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Amag: Cocuk romatoloji poliklinigine tekrarlayan ates sendromu sliphesi
ile yonlendirilen hastalarin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: Mart 2018-Mart 2019 tarihleri arasinda ¢ocuk romatoloji polikli-
niginde tekrarlayan ates sendromu tanisi alan hastalar degerlendirildi.
Bulgular: Bir yil stiresince toplam 1561 hastaya romatolojik hastalik tanisi
konuldu. Bu hastalarin 738 (%47,3)’ini tekrarlayan ates sendromlari olus-
turmaktaydi. Hastalarin 591’i ailevi Akdeniz atesi (AAA), 91’i aft6z stoma-
tit, farenjit ve adenit ile giden periyodik ates sendromu (PFAPA), 2’si
mevalonat kinaz (MVK) eksikligi-hiperimmiinoglobulin D sendromu (HIiDS),
2’si kriyopirin iligkili periyodik ates sendromu (CAPS), 1'i timér nekroz
faktor (TNF) reseptord iliskili periyodik ates sendromu (TRAPS) tanisi ald.
Siniflandirma olglitlerine uymayan ve genetik inceleme sonuglarinda
mutasyon saptanmayan 51 hastaya ise siniflandirilamayan otoinflamatuar
hastalik-tekrarlayan ates sendromu tanisi konuldu.

Sonug: Tekrarlayan ates sendromlarinin teshisi dikkatli bir degerlendirme
gerektirir. Hastanin belirti ve bulgularinin detayli bir sekilde sorgulanmasi
¢ocuk romatoloji birimlerine gereksiz yonlendirmelerini 6nleyecek ve sag-
lik harcamalarini azaltacaktir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz atesi, otoinflamatuar hastalik, tekrarla-
yan ates sendromlari

GiRiS

Tekrarlayan ates sendromlari, tekrarlayan ates ataklarinin eglik
ettigi, klinik ve laboratuvar olarak tipik bir enfeksiyon hastaliginin
gosterilemedigi, farkli duzeylerde inflamatuvar bulgularla
karakterize bir hastalik grubudur. Hastaligin bulgulari gogunlukla
cocukluk ¢aginda baslar ve bu hastalara ates ataklarinin yani
sira karin agrisi, gogus agrisi, eklem agrisi, oral aft, dokintd,
konjonktivit gibi degislik klinik bulgular da eslik edebilir (1). Ayni

ABSTRACT

Objective: We aimed to evaluate the patients referred to the pediatric
rheumatology outpatient clinic with suspected periodic fever syndromes.
Method: Patients diagnosed with periodic fever syndrome in the pediatric
rheumatology outpatient clinic between March 2018 and March 2019
were evaluated.

Results: A total of 1561 patients were diagnosed with rheumatologic
disease in a year-long period. Of these patients, 738 (47.3%) had recurrent
fever syndromes. Of these, 591 patients had familial Mediterranean fever
(FMF), 91 had periodic fever syndrome with aphthous stomatitis,
pharyngitis and adenitis (PFAPA), 2 had mevalonate kinase (MVK)
deficiency-hyperimmunoglobulin D syndrome (HIDS), 2 had cryopyrin-
associated periodic fever syndrome (CAPS) and 1 patient was diagnosed
with tumor necrosis factor (TNF) receptor-associated periodic fever
syndrome (TRAPS). Fifty-one patients who did not comply with the
classification criteria and did not carry any mutations in the genetic tests
were diagnosed with undefined autoinflammatory disease.

Conclusion: The diagnosis of periodic fever syndromes requires attentive
evaluation. A detailed questioning of the symptoms and signs of the
patient will prevent unnecessary referrals to pediatric rheumatology units
and will decrease the expenses of healthcare.

