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OZET

Etyolojisi tam olarak bilinmeyen Ailevi Akdeniz Atesi, seréz zarlarm tutuly-
muyla karakterli, seyrek gériilen bir hastaliktir. Plevra tutulumu stk olmasmna rag-
men, hastalar nadir olarak Gégiis Hastaliklar kliniklerine bagvururlar.

Bu makelede, klinigimize plorezi nedeniyle yatinlarak Aiilevi Akdeniz Ategi
tamst konan ve daha dénce akut apandisit samlp yanlishkla ameliyat edilen, 29
yasinda kadin bir hasta literatiir bilgilerin 15inda sunuldu.

GIRIS
Diger isimleri Paroksismal Poliserdzit, Familyal Rekiirren Poliserdzit yada
Peryodik Ates olan Ailevi Akdeniz Atesi (A.A.A.) peritonit, plérit ve artritin

esitlik ettigi ates ataklariyla karakterizedir. Ataklar diizensiz olup, ne zaman or-
taya gikacagi &nceden kestirilemez (1,2). -

Hastaliga ilk kez 1908 de tekrarliyan karin agrilari ve kusmayla karakterize
bir. sendrom -olarak Janeway ve Mosenthal tarafindan dikkat cekilmigtir. 1945
de ise Siegal tarafindan bir klinik antite olerak tanimlanmugtir(2).

Etyolojisi karanliktir. Psikolojik stres ataklar1 presipite ettigi ve bu hastalarin
birgogu psikolojik bir bozukluga sahip olduklar: igin, psikolojik faktorlerin bu
hastalign etyolojisinde 6nemli bir yere sahip oldugu ileri stiriilmiigtiir (1). Ataklar
esnasinda kan etiocholonolon seviyelerinin yiikseldigi gosterilmistir(3). A.A.A.
olan hastalarin serdz sivilarinda komplemanin C5a fraksiyonunun inhibitér ak-
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tivitesi diigiik bulunmustur. Bu, nétrofilleri olay yerine gekici bir faktordiir. Asirt
derecedeki inflamatuar cevap bunun eksikligine baglanmaktadir. Yine bu hastalar-
da IgG ve Igm seviyeleri yiiksek olarak bulunmustur. Ayrica ataklar menstrual
peryodlarda siklagir, gebelikte azalir hatta goriilmez (4). A.A.A. li hastelarda
supressor T lenfosit aktivitesi ve kemotaksis azalmistir(5).

Akdeniz, 6zellikle Ortadogu’daki halklarda sik goriiliir. Yahudi, Ermeni,
Arap ve Tiirk’ler de daha siktir. Ancak Akdeniz’den uzak Ornegin Hindistan’da
da vakalar yayimlanmigtir. Hastalik otosomal resesif gegis gdsterir ve erkek/ka-
din oram 3,2 dir (1,3).

Patoloji: Akut ataklar esnasinda, serdz zarlarda akut inflamasyon vardir.
inflamesyon gegici ve reversibildir (1). Peritoneal ataklarda olusan sivi eksuda
vasfindadir ve ¢ok sayida polimorf niiveli 16kosit igerir(3). Ataklerm tekrarlama-
mastyla serdz zarlerda yapisiklik olabilir. Ozcllikle batin icindeki yapisikliklar
barsak obstruksiyonuna yol agabilir. En ciddi histopatolojik bulgu eger varsa
amiloidozdur(5).

Klinik: ilk atak siklikla 1. yada 2. dekadtadir. Nadiren infantlarda ve 5.6.
dekadlerda goriilebilir. Atekler genellikle 24-48 seat siirer, bazen, giinlerce stirebi-.
lir(1,5).

9/ 75-85 olguda plevral tutulus vardir. Siklikla tek taraflidir. Ploretik agri,
azalmig solunum sesleri ve minimel plevral siv1 bulunabilir. % 75 olguda da akut
artrit atef s6z konusudur. Sik olarak biiyiik eklemleri tuter ve glinlerce siirebilir.
Erizipele tenzer cilt bulgularinin goriilme olasiligs 9 25 dir(1). Daha az siklikla
perikardit, myokerdit, myalji, gastrointestinal sistem bozukluklart ve siddetli
bas agrist bulunebilir. En 6nemli komplikasyonu bobrek yetersizligine yol agabilen
amiloidozdur. Bu durum Ispanyol Yahudileri ve Tiirk’lerde daha siktir(5).

Laboratuvar Bulgulari: Eritrosit sedimantasyon hizi artmustir, Lokositoz
~ vardir, C-reaktif proteini (+) dir. Kanda fibrinojen, haptoglobulin ve seruloplaz-
min yiikselmigtir. Nefrotik sendrom ve bobrek yetersizligi bulgular: bulunabilir(1).

Ayirict tantya akut apandisit, akut pankreatit, akut kolesistit, akut barsak
obstruksiyonu, porfiriya, hiperlipidemiler, akut akciger enfeksiyonlar1, akciger
embolisi, enflematuar ve non-enflematuar cklem hestaliklar: girer(1).

