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Olgu Sunumu

Ailesel Akdeniz atesi ve uzamigs febril miyalji
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0z

Karm agrisi, ¢ocuklarda sik goriilen bir yakinmadir, cerrahi ve cerrahi disi nedenleri
mevcuttur. Ailesel Akdeniz atesi, cerrahi dist nedenler arasinda yer almakta ve ates
yiiksekligi, inflamatuar serozit ile seyretmektedir. Uzamsg febril miyalji sendromu,
Ailesel Akdeniz atesi ile birlikte goriilebilmektedir ve ilk kez 1994 yilinda tanimlan-
mgtir. Uzanus febril miyalji sendromunda yiiksek ateg, miyalji, karin agrisi, artrit/
artralji ve dokiintiiler goriilebilmektedir. Bu makalede ates yiiksekligi ve karin agrisi
ile bagvuran, takibinde eklenen kas agrilari ile ilk atagi uzamsg febril miyalji ve Ailesel
Akdeniz atesi tamsi alan bir olgu sunulmusgtur. Uzamg febril miyalji sendromunun,
Ailesel Akdeniz atesinde atipik klinik belirtilerden biri oldugu ve ilk bagvuruda gorii-
lebilecegi vurgulanmak istenmistir.

Anahtar kelimeler: Ailesel Akdeniz atesi, karin agrisi, uzams febril miyalji
ABSTRACT

Abdominal pain is a common complain in children which is caused by surgical and
non-surgical reasons. Familial meditterian fever is one of the common non-surgical
reasons and the most common syptoms are fever and inflammatory serositis. But one
of the rare form is protracted febrile myalgia defined first time in 1944. This form may
coexist with fever, myalgia, abdominal pain, athritis and athralgia. In this article, we
presented a case with fever and abdominal pain, followed by muscular pain diagnosed
as a protracted febrile myalgia syndrome and Familial Mediterranean Fever. It is
emphasized that the prolonged febrile myalgia syndrome is one of the atypical clinical
manifestations in the Familial Mediterranean Fever and may be seenat the first admis-
sion.
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GIRIS

Karin agrisi, cocuklarda sik kargilasilan bir yakin-
madir ve ¢ok genis bir hastalik yelpazesinin sempto-
mu olarak goriilebilmektedir. Cerrahi ve cerrahi digt
nedenleri mevcuttur. Ailesel Akdeniz Atesi (AAA),
cerrahi dis1 nedenler arasinda yer almakta, periyodik
ates yiiksekligi ve inflamatuvar serozit ile seyretmek-
tedir (V. Ailesel Akdeniz atesi uzamig febril miyalji
sendromu (UFMS) ile birlikte goriilebilmektedir.
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Uzamus febril miyalji sendromunda yiiksek ates, yay-
gin kas agrisi, karin agrisi, artrit/artralji, hipergamag-
lobulinemi ve erizipel benzeri dokiintiiler goriilebil-
mektedir. Bazi hastalarda AAA ilk atagi, UFMS ola-
rak gelisebilmektedir ¢.

OLGU

Dokuz yasinda kiz olgu, 10 giindiir devam eden karin
agris1, son iki giindiir eklenen 39°C ates yiiksekligi



