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ÖZ 

Hiperimmünglobülin D sendromu tekrarlayan ateş atakları ile karakterize otozomal resesif geçişli bir otoinflamatuvar bozukluktur.  Hastalık klinik 
olarak infantil dönemde başlayan tekrarlayan ateş atakları ile ortaya çıkmaktadır. Tipik olarak, periyodik ateş atakları ve eklem ağrısı, şişmiş lenf 

düğümleri, deri döküntüsü, baş ağrısı ve karın ağrısı gibi diğer semptomlarla karakterizedir.  Bu olgu sunumunda, altı aylıktan itibaren başlayan, 

yaklaşık bir ay arayla tekrarlayan, ateş, aftöz ülserler, servikal lenfadenopati, bulantı, kusma, karın ağrısı, ishal atakları ile prezente olan 10 yaşında bir 
erkek hasta sunulmuştur. Hastanın atakları sırasında lökosit sayısı, eritrosit sedimentasyon hızı, C-reaktif protein ve fibrinojen düzeyleri yüksek olarak 

ölçüldü. Mevalonat kinaz gen analizinde 11. ekzonda homozigot c.1129G>A (p.V377I) (p.Val377Ile) mutasyonu tespit edildi. Ek olarak hastada 

patent foramen ovale ve Ailevi Akdeniz Ateşi hastalığı taşıyıcılığı saptandı. Hastaya anamnez, klinik ve laboratuvar bulguları ile hiperimmünglobülin 
D sendromu tanısı konuldu ve anti interlökin-1 (anakinra) tedavisi başlanması planlandı. 

Anahtar Sözcükler: Çocukluk Çağı, Hiper IgD Sendromu, Mevalonat Kinaz Mutasyonu, Periyodik Ateş, Ailevi Akdeniz Ateşi. 

ABSTRACT 

Hyper IgD Syndrome Associated with Homozygous Mevalonate Kinase Gene Mutation: A Case Report 

Hyperimmunoglobulin D syndrome is an autosomal recessively inherited autoinflammatory disorder characterized by recurring fever episodes. The 

disorder occurs by recurring fever episodes clinically starting in infantile period. Typically, it is characterized by periodic episodes of fever, and other 

symptoms such as joint pain, swollen lymph nodes, skin rash, headaches, and abdominal pain. In this case report, a 10-year-old boy patient who 
presented with fever, aphthous ulcers, cervical lymphadenopathy, nausea, vomiting, abdominal pain, and diarrhea attacks starting from the age of six 

months and recurring approximately every month is presented. The leukocyte number, erythrocyte sedimentation rate, levels of C-reactive protein and 
fibrinogen of the patient were measured as high during the attacks. In the analysis of the mevalonate kinase gene, a homozygous mutation on the 11 th 

exon c.1129G>A (p.V377I) (P.Val377Ile) has been identified. Additionally, it has been identified that the patient is a carrier of familial mediterranean 

fever and patent foramen ovale. The patient was diagnosed with hyperimmunoglobulin D syndrome in accordance with the laboratory results and 
clinical findings and start of treatment with anti-interleukin-1 (anakinra) has been planned. 

Keywords: Childhood, Hyper IgD Syndrome, Mevolinate Kinase Mutation, Periodic Fever, Familial Mediterranean Fever. 

Bu makale atıfta nasıl kullanılır: Kılıç M, Günbey Ö, Günbey FB, Taşkın E, Şen A. Homozigot Mevalonat Kinaz Geni Mutasyonu ile İlişkili Hiper 

IgD Sendromu: Olgu Sunumu. Fırat Tıp Dergisi 2021; 26(4): 259-263. 

How to cite this article: Kilic M, Gunbey O, Gunbey FB, Taskın E, Sen A. Hyper IgD Syndrome Associated with Homozygous Mevalonate Kinase 

Gene Mutation: A Case Report. Firat Med J 2021; 26(4): 259-263. 

ORCID IDs: M.K. 0000-0002-1089-1316, Ö.G. 0000-0002-8888-2954, F.B.G. 0000-0001-7057-8623, E.T. 0000-0001-6387-1741,  
A.Ş. 0000-0001-9445-4430. 

