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ki Bilinmeyenli Denklem Mi? Ailevi Akdeniz Atesi

ve Colyak Hastaligr Nadir Birlikteligi

Yasin Sahin’, Halil Kocamaz?, Evrim Ozen?

OZET:

iki bilinmeyenli denklem mi? ailevi akdeniz atesi ve ¢dlyak hastaligi nadir
birlikteligi

Amacg: Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) tanisiile 6 yildir takip edilen ve sonrasinda Colyak hastaligi tanisi
da alan 15 yasinda erkek bir olguyu sunmak istedik.

Olgu: AAA tanisi olan hasta son 1 aydir tekrarlayan yaygin ve epigastrik karin agrisi yakinmalariyla
defalarca kez ¢ocuk acile basvurmustu. Basvurularin yaklasik olarak yarisinda akut faz belirtegleri
normal saptanmisti. Ailesinde Colyak hastaligi 6ykusi oldudu igin, 10 yasinda iken hastaya ¢olyak has-
taligi serolojisi bakilmis, ancak sonucu normal tespit edilmisti. Son basvurusunda siddetli epigastrik
agri ve hassasiyetin olmasi tzerine hastaya gastroduodenoskopi yapilarak ¢ok sayida biyopsi alindl.
Gastroduodenoskopi sonrasi tekrar bakilan doku transglutaminaz antikoru IgA dizeyi > 300 U/ml sap-
tandi. Patolojisi ise Colyak hastaligi ile uyumlu idi.

Sonug: Benzer klinik bulgulara sahip oldugu icin AAA tanili hastalarda Colyak hastalidi tanisi konulmasi
gliclesmektedir. Bu olgu nedeniyle bu tip semptomlari olan AAA hastalarinda daha 6nceden Cdlyak
hastalidi yontnden tetkik edilse bile 6zellikle aile 6ykisl de varsa hastamizda da oldugu gibi tani
gecikmesine neden olabilecedi icin Colyak hastaligi dusintlmelidir.

Anahtar kelimeler: Ailesel akdeniz atesi, cocuk, ¢olyak hastaldi, karin agrisi

ABSTRACT:

Is it a two variable equations?: a rare association of familial mediterranean
fever and celiac disease

Objective: We present a 15-year-old male patient with a diagnosis of Familial Mediterranean Fever
followed up for 6 years, then diagnosed with also Celiac disease.

Case: The patient with Familial Mediterranean Fever (FMF) was admitted to the pediatric emergency
unit many times in the last month with the complaint of recurrent widespread and epigastric pain.
Acute phase reactants were in normal range in nearly half of his admissions. Since he had a family
history of Celiac disease, at the age of 10, he was referred for Celiac disease serology exmination, but
the result was normal. Due to the presence of severe epigastric tenderness and pain at the last visit,
gastroduodenoscopy was performed and multiple biopsies were obtained. After gastroduodenoscopy
procedure, tissue transglutaminase (tTG) antibody IgA level was reanalysed and the result was >300
U/ml. The pathology result was also consistent with Celiac disease.

Conclusion: The diagnosis of Celiac disease is difficult in patients with FMF because both of them
have similar clinical symptoms. Even if previous screening is negative for Celiac disease as in this
case, Celiac disease should be considered as it may cause delay in diagnosis, particularly in patients
with Familial Mediterranean Fever who have similar symptoms and a positive family history for celiac
disease.
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GiRiS

FMF (Ailevi Akdeniz Atesi) tekrarlayan ates, ciddi
karin agrisi, poliserozit ve artrit ataklari ile kendini
gosteren, otozomal resesif gegisli, otoimmun, infla-
matuvar ve stiregen bir hastaliktir. Dogu Akdeniz
bolgesinde yasayan baglica Turk, Yahudi, Ermeni ve
Araplardan olusan etnik gruplar etkilemektedir (1).

Colyak, genetik olarak duyarli kisilerde gluten ali-
miyla tetiklenen, farkli klinik yakinmalarin bir arada
goruldugi, intestinal villus hasari ile karakterize
immin aracili sistemik bir hastaliktir (2).

Colyak hastahiginin seyri sirasinda gortlen ishal,
karin agrisi, artralji ve artrit gibi bazi bulgular FMF'li
olgularda da gorilebilmektedir (3). Klinik bulgular-
daki bu benzerlik nedeniyle FMF hastalarinda Colyak
hastaliginin saptanmasi gliclesmektedir.

FMF tanisi ile uzun siredir izlenen son 1 aydir
yaygin ve epigastrik karin agrisi yakinmalari nedeniy-
le arastirilip Colyak hastaligi tanisi alan 15 yasinda
erkek bir olguyu sunuyoruz.

Olgumuzda goruldugu gibi bu tip yakinmalari
olan FMF'li hastalarda 6ncesinde tetkik edilmis olsa
dahi ozellikle aile oykusl de varsa eslik eden Colyak
hastahigi distinulmelidir.