Tedavi: Kolsisin profilaktik olarak kullanilir. Atagin say1 ve siddetini azaltir.
0,5 mg dozunda, giinde 3 defa yada gastrointestinal yan etkiler ortaya gikarsa
2 defa verilir. Kronik kulllanim azospermi ve kromozom anomalilerine yol aca-
bilir. Amiloidoz gelismissse prognoz kotiidiir. Oliim bobrek ‘yetrsizliginden olur.
Transplantasyon yapilabilirsede donér bobreginde de amiloidoz geligebilir.
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OLGU:

29 yasinda, Erzurumlu, N.S. isminde kadin bir hasta 1.4.1987 tarihinde sol
yan agris ve eklem agrist yakinmalart ile klinige yatirildi. Meslegi 6gretmenlik olan
hastanin 10 sene 6nce baglayan ve zaman zaman olan ates, karin agrilari nébetlerine
bazen eklem agrilar ekleniyormus. Yakinmalart 1-2 giin, bazen 3 giin, siiriiyor
daha sonra tamamen gegiyormus. Bu nedenle gesitli tedaviler gormiis. 1980 yilinda
ates ve siddetli karin agrisi nedeniyle gittigi hastahanede akut apandisit siipheleni-
lerck ameliyat edilmis. Apendiks normel bulunmasina ragmen alinmis. O tarihten
sonra degisik araliklarla birgok kez gelen yakinmalar nedeniyle 4 kez hastahanede
yatmis, ancak yapilan tedavilerden yararlanamamus.

‘Klinlgimize bas vurmadan 1 giin dnce nefes almakla artan sol yan agrisi ve
diz eklemlerinde agri baslamis. Cekilen P-A Akciger filminde solda CD sinus
kapali gériiliince tetkik ve tedavi igin yatirildi.

Hasta 7 yilli evli ve gocugu yok. Kiigiikkken pndmoni gesirmis. Kotii alisgkan-
kanligi yok. Mevcut sikayetleri ve ¢cocugunun olmamasi en biiyilik stkintisi imis.
Anne sag, baba 6lii. 4 kardesi var ve birinde kendisininkine benzer karin agrilar
oluyormus.

Fizik Muayene Bulgular1: TA: 130/80 mmHg, NS: 98/dk ritmik, Ates: 37,8
C°. Gogiis muayenesinde sol akciger tabanda matite alimiyor. Dinlemekle ayni
bolgede solunum sesleri azalmis. Karin muayenesinde derin palpasyoala hafif
hassasiyet ve her iki diz eklemlerinde hareketle agrinin arttigini tamimliyor. Diger
sistem bulgular1 normal.

Laboratuar Bulgulari: Giriste; Hb: % 13,5 gm, Htk: % 42, Lokosit: 10500
/mm3, Sedimentasyon: 54 mm/1 saatte, plasma fibrinojcni»: % 660 mgm., Idrar,
biyokimyasal ve romatizmal tetkikler normal. 4 giin sonra alnan kontrol tetkikle-
rinde; 16kosit: 6000/mm3, Sedimentasyon: 22 mm/1 saatte, Plazma fibrinojeni:
76300 mgm bulundu 1.4.1987 tarihli giris P-A Akciger filminde; sol diafrgama hafif
yiiksek sol C-D. sinus kapali ve solda hafif plevral siv1 goriiniimii mevcut. (Resim.
I) Ayn tarihli gekilen sol yan grafide; arka sinus kapalt ve siv1 goriiniimii izleni-
yor. (Resim. 2). 5.4.1987 tarihli kontrol P-A Akciger filminde, bir 6nceki filmde
goriilen lezyonlar kaybolmus ve akcigerler normal olarak izleniyor {Resim. 3).

Hastaya yaptirilan; batin ultrasonografisi, baryumlu Mideduodenum, ince
barsak, kelin barsak grafileri’ intravenoz pyelografi, kolesistografi, {ist gastroen-
testinal sistem endoskopisi ve rekstosigmoidoskopi normal olarak degerlendirildi.
Bu tetkikler sonucunda hastanin A.A.A. olabilecegi diigiincesiyle Metaraminol
testi yapildi, Testten hemen sonra hastada karin agrist belirdi ve atesi 37,3 C*’a
cikti.

Klinik takib ve tedavi: Hastaya ilk giin plevral ponksiyon teklif edildi, fakat
kabul etmedi. Klinige yatti3 iigiincii giin, higbir tedavi yapilmaksizin, yakinmalar
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Resim, 1. Agiklama metinde

Resim, 2. Agiklama metinde
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Resim. 3. Acgiklama metinde

tamamen kayboldu. Tiim yaplla.h tetkikler ve Metaraminol testinin miisbet olmasi
sonucu hastada A.A.A. diisiiniilerek Kolsisin (1 mg/giin) tedavisine beasland:
ve salahla taburcu edildi. Taburculuk tarihinden itibaren 7 aylik siircde hastada
yalnizca bir kez 1 giin siiren hafif karin agrist ve ates oldu. Herhangi bir yan ctkiye
rastlanmadi. Hasta halen takibimz a1;1ndad1r.