Hiperimmünglobülin D sendromu (HİDS) tekrarlayan 

ateş atakları ile karakterize otozomal resesif geçişli bir 

grup otoinflamatuvar bozukluktur (1). Bu hastalık ilk 

olarak 1984’te Prof. Jos van der Meer tarafından Fele-

menk soyundan gelen hastalarda tanımlanmıştır. Bugü-

ne kadar tanımlanmış hastaların çoğu Batı Avrupa 

ülkelerinden idi, %60'ı Hollanda veya Fransız kökenli-

dir (1-3). Ülkemizden de bildirilmiş olgular vardır (4-

6). 

Hastalık izoprenoid ve kolesterol biyosentez yolunda 

yer alan mevalonat kinaz (MVK) enzimini kodlayan 

mevalonat kinaz genindeki mutasyonlardan dolayı 

ortaya çıkar. Mevalonat kinaz geni, 12q24.11’de loka-

lizedir. Mevalonat kinaz genindeki mutasyonlar, esas  
 

 

 

olarak protein düzeylerinin veya fonksiyonlarının 

azalması nedeniyle enzimatik aktivitede azalma ile 

sonuçlanır. Mevalonat kinaz genindeki mutasyon, en-

zim seviyesine bağlı olarak farklı klinik tablolara yol 

açar. Mevalonat kinaz aktivitesinde kısmi azalmaya 

(%1-10) bağlı olarak HİDS gelişirken, tamamen 

(<%0.5) eksikliğinde mevalonik asidüri (MA) görülür 

(7-9). Mevalonik asidüri şiddetli febril ataklar, dismor-

fik yüz görünümü, miyopati, katarakt, ishal atakları, 

serebellar ataksi, gelişme geriliği, psikomotor retardas-

yon ve erken yaşta ölümle karakterizedir. Hiper IgD 

sendromunda ataklara en sık eşlik eden semptomlar; 

ateş, baş ağrısı, lenfadenopati, ishal, kusma, karın ağrı-

sı, artralji, deri lezyonları ve aftöz ülserlerdir. Her iki 

hastalıkta da tekrarlayan ateş, lenfadenopati, artralji, 
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yüksek IgD seviyeleri ve gastrointestinal semptomlar 

görülebilir. Ancak mevalonik asidüri mental retardas-

yon, gelişme geriliği, serebellar ataksi ve dismorfik yüz 

görünümünün olması ile HİDS’ten ayırt edilir (10, 11). 

Ayrıca mevalonat kinaz genindeki mutasyona bağlı 

gelişen diğer klinik tablo ise heterojen keratinizasyon 

bozukluğu ile karakterize otoinflamatuar bir deri hasta-

lığı olan porokeratozistir.  Bu klinik tablo ise MA ve 

HİDS’ten farklı olarak otozomal dominant olarak kalı-

tılır (12). 

Hiper IgD sendromunda asıl bozukluk doğal immün 

sistemde interlökin-1 yolağındadır. Mononükleer hüc-

reler tarafından aşırı üretilen interlökin-1β otoinfla-

masyonu tetikler (3). Ayrıca, HİDS hastalarından alı-

nan lenfositlerin kusurlu bir apoptoz sergilediği göste-

rilmiştir. Bu durum, küçük bir uyarandan sonra kont-

rolsüz bir inflamatuar yanıta yol açabilmesini açıkla-

maktadır (13). Son zamanlarda, izoprenoidlerden biri 

olan geranilgeranil eksikliğinin, interlökin-1β üretimi-

nin artmasına yol açtığı ve HİDS patogenezinde mer-

kezi bir rol aldığı rapor edilmiştir (14). Doğal immun 

sistemin regülasyonundaki yetersizlik sonucu sistemik 

inflamasyon epizodları görülür. Hiper IgD sendromlu 

hastaların büyük çoğunluğunda ilk atak süt çocukluğu 

döneminde (6 ay-1 yaş) başlar. Ataklar, aşılanma, mi-

nör enfeksiyonlar, duygusal stres, travma ve cerrahi ile 

presipite edilebileceği gibi, çoğu zaman bariz bir tetik-

leyici saptanamayabilir (15). 

Mevalonat kinaz gen analizi sonucunda homozigot 

mutasyon saptanan 10 yaşında bir erkek HİDS olgusu-

nu sunuyoruz. 

OLGU SUNUMU 

On yaşında erkek olgu, tekrarlayan ateş atakları nede-

niyle kliniğimize başvurdu. Hasta ateş nedeniyle çok 

kez hastanede yatmış ve immün yetmezlik açısından 

değerlendirilmek üzere kliniğimize yönlendirilmişti. 

