BiR VAKA DOLAYISIYLA FAMILIAL MEDITERANEAN FEVER
(Familial Paroxismal Poliserozitis, Periodic Hastahk) (*)
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Girig: Servisimizde tetkik etme imkéni buldugumuz ve Familial
Mediterranean Fever tanisina vardigimiz bir vaka dolayisiyla bu has-
talik hakkindaki kisa literatiir malumat: gozden gecirecek ve vaka-
mizin Gzelliklerine deginecegiz.

Tarif: Mamilial Mediterranean Fever (FMF) etyolojisi bilin-
meyen, tekrarlayan ates, peritonit veya plorit epizodlariyla karakte-
rize herediter bir hastaliktir. Baz1 hastalarda cilt lezyonlar:, artirit-
ler ve amiloidozis goriilebilir.

Tarihge: Ik FMF vakas1 1908 de Mosenthal ve Janeway tara-
findan bildirilmekle beraber, 1945 te Siegal tarafindan 5 vaka tak-
dim edilinceye kadar ayri bir antite oldugu dikkati ¢ekmemistir. Son-
radan bazi otdrler siki klinik kriterler tatbik etmemisgler ve bu ne-
denle diger hastaliklar FMF olarak rapor edilmiglerdir. Heller ve So-
har tarafindan genig aragtirmalar ve tarifler yapilmig, FMF nin kli-
nik goriiniiglerinin ¢ogunu aydinlatmistir.

Terminology: FMF ye verilen isimlerin degigik olmasi klinik
goriiniiglerinde karigiklik meydana getirmigtir. Verilen isimler tam
olarak tatmin edici degildir. fakat FMF ismi biiylik bir kabul gor-
miigtiir. Periodic hastalik, periodik peritonitis, la maladie periodique
gibi isimlendirmeler, hastaligin siklikla cyclik olmamasindan dolay:
uygun degildir. Familial paroksimsal peritonitis FMF teriminin de-
gigik bir kabul geklidir.

Ethnology ve genetic: FMF Alman Musevilerinin disindaki Mu-
sevilerde, Ermenilerde ve Arap irkinda predominant olarak bulunur.
Mamafih hastalik bu gruplarla sinirlandirilmig degildir. Irlandalhilar-
da, Italyanlarda, Alman Musevilerinde ve diger irklarda da bulun-
musgtur. FMF genetigi iizerine en iyi ¢alismalar homogen populasyon
grubunun meveut oldugu Israil'de yapilmistir. Israil’de hastalik Oto-

(*) Sigli Cocuk Hastanesi 2 Dahiliye Klinigi (Sef: Dr. Fikret Pamir).
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gomal recessive olarak goriiliir. Bununla beraber hastanin 9% 50 si
ailevi hikaye vermezler. FMF’li hastalarin ebeveyinleri arasindaki kan
akrabaligl 9% 20 den yiiksektir. Ancak bu hastalarin ¢ogu c¢ok haki-
ki etnik gruplardan geldigi icin daha agag1 degerde de olabilir. Has-
talarmm 9% 60 1 erkektir.

Etyoloi: Her ne kadar cesitli patogenetik mekanizmalar tesbit
edilmigse de etyoloji bilinmiyor. Ateg ve iltihap gibi onemli belirti-
ler karigikliga neden olmaktadir. Ciinkil bunlar infeksiyon ajanlar: ve
diger nedenlerle meydana gelmektedir. Bundan dolay1 Tiberkiiloz ve-
ya Brucellozis’in bir formu oldugu disliniilmiistiir. Modern mikrobi-
yolojik ve teknik serolojik genig galigmalar bu hastaligin Tiiberkiiloz,
Brucellozis ve diger spesifik infeksiyonlardan kesin olarak ayirmigtir.

FMF’nin bir allerji veya hipersensivite reaksiyonu olabilecegi id-
dia edilmis ancak bir hipersensivite durumu isbat edilememistir. Fa-
vori olan bir otoimmun etyoloji icin sabit bir bulgu yoktur. Reman
tekrralayan bir g¢ok diger hastalikta (Periodik hastalikta), normal
temparatiirden patolojik sapmalar clabilecegini bildirmigtir. Mama-
fih FMF li hastalarda, temparatiir ve diger sirkadien ritimler iize-
rindeki genig arastirmalar, normalden sapmalarin sebebini ishata mu-
vaffak olamamistir. Ciinkii FMF li hastalarin ¢ogunda epizodlar: hu-
gule getiren emosyonel ve cevresel degigikliklerin siklikla derin etki-
leri olabilecegi ileri siirtilmiigtiir ve bu nedenle hastalik igin psiko-
somatik bir zeminden bahsedilmistir.

