
ABSTRACT

Familial Mediterranean fever (FMF) is an autosomal recessive hereditary disorder characterized by fever, inflamma-
tion of serous structures such as peritonitis, pleuritis, and arthritis. Different skin lesions may be seen throughout 
exacerbations, but the most characteristic is erysipelas-like erythema. These rare plaque-shaped lesions are mostly 
seen in the lower extremities, dorsal ankle. Arthritis and increased tenderness accompany it. If the lesion is the first 
sign of FMF, it may be misdiagnosed as erysipelas or cellulitis. In this article, we present a 34-year-old male patient 
with primary erysipelas like erythema.
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ÖZET

Ailevi akdeniz ateşi, ateş ile beraber, peritonit, plevrit ve artrit gibi serözal yapıların inflamasyonuyla karakterize, 
ataklarla seyreden, otozomal resesif geçişli kalıtsal bir hastalıktır. Ataklar sırasında farklı cilt lezyonları görülebil-
mekte ancak en karakteristik olan ve nadir görüleni erizipel benzeri eritemlerdir. Plak şeklindeki bu lezyonlar, ço-
ğunlukla alt ekstremitelerde, ayak bilek dorsal yüzde görülür. Artrit ve hassasiyet eşlik eder. Ailevi akdeniz ateşinin 
ilk bulgusu olarak ortaya çıktığı durumlarda, erizipel ya da selülit şeklinde hatalı tanılara neden olabilmektedir. Bu 
yazıda, ön planda yaygın erizipel benzeri eritemlerle başvuran 34 yaşında erkek hasta sunulmuştur.

Anahtar sözcükler: Ailevi Akdeniz ateşi; erizipel benzeri eritem; kolşisin.
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Ailevi Akdeniz Ateşi (AAA), otozomal resesif 
geçişli kalıtsal bir hastalık olup, başta se-

röz yapıların tutulması peritonit, artrit ve plörit 
gibi klinik tablolara neden olabilir. Nadiren de 
erizipel benzeri cilt lezyonları şeklinde bulgu 
verebilir. Uzun dönemde amiloidoz gelişimi gö-
rülebilir.[1] Türkler, Yahudiler, Araplar ve Erme-
niler gibi belirli etnik gruplarda görülme sıklığı 
yüksektir.[2] AAA’da eritem, anjiyonörotik ödem, 
piyoderma ve subkütan nodüller gibi birçok cilt 
bulgusu birlikte görülebilmekte veya sadece eri-

zipel benzeri eritemle de ortaya çıkabilmekte-
dir. Erizipel benzeri eritemler tipik olarak ayak 
bilekleri üzerinde özellikle ekstansör bölgede 
iyi sınırlı lezyonlardır.[2,3] Bu olgu sunumunda, 
daha önce AAA tanısı olmayan ve ilk kez ön 
planda yaygın erizipel benzeri eritemle başvu-
ran 34 yaşında bir erkek hasta sunulmaktadır.
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erkek hasta polikliniğimize başvurmuştur. Hastanın şika-
yetlerinin iki aydır mevcut olduğu, bu şişlik ve kızarıklıkla-
rın zaman zaman azalıp arttığı ancak tamamen geçmediği 
öğrenilmiştir. Hastaya daha önce başvurduğu merkezde 
nonsteroid antiinflamatuvar ilaç verilmiş ancak ağrılarında 
kısmi bir rahatlama olmasına rağmen diğer şikayetlerinde 
gerileme olmamıştır.

Hastanın öz geçmişinde daha önce eklem şişliği ya da ciltte 
döküntü gibi şikayetlerinin olmadığı, son iki ay içerisinde 
ciltteki kızarıklıkların ve ayak bileklerindeki şişliğin dönem 
dönem azalıp arttığı, ciltteki kızarıklıklarla beraber ek-
lemlerdeki ağrının da arttığı öğrenilmiştir. Bu şikayetlerle 
beraber birkaç gün süren ve özellikle geceleri ortaya çıkan 
titreme ve terleme nöbetleri olan hastanın ateş ölçümü ya-
pılmamıştır. Bu dönemde 2-3 gün süren hafif bir karın ağrısı 
olmuştur. Hastanın diğer romatolojik sorgulamasında her-
hangi bir özellik tespit edilmemiştir. Hastanın soy geçmişi 
sorgulandığında, bir yıl önce yeğenine AAA tanısı konuldu-
ğu ve kolşisin tedavisi aldığı öğrenilmiştir.