Olgunun hikâyesinde ateşlerinin infantil dönemden 

itibaren başladığı, ortalama ayda bir defa ateş atağı 

olduğu ve genellikle 3-5 gün devam ettiği öğrenildi. 

Ateş ataklarına servikal lenfadenit, tekrarlayan oral 

aftlar, bulantı, kusma, karın ağrısı, ishal, yaygın kas-

eklem ağrısı, el ayak tabanında eritematöz maküler 

döküntüler eşlik ediyordu. Olgunun kas-eklem ağrıları 

daha çok patella ekleminde ve tibia posterior kaslarında 

oluyordu. Ateş atakları sırasında kullanılan antibiyotik, 

parasetemol, ibuprofen tedavilerine yanıt olmadığı 

öğrenildi. 

Öz geçmişinde çocuk kardiyoloji polikliniğinde patent 

foramen ovale, çocuk gastroenteroloji polikliniğinde 

karın ağrısı, ishal ve çocuk hematoloji polikliniğinde 

trombositopeni ve lökositoz nedeniyle takipli olduğu 

öğrenildi. Soy geçmişinde ailede benzer şikâyetleri 

olan birey yoktu. Hastaya, Sağlık Bakanlığının rutin aşı 

takvimine göre altı yaşına kadar olan rutin aşıları ya-

pılmıştı. 

Atak dönemi dışında yapılan fizik muayenede vücut 

ısısı: 36.8°C, TA: 110/70 mmHg, nabız: 86/dk idi. Boy 

ve vücut ağırlığı 50-75 persentil aralığında idi. Diğer 

sistem muayenelerinde patolojik bulgu saptanmadı. 

Atak dönemi dışında yapılan laboratuvar incelemesin-

de; Hemoglobin: 13,1 g/dL, Hct: %43, MCV: 80,9 fL, 

MCHC: 30,4 g/dL, RDW: %13, lökosit sayısı: 6080 

/mm3, trombosit sayısı: 353.000 /mm3, mutlak nötrofil 

sayısı: 2530 /mm3, mutlak lenfosit sayısı: 2790 /mm3, 

periferik eozinofil sayısı: 90 /mm3, glukoz: 74 mg/dl, 

sodyum: 142 mEq/L, potasyum: 4.3 mEq/L, kalsiyum: 

10.3 mg/dL, ALT: 21 U/L, AST: 20 U/L, LDH: 184 

u/L, total protein: 6,9 g/dL, albümin: 3,7 g/dL, üre: 22 

mg/dL, kreatinin: 0.32 mg/dL, C-reaktif protein (CRP): 

<3mg/dL, eritrosit sedimantasyon hızı: 12 mm/h, C3: 

1,66 g/L, C4: 0,55 g/dL, fibrinojen: 257,3 mg/dL, se-

rum amiloid A 0,27 mg/dL (<0.64) olarak saptandı. 

Atak döneminde ise lökosit sayısı: 38720/mm3, mutlak 

nötrofil sayısı: 35110/mm3, mutlak lenfosit sayısı 

1870/mm3, periferik eozinofil sayısı: 120/mm3, CRP: 

133 mg/dL, eritrosit sedimantasyon hızı: 40mm/h ola-

rak sonuçlandı. Dokuz yaşında ölçülen IgG: 868 mg/dL 

(608-1572), IgA: 428 mg/dL (45-236), IgM: 57 mg/dL 

(52-242), IgD: 372.2 mg/dL (0-14), IgE: 43,9 IU/mL 

(2.06-195.2), IgG1: 709 mg/dL (280-1740), IgG2: 121 

mg/dL (80-550), IgG3: 39 mg/dL (22-320), IgG4: 31 

mg/dL (10-170) idi. Bu Ig düzeyleri değerlendirildi-

ğinde IgA ile IgD yaşa göre yüksek, diğer Igler ve Ig 

subgruplar yaşa göre normal aralıkta saptandı. Hastanın 

lenfosit subgrup analizinde CD3+: %66.8 (55-78), 

CD4+: %33.6 (24-47), CD8+: %24.4 (17-37), CD19+: 

%12.5 (10-27), CD20+: %11.9 (11-25), HLA-DR: 

%14.4 (17-31), CD16+/56+: %15 (8-28), CD45RA+: 

%61.8 (61-87), CD45RO+: %30 (22-53) olarak ölçül-

dü.  

