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Giri§: Servisimizde tetkik etme imkam buldugumuz ve Familial 
Mediterranean Fever tamsma vard1g1m1z bir vaka dolay1s1yla bu has­
tahk hakkmdaki k1sa literati.ir malumatl gozden gegirecek ve vaka­
mizm ozelliklerine deginecegiz. 

Tarif: Mamilial Mediterranean Fever (FMF) etyolojisi bilin­
meyen, tekrarlayan ate~, peritonit veya plorit epizodlanyla karakte­
rize herediter bir hastahktlr. Baz1 hastalarda cilt lezyonlan, artirit­
ler ve amiloidozis gori.ilebilir. 

Tarih9e: !Ik FMF vakas1 1908 de Mosenthal ve Janeway tara­
fmdan bildirilmekle beraber, 1945 te Siegal tarafmdan 5 vaka tak­
dim edilinceye kadar ayn bir antite oldugu dikkati gekmemi~tir. Son­
radan baz1 otOrler s1kl klinik kriterler tatbik etmemi§ler ve bu ne­
denle diger hastahklar FMF olarak rapor edilmi~lerdir. Heller ve So­
har tarafmdan geni~ ara~tlrmalar ve tarifler yap1lm1§, FMF nin kli­
nik gori.ini.i~lerinin gogunu aydmlatm1~br. 

Terminology: FMF ye verilen isimlerin degi§ik olmas1 klinik 
gori.ini.i§lerinde karl§lkhk meydana getirmi§tir. Verilen isimler tam 
olarak tatmin edici degildir. fakat FMF ismi bi.iyi.ik bir kabul gor­
mi.i§tiir. Periodic hastahk, periodik peritonitis, la maladie periodique 
gibi isimlendirmeler, hastahgm s1khkla cyclik olmamasmdan dolay1 
uygun degildir. Familial paroksimsal peritonitis FMF teriminin de­
gi§ik bir kabul §eklidir. 

Ethnology ve genetic: FMF Alman Musevilerinin d1§mdaki Mu­
sevilerde, Ermenilerde ve Arap 1rkmda predominant olarak bulunur. 
Mamafih hastahk bu gruplarla sm1rlandmlm1§ degildir. !rlandahlar­
da, ltalyanlarda, Alman Musevilerinde ve diger 1rklarda da bulun­
mu§tur. FMF genetigi i.izerine en iyi Qah§malar homogen populasyon 
grubunun mevcut oldugu israil'de yap1lrn1§tlr. !srail'de hastahk Oto-

( *) ~i§Ii Qocuk Hastanesi 2 Dahiliye Klinig-i ( ~ef: Dr. Fikret Pamir). 
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somal recessive olarak gorliltir. Bununla beraber hastamn o/o 50 si 
ailevi hikaye vermezler. FMF'li hastalarm ebeveyinleri arasmdaki kan 
akraballg1 o/o 20 den yliksektir. Ancak bu hastalarm ~ogu ~ok haki­
ki etnik gruplardan geldigi i~in daha a§ag1 degerde de olabilir. Has­
talarm o/o 60 1 erkektir. 

Etyoloi: Herne kadar ~e§itli patogenetik mekanizmalar tesbit 
edilmi§se de etyoloji bilinmiyor. Ate§ ve iltihap gibi onemli belirti­
ler kari§Ikhga neden olmaktad1r. <;tinkti bunlar infeksiyon ajanlan ve 
diger nedenlerle meydana gelmektedir. Bundan dolay1 Ttiberkliloz ve­
ya Brucellozis'in bir formu oldugu dli§linlilmli§ti.ir. Modern mikrobi­
yolojik ve teknik serolojik geni§ gall§malar bu hastallgm Ttiberkliloz, 
Brucellozis ve diger spesifik infeksiyonlardan kesin olarak ayirmi§tlr. 

FMF'nin bir allerji veya hipersensivite reaksiyonu olabilecegi id­
dia edilmi§ ancak bir hipersensivite durumu isbat edilememi§tir. Fa­
vori olan bir otoimmun etyoloji igin sabit bir bulgu yoktur. Reman 
tekrralayan bir ~ok diger hastahkta (Periodik hastahkta), normal 
temparattirden patolojik sapmalar olabilecegini bildirmi§tir. Mama­
fih FMF li hastalarda, temparatlir ve diger sirkadien ritimler tize­
rindeki geni§ ara§tirmalar, normoJden sapmalarm sebebini isbata mu­
vaffak olamami§tlr. <;tinkti FMF li hastalarm gogunda epizodlan hu­
sule getiren emosyonel ve gevresel degi§ikliklerin s1kllkla derin etki­
leri olabilecegi ileri slirtilmli§tlir ve bu nedenle hastahk i~in psiko­
somatik bir zeminden bahsedilmi§tir. 