Hastanın fizik muayenesinde, her iki ayak bileğinde şiş-
lik ve üzerinde geniş erizipel benzeri eritematöz lezyonlar 
mevcuttu (Şekil 1). Ayak bileklerinde eklem hareketleri kı-
sıtlı ve ağrılıydı. Dokunmakla hassasiyet ve ısı artışı mev-
cuttu. Hastanın diğer eklemlerinde hassasiyet yoktu. Sakro-
iliyak eklem kompresyon testi ve diğer özel testler negatifti. 
Hastanın cilt muayenesinde, her iki uyluk medial kesimde 
sağda daha belirgin ve geniş olmak üzere, ayak bileği üze-
rindeki eritemli lezyonlardan olduğu görülmüştür (Şekil 2). 

Hastanın laboratuvar bulgularında hemogram ve biyokim-
ya normal, eritrosit sedimentasyon hızı (ESH) 85 mm/saat, 
C-reaktif protein (CRP) 90.6 mg/L, fibrinojen düzeyi 601.98 
mg/dL ve RF negatif bulunmuştur. Brusella ve VDRL-RPR ne-
gatif bulunan hastanın AAA’ya yönelik gen analizi istenmiş-
tir. Gen analizinde herhangi bir mutasyon saptanmamıştır. 
Hastanın cilt biyopsisinde erizipel benzeri eritem ön tanısını 
destekleyen nitelikte inflamasyon ve ödeme rastlanmıştır.

Hastaya Tel Hashomer kriterlerine göre AAA tanısı konul-
muştur. Kolşisin tedavisi günlük toplam 1 mg, iki doza bö-
lünmüş şekilde başlanmıştır. Hasta, iki hafta sonra kontrole 
geldiğinde ayak bileklerindeki şişliğin tamamen gerilediği ve 
ciltteki eritemlerin söndüğü görülmüştür (Şekil 3, 4). Kontrol-
de hastanın CRP değeri 5.8 mg/L, ESH değeri 21 mm/saat tes-
pit edilmiş, ilk vizite göre belirgin düşme gözlenmiştir.

Hastanın tıbbi bilgileri ve resimleri, hastadan imzalı onam 
formu alınarak paylaşılmıştır.

Tartışma

AAA, ateş ile beraber, seröz yapıların ağrılı inflamasyonuy-
la karakterize, nonenfeksiyöz genetik geçişli bir hastalık-
tır. Hastalık genellikle ataklar şeklinde seyreder ve ataklar 
arasında hastanın hiçbir şikayeti yoktur. Nadiren protrakte 
artrit veya febril miyalji şeklinde uzun süre sebat eden kli-

Şekil 1. Hastanın her iki ayak bilek üzerinde erizipel benzeri eri-
temler.

Şekil 2. Her iki uyluk cildi üzerinde eritemli lezyonlar.

Şekil 3. 2 hafta kolşişin tedavisi sonunda, erizipel benzeri eritem 
ve artritin tamamen gerilediği görüldü.
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nik durumlar söz konusudur.[4,5] Hastaların atakları çok 
değişken seyir gösterebilmekle birlikte, genellikle ataklar 
24 ila 72 saat sürmekte, atak esnasında yüksek ESH, artmış 
fibrinojen ve CRP düzeyleri görülebilmektedir. Hastaların 
%90’ında ilk atak 20 yaşından önce, %5’inde ise ilk atak 30 
yaşından sonra ortaya çıkar.[6] Bizim olgumuzda da ilk atak 
34 yaşında meydana gelmişti. Görülme sıklığı ülkemizde 
yaklaşık 1/1000 olarak belirtilmektedir.[7] Kadın/erkek oranı 
birbirine yakındır.[8]

Atakların en sık bilinen tetikleyicileri enfeksiyonlar ve stres-
tir, genellikle tetikleyici neden bulunamaz. Ataklar ani, ge-
nellikle karın ağrısı ve eklem bulgularına ateşin eşlik etmesi 
şeklindedir. Yalnızca ateş şeklinde bulgu veren ataklar ola-
bilir, ateşin şiddeti subfebrilden 40 oC’ye kadar değişebilir. 
Diğer taraftan nadiren ateşsiz atakların olduğu olgular da 
bildirilmiştir.[9]