Tam idrar tahlili normal idi. Dışkıda parazit inceleme-

sinde bir özellik yoktu. Viral serolojik belirteçler nega-

tif idi. Doku transglutaminaz IgA antikoru <3U/mL 

ölçüldü. Hastada atak sırasında idrar mevalonik asit 

düzeyi ölçülemedi. Ailevi Akdeniz Ateşi (Familial 

Mediterranean Fever; FMF) hastalığı için yapılan gene-

tik analiz sonucunda, MEFV geninde heterozigot 

V726A mutasyonu saptandı. Ek olarak, MVK gen 

analizinde 11. ekzonda, homozigot c.1129G>A 

(p.V377I) (P.Val377Ile) mutasyonu saptandı (Şekil 1). 
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Şekil 1. Hastanın MVK geni analizi sonucunda saptanan c.1129G>A 
(p.V377I) (P.Val377Ile) homozigot mutasyon. 
 

Genetik inceleme, INTERGEN® Genetik ve Nadir 

Hastalıklar Tanı Araştırma ve Uygulama Merkezi’nde 

yeni nesil dizileme (Next Generation Sequencing) 

yöntemi ile MVK geni (tüm kodlayan bölgeler ve kod-

layan ekzonların ekzon-intron bağlantı bölgeleri) analiz 

edilerek yapılmıştır. Annede, aynı mutasyon heterozi-

got olarak saptandı. Babaya ise analiz yapılamamıştır. 

Hastaya anamnez, klinik ve laboratuvar bulguları ile 

HİDS tanısı konuldu ve anti interlökin-1 (anakinra) 

tedavisi başlanması planlandı.  

TARTIŞMA 

Hiper IgD sendromunda tekrarlayan ateş atakları ve 

sistemik enflamasyon ortaya çıkar. Ataklar titreme ve 

bazen baş ağrısı ile başlar, ateş aniden yükselir ve hız-

lıca 40°C’a kadar çıkar.  Hiper IgD sendromlu hastala-

rın hemen hepsinde ateş vardır. Ateş yüksekliği 3-5 

gün devam eder. Ateş ataklarına en sık eşlik eden 

semptomlar; sıklıkla tek taraflı ve duyarlı olan servikal 

lenfadenopati, ağrılı oral ve genital ülserler, bulantı, 

kusma, karın ağrısı, ishal, poliartrit, skrotal ağrı, sple-

nomegali (ateş sırasında hastaların %50'sinde görülür), 

hepatomegali ve deri döküntüsüdür. Karın ağrısı akut 

batını taklit edecek derecede şiddetli olabilir (13, 16, 

17).  En sık görülen deri lezyonları 0,5-2 cm’lik papül-

lere dönüşen maküllerdir. Deri lezyonları genellikle 

gövde, ekstremitelerde, ayak tabanı ve avuç içlerinde 

görülür. Aftöz ve genital ülserleri olan hastalara bazen 

yanlışlıkla Behçet hastalığı tanısı konabilir (3, 17). 

Bizim olgumuzda ateş ataklarına servikal lenfadenit, 

tekrarlayan oral aftlar, bulantı, kusma, karın ağrısı, 

ishal, yaygın kas-eklem ağrısı, el ayak tabanında 

eritematöz maküler döküntüler eşlik ediyordu. 

Hiper IgD sendromunda atakların ortalama başlangıç 

yaşı altı ay civarındadır. Hastaların %70-78’inde ilk 

atak hayatın ilk 12 ayından önce görülür. Ataklar, aşı-

lanma, minör enfeksiyonlar, duygusal stres, travma ve 

cerrahi ile tetikleneceği gibi, çoğu zaman bariz bir 

tetikleyici saptanamayabilir. Hastaların yarısında pozi-

tif aile hikâyesi vardır (3, 10, 13, 16, 18). Nadiren 

HİDS’te ilk semptomlar dört-beş yaşından sonra başla-

yabilir (10, 19). Atak sıklığı çok değişkendir ve haftada 

bir ile yılda iki kez arasında değişir. Ancak ataklar tipik 

olarak 2-6 haftada bir tekrarlar ve 3-7 günde kaybolur. 

Bazı vakalarda ataklar ritmik olmayabilir (10, 13). 