Bir ¢ok hastada gecici veya slirekli psikolojik degigiklikler mey-
dana gelir. Bu degigiklikler, belki de hastalarm kronik tekrarlayan
hastaliga kars: reaksiyonunu aksettirmektedir. Sosyal, ekonomik ve
sahgi varliklar: devaml olarak tehdit altindadir. Fakat FMF’nin fonk-
siyonel etyolojisinin isbati yoktur. Hastaligin herediter otosomal re-
cessive oldugunun isbati tezlere konu olmustur. Diger taraftan do-
gustan bir metabolizma hatasi oldugu iddia edilmistir. Baslangictaki
iyimser raporlar, diyette yaglarin kisilmasinin FMF'nin gidigini dii-
zelttigi, degismig lipid metabolizmalarindan birinin diizensizlige se-
bep olabilecegi diistiniilmiistiir. Genis caligmalara ragmen lipid me-
tabolizmasinda bir hata bulunamamistir.

FMF de idrarla fazla miktarda porfirinler itrah edildigi ve bu
nedenle hastaligin belki de hakiki porfiria oldugu rapor edilmigtir.

FMF 1i 6 hastada ateg esnasinda unconjuge etiocholanolone’un
kan seviyesinin yiikseldigi bildirilmistir. Bunu takip eden calismalar,
ategle etiocholonalone seviyesi arasindaki korelasyonu teyid etme-
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migtir. FMF’de etiocholonolane ve diger steroidlerin onemli rolii aga-
gida gozden gecirilecektir.

Patology: Goze carpan klinik manifestasyonlara ragmen FMF
nin akut atag: esnasinda spesifik patolojik degisiklikler bulunama-
migtir. FMF li hastalarin ¢ogu hi¢ olmazsa bir defa laparatomiden
ge¢misglerdir ve yalniz akut peritoneal enflamasyon bulunmustur ki
tesekkiil eden eksuda polimorfonuklear lokositlerden ibarettir. Erkek
hagtalarin biiyiik bir kisminda safra tag: olmaksizin, safra kesesi has-
talig1 geligir. Ancak yapilan histopatolojik caligmalar herhangi spe-
sifik bir degisikligi gbsterememistir. Keza pleural ve eklem inflamas-
yonlar: da nonspesifiktir.

FMF amiloidozisle kombine oldugu zaman, amiloid arteriollerin
intima ve mediasinda, veniillerin subendotelial bolgesinde, glomeriil-
lerde ve dalakta depo edilir. Boyle hastalarin damarlarindan bagka,
kalp ve karacigerleri hastaliga istirak etmez.

Manifestasyon: Hastalarin cogunda FMF semptomlar: gocuk-
luk caginda 5-15 yaslari arasinda baglarsa da bazen 38 yasina ka-
dar gecikebilir. Baz1 hastalarda ataklarin siire ve sikhig1 biiyiik de-
gigiklikler gosterir. Yerlegmis bir ritim veya periodisite yoktur. Akut
epizod 24-48 saat padar siirer, fakat bazen 7-10 giin kadar uzamig da
clabilir. Ataklar haftada 2 defadan yilda 2 defaya kadar degisebilir.
Son yillarda spontan remisyonlar goriilmiistiir. Vakalarin bir cogun-
da, gebelik esnasinda akut epizodlar olmaz ve bir cok hastalarda
ataklar yaz aylarinda kistan daha az degildir. Amiloidozisin geligsme-
si ve yagla, ataklarin siklik ve giddetinde azalmaya meyil vardir.

Ateg: FMF’nin kardinal belirtisi atestir. Ataklarin cogunda ol-
makla birlikte hepsinde yoktur. Ates nadiren serozite olmadan mey-
dana gelebilir. Temparatiir yiikselmesinden once titreme vardir. Ates
12-24 saat zarfinda en yiiksek seviyesine ulasir, ve terleme ile dii-
ger. Ates genel olarak 38,5-40 derece C arasindadir, fakat daha de-
gigik te olabilir.

Karm agrisi: Hastalarin % 95 inden fazlasinda karmn agrisi
vardir ve ayn1 hastada siddetinde degigiklik olabilir. Akut bir epizod-
tan 24-48 saat dnce kiicilik bir takim sikayetler olabilir. Agr1 genellik-
le belirli bir kadrandan baslar ve sonra biitiin karma yayilir. Baglan-
gic yeri genellikle ¢cok hassastir, agr1 diger bolgelere ve sirta dogru
yayilabilir. Fakat hassasiyet lokalize kalir. Agr1 gogsii bir veya iki
omuzu sarabilir ve tipik diafragmatik iritasyon olabilir. Bazen bu-
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lant1 ve kusma gdrslebilir. Batin umumiyetle gergindir, barsak ses-
lerinin yoklugu veya azalmas: ile birlikte rigidite olabilir. Rontgen-
de, ince barsak duvarlar1 6demli, baryum gecisi yavas ve seviyeler
goriilebilir. Akut abdominal ataklarin belirtileri, perfore olmus bir ic
crgani cok yakindan taklit ettigi igin, hastalara daha ileri bir ta-
rihte akut apandisitle karismamasi icin, ataklar arasind apendektomi
vapilmasi tavsiye edilir. Abdominal operasyon FMF’nin ataklarini hiz-
landirabilir ve bu yeni atak diger post operativ komplikasyonlarla
karigtirlabilir.