Hastanin kardesiyle de iligki kurmak istedik. Ancak il s1n1r1ar1 disinda: olmasi
nedeniyle bu girisimimiz gergeklesmedi.

TARTISMA :

Ailevi Akdeniz Atesin de, ataklar esnasinda atese en ¢ok eslik eden bulgu
% 95 olasilikla periton tutulugudur(l). ilk ataklar esnasinda ortaya g¢ikan akut
‘baslangigh karin agrilar1 nedeniyle hastalar siklikla operasyona adaydirlar.
Yapilan bir ¢alismada A.A.A. li hastalerm 9, 25-55 i akut abdomen tanisiyla
gereksiz laparatomilere ve % 10 u da miikerrer cerrahi girisimlere maruz kalmig
- tir(6). Olgumuzda bize gelis gikayeti erasinda karin agrist yoktu, ancak hasta
hikayesinde karin agrisi ndbetleri tanimliyordu. Hatta yanhshkla akut apan-
disit tanist konularak appendektomi yapilmisti. Ayrica Metaraminol testine cevap
olarak karm agrisi ortaya cikmisti.

Hastalarda plevral tutulus 2. sikhiktadir. Bunun goriilme sikliga % 75-85
arasinda degismektedir(l). Hastamiz gégiis agrist tanimliyordu ve 6zellikle bu agr1
sol hemitoraksta lokalize oluyordu. Solunum sisteminin muayenesinde sol kos-
-kostofrenik sinus kapali olup, o bolgede perkiisyonla matite aliniyordu ve solunum
sesleri mevcut degildi. Hastalarda baslangig bulgusu olarak, plevral tutulusun
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bulunmasi, diger bir deyimle plevral tutulusun tek basina bulunmasi nadir bir bul-
gudur. Ancak hastalarin %; 6,3 {inde bulundugu gosterilmistir(2). Hastamizin hi-
kayesinden anlagilacag: gibi ilk tutulan seréz membran peritondu. ‘Daha -sonra
buna plevral ve sinovial tutulus eklendi. Her ii¢ zarinda ayni anda tutulma ihti-
malinin % 1 oldugu bildirilmistir(2). Eklem tutulusu ise % 55 olasilikla vardir
ve siklikla biiyiik eklemleri tutmaktadir. Olgumuzda her 2 diz eklemi ataklara
katidmagt1.

Laboratuvar bulgusu olarak hastamizda eritrosit sedimentasyon hiz1 ile plaz-
ma fibrinojeni yiiksekti ve 16kositoz vardi. PA- Akciger grafisinde de sol tarafta
plorezi vardi. Haptoglobulin ve seruloplazmin diizeylerini tayin edemedik. Hasta-
nin laboratuvar bulgularinda nefrotik sendrom ve bbrek yetersizligini diisiindiire-
cek bulgu yoktu. »

Heastaya apendektomi yapilmis oldugundan akut apandisit dilyiiniilmedi, se-
rum amilaz, lipaz diizeyleri pankreatit aleyhineydi. Kolesistografi, intravenz
piyelografi ve baryumlu gastrointestinal sistem tetkikler normaldi. Uroporfirin
seviyesi anormelllik gdstermiyordu, serum lipidleri normaldi. Ayrica mevcut tablo
bir akciger enfeksiyonu yada embolisine uymuyordu. Ozellikle konnektif doku
hastaliklermdaki eklem bulgulerini ekerte etmek i¢in yapilan tetkikler (—) idi.

Bu bilgilerin 15181 altinda hastanin A.A.A. i oldugu diisiiniilerek Metzraminol
testi yapildi. Sonugta bu teste cevap alindi. Metaraminol testinin % 100 e yakin
bir duyarhlik ve spesifite ile A.A.A.itanisinda yardimer olabilecegi ancak tama-
men zararsiz olmamast nedeniyle gok gerekmedikce kullaniimamasi Onerilmig-
tir(7).

Hastamizin bir kadesinde, kendisininkilere benzer sikayetlerinin bulunmasi-
A.A.A. yoniinden aile anamnezinin pozitif oldugunu géstermektedir.

Biz A.A.A. tanisinda hastanin etnik durumunu, aile hikayesini ve diger has-
talik antitelerinin dislanmasini goz Sniine aldik. Ayrica I6kositoz, eritrosit sedimen-
tasyon hizindaki artis ve fibrinojen yiikselmesi destekleyici bulgulardir. Ancak
higbir zaman tam koydurucu degildirler. Metaraminol testine alinan cevap ise
onemlidir(5).

SUMMARY

FAMILIAL MEDITERRANEAN FEVER WITH PLEURISY A CASE
REPORT

- Familial Mediterranean Fever is a rare disease characterized by involvement -
of serous membrane, and has unknown ethiology. Although pleural involvement
is seen frequently, the patients apply to the department of pulmonary disease
rarely. '
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In this paper, a female patient with 29-year-old admitted to our department
due to pleurisy was diagnosed as Familial Mediterranean iever and was repre-
sented in the light of literature.
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