Keywords: Familial Mediterranean fever, autoinflammatory disease,
periodic fever syndromes

zamanda ates ataklarinda degisik oranlarda akut faz reaktani
artisi izlenir. Bu hastaliklar icinde en iyi bilineni ailevi Akdeniz
atesi (AAA) ve periyodik ates, aftoz stomatit, farenjit ve servikal
lenfadenopati sendromu (PFAPA)'dur. Ayrica, mevalonat kinaz
(MVK) eksikligi- hiperimmunoglobulin D sendromu (HIDS),
tiimor nekroze edici faktor reseptor defekti ile birlikte olan ates
sendromu (TRAPS), kriyoprin iliskili periyodik ates sendromlari
(CAPS) de bu grup altinda siniflanir (2). Bu hastaliklarin temel
patogenezinde dogal immun sistemde olusan disregiilasyon
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yatmaktadir ve klasik otoimmun hastaliklardan farkl olarak bu
hastaliklarda otoantikor pozitifligi veya otoreaktif T hiicreleri
bulunmamaktadir (3). Tekrarlayan ates sendromlarinin tanisi
genellikle klinik bulgularla konulmakta olup, genetik analizlerle
desteklenmektedir (4). Her hastaligin farkli klinik 6zellikleri olsa
da bazen bulgularin ig ige girebildigi akilda tutulmahdir.

Tekrarlayan ates sendromlari Glkemizde gok sik goriilmekte ve
¢ocuk romatoloji pratiginde oldukga genis bir yer tutmaktadir.
Bu calismada tekrarlayan ates sendromu siliphesi ile
yonlendirilen hastalarin 6n tanilarini, klinik bulgularini, genetik
analiz sonuglarini ve son tanilarini degerlendirdik. Bu sayede
ilkemizde sik goriilen bu hastaliklarin tanisi ve ayirici tanisi igin
klinisyenlere ipuglari sunmayi amagladik.

YONTEM

Mart 2018-Mart 2019 tarihleri arasinda ¢ocuk romatoloji
poliklinigine tekrarlayan ates sikayeti ile yonlendirilen hastalar
incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, klinik bulgulari
ve basvuru esnasindaki laboratuar degerleri kaydedildi. Tim
hastalardan bagvuru esnasinda tam kan sayimi, C-reaktif protein
(CRP), eritrosit sedimantasyon hizi (ESH), serum amiloid-A
diizeyi ve tam idrar tetkiki istendi. Hastalar standart bir formile
(Ek-1) eslik edebilecek klinik 6zellikler agisindan ayrintili olarak
sorgulandi. Tum hastalar atak sikligi, suresi, ataklarin diizenli
olup olmamasi, beraberinde eslik eden karin agrisi, gogus agrisi,
eklem agrisi, bas agrisi, dokiintd, eklem sisligi, oral aft, kusma,
ishal, kas agrisi veya konjonktivit varligi agisindan sorgulandi.

Tekrarlayan ates sendromlari 6 aylik donemde en az 7 giin
arayla olan 3 veya daha fazla agiklanamayan ates atagi olarak
tanimlandi (1).

Hastalarin hangi klinik 6n tani ile yonlendirildigi, sonrasinda
istenen genetik analizleri ve genetik analiz sonucunda konulan
son tanilari kaydedildi.

Genetik analizler hastanemizin genetik laboratuvarinda
yapildi. Oncelikle hastalara MEFV (Mediterranean FeVer)
gen analizi yapildi. Gen analizi yapilirken Sanger dizileme
yontemi kullanildi ve 2, 3, 5 ve 10. ekzon bdlgeleri tarandi.
MEFV gen analiz sonucunda patojen mutasyon saptanmayan
hastalara 16 genden olusan otoinflammatuvar hastalik paneli
(CARD14, CECR1, ELANE, IL10RA, IL10RB, ILIRN, LPIN2, MEFV,
MVK, NLRP12, NLRP3, NOD2, PSMBS8, PSTPIP1, TNFRSF11A,
TNFRSF1A) uygulandi.

Hastalar pediatrik AAA tani kriterlerine gore AAA olarak
siniflandirildi (5). Diger otoinflammatuvar hastaliklar ise
uluslararasi olusturulmus tani kriterlerine gére siniflandi (6, 7).

Arastirmaya baglamadan 6nce Kanuni Sultan Siileyman Egitim
ve Arastirma Hastanesi Etik Kurulu’ndan ¢alisma igin onay alindi
(KAEK/2019.01.02).

istatistiksel yontem

SPSS software kullanilarak veri tabani olusturuldu.
Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu gérsel (histogram
ve olasilik grafikleri) ve analitik yontemlerle (Kolmogorov-

Smirnov/Shapiro-Wilks) incelendi. Tanimlayici analizlerde,
normal dagilima uymayan ve ordinal degiskenler igin ortanca
(minimum-maksimum) deger kullanildi.