Gogiis agrisi: Abdominal atag: olan bir ¢ok hastada herhangi-
bir zamanda go6giis agris1 olabilir ve % 75 inde akut ploretik agri
geligir. Abdominal agr1 ile veya abdominal agri olmadan, % 30 val
kada pleurit atagindan once, abdominal atak herhangi bir zamanda
baslar ve kiiciik bir hasta grubunda ise asla abdominal atak gelismez.
Gogiie agrist umumiyetle tek taraflidir. Gegici pleural efision, frot-
man ve solunum seslerinin azalmasi ile birlikte olabilir.

Eklem agrisi: Israil'de hastalarin 9% 75 inde en az bir defa
acut artirit epizodu oldugu bildirilmistir. Artirit abdominal veya plo-
ral ataktan ayri olabilir. Akut veya nadiren kronik olabilir. Bir veya
bir cok ekemi tutabilir. Biiyiik eklemleri tutmasi mutaddir, siklikla
mayi toplanmasi goriiliir. Dikkatli aragtirmalara ragmen Amerika
Birlegik Devletleri'nde artiritlere nadiren rastlanmistir. Radyolojik
bulgular nonspesifiktir. Baz1 hastalarin hikiyesinde, cogunlukta ge-
cirilmis Rheumatic Fever’e benzer bir hastalik vardir. Fakat Orta
Dogu’dan 30 vakay1 kapsayan biiyiik bir gurup hastada akut artirit
miisahade edilmemistir.

Cilt belirtileri: Hastalarin % 25-30 u tarafindan cilt belirtileri
tarif edilmigtir. Bu lezyonlar agrili 5-20 cm capinda, bacagin alt ki-
gimlarinda medial malleol ve ayak sirtinda lokalize eritematoz sis-
likleri kapsar.

Bunlar abdominal ve pleural agrilar olmaksizin meydana gele-
bilir ve siglikler 24-48 saat sonra kaybolabilir.

Diger belirti ve bugular: Diger sertz zarlarin hastaliga istirak
ettigi bildirilmigtir, fakat perikardit nadirdir. Tekrarlayan menenjit-
ler FMF den baska hastaliklarda daha imkan dahilindedir. Hematiiri,
gplenomegali ve goz dibindeki colloid cisimler diye adlandirilan kii-
ciik beyaz noktalar miiphem bulgular arasindadir. Nadiren migrene
benzer bas agrilari, akut abdominal ataklara eslik eder ve bazi has-
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talar bir nevi acaip hal alirlar. Ataklarin arasinda ve ataklar siire-
since asir1 emosyonel labilite gésterirler. Bunlarin FMF’nin primer
belirtileri mi yoksa agr1 ve atesin sekonder etkileri mi oldugu heniiz
bilinmiyor.

Komplikasyonar: FMF'nin Birlesik Devletlerde goriilen en
onemli komplikasyonu ilag aligkanligidir. Bu vakalarda narkotikleri
kullanilmasini dnlemek icin cok dikkatli clmak gerekmektedir, Dep-
regyon ve hareket azlig1 mutaddir. FMF’li hastalar hatir1 sayilir de-
recede himaye, tegvik ve destege muhtactir, Bir Amerikan hasta guru-
bundaki onemli sayida hastada safra kesesi hastaligi meydana gel-
migtir. FMF li hastalardaki diger biiyiik bir komplikasyon amiloido-
zistir. Baz1 aragtiricilar Israil’deki cok az bir hasta gurubunun bu
hastaliktaki amiloid komplikasyonundan kurtulabilecegini iddia et-
migtir. Ayrica aynm genin sebep oldugu diger FMF komplikasyonla-
rindan da kurtulabilecegini iddia etmiglerdir. Amiloidozis % 90 va-
kada oldugu gibi ataklar: takiben ortaya cikarda fenotip 1 olarak,
FMEF' ye bagh olarak abdominal ataktan Once ortaya cikarsa fenotip
11 olarak simiflandirilir,

Amiloid infiltrasyonu bébrekleri tutar ve oliim siklikla bobrek
yetmezliginden olur. Amilodi komplikasyonlar: daha ¢ok Israil ve Ku-
zey Afrika’da rapor edilmistir, Birlesik Devletlerde ancak iki vaka
rapor edilmigtir. Bu bulgu cok carpicidir. Ciinkii Birlegik Devletlerde
de Israil’deki kadar vaka bildirilmistir. Bu farkm izahi giictiir. Cev-
regel veya beslenmege bagl olabilecegi gibi, genetik faktorlere de
bagl olabilecegi iddia edilmigtir.