AAA hastalarında en sık görülen bulgulardan biri de karın 
ağrısıdır, genellikle ateşle birlikte olup ani başlangıç göste-
rir. Ateşin düşmesi sonrası bir süre devam edebilir.[10] Ateş 
ve karın ağrısı sonrası en sık görülen klinik bulgu eklem bul-
gularıdır. En fazla artrit şeklinde ve alt ekstremite eklemle-
rini tutar. Hastaların %5’lik kısmında kronik artrit şeklinde 
görülebilir. Bizim hastamızda da iki aydır devam eden bila-
teral ayak bileği artriti mevcuttu. Hastaların yarısında ayak 
bileklerini tuttuğu zaman, eritemle beraber görülebilir.[11] 
Göğüs ağrısı ise hastaların %30’unda ve genelde tek taraflı 
olarak görülür.[12] Plevral tutulum genellikle ani başlangıç-
lıdır ve hızlı rezolüsyon gösterir.[6]

AAA’da tekrarlayan oral aftlar, ödem, piyoderma, psöriyazis 
ve subkütan nodüller görülebilmektedir.[13] Ancak en karak-
teristik cilt bulgusu erizipel benzeri eritemlerdir. Hastaların 
%7-40’ında görülmektedir.[2,14] En sık alt ekstremitede ba-
cağın ön yüzlerinde, 10-15 cm boyutlarında, düzgün sınırlı, 
pembe-mor, ödemli ve ısı artışı olan plak şeklinde lezyonlar-
dır.[15] Bizim olgumuzda ayak bileği ekstansör yüzleri dışın-
da uyluk medialinde geniş, cilt altında sert plaklar şeklinde 
lezyonlar mevcuttu.

Özlü ve arkadaşlarının yaptığı bir çalışmada, erizipel ben-
zeri eritemin, M694V mutasyonu homozigot olanlarda daha 
sık görüldüğü bildirilmiştir.[16] Bizim olgumuzda gen ana-
lizinde herhangi bir mutasyona rastlanmamıştır. Bu sonuç 
bize gen analizinin tanı koydurucu olmadığını ve henüz ka-
nıtlanmamış gen mutasyonlarının AAA ile ilgili olabileceği-
ni işaret etmektedir. Coşkunpınar ve arkadaşlarının yaptığı 
bir çalışmada, 1840 ön tanılı hastanın 1024’ünde taranan 

gen bölgesinde herhangi bir mutasyon saptanmamıştır.[17] 
Yine artrit varlığında da lezyonun sıklığında artış bildiril-
miştir.[18] Bizim olgumuzda da erizipel benzeri eriteme eşlik 
eden bilateral ayak bileği artriti mevcuttu.

Hastalardan alınan punch biyopsinin histopatolojik ince-
lemesinde vasküler yapıların çevresinde papiller yerleşimli 
inflamatuvar hücreler (yoğun eozinofil, nötrofil ve monosit) 
ve dermiste belirgin ödem saptanması erizipel benzeri eri-
temle uyumluluk gösterir.[14]

Erizipel benzeri eritemler, sıklıkla selülit ve erizipelle karı-
şabilir. Cilt biyopsisinde dermal ödem ve inflamasyon bul-
gularıyla ayrılabilir. Erizipel benzeri lezyonların ayırıcı ta-
nısında özellikle eritema nodozum, eritema induratum ve 
staz dermatitleri akılda tutulmalıdır.[19,20] Özellikle AAA’da 
vaskülit ve Behçet hastalığı sıklığı artmış olduğundan ayırı-
cı tanıda göz önünde bulundurulmalıdır.[21,22] Nadir de olsa 
paraneoplastik durumlarda erizipel benzeri eritem ayırıcı 
tanısında akılda tutulmalıdır. Huang ve ark.’nın[23] yaptığı 
bir çalışmada renal hücreli karsinoma sekonder gelişen, 
pretibial erizipel benzeri eritemi olan ve tümör eksizyonu 
sonrası gerileyen bir olgu bildirilmiştir.

AAA’da erizipel benzeri eritem tedavisi, AAA atak tedavisiyle 
aynıdır. Yetişkin hastalarda 1 mg/gün ile başlanıp, yanıtsız-
lık durumunda 2 mg/gün dozuna çıkılabilir.[24] Ayrıca kolşi-
sin tedavisi altındaki hastalarda, ilaç kesilmesi durumunda 
erizipel benzeri eritem şeklinde ataklar görülebilir.[25]

Sonuç

Bu olgu sunumunda, AAA’nın karakteristik semptomları dı-
şında ön planda cilt lezyonlarıyla da ortaya çıkabileceği ve 
geç yaşlarda olsa bile, AAA’ya yönelik sistemik sorgulama-
nın mutlaka yapılması gerektiği vurgulanmaktadır. Enfeksi-
yon durumları dışında gelişen erizipel benzeri eritemlerde 
mutlaka AAA akla gelmelidir.
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