SONUCLAR

Mart 2018- Mart 2019 tarihleri arasinda ¢ocuk romatoloji
poliklinigine yonlendirilen ve romatolojik hastalik tanisi alan
1561 yeni hasta geriye donlk olarak incelendi. Son tanilari
tekrarlayan ates sendromu olan 738 (%47,3) hasta belirlendi.
Bu hastalarin 329'u (%45) kiz ve 409’u (%55) erkekti. Hastalarin
%26'sinda (n=192) akraba evliligi hikayesi vardi.

Hastalarin 524’4 ¢ocuk sagligi ve hastaliklari, 48’i ¢ocuk
nefroloji, 17’si ¢cocuk acil, 15’i cocuk gastroenteroloji, 13’l
ortopedi polikliniginden yonlendirilmisti. Geriye kalan 63 hasta
aile hekimlerinden yonlendirilirken, 58 hasta ise kendi istegi ile
basvurmustu.

Son tanilari inceledigimizde; 591 hastaya (%37,9) AAA, 91’ine
(%5,8) PFAPA, 2’sine (%0,1) MVK eksikligi-HIDS, 2’sine (%0,1)
CAPS, birine (%0,06) ise TRAPS tanisi konuldu. Elli-bir (%3,3)
hasta ise siniflandirilamayan tekrarlayan atesler grubuna dabhil
edildi.

Bes yliz doksan bir hasta AAA tanisi aldi. Bu hastalarin %45'i kiz,
%55 ise erkekti. Bu hastalarin ortalama basvuru yaslari 8,1+4,3
yildi ve %16’sinda akraba evliligi 6ykusi vardi. Atak 6zellikleri
incelendiginde; 478 hastada ates, 428’inde karin agrisi,
280’inde eklem agrisi, 80’inde eklem sisligi, 87’sinde egzersiz
ile olan bacak agrisi, 61’inde gogis agrisi ve 37’sinde erizipel
benzeri eritem bulgusu eslik ediyordu. Ayrica 67 hastada
kusma, 66 hastada ishal, 61 hastada bas agrisi ve 20’sinde oral
aft sikayeti vardi. Atak siireleri ortanca 2 (1-5) glindi ve iki yiiz
otuz alti (%39,9) hastanin ailesinde AAA 6ykusU vardi. Tablo
1’de hastalarin MEFV gen analizi sonuglari 6zetlendi.

Tablo 1: AAA tanisi alan hastalarin MEFV gen analizi
sonuglari

Mutasyon sonuglari n

M694V/M694V 197
M694V/- 85
M6801/M680I 8

M6801/- 18
M6801/M694V 23
V726A/- 33
V726A/M694l 1

M694V/V726A 14
M694V/E148Q 16
Diger (E148Q/E148Q, A744S/A744S, K95R/-, M680I/ 196

diger, M694V/diger, V726A/diger)

PFAPA tanisi konulan 91 hastanin %48’i kiz, %52 ise erkekti.
Bu hastalarin %18’inde akraba evliligi dykisi vardi. Ortalama
basvuru yaslar 3,8+1,7 yildi. Klinik bulgulara baktigimizda,
hastalarin hepsinde ates sikayeti vardi. Ek olarak 61 hastada
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eklem agrisi, 58’sinde tonsilit, 48’inde servikal lenfadenopati,
42’sinde oral aft, 17’sinde karin agrisi, 10’'unda kusma ve
4’tUnde ise bas agrisi sikayeti mevcuttu. Hastalarin ortanca
atak siresi 3 (1-10) guin iken, %78’i dizenli aralikla atak tarif
ediyordu. Bu hastalarin 38’ine MEFV mutasyonu bakildi. Yirmi
sekiz (%73,8) hastada herhangi bir mutasyon saptanmadi.
Yedi (18,4) hasta R202Q varyanti igin heterozigot, iki (%5,2)
hasta ise homozigottu. Bir hasta ise E148Q (%2,6) varyanti igin
heterozigottu.