Laboratuvar bulgulary: Teghise gotiiriicii 6zel test yoktur. Akut
ataklar siiresince 12-30 bin arasinda degigen l6kosgitoz olur, eritrosit
sedimentasyon hiz1 yiikselir. Ataklar diginda 18kosit gayist ve sedi-
mentasyon hizi normale déner.

Plazma fibrinogen, serum haptoglobin ve seruloplazmin ataklar
gliresince artabilir, Plazma lipidleri normaldir. Hepatik ve renal fonk-
siyonda anormalite yoktur. Amiloidozis mevcutsa laboratuvar bulgu-
lar1 renal yetmezlikle takip edilen tipik bir nefrotik sendromdaki
gibidir.

EKG ve EEG degisiklikleri nonspesifiktir.

Teshis: Ailevi hikayesinde FMF tarif eden, uygun etnik gurup-
lara bagl bir bireyde, tipik FMF ataklar1 meydana geldiginde teghis
kolaydir. Diger taraftan ailede bu hastalik yoksa ve hasta FMF'nin
nadir oldugu bir toplumda yagsamakta ise teghis cok zor olabilir. Tes-
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his konulamamigs FMF li bir ¢cok hastada, bir veya daha fazla abdo-
minal operasyon yapildigi halde semptomlar kaybolmamigtir.

Bir hasta ilk defa goriildiigiinde uygun bir galigma veya mii-
sahade ile diger ategli hastaliklar bertaraf edilmelidir. Bunlar akut
apandisit, akut pankreatit, porfiriya, cholesistit, intestenial ileus ve
diger biiyiik abdominal hastaliklar: kapsar.

Baz1 heriediter hiperlipidemi formlari FMF’nin klinik tablosunu
taklit edebilir. Fakat serum cholesterin ve trigliseridlerinin olc¢iimii,
bunlar: elimine eder.

FMF li hasta diger hastaliklara direncli degildir. Ates ve agn
mutad dig1 bir yol takip ettiginde veya ataklar daha uzun oldugunda
dikkat diger teshis olanaklarina yoneltilmelidir. Hastaligin pleural
formunun akut pulmoner enfeksiyondan veya enfartiisten ayirt edil-
mesi bazen giictiir. Fakat belirti ve semptomlarin hizla kaybolmasi
problemi coOzer.

Eklem belirtileri FMF'nin diger formlarindan daha fazla uzaya-
bilir. Septik artirit, gout ve rhumatoid hastaliktan ayiwrt edilmesi ge-
rekebilir,

Eritema’y1 superfisiel thromboflebit veya selliilitten ayirt etmek
bazen giic olabilir,

Hasta uygun etnik guruptan gelsin veya gelmesin en zor diagnos-
tik problem sadece ates ile gelen hastadir. Bu durumda mensei bilin-
meyen ates icin yaygin bir teshis calismasi gerekebilir. Memnuniyet
vericidir ki bu tiir hastalar cok nadirdir. Ozel teshis testleri gelisti-
rilinceye kadar, tekrarlayan atesi olan, fakat seroz zarlarindan birin-
de iltihabi belirtiler gostermeyen hastalar FMF li hastalar katogori-
sine konulmamalidir.

FMF li hastalarda prognoz hastanin yagadig iilkeye gore biiyiik
degisiklirler gosterir. Birlesik Amerika’da uzun yasam igin prognoz
mitkemmeldir. Bazi akut ataklar hastanin yagadig: iilkeye gore biyiik
degigiklikler gosterir. Baz1 akut ataklar siiresince semptomlarin ag-
wrhgima ragmen, ataklar arasindaki interval siiresince pek ¢ok hasta
bariz olarak takatsizlikten kurtulur. Hastaliklarina gosterilecek an-
layis ve cesaret verici tutum ile pek cok hastanin oldukc¢a normal ha-
yat slirdiikleri gorilmiigtir. Hastalar icin en biiyiik tehlike, yan-
lis teshis veya hastaligin anlasilmasindaki basarisizliga bagh olarak
uzatilan hospitalizasyon siiresidir. Narkotiklerin bu hastalarda ser-
best ve tedbirsizee kulanilmasi, biiyiik psikolojik ve sihhi problem-
ler yaratir. Makul bir doktor hasta iligkisinin kurulmasi ve hastanin
egitilmesi ile bu tehlikelerin Oniine gecilebilir. Birlegik Devletlerde
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FMEF"li hastalarin prognozu, diger kronik oldiiriicii olmayan hastalik-
lara sahip olan hastalarin durumundan fakli goriilmemektedir. Oliim
ekseriya FMF ile ilgisi olmayan nedenler sonucudur.