0. Uziim ve ark., Ailesel Akdeniz atesi ve uzamus febril miyalji sendromu: Olgu sunumu

ve kusma ile bagvurdu. Oykiisiinde son iki yilda, iki
kez bir giin siiren karin agrisi ve nedeni bilinmeyen
ates yiiksekligi oldugu 6grenildi. Yapilan fizik mua-
yenesinde batinda list ve alt kadranlarda yaygin has-
sasiyet, defans ve rebound oldugu, iist ekstremitede
kas muayenesinde hassasiyet oldugu goriildii. Tam
kan sayimi normal siirlardaydi. Ancak akut faz
reaktanlarinda yiikseklik (C reaktif protein: 79 mg/
dL, eritrosit sedimentasyon hizi: 104 mm/saat) sap-
tandi. Agrinin siirekli olmamasi, abdominal ultraso-
nografisinin normal olmasi nedeni ile akut karin
(over patolojisi, akut appendiks) diisiiniilmedi. Alinan
tam idrar analizi normal saptandi, kan ve idrar kiiltiir-
lerinde tireme olmadi, viral ve bakteriyal serolojileri
(Toxoplazma, Rubella, EBV, Parvoviriis, hepatit mar-
kerlar1, Brucella, Salmonella) negatif saptandi. CMV
IgM degerinin pozitif saptanmasi iizerine CMV DNA
bakildi ve diisiik diizeyde saptandi. Oykiide ates ve
karin agris1 ataginin olmasi nedeni ile AAA igin
genetik mutasyonu gonderildi. Pankreas ve safra
kesesi patolojileri i¢in yapilan batin tomografisi ve
ultrasonografisi olagandi. Amilaz diizeyi normal
sinirlardaydi. Karin agrist ve ates yliksekligi olan
hasta porfiria grubu hastaliklar i¢in degerlendirildi.
Oykiide giines maruziyetinin cilt bulgularinin olma-
masi, kan basincinin normal saptanmasi ve bekleyen
idrar tetkikinde renk degisikligi olmamasi porfiria
tanisindan uzaklastirdi.

Hastanin izleminde ishallerinin baglamasi, ates
yiiksekliginin ve karin agrisinin 15 giin boyunca
devam etmesi lizerine inflamatuvar bagirsak hastalik-
lart (IBH) acisindan endoskopi/kolonoskopi yapild
ve biyopsi sunucu antral gastrit ve nonspesifik kolit
ile uyumlu bulundu. Bunun iizerine hastaya proton
pompa inhibitori ve 5-ASA tedavisi baglandi.
Izleminin 10. giiniinde ishali geriledi, ancak karin
agrist ve kas agrisi yakinmalarinda artis saptandi.
Hasta ozellikle iist ve alt ekstremitede yaygin kas
agris1 tanimlamaktaydi. Bakilan periferik yayma ve
kemik iliginde atipi goriilmedi. Kreatin kinaz, RF,
ASO, Ig D, C3 ve C4 normal sinirlarda degerlendiril-
di. ANA, Anti-dsDNA, ANCA negatifti. IgM degeri
yiiksek saptandr (IgM: 355 mg/dL, N: 304-322).

Akciger grafisi normal, PPD testi anerjikti. G6z mua-
yenesi, ekokardiyografisi ve EMG incelemesi normal
olarak degerlendirildi. Yirmi giin boyunca giinde 2
kez 38-39°C ates yiiksekligi ve ataklar halinde karin
agrist ve son 10 giinde artis gosteren kas agrisi, izle-
min 22. giiniinde tedavi almaksizin geriledi. Akut faz
reaktanlarinda gerileme saptandi. Hastanin bu tarihte
AAA gen analizi sonuclandi, M694V heterozigot,
V726A heterozigot mutasyon saptandi. Ates yliksek-
ligi ve karin agrisinin tipik AAA kliniginin diginda 72
saatten uzun siirmesi, devaminda gelisen kas agrisi
bulgularimin AAA hastalarinda goriilen uzamisg febril
miyalji sendromu ile uyumlu olmasi ve klinigi agik-
layacak infeksiydz, malign ve romatolojik hastalikla-
rin diglanmasi nedeni ile AAA tanist dogrultusunda
kolsisin tedavisi baslandi. Tedavinin beginci giiniinde
karin agrisi, kas agrisi ve atesi olmayan, akut faz
reaktanlart normal sinirlarda seyreden hasta AAA
tanist ile takibe alinarak taburcu edildi. Poliklinik
kontrollerinde 5-ASA tedavisi azaltilarak iiciincii
ayda tamamen kesildi. Hastanin anne, baba ve kardes-
lerinin AAA acisindan degerlendirilmesi planlandi.