Elli bir hastaya yapilan genetik analizler sonucunda
siniflandirilamayan otoinflamatuar hastalik tanisi konuldu.
Bu hastalarin %36’si kiz, %64’0 ise erkekti. Ortalama basvuru
yaslar1 7,1+3,7 yildi ve %35’inde akraba evliligi hikayesi
vardi. Tum hastalarin ataklarina ates eslik ederken, ek olarak
49’unda karin agrisi, 33’tnde eklem agrisi, 21’inde kas agrisi,
21’inde oral aft, 14’inde egzersiz ile olan bacak agrisi ve
kusma, 10’unda ishal, dokiintl ve bas agrisi ve dort hastada
da gézde yanma vardi. Atak sireleri ortanca 4 (3-10) gindi
ve 11 (%21,1) hastanin ailesinde AAA 6ykisu vardi. Tim
hastalara otoinflamatuar hastalik paneli bakildi. Sonuglari
incelendiginde 23’l negatifti, 29 hastanin ise ¢alismasi devam
etmekteydi.

iki hastaya HIDS tanisi konuldu. Hastalarin ikisi de kizdi ve
yaslari sirasi ile 2,5 ve 10,5 idi. Birinde akraba evliligi 6ykisu
vardi. Bulgular incelendiginde ates, kusma, ishal, karin agrisi ve
eklem agrisinin eslik ettigi 5-10 giin slren ataklari mevcuttu.

MVK gen analizi sonuglarinda ise bir hastada V377! heterozigot
digerinde N205D/V377I birlesik heterozigot mutasyon saptandi.

iki hastaya CAPS tanisi konuldu. Hastalarin biri kiz biri ise
erkekti. Yaslari sirasi ile 3,5 ve 4,5 idi. Akraba evliligi 6ykust
yoktu. iki hastada ates ve dékiintiiniin eslik ettigi yaklasik bir
hafta stiren atak tarif ediyordu. NLRP3 gen analizi sonuglarinda
ise bir hastada Q703K, digerinde ise C148Y mutasyon saptandi.

Bir hastaya ise TRAPS tanisi konuldu. Hasta 12 yasinda, erkekti
ve akraba evliligi 6ykisi yoktu. Tekrarlayan ates ataklarina karin
agrisi, gogls agrisi ve siddetli kas agrisi eslik ediyordu. Atak
suresini 7-10 giin olarak tarif ediyordu. TNFRSF1A geninde D12E
heterozigot mutasyon saptandi. Hastalarin klinik 6zellikleri
Tablo 2’de 6zetlenmistir.

TARTISMA

Tekrarlayan ates sendromlarinin ayirici tanisinda enfeksiyonlar,
maligniteler, immun yetmezlikler yer almaktadir. Bu nedenle
tekrarlayan ates sendromlarinin klinik 6zelliklerini tanimak bu
hastalarin tani, tedavi ve izlem stireglerini kolaylastiracaktir. Bu
calismada tekrarlayan ates 6n tanili 738 hastanin klinik bulgulari
ve son tanilari 6zetlendi.

Tekrarlayan ates sendromlarinin her birinde farkh klinik bulgular
gozlenir. Ornegin; TRAPS hastalarinin ataklari uzun siirmektedir
(1-4 hafta) ve periorbital 6dem, konjuktivit, gezici kas agrisi

Tablo 2: Tekrarlayan ates sendromu tanisi alan hastalarin klinik bulgulari ve atak 6zellikleri

AAA PFAPA MVK eksikligi-HiDS CAPS TRAPS Siniflanamayan grup

(n=591) (n=91) (n=2) (n=2) (n=1) (n=51)
Yas (yil; orttst. sapma) 8,1+4,3 3,8+1,7 2,5/10,5 3,5/4,5 12 7,1+3,7
Cinsiyet, erkek (%) 55 52 kiz/kiz kiz/erkek erkek 64
Akraba evliligi (%) 26 18 +/- -/- - 35
Atak siiresi [glin; ortanca (min-maks)] 2(1-5) 3(1-10) 5(3-8) 2(1-3) 7-10 4(3-10)
Ates (%) 80,8 100 +/+ +/+ + 100
Karin agrisi (%) 72,4 18,6 +/+ -/- + 94,1
Gogus agrisi (%) 10,3 0 -/- -/- - 7,8
Eklem agrisi (%) 47,3 23,1 +/+ -/- + 64,7
Eklem sisligi (%) 13,5 0 -/- -/- - 13,7
Kas agrisi (%) 14,7 12,3 +/- -/- + 41,2
Kusma (%) 11,3 10,9 +/+ -/- - 27,4
ishal (%) 11,1 0 +/+ -/- - 19,6
Dokuintt (%) 6,2 0 +/+ +/+ + 19,6
Oral aft (%) 0 46,1 -/- -/- - 40,3
Lenfadenopati (%) 0 52,7 +/- -/- - 0
Tonsillit (%) 0 63,7 -/- -/- - 0
Bas agrisi(%) 10,3 4,3 +/- -/- + 19,6
Gozde kizariklik-periorbital 6dem (%) 0 0 -/- -/- + 7,8