Olgumuzda ateş ataklarının bir yaşından önce başladı-

ğı, ortalama ayda bir defa atağı olduğu ve genellikle 3-

5 gün devam ettiği öğrenildi. Hastamızın anamnezinde 

HİDS için belirgin bir tetikleyici saptamadık ve HİDS 

için aile hikayesi negatifti. Olgumuzun tanısı semptom-

larının başlamasından dokuz yıl sonra konulabildi. Bu 

konuda yapılan bir çalışmada HİDS hastalarının semp-

tomların başlangıcından itibaren ortalama tanı alma 

süresi 9,9 yıl olarak bulunmuştur (9). 

Tüm hastalarda ataklar esnasında, lökositoz, periferik 

yaymada sola kayma, artmış eritrosit sedimantasyon 

hızı, CRP, fibrinojen, serum amiloid A, serum tümör 

nekroz faktör- alfa, IL-1 ve idrarda mevalonik asit 

düzeylerinde artış saptanır. Ek olarak, hem atak sıra-

sında hem de ataklar arasında serum IgD ile birlikte 

IgA seviyelerinde artış görülebilir. Ancak hastaların bir 

kısmında serum IgD düzeyi normaldir. Ayrıca üç yaş 

altındaki hastalarda serum IgD düzeyi henüz yüksel-

memiş olabilir (10, 13). Yükselmiş akut faz göstergele-

ri ataklar sırasında görülür, atak bitiminde normal de-

ğerlere döner. Mevalonik asit konsantrasyonları şiddet-

li ataklar sırasında idrarda artmış olarak bulunurken 

ataklar arasında normaldir. Ataklar sırasında periferik 

kan mononükleer hücrelerde MVK aktivitesi 2-8 kat 

azalır (10, 20). Olgumuzda literatür bilgilerine benzer 

şekilde ataklar sırasında, lökositoz, periferik yaymada 

sola kayma, artmış eritrosit sedimantasyon hızı ve CRP 

düzeyleri saptadık. Hastamızın öyküsünde ataklar sıra-

sında lökosit sayısı 35.000-40.000/mm3 kadar yüksel-

diği için çocuk hematoloji polikliniğinde takipli olduğu 

öğrenildi.  

Hiper IgD sendromda artmış serum IgD ve mevalonat 

kinaz mutasyonu varlığıyla birlikte tipik klinik görü-

nüm tanı koydurur. Hiper IgD sendromlu hastalarda 

genellikle serum IgD düzeyi 100 mg/dL’nin üzerinde-

dir (Hollanda tipi HİDS hariç). Yüksek serum IgA 

düzeyleri (%80) sıklıkla yüksek IgD düzeylerine eşlik 
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eder. Hastamızda serum IgD ve IgA düzeylerinin yük-

sek düzeyde olduğunu tespit ettik. Serum IgD yüksek-

liği HİDS için sensitiftir fakat spesifik değildir. Ayrıca 

yüksek IgD düzeyleri nadir olarak FMF, Tümör Nek-

rozis Faktör Reseptör ilişkili Periyodik Sendrom (Tu-

mor Necrosis Factor Receptor Associated Periodic 

Syndrome; TRAPS) ve Peryodik Ateş, Aft, Farenjit, 

Adenoid (Periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngi-

tis and cervical adenitis; PFAPA) sendromunda da 

görülebilir (10, 13).  Stoffels M ve ark. (21) hafifçe 

artmış serum IgD düzeylerinin (üst sınırın iki ya da üç 

katı) diğer otoinflamatuvar hastalıklarla ilişkili olduğu-

nu, daha yüksek değerlerin ise (üst sınırın üç katından 

daha fazla) hiper IgD sendromu için daha spesifik 

olduğunu rapor etmişlerdir (IgD myelomu hariç).  

Tanıda en değerli yöntem ataklar sırasında artan idrar 

mevalonik asit düzeyinin gösterilmesi ve genetik analiz 

yapılmasıdır. Hiper IgD sendromu klasik monogenik 

herediter otoinflamatuvar bozukluklar içerisinde yer 

alır ve 12. kromozomdaki MVK geninde olan mutas-

yonlar sonucu ortaya çıkar (21). Klinik bulguları olan 

hastaların %76’sında MVK geninde mutasyonlar tespit 

edilmiştir, Bu mutasyonların %90’ı heterozigottur. En 

sık görülen dört mutasyon tipi olan V377I, I268T, 

H20P/N ve P167L hastaların %71.5’ini oluşturur. van 

der Hilst JC ve ark. (10) 103 hastayı değerlendirdiği 

çalışmada 77 hastada bileşik heterozigot mutasyon, 14 

hastada homozigot mutasyon saptamışlardır. Hasta-

mızda MVK gen analizinde 11. ekzonda homozigot 

c.1129G>A (p.V377I) (P.Val377Ile) mutasyonu sap-

tandı. Bu mutasyon daha önce tanımlanmış ve HİDS ile 

ilişkisi bildirilmiş bir varyanttır (HGMD: CM990890) 