TARTISMA

Karin agrisi, ¢cocukluk yas grubunda sik goriilen
bir semptomdur (%15) . Hastanin yagsi, agrinin
ozellikleri, lokalizasyonu, eslik eden semptomlarin
tanimlanmasi; altta yatan nedenlerin anlagilmas: ve
tedavinin yonlendirilmesinde yagamsal oneme sahip-
tir 9. Akut karin agris1 ile bagvuran ¢ocuklarda cer-
rahi nedenler arasinda apandisit, travma, invajinas-
yon, malrotasyon, volvulus, intestinal obstriiksiyon
ve adhezyonlar, peptik ulkus hemoraji ve perforas-
yonlar1 yer alir. Cerrahi dis1 gastrointestinal hastalik
nedenleri ise, konstipasyon, gastrointestinal enfeksi-
yonlar/parazitler, mezenterik lenfadenit, hepatit, pep-
tik iilser, pankreatit, kolelitiyazis, inflamatuar bagir-
sak hastaliklarindan olugmaktadir. Gastrointestinal
sistem dig1 nedenler arasinda streptokokal farenjit,
pnomoni, iiriner sistem enfeksiyonlari, Henoch
Schonlein vaskiiliti, IgA vaskiiliti, akut intermitan
porfiria ve Ailesel Akdeniz atesi (AAA) yer almakta-
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dir &7, Ates ve karin agrisi olan hastalarin yaklagik
%64’tine eglik eden bir semptomdur. Genellikle
enfeksiyon nedenli daha nadir olarak da inflamatuvar
bagirsak hastaliklart ve AAA da goriilebilmektedir
7 Bu hastalarda ilk yaklagim akut karin tablosunun
diglanmasidir.

Ailesel Akdeniz atesi, kendi kendini smirlayici
nitelikte, yineleyen ates ve serozit ataklari ile karak-
terize, otozomal resesif gecis gOsteren, sistemik oto-
enflamatuar bir hastaliktir 7. Karin agris1 ve 6-72
saat arasinda siiren 38 derece {izeri ates ataklar ile
karakterizedir '. AAA tanili hastalarda ilk kez 1994
yilinda UFMS tanimlanmigtir. Calismalarda, AAA
olgularinin %1,2 sinde birlikte goriildiigii belirlen-
migtir 12 Kuvvet kaybi, kas agris1 ve buna eglik
eden ates yiiksekligi, karin agrist ve eritrosit sedi-
mentasyon hizi yiiksekligi, normal kreatin kinaz
diizeyi, hipergamaglobulinemi goriilmektedir. Uzamis
febril miyalji sendromunda kas agris1 daha belirgin-
dir, semptomlar 6 haftaya kadar uzayabilmektedir.
Tedavi, destek tedavisi ve kortikosteroid tedavisin-
den olugmaktadir @. Uzamusg febril miyalji sendromu,
AAA ilk tan1 aninda veya kolsisin tedavisi ile izlem
sirasinda goriilebilmektedir. Literatiir caligsmalart,
UFMS’nin 6zellikle M694V heterozigot ve homozi-
got mutasyonlarla iligkili oldugunu gostermistir “'%.

Sonug olarak, tan1 aninda UFSM bulgular1 goste-
ren ve bir allelinde M694V mutasyonu tagiyan bir
olgu sunulmustur. Hastamizda kas agrist olmakla
birlikte, karin agrisinin daha 6n planda olmasi ve
karin agrist ateg yiiksekliginin 3 glinden uzun siirme-
si nedeni ile oncelikle AAA ve uzamis febril miyalji
sendromu diisiiniilmemis ve steroid tedavisi planlan-
mamistir. Ancak diger nedenlerin ekarte edilmesi ve
genetik analizi sonucu ile hasta ilk atak AAA ve
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UFMS tanist almistir. Bu hasta bize AAA hastalarin-
da UFMS’de siddetli kas agrisinin yaninda karin
agrisinin da olabilecegini gostermistir.
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