AAA: Ailevi Akdeniz atesi, PFAPA: periyodik ates, aftéz stomatit, farenjit ve servikal lenfadenopati sendromu, MVK: mevalonat kinaz, HiDS: hiperimmunoglobulin
D sendromu, CAPS: kriyoprin iliskili periyodik ates sendromlari, TRAPS: timar nekroze edici faktor reseptor defekti ile birlikte olan ates sendromu, ort: ortalama,

st: standart, min: minimum, maks: maksimum
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ve eritem gozlenebilmektedir. Yine CAPS hastalarinda sogukla
tetiklenen urtiker varligi tipiktir. HIDS'li olgular ise genellikle
oldukga erken yaslarda baslayan dokiintd, ishal, kusma, servikal
lenfadenopati, oral (lser ataklarina sahiptir (1). Ancak bazen
klinik bulgular ig ice girebilir. Bu nedenle atak &zelliklerini,
stresini, sikhgini, baslangig yasini dikkatli sorgulamak bu
hastaliklarin daha kolay taninabilmesine yardimci olacaktir
ve gereksiz genetik tetkik istenmesini engelleyecektir.
Miyame ve ark. (8) otoinflamatuar hastalik (OiH) &n tanisi
ile yonlendirilen 210 hastayi incelemisler ve hastalarini
tekrarlayan ates, periyodik ates ve sliregen ates olarak g
alt grupta siniflamislardir. Bu gruplar iginde, siiregen ates ile
basvuran higbir hastaya OiH tanisi konulmazken, tekrarlayan
ates nedeniyle basvuran g¢ocuk hastalarin %70,2’sine, erigkin
hastalarin ise %36’sina OiH tanisi konulmus. Yine periyodik
ates ile basvuran gocuk hastalarin %29,8’i, eriskin hastalarin
ise %17,2’si OiH olarak siniflanmis (8). Hastalarin 35’ine PFAPA,
35’ine AAA, 7’isine kriyopirin iliskili periyodik ates, 4’ine ise
TRAPS tanisi konulmustur. Siiregen ates ile basvuran hastalarda
ise sistemik JIA ve Still hastaligi en sik konulan tanilar olarak
sunulmustur (2). Bizim ¢calismamizda ise tekrarlayan ates
sendromu ile bagvuran 738 hasta incelendi, bu hastalarin 71'i
duzenli araliklarla atak tarif ediyordu ve hepsinin de son tanisi
PFAPA ile uyumlu idi.

Federici ve ark. (9) ise AAA hastalarinda genetik analiz igin yol
gosterici olan bir karar semasi tanimlamiglardir. Bu semaya
gbre MEFV gen analizinin hasta grubu segilmeden enflamatuar
bozuklugu olan tiim hastalara yapilmasi durumunda tani koyma
oraninin %27 oldugunu ancak eger genetik analiz dncesi tipik
AAA bulgulari olan hastalar segilirse tani koyma oranin %60’a
ciktigr gosterilmistir (9). Son yillarda italya’da yapilan bir
calismada (10) 221 hasta degerlendirilmistir. Bu hastalarin
199’u PFAPA 6n tanisi ile ve geri kalan 22 hastaya ise diger
periyodik ates sendromlari 6n tanisi ile yonlendirilmistir.
PFAPA 0On tanisi ile yonlendirilen hastalarin 187’sinde tani
dogrulanirken, geriye kalan 12’sinde steroid ve tonsilektomiye
yanit gézlenmediginden bu hastalara genetik analiz uygulanmis
ve patolojik bir mutasyon saptanmayarak bu hastalar
siniflanamayan periyodik ates sendromu olarak adlandiriimistir
(10). Periyodik ates sendromlari 6n tanisi ile yonlendirilen 22
hastanin 5’'ine MKD, 3’ine TRAPS, 2’sine FMF, 1’ine FCU tanisi
konulmus, geri kalan 11’i ise siniflanamayan periyodik ates
sendromu olarak gruplandiriimistir (10). Bizim galismamizda da
AAA 6n tanisi ile yonlendirilen hastalarin 512’ine AAA, 30’una
PFAPA, 2’sine HIDS, 2’sine CAPS, birine ise TRAPS tanisi konuldu,
51 hasta ise siniflandiriimayan tekrarlayan atesler grubuna dahil
edildi. PFAPA tanisi ile yonlendirilen hastalarin 52’i PFAPA, 8'si
ise AAA tanisi aldi. Tekrarlayan ates on tanisi ile yonlendirilen
hastalarin ise 9’una PFAPA, 71’ine AAA tanisi konuldu.