Bir ~ok hastada gegici veya stirekli psikolojik degi§iklikler mey­
dana gelir. Bu degi§iklikler, belki de hastalarm kronik tekrarlayan 
hastallga kar§I reaksiyonunu aksettirmektedir. Sosyal, ekonomik ve 
§ahsi varhklan devamh olarak tehdit altmdad1r. Fakat FMF'nin fonk­
siyonel etyolojisinin isbatl yoktur. Hastahgm herediter otosomal re­
cessive oldugunun isbab tezlere konu olmU§tur. Diger taraftan do­
gu§tan bir metabolizma hatas1 oldugu iddia edilmi§tir. Ba§lang1gtaki 
iyimser raporlar, diyette yaglarm k1s1lmasmm FMF'nin gidi§ini dti­
zelttigi, degi§mi§ lipid metabolizmalarmdan birinin dlizensizlige se­
bep olabilecegi dli§linlilmli§tlir. Geni§ ~ah§malara ragmen lipid me­
tabolizmasmda bir hata bulunamami§br. 

FMF de idrarla fazla miktarda porfirinler itrah edildigi ve bu 
nedenle hastahgm belki de hakiki porfiria oldugu rapor edilmi§tir. 

FMF li 6 hastada ate§ esnasmda unconjuge etiocholanolone'un 
kan seviyesinin ytikseldigi bildirilmi§tir. Bunu takip eden gah§malar, 
ate§le etiocholonalone seviyesi arasmdaki korelasyonu teyid etme-
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mit;;tir. FMF'de etiocholonolane ve diger steroidlerin onemli rolti at;;a­
gida gozden gegirilecektir. 

Patology: Gaze garpan klinik manifestasyonlara ragmen FMF 
nin akut atag1 esnasmda spesifik patolojik degi§iklikler hulunama­
mi§br. FMF li hastalarm gogu hig olmazsa hir defa laparatomiden 
gegmi§lerdir ve yalmz akut peritoneal enflamasyon hulunmu§tur ki 
t e§ekkiil eden eksuda polimorfonuldear lokositlerden iharettir. Erkek 
hastalarm hiiylik hir k1smmda safra ta§l olmaks1zm, safra kesesi has­
tahgi gelit;;ir. Ancak yapllan histopatolojik gaht;;malar herhangi spe­
sifik hir degi§ikligi gosterememit;;tir. Keza pleural ve eklem inflamas­
yonlan da nonspesifiktir. 

FMF amiloidozisle komhine oldugu zaman, amiloid arteriollerin 
intima ve mediasmda, venlillerin suhendotelial holgesinde, glomeriil­
lerde ve dalakta depo edilir. Boyle hastalarm damarlarmdan ha§ka, 
kalp ve karacigerleri hastahga i§tirak etmez. 

Manifestasyon: Hastalarm gogunda FMF semptomlan gocuk­
luk gagmda 5-15 yat;;lan arasmda ha§larsa da hazen 38 ya§ma ka­
dar gecikehilir. Baz1 hastalarda ataklarm siire ve sikhg1 htiylik de­
gi§iklikler gosterir. Yerle§mi§ bir ritim veya periodisite yoktur. Akut 
epizod 24-48 saat padar siirer, fakat hazen 7-10 giin kadar uzaml§ da 
olahilir. Ataklar haftada 2 defadan y1lda 2 defaya kadar degi§ehilir. 
Son ylllarda spontan remisyonlar goriilmtit;;tlir. Vakalarm hir gogun­
da, gebelik esnasmda akut epizodlar olmaz ve hir gok hastalarda 
ataklar yaz aylarmda kit;;tan daha az degildir. Amiloidozisin gelit;;me­
si ve yat;;la, ataklarm s1khk ve §iddetinde azalmaya meyil vard1r. 

Ate§ : FMF'nin kardinal helirtisi ate§tir. Ataklarm gogunda ol­
makla hirlikte hepsinde yoktur. Ate§ nadiren serozite olmadan mey­
dana gelehilir. Temparatiir yiikselmesinden once titreme vard1r. Ate§ 
12-24 saat zarfmda en ytiksek seviyesine ulat;;Ir, ve terleme ile dii­
§er. Ate§ gene! olarak 38,5- 40 derece C arasmdad1r, fakat daha de­
gi§ik t e olahilir. 