Amiloid komplikasyonu Israilde, kismen Kuzey Afrika’nin bazi
kesimlerinde, Tiirkiye’de ve Orta Dogunun diger kisimlarinda prog-
nozu Amerika’dakinden oldukca fakh kilar. Israil’deki FMF'li hasta-
larin yaklasik % 25 inde amiloid komplikasyonu bilinmektedir ve
bu komplikasyon ekseriya oliime gétiiriir. israil’de miigahede atin-
daki hastaarmm cogu, 40 yasindan asag odugu icin 6ldiiriicii amiloi-
dozig'in zamanla hemen hemen biitiin hastalarda meydana geldigi
iddia edilmistir. Belki de bu o bolgedeki yash hastalarin ender go-
riilmesinin de nedenidir.

Tedavi: Tedavinin bir ¢cok sekli bu giine dek FMF de denenmis-
tir. Fakat uniform veya spesifik etkili bir tedavi ve diyet sekli bu-
lunamamastir.

Antibiotikler, hormonlar, antipiretik, antienflamatuar ajanlar
kullamlmigtir. Ayrica immunoterapi, psikoterapi, diyetin birakilma-
g1 gibi bir cok diger ajanlar ve tedavi programlar: gimdiye dek de-
rnenmistir. Chlorogin ve fenilbutazon’un FMF tedavisinde basarili ol-
dugu rapor edilmigtir. Fakat diger arastirmacilar bunun dogrulugunu
teyid etmemistir. Adrenal kortikal steroidler iltihabin baz belirtile-
rini suprese etmekte yaygin olarak kullanmilmistir, fakat steroidlerin
birakilmasindan sonra ataklar tekrar eder. Hatta bazi hastalar korti-
kosteroid alirlarken artan sayida ataklara maruz kalmiglardir. Semp-
tomatik tedavi ve takviye FMF li hastalar tiim verilebilecek olanlar-
dir. Miimkiin olan her seferde narkotiklerden kacinilmalidir.

Etiocholanolone ve Pyrogenic steroidler: 1957 de Kappas ve ar-
kadaslar: insan kaynakli belirli 53-H,C-19 endogen steroidlerinin go-
niillii kigilere uygulandiginda ates ve iltihaba neden olabilecegini bil-
dirmigere: r. Etiocholonalone bu gurup hormon metaboliterinin proti-
pidir. Onlardan cok kisa bir siire sonra Bondy ve arkadaslar1 2 has-
tanin atesle birlikte yiiksek seviyede plazma unconjuge etiocholona-
lone seviyesi gosterdiklerini bildirmigtir. O zamandan beri FMEF'yi de
kapsayan etyolojisi izah edilemeyen belirli tekrarlayan ateslerin pa-
togenizinde bu steroidlerin rolii hakkinda c¢ok sey yazilmistir. Bu ne-
denle so6zil edilen steroidler hakkinda 6zel aciklama yapilmalidir. Hig
kugkusuz bir cok, 5-B-H configirasyonuna sahip C-19, C-21, C-24
steroidi, ates, iltihap, graniilostoz ve insana verildiginde diger biyo-
lojik etkilerin kuvvetli sebebidir. Yapilan miigahedelere ragmen bu
bilesiklerin insan hastaliginda oynadigi rol hakkinda hatir1 sayilir
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giipheler vardir. Hassas ve rutin olarak biyolojik sivilardaki dakika
konsantrasyonlarini saptayici metodlarin eksikligi arastiricilar1 en-
gellemigtir. Gene de bu tiir teknikler elde edilinceye kadar, atesli has-
taliga tutulmus kiside etiocholanolone gibi birlesiklerin énemi hatir-
dan cikarilmamalidir. Kesin metodoloji kullanilabilir hale geldiginde
bu endogen insan iiriinlerinin bir kismi sadece FMF’'nin patogenezin-
de degil, fakat ates ve iltihapla karakterize etyolojisi bilinmeyen di-
ger durumlarda da onem kazanabilir. Kullanilan metodlarin verdigi
bilgilerin 1s1¢1 altinda, bu steroidlerin hi¢ birinin insan hastaligina
veya onun semptomlarina sebep oldugu gosterilmemistir. Bunlara pa-
togenetik bir rol vermek simdilik karisikliga gotiiriir ve bu hastalik-
larin etyolojisinin aragtirilmasina da mani olur.

Vak’a: Sevim Karaoglu, 45 yaginda. Prot No. 17863/382. Dog.
yeri: Istanbul. Giris tarihi: 8.10.978 Ev hanimi.