Adrovig ve ark. (11) yaptiklari derlemede AAA ve PFAPA
hastalarini ayirt etmekte kullanilabilecek bir algoritma
gelistirmiglerdir. Bu algoritmaya gore kriptik tonsilit, servikal
lenfadenopati, oral aft kuvvetle PFAPA tanisini distindirirken
doklintl varliginda dokintinin karakterine gore farli
OiH’lar olabilecegi bildirilmistir. Ornegin erizipel benzeri
eritem varliginda AAA, Urtikeryal dokinti varliginda CAPS,

makulopapuler dokinti varliginda ise HIDS ya da TRAPS gibi
(11). Ayrica, PFAPA hastalarin ataklarin gogunlukla dizenli
oldugunu ve servikal lenfadenopati ve farenjitin PFAPA igin
tipik oldugunu ve PFAPA hastalarinda dokiinti ve eklem
sikayetlerinin olmadigini belirtmislerdir. Bizim ¢alismamizda
ise; PFAPA hastalarin %78’i diizenli atak tarifliyordu. Hastalarin
61’inde eklem agrisi, 58’sinde tonsilit, 48’inde servikal
lenfadenopati, 42’sinde oral aft, 17’sinde karin agrisi, 10’unda
kusma ve 4’linde ise bas agrisi sikayeti mevcuttu. AAA tanisi
alanlarda ise; 428’inde karin agrisi, 280’inde eklem agrisi,
80’inde eklem sisligi, 87’sinde egzersiz ile olan bacak agrisi,
61’'inde gogls agrisi ve 37’sinde erizipel benzeri eritem bulgusu
eslik ediyordu. Ayrica 20’sinde oral aft sikayeti vardi.

Calismamizda elli bir hastaya yapilan genetik analizler
sonucunda siniflandirilamayan OiH tanisi konuldu. Bu hastalarin
49’unda karin agrisi, 33’tnde eklem agrisi, 21’inde kas agrisi,
21’inde oral aft, 14’Gnde egzersiz ile olan bacak agrisi ve
kusma, 10’unda ishal, dékintl ve bas agrisi ve dort hastada
da gézde yanma vardi. Atak siireleri ortanca 4 (3-10) giindd.
Ter-Haar ve ark. (12) 187 siniflandirilamayan OiH tanili hastayi
incelemislerdir. En sik bulgularin eklem agrisi (n=113), kas agrisi
(n=86), karin agrisi (n=89) oldugu gozlenmistir.

Tek merkez olmasi ve bir yillik hastalari kapsamasi galismanin
kisithliklari idi ancak yliksek hasta sayisina sahip olmasi
¢alismanin kuvvetli yanlarindandi.

Sonug olarak; tekrarlayan ates sendromlarinda tani asamasinda
ve siniflandirmada ataklarin baslangig yasi, ataklarin siresi,
periyodisitesi, aile oykusu ve ataklara eslik eden artrit,
serozit, dokiintu, ishal, aft, adenit gibi klinik bulgularin detayli
sorgulanmasi énemlidir. Erken baslangig yasi, atak araliginin
dizenli olmasi, ataklara kriptik tonsilit ve aftoz stomatitin
eslik etmesi, atak arasi donemde gocugun tamamen saglikli
olmasi PFAPA sendromunu duslndirirken, diizensiz aralikli
olan 1-3 glin sliren ates ve karin agrisi veya artrit veya gogus
agrisi ataklarinda AAA varligi arastirilmalidir. Ayrica; daha
uzun atak suresi, periorbital 6dem, gezici kas agrisi ve eritem
varliginda TRAPS, sogukla tetiklenen urtiker varliginda CAPS
ve erken yaslarda baslayan dokiintd, ishal, kusma, servikal
lenfadenopati, oral ilser ataklarinda HIDS akla gelmelidir.
Genetik testler taninin kesinlestirmesinde ve siniflandirmada
destekleyici olarak kullaniimahdir.
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