Kan n agns~: Hastalarm o/o 95 inden fazlasmda karm agr1s1 
vard1r ve aym hastada §iddetinde degi§iklik olahilir. Akut hir epizod­
tan 24-48 saat once kiigiik bir tak1m §ikayetler olahilir. Agn genellik­
le helirli hir kadrandan ba§lar ve sonra hiitiin karma yay1hr. Ba§lan­
gig yeri genellikle gok hassasbr, agn diger holgelere ve s1rta dogru 
yay1lahilir. Fakat hassasiyet Iokalize kahr. Agr1 gogsii bir veya iki 
omuzu sarahilir ve tipik diafragmatik iritasyon olahilir. Bazen hu-
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lanh ve kusma gorslebilir. Batm umumiyetle gergindir, barsak ses­
lerinin yoklugu veya azalmas1 ile birlikte rigidite olabilir. Rontgen­
de, ince barsak duvarlan odemli, baryum geQi§i yava§ ve seviyeler 
gortilebilir. Akut abdominal ataklarm belirtileri, perfore olmu§ bir i~ 
orgam QOk yakmdan taklit ettigi iQin, hastalara daha ileri bir ta­
rihte akut apandisitle kan§mamas1 iQin, ataklar arasmd apendektomi 
yap1lmas1 tavsiye edilir. Abdominal operasyon FMF'nin ataklanm hiz­
landirabilir ve bu yeni atak diger post operativ komplikasyonlarla 
kan§brllabilir. 

Gogiis agr1s1 : Abdominal atag1 olan bir QOk hastada herhangi­
bir zamanda gogiis agns1 olabilir ve o/o 75 inde akut ploretik agn 
geli§ir. Abdominal agn ile veya abdominal agn olmadan, o/o 30 val 
kada pleurit atagmdan once, abdominal atak herhang i bir zamanda 
ba§lar ve kiiQiik bir basta grubunda ise asia abdominal atak geli§mez. 
Gogiis agns1 umumiyetle tek tarafhd1r. GeQici pleural efision, frat­
man ve solunum seslerinin azalmas1 ile birlikte olabilir. 

Eklem agr1s1: !srail'de hastalarm o/o 75 inde en az bir defa 
acut artirit epizodu oldugu bildirilmi§tir. Artirit abdominal veya plo­
ral ataktan ayr1 olabilir. Akut veya nadir·en kronik olabilir. Bir veya 
bir QOk ekemi tutabilir. Biiyiik eklemleri tutmas1 mutadd1r, s1khkla 
mayi toplanmas1 goriiliir. Dikkatli ara§brmalara ragmen Amerika 
Birle§ik Devletleri'nde artiritlere nadiren rastlanmi§br. Radyolojik 
bulgular nonspesifiktir. Baz1 hastalarm hikayesinde, Qogunlukta ge­
Qirilmi§ Rheumatic Fever'e benzer bir hastahk vard1r. Fakat Orta 
Dogu'dan 30 vakay1 kapsayan biiyiik bir gurup hastada akut artirit 
mli§ahade edilmemi§tir. 

Gilt belirtileri: Hastalarm o/o 25-30 u tarafmdan cilt belirtileri 
tarif edilmi§tir. Bu lezyonlar agnh 5-20 em Qapmda, bacagm alt ki­
mmlarmda medial malleol ve ayak s1rtmda lokalize eritematoz §i§­
likleri kapsar. 

Bunlar abdominal ve pl·eural agnlar olmaks1zm meydana gele­
bilir ve §i§likler 24-48 saat sonra kaybolabilir. 

Diger beZirti ve bugular: Diger seroz zarlarm hastahga i§tirak 
ettigi bildirilmi9tir, fakat perikardit nadirdir. Tekrarlayan menenjit­
ler FMF den ba§ka hastahklarda daha imkan dahilindedir. Hematliri, 
splenomegali ve goz dibindeki colloid cisimler diye adlandmlan kii­
Qlik beyaz noktalar mliphem bulgular arasmdad1r. Nadiren migrene 
benzer ba§ agr1lan, akut abdominal ataklara e§lik eder ve baz1 has-
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talar bir nevi acaip hal allrlar. Ataklarm arasmda ve ataklar sUre­
since a