7.10977 giinii siddeti karin agrisi, iisiime ve titreme sikayetleriy-
le acil servisimize miiracaatta buundu. Ates: 38 derece C, Lokosit:
11800, idrar sedimentinde 5-6 epitel ve 2-3 lokosit tesbit edildi. Has-
taya bir amp. Baralgine 1.V yapildi, agn biraz hafifledi 24 saat ka-
dar devam ettikten sonra kayboldu. 8.10.977 giinii hospitalize edilerek
gerekli tetkiklerine basglamldi. Aynmi giin yapilan sedimentasyon:
6-17-40, Lokosit: 8800 ve ates: 36,6 derece C olarak tesbit edildi.

Hikdyesi: Hastanin sikayetleri 8-10 yil kadar once baglamis.
Zaman zaman gelen karin agrilari, ates yiikselmesiyle birlikte olu-
yor, ates 39-40 derece C kadar cikiyor, bu arada iisiime titreme ve
mide bulantis1 oluyormus. Agr1 bazen 3-4 giin kadar siiriiyor ve ba-
ralgine gibi antispozmodik ilaclarla hafifliyor daha sonra tamamen
geciyormus. Bazen haftada bir, bazen de 3-4 ayda bir kere bu tiir
sikdyetleri oluyormus. Agrinin yemeklerle hi¢ bir ilgisi yokmus. Ik
olarak Istanbul Tip Fakiiltesinde ayaktan tetkik edilmis, kan idrar
tahlilleri yapilmis, bobrek ve safra kesesi grafileri cekilmis, karmn
agrilarinin safra kesesi hastaligindan olabilecegi soylenilmig. Daha
gonra yilm iyi hatirhyamamakla beraber tahminen 1970-1972 yil-
lar1 arasinda, hastanemiz dahiliye servislerinden birinde yatirilarak
tetkik edilmis. Safra kesesinde iltihap ve gizli tag olabilecegi sdyle-
nilmig. Cerrahi konsiiltasyon yapilmis, ancak ameliyati kabul etme-
diginden cikarilmis. Uzunca bir siire ayakta kontrola devam etmis.
Mayis 1975 te cerrahi servisine yatirildigini, gerekli tetkiklerini yapil-
digini, ancak ameliyata karar verilemedigini ifade ediyor. O zaman-
dan beri gikdyetleri ayni tiirde devam eden hasta servisimize yati-
rildi.
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0z ve soy gegmisi: 20 yil kadar once apandisit ameliyat1 gecir-
digini, bunun disinda bagkaca 6nemli bir hastalik ve ameliyat gecir-
medigini ifade ediyor. Bir kardegi romatizmal kalp hastaligindan ve-
fat etmis. Kendisinden 5 yas kadar bilyiik agabeyinde de ayni tiirden
sikdyetler oldugunu, 2 yil 6nce Cerrahpasa Tip Fakiiltesinde tetkik
edilerek Akdeniz Hummasi teshisi konuldugunu ifade ediyor. Anne-
si sag ve sihhatte, babasi kalp hastaligindan vefat etmis. Evli 2 co-
cugu sag ve sihhatte,

Beden fonksiyonlari: Agrili haller disinda normal.

Itiyatlari. Fena aligkanlig1 yok.

Sistem muayeneleri: 8.10.977 giinii tarafimizdan yapilan mua-
yenesinde, Kordio-Vaskiiler sistemde TA: 180/110 mmHg, sindirim
gisteminde epigastirium ve sag kipokondrium palpasyonla hassas bu-
lundu. Bunun disinda sistemlerde ve genel durumda kayda deger bir
bulguya rastlanmadi.

Nisai konsiiltasyon: Patolojik bir bulguya rastlanmadi.

Laboratuar bulgulari: Sedim. 6-17-40 mm. 7.10.977 tarihinden
itibaren 3 giin #ist tiste ve 10 giin sonra bakilan 16kosit sayisi: 11800 -
&R00-6200 ve 4200 tesbit edildi. Hb % 75, eritrosit 3.660.000. Lokosit
formiiliinde 6zellik yok. Idrar muayenesi: Dansite 1020, Renk sari,
reaksiyon kalevi, albumin (—), seker (—), bilirubin (—), urobilin
normal, urobilinogen normal, sediment 5-6 l6kosit 8-10 epitel, Por-
fobilinogen (—). Kan gekeri % 91 mgr, kan iiresi % 53 mgr. Kan
lipidleri: Total lipid % 825 mgr, Cholesterol % 218 mgr, K. Fenol
16 {inite, Trigliserid % 100 mgr. Lipidogram: a lipoprotein % 3,5,
B lipoprotein % 76,5 bulundu. Hasta hariciye serviisnde yattig sira-
da 5.5.1975 tarihinde yapilan karaciger fonksiyon testleri: Thymol
3 iinite, ZnSO4 6 iinite CdSO4 (—), Ceph-Chl (—) tesbit edilmisg.
Tamamen normal hudutlar icinde bulundugundan tekrarina liizum go-
ritllmedi.