ve Amerikan Tıbbi Genetik ve Genomik Kurulu (Ame-

rican College of Medical Genetics and Genomics) 

kriterlerine göre tespit edilen varyant patojenik olarak 

değerlendirilmiştir.  Ayrıca,  mevalonat kinazın ürünü 

olan mevalonik asitin idrarda gösterilmesi de (mevalo-

nik asidüri) Hiper IgD tanısına yardımcı olabilir. Tanı-

da mevalonat kinaz enzim aktivitesinin azaldığı göste-

rilmelidir (10, 13).  Olgumuza anamnez, klinik, labora-

tuvar ve genetik analiz bulguları ile HİDS tanısı konul-

du. Ancak hastada atak sırasında idrar mevalonik asit 

düzeyini ve periferik kan mononükleer hücrelerde 

MVK aktivitesini ölçemedik. Bunun, olgu sunumunun 

bir eksikliği olduğunu düşünüyoruz. 

Hiper IgD sendromunun ayırıcı tanısı oldukça geniştir. 

FMF, TRAPS, PFAPA, erişkin başlangıçlı Still hastalı-

ğı, juvenil idiyopatik artrit ve Behçet hastalığını kapsar 

(10, 13, 18, 19). HIDS birçok yönden PFAPA sendro-

muna benzer, ancak HIDS erken başlangıç yaşı, ateş 

periyotlarının ve ataklar arası intervallerin uzun olması, 

kusma ve karın ağrısının daha sık olması ile ayırt edi-

lebilir. Ek olarak HİDS’te tonsillofarenjit yoktur, ancak 

oral aftöz ülserler sık görülür. FMF’deki karın ağrısı 

HİDS’e göre daha şiddetli olur. Karın ağrısı ile birlikte 

erizipel benzeri döküntüler ve plörezi eşlik edebilir. 

FMF’in aksine HİDS atağında, genellikle de karın 

ağrısı atağının sonuna doğru ishal görülür. TRAPS’da 

ateş, serozal-sinovyal inflamasyon, cilt bulguları, peri-

orbital ödem, ağrı ve konjuktivit görülür. TRAPS’ta 

ataklar genel olarak bir haftadan uzun sürer (1-4 hafta). 

Konjunktivit ve periorbital ödem TRAPS’ı diğer 

otoenflamatuvar sendromlardan ayırt etmeye yardımcı-

dır. 

Hastalığın günümüzde kabul görmüş bir tedavisi yok-

tur (22). Atakları önlemek için çeşitli immünmodülatör 

ilaçlar (örneğin; metotreksat, azatioprin, salazopirin, 

takrolimus, dapson, intravenöz immünoglobülin, mon-

telukast, simetidin, ranitidin) denenmiştir. Bazı hastala-

rın anti-interlökin 1 ilaçlara (kanakunimab, anakinra ve 

rilonasept) yanıt verdiği rapor edilmiştir. Atakların 

başlangıç döneminde alınan yüksek doz kortikosteroid 

dikkate değer sayıda hastada atakların şiddetini azalta-

bilir. Etanercept,  infliximab ve tokilizumab diğer al-

ternatif tedavilerdir (3, 9, 22, 23). 

Sonuç olarak rekürren ateş, oral aft, lenfadenopati, cilt 

döküntüsü, gastrointestinal bulgular ve kas-iskelet 

sistemi semptomları olan hastalarda nadir görülmesine 

rağmen HİDS ön tanı olarak akılda tutulmalıdır. Özel-

likle altı ay içinde üç veya daha fazla ateş atağı ile 

birlikte yukarıdaki semptomlar olan hastalarda, aşırı 

yükselmiş IgD, IgA, CRP, eritrosit sedimentasyon 

hızının olması durumunda öncelikle HIDS düşünülme-

lidir.
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