OLGU SUNUMU

Ailesel Akdeniz Atesi tanisi ile 6 yildir izlenen 15
yasinda erkek hasta son 1 aydir olan epigastrik ve
yaygin karin agrisi yakinmalariyla defalarca cocuk
acile basvurmustu. FMF tanisi da olmasi nedeniyle
bakilan akut faz belirtecleri basvurularin yaklagik
yarisinda normal saptanmisti. FMF tanisi ile 2 mg/
gtin Kolsisin kullanmakta olan hastanin son bagvuru-
sunda batinda 6zellikle epigastrik bolgede hassasi-
yet disinda anormal bulguya rastlanmadi. Gelisme
geriligi saptanmayan hastanin boyu 172 cm (%60
persantil) ve viicut agirhgi 56 kg (%50 persantil) idi.
FMF gen analizinde heterozigot V726A mutasyonu
saptanmisti. Laboratuvar analizinde; Wbc: 4900/
mm?, Hb: 12,9 gr/dL, MCV: 83, PIt: 184,000/mm? ve
akut faz belirtecleri negatif (CRP; 0.3 mg/dl, eritrosit
¢okme hizi; 10 mm/saat) idi. Abisi ¢olyak hastalig
tanisi aldigi icin, 10 yasinda iken hastamiza doku
transglutaminaz antikoru bakildigi ve sonucunun

normal ¢iktigi 6grenildi. Epigastrik hassasiyeti ve
tekrarlayan siddetli karin agrilari nedeniyle hastaya
tst gastrointestinal sistem endoskopisi yapildi. Duo-
denum mukozasinin ¢atlamis toprak goriinimiinde
oldugu fark edilerek cok sayida biyopsi 6rnegi alin-
di. Endoskopi sonrasi anti-doku transglutaminaz IgA
diizeyi tekrar istendi ve 300 U/ml’nin (referans arali-
g1; 0-20 U/ml) tzerinde bulundu. Histopatolojik
degerlendirme sonucunda Marsh tip 3b ile uyumlu
bulgulara rastlandi. Yapilan doku tiplemesinde de
Colyak hastaligi ile uyumlu olarak HLA-DQ2 pozi-
tifligi tespit edilen hastaya glutensiz diyet baslandi.
Bir ay sonraki poliklinik kontroltinde hastanin karin
agrilarinin azaldigi ve bu sire icerisinde de acil ser-
vise bagvurusunun olmadigi 6grenildi. Dort ay son-
raki izleminde hic karin agrisi atagi olmayan ve glu-
tensiz diyete tam uyumu olan hastanin doku trans-
glutaminaz antikoru diizeyinin 49 U/ml’ye kadar
distigu tespit edildi.

TARTISMA

Colyak hastaligi ishal, steatore, kilo kaybi, karin
agrisi gibi gastrointestinal yakinmalarin yani sira
demir eksikligi anemisi, karaciger hastaligi, kemik
hastahigi ve cilt bozukluklarini iceren gastrointestinal
olmayan bulgularla da kendini gosterebilmektedir.
(4). EMF tekrarlayan ates, karin agrisi ve artrit atakla-
riyla karakterize suregen, kalitsal bir inflamatuvar
hastaliktir.

FMF ve Colyak hastaligi ishal, karin agrisi, artralji
ve artrit gibi bazi ortak klinik bulgulara sahiptir (3).
Klinik bulgulari benzer oldugu icin FMF tanisi olan-
larda hastamizda da oldugu gibi bu bulgularin birin-
cil hastaliga ait oldugu ilk planda dustuntlmekte ve
bu da tani gecikmesine neden olmaktadir.

Literatirde FMF ve Colyak hastaligi birlikteligi
olan bazi olgular bildirilmistir (5-7).

Ulkemizde yapilan bir calismada ise kronik karin
agrisi olan cocuklarda EMA pozitifligi %2.7 saptan-
mis ve normal popiilasyondan yiiksek tespit edilmis-
tir (8). Bu nedenle kronik karin agrisi olan cocuklarda
Colyak hastaligi taranmasi gerektigi 6ne strtlmastur.
Ayrica her iki hastalik da toplumumuzda sik oldugu
gorildugi icin bu birliktelik tamamen bir rastlanti
sonucu da olabilir.
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Cocuk ve adolesanlarda yapilan bir baska calis-
mada klasik Colyak hastaligi semptomlarinin hastala-
rin %75’inden daha azinda gorildigi, %60 olgunun
dogru tani almadan 6nce 3 kez veya daha fazla dok-
tora bagvurdugu, cogunda ilk konulan taninin gastro-
enterit ve besin alerjisi oldugu bildirilmistir (9).

Literattr ile uyumlu olarak olgumuzda da Colyak
hastaligi tanisi almadan 6nce yaklasik 15 kez karin
agrisi yakinmasi ile cocuk acile bagvurma oykusi
mevcuttu. Olgumuzda eslik eden Colyak hastaligi
teshisinin gecikmesi, FMF tanisi oldugu icin acil bas-
vurularinda yakinmalarinin strekli atak olarak deger-
lendirilmesi ve Colyak hastaligi acisindan 5 yil 6nce
yapilan aile taramasinda doku transglutaminaz anti-
korlarinin normal tespit edilmesine baglandi. Doku
transglutaminaz antikorlari normal oldugu icin Col-
yak hastaligi distinilmemisti. Ancak son basvurula-
rinda epigastrik agri yakinmasi da belirgin olunca
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