Radyolojik muayene: Direkt U.S grafisinde opak tas bulgusu
yoktur. 1.V urografi: Her iki bébrek ifraz ve itrah fonksiyonlari nor-
mal, pelvis ve kalisler tabii, her iki iireter ve mesane normal gorii-
niimde bulunmustur. Cerrahi servisinde yattig1 siirede 1.V Cholesis-
tografi ve Mide-Duodenum grafisi cektirilmistir.

1.V Cholesistografide: Duktus hepatikus, sistikus ve koledokus
normal sekil ve genislikte, opak madde ile dolmug, konturlar: net ve
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muntazam iclerinde tas bulgusu yoktur. Safra kesesi homogen olarak
oval gekilde dolmus, konturlar1 net ve muntazam, icinde tas bulgusu
yoktur.

Mide-Duodenum grafisinde: Mide normotonik, alonje, kontur-
lar1 muntazam mevkii tabiidir. Bulbus doldugunda muntazam olarak
goriilmekte, ulcus bulgusu yoktur. Tamamen normal goériiniimde ol-
dugundan servisimizde tekrarina liizum goriillmedi.

EK.G: Kayda deger bulgu saptanmadi.

Yukarida anlatilan literatiir bilgilerin 15181 altinda, vakamiz
anemnez Ozellikleri, ailevi karakteri, laboratuar ve radyolojik bul-
gular1 nedeniyle Familial Mediteranean Fever olarak kabul edilmis-
tir. Hasta servisimizde yattig1 siirece agiri emotionel labilite goster-
mis, zaman zaman bas agrilarindan sikayetci olmus, TA: 180/110
mmHg ile 140/100 mmHg arasinda degismis, tedavi olarak hastaya
ilk ii¢ giin Baralgine I.M tatbik edilmis, sonraki giinler, ii¢ adet Lib-
raks verilmigtir. 20.10.977 giinii salahla cikarilmigtir.

Memleketimizde bu konuda 1946 dan beri bir cok nesriyat yapil-
mistir. Ik vaka 1946 da A. Marmaral tarafindan blidirilmis, 1954 de
R. Kocagil, 1955 de S. Artunkal V. Seyyahi, 1956 da V. Goksel ve
yine 1959 V. Goksel ve Bankman bir ¢ok vakalar nesretmiglerdir.
Yine 1946 dan beri N. H. Izmirli, N. R. Belger, N. O. Irdelp, K. N.
I¢éren, K. Berktin, N. Bilhan, S. Inceman, A. I. Cetingil, C. Oker,
T. Onutkav, B. Beler ayni konuda nesriyatta bulunmuglardir. 1959
yilinda hastanemiz miitehassislarindan Fatih Ali Yiicel tarafindan ay-
ni ailenin 3 ferdine FMF nesredilmigtir, Ayrica 1966 yilinda Nadire
Giiresin (Apaydin) ve M. Berk tarafindan bir vaka nesredilmistir.

Sorular ve katkilar: Suat Efe: Bu hastaligl biz 1950'den son-
raki yillarda periodik disease diye bilir ve Frank'in kliniginde sikca
goziinii ederdik. Bu hastalig ilk defa Sam veya Beyrut’taki Amerikan
hastanedi hekimlerinden Dr. Reimann’in tamimladig1 soylenirdi. Tari-
hini kesin olarak hatirayamayacagim.

Tiirkiye'de bu hastaigin oldukca sik goriildiigi bir gercektir. En
yiitksek vaka matelyeli Nihat Dilgen’e aittir. Sanirim, gecen yilki bir
kongrede 120 vka'a incelediginden s6z etmigti. Kendisi daha ziyade
periyodik hastaligin eklem belirtileri ve amiloidoz konular ile ilgi-
lenmektedir.

Memleketimizde, yine sanirim 1946-1947 yillarinda, zamanin ¢ok
taninmig gastroenterologu olarak bilinen Abrevaya Marmarali uzun
yillardir inceledigi ve bilinen bir hastalik kalibina yerlestiremedigi,
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iistiiste bir ¢cok karin ameliyati gecirmis olan bir kadin hastasmin
Tiirk Tip Cemiyetinin bir toplantisinda sundu ve bu hastaliga olsa
olsa «Garip bir karin sendromu» adin1 verebilecegini ifade etti. Aym
hastay1 bir ka¢ kez konsiilte etmis olan Neg'et Omer Irdelp’te bu
vak’a igin goriiglerini bildirmisti. Sonradan anladi ki, bu vak’a da bir
periodik hastalik idi.

Dr. Abdullah adindaki bir meslektagim da aym hastalik sz ko-
nusu idi ve kendisine her cumartesi giinii kriz gelirdi.

