN ATAK

ATAK SIKLIGI —» DEGISKEN
AYDA BIR < BIRKAC YILDA BIR
ATAK TIPI - DEGISKEN

ATAKLAR FIZYOLOJIK VEYA DUYGUSAL STRES ILE
TETIKLENEBILIR




KLINIK BULGULAR
ATES ATAKLARI

SEROZIT ATAKLARI
PERITON
PLEVRA
PERIKARD

ARTRIT ATAKLARI

CILT TUTULUMU




ATES ATAKLARI

TEK BULGU OLABILIR

SEROZIT ATAKLARINA ESLIK EDEBILIR




PERITONIT ATAKLARI: (%95)

KABIZLIK (DAHA SIK)
[SHAL
HAFIF KARIN AGRISI
AKUT BATINI TAKLIT EDEBILIR
REBOUND +
HAVA SIVI SEVIYELERI +
BATIN ICI SERBEST SIVI (AZ MIKTARDA)

STERIL/LOKOSIT T
PERITONDA ADEZYONLAR — INFERTILITE




PLEVRA ATAKLARI — %25-50

TEK TARAFLI

PLORETIK GOGUS AGRISI
SURTUNME SESI DUYULABILIR
SOLUNUM SESLERI AZALABILIR

AZ MIKTARDA EFUZYON GORULEBILIR




ARTRIT (%70)
AKUT-KRONIK
MONO-OLIGOARTIKULER
DiZ, AYAK BILEGI, KALCA
KOTU PROGNOZ — KALCA
TOTAL ENDOPROTEZ GEREKEBILIR
ARTRALIJI
M694V ILE ILISKILI

SEROZIT ATAKLARI ILE ILISKISIZ




PERIKARDIT (NADIR)
TAMPONAD GELISEBILIR

AKUT SKROTAL SISME/AGRI
PREPUBERTAL DONEMDE
TUNIKA VAJINALISIN INFLAMASYONU
TORSIYON GELISEBILIR




CILT
ERIZIPEL BENZERI ERITEM

OZELLIKLE DIZDEN ASAGIDA
EN SIK AYAK BILEGI ETRAFINDA







LABORATUAR BULGULARI

ATAK SIRASINDA
IN QIR T-VAIN ) E=
LOKOSITOZ/TROMBOSITOZ
ESR/CRP T
FIBRINOJEN T
SAA T
GECICI PROTEINURI/MIKROSKOPIK HEMATURI

ATAK ARASI
NORMAL




ESLIiK EDEBILDIGI HASTALIKLAR

AMILOIDOZ

UZAMIS FEBRIL MIYALIJI
SPLENOMEGALI (%30)
PAN

HENOCH-SHONLEIN PURPURA




AMILOIDOZ
EN CIDDI MANIFESTASYONU
NEFROTIK SENDROM/KBY
AILE HIKAYESINDE AMILOIDOZ OLANLARDA
M694V HOMOZIGOT OLANLARDA
DUZENLI KOLSISIN ALMAYANLARDA

ATAK ARASINDA AFY T DEVAM EDENLERDE




TEDAVI

KOLSISIN 1 MG
COLCHICUM DISPERT /KOLSIN — 3X0.5MG

0)Y101:8:10)'40
GEBELIK/EMZIRME DONEMI




KOLSISIN ISTENMEYEN ETKI

[SHAL

HEPATOTOKSISITE

KEMIK ILiGI SUPRESYONU

MIYOPATI

NOROPATI




TEDAVININ
ATES ATAKLARI UZERINE
SEROZ ZAR TUTULUMU UZERINE
ARTRIT UZERINE

AKUT / KRONIK
AMILOIDOZDAN KORUYUCU
AMILOIDOZ UZERINE
KAZANCLARI NELERDIR?




TANI NASIL KONULUR?

KLINIK

LABORATUAR BULGULAR

AILE HIKAYESI

KOLSISINE VERDIGI YANIT

GENETIK TESTLER







