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PFAPA

 PFAPA sendromu, ates,
faranjit, adenit ve/ya

P eriodic

F ever , / aftdz stomatit ataklari
ile karakterize bir

A DM‘I\Q“‘ SMIM*IM periyodik ates

20 o308 sendromu
P haryneitis * PFAPA'ya 6zgil, tanisal
A denepa*bv bir laboratuvar testi yok




PFAPA tani kriterleri

* Erken yasta (<5 yas) baslayan tekrarlayan ates
ataklari

« USYE yoklugunda, su uc bulgudan en az biri
» Aftoz stomatit

» Servikal lenfadenit

» Faranjit

* Siklik n6tropeninin dislanmasi

e Ataklar arasi tamamen asemptomatik donem
* Normal bayume-gelisme
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Diger otoinflamatuvar hastaliklar icin

belirlenen siniflama kriterleri
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AAA siniflama kriterleri

FMF

Presence Score

Duration of episodes < 2 days 9

Chest pain 13

Abdominal pain 9

Eastern Mediterraneant ethnicity 22

Morth Mediterraneand ethnicity 7

Absence

Aphthous stomatitis 9

Urticarial rash 15 _ _
Enlarged cervical lymph nodes 10 B o oS et al

Duration of episodes =6 days
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Amac

e Turkiye'de ve Amerika Birlesik Devletleri’'ndeki
(ABD) PFAPA hastalarinin genel ozelliklerini
degerlendirmek, karsilastirmak

* Yeni AAA kriterlerini, PFAPA hastalarinda test
etmek



Materyal-Metot

* 2007-2012

e 131 PFAPA hastasi

> 71’i Hacettepe Universitesi Ihsan Dogramaci
Cocuk Hastanesi

» 60’1 Harvard Boston Cocuk Hastanesi’nden



BULGULAR



Bulgular-1

Kiz/erkek orani 1.8

Medyan hastalik baslangic
yasi 21 ay

Ataklarin medyan siresi 4
gun

Ataklarda akut faz
reaktanlari atak arasi
doneme gore daha yuksek

(p<0.001)

Ataklarla iliskili semptomlar:

v’ faranjit (%96.2)

v’ aft (%53.4)

v’ servikal lenfadenit (%53.4)
v’ karin agrisi (%45.8)

v’ artralji (%25.2)

v" bulanti/kusma (%21.4)

v’ bas agrisi (%19.1)

v ishal (%10.7)

v dokunti (%5.3)

v gdgus agrisi (%0.8)



2-

=

Semptom baslangic 12
yas! (ay)

Erkek/Kiz (n)
Ailede tekrarlayan - .
tonsillit varhig, gl » Tiirkiye’deki hastalarda

(%) inflamasyon daha siddetli

* Genetik faktorler (aile oykiisii)?
* Cevresel faktorler?
medyan (min-md (Mikrobiyota?)

Atak arasi (glin)
medyan (min-mé

Atak slresi (gu

Atak I6kosit sayisi 0.006
(x103/mm3),

medyan (min-maks)

Atak ESH (mm/sa), 34 (5-9 31 (8-98) 0.37

medyan (min-maks)
Turkiye'deki hastalarda semptom baslangi¢ yasi daha kiigiik, aile 6ykiisii daha sik,
atak siiresi daha kisa, atakta lokosit sayisi daha yiiksek



Atak ozellikleri Tuirkiye’deki ABD’deki hastalar | P degeri
n (%) hastalar (n=71) E))

Faranjit 71 (100) 55 (91.7) 0.018
Aftoz stomatit 31 (43.7) 25 (41.7) 0.81
Servikal adenit 23 (32.4) 47 (78.3) <0.001
Karin agrisi 32 (45.1) 28 (46.7) 0.85
Artralji 17 (23.9) 16 (26.7) 0.72
Bas agrisi 1(4.5) 2 (6.5) 1
Bulanti/kusma 8 (11.3) 20 (33.3) 0.002
Dokintd 5(7) 2 (3.3) 0.45
ishal 7 (9.9) 7 (11.7) 0.73

Tiirkiye’deki hastalarda faranjit daha sik;
bulanti/kusma ve servikal lenfadenit daha az



Presence Score

ion of episodes < 2 d 9

Dig . = = P degeri
pain 13

n (¢ 9

minal pain

Ko 0.48
tedavisine cevap Eastern Mediterraneant ethnici
Tonsillektomiye 1 MNorth Mediterraneant ethnicity 7 1
cevap
AAA skoru*>60 4 <0.001

Absence
MKD skoru*>42 8 0.94
*Eurofever siniflama kri B LTRERT S :

|Llrticarial rash 15|

.. . [Enlarged cervical lymph nodes 10
Tiirkiy : :
Duration of episodes =6 days 13

kriterl

Cut-off =60



MEFV varyant durumu

qkilan 56

* Turkiye’deki PFAPA hastalarinda
MEFV varyant tasiyiciligi 1:2.6 astalarin
* Saghkh Tirk toplumunda MEFV
varyant tasiyicihgi 1/5
 MEFV varyanti tasiyan Turk PFAPA
hastalarinda M694V %50
e Saghkh Turk toplumundaki
tasiyicilarda %3

717

rine gore AAA
hastalarla,

antlari acisindan fark yok




Sonuc

e Turkiye'deki ve ABD’deki PFAPA hastalar
arasinda bazi fenotipik farkliliklar mevcut.
Farkl genetik ve cografi faktorlerin hastalik
fenotipinde etkisi?

* Eurofever kriterleri, Turk hastalara

uygulanirken, etnik koken parametresine
dikkat
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ABD’deki hastalarin etnik kokenleri

* 15’i dogu Akdeniz kokenli

e Kalan 45 hasta farkh kékenlerden (Kuzey
Avrupa, Almanya, Irlanda gibi)