Dr. Nadire (Giiresin) Apaydin: Ben 1965 yilinda bir hanim has-
tada periodik hastalik belirtileri tesbit ederek, tetkik etmek imkéni
buldum.

Hasta 35 yasinda, cocukluk cagindan itibaren miiphem karin ag-
rilar1 cekermig. Son 15 seneden beri yaygin karin agrilari birlikte
38-39 derece atesi oluyormus. Bir iki giin devam eder sonra gegermis.
Agn1 ve ates periodlar:1 evveld 5-6 ayda bir iken son giinlerde siklag-
mig. Hastaya bir seferinde apendoktomi yapilmis. Servisimizde ayni
krizleri bir ka¢ sefer miisahade etti. Corticosteroid ile tedavi ettik.
Halen hayatta ve saglkl.

Tiirkiye'de ilk defa 1946 yilinda Abravya tarafindan bir acaip
karin sendromu adiyla takdim edilmistir., 1954 yilinda Remzi Kocagil
Maladie Periodik adiyla hastane dergisinde nesretmistir. 1955 yilinda
Suphi Artunkal ve Seyahi, 1956 da Vehbi Goksel, 1960 yilinda Cavit
Sokmen, 1962 yilinda Emin Ozkan, Fatih Ali Yiicel, Erciiment Pa-
labiyikoglu ve arkadaslari, 1963 yilinda Nihat Dilsen ve Burhan Say,
1964 yilinda Hiiseyin Sipahioglu ve Vehbi Goksel, Emin Ozkan, Ar-
tunkal ve arkadaglari, 1965'te Sezai Tiimay ve G. Tezel ve Hiiseyin
Sipahioglu'nun nesriyatina tesadif ettik.

1958 yilinda Heller ve arkadaslar: diinya literatiiriinde 254 vak’a
toplamislardir. Heller'in topladig: vak’alarin 159 u Musevi, 581 Er-
meni, 241 Liibnanli, bir tanesi Tiirktiir.

1964'te Siegal’in bildirdigi 50 vak’anin ekserisi Ermeni ve Muse-
vidir. Iki Musevi Tiirkiye asilidir.

1960 yilinda Manou ve arkadaglar1 Ermeni asilli 4 FMF vak'asi
nesretmislerdir.

Dr. Atilla Atalay: Eklem belirtileri artiritis geklinde olup, rad-
yolojik olarak degisiklikler de verir. Bilhassa diz ekleminde oldugu
zaman Rontgende, femur kondillerinde kortekste adeta kabul geklinde
ve «Egg-Shell» diye isimlendirilen tipik bir goriiniim verirler.
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Dr. Ahmet Nasuhoglu: Biitiin arkadaglarin ilgisine tesekkiir
ederim. Ayrica, Nadire (Giiresin) Apaydin, Suat Efe ve Atilla Ata-
lay’a katkilarindan dolay1 siikranlarimi sunarim.

Memleketimizde bu hastaliga ait yayinlar konusunda (arkadag-
larimin belittigi) bizde ayni isimler meveuttur. Ancak zaman tahdidi
dolayis1 ile biz bunlarin hepsini zikretmemistik. Atilla arkadagimin
beyani dogrudur. Arthralgie degil, arthrit’tir. Bizde 6yle s6ylemistik.
Galiba bir yanhg anlama oldu. Selhattin Ergelen’e cevabim: hakikaten
bu vakalarda etilojinin allerji oldugunu diisiindiiren belirtiler mevecut-
tur, ancak biitiin bulgular bdyle bir etiolojiyi teyit etmemektedir. Ay-
han Sanbay’in sorusuna karsilik: Akut intermittent porfirya ile bu
hastalik arasinda cok benzerlik vardir, ancak noéketlerde FMF'de id-
rarda porfirin itrahi gériilmez. AIP’da ise porfobilinojen (+ ++) ola-
rak goriiliir. ve iki hastahk bu sekilde birbirinden ayrilabilir. Mahir
Tevruz arkadasim, cocugu olmayanlarda bu hastaligin goriiliip goriil-
medigini sordular. Bu hastalik cocuklularda da, cocuksuzlarda da go-
riilmektedir. Ancak psikoojik sebeplerde itham edilmistir. Cocuksuz-
larda bu sebeple olabilecek kompleksin nedenlerden biri olma ihti-
mali olabilir.

Ozet

II. Dahiliye kliniginde tetkik imkanimi buldugumuz bir Familial
Mediterranean Fever vakasi dolayisi ile konuya ait genig literatiir
malumat: sunuldu. Ayrica vakamiz biitiin 6zellikleri ile takdim edildi.

Summary

A case of familial Mediterranean fever investigated in our IL
internal medicine department, A large literatiire knowledge on this
subject is given on this occasion and our case presente with all pro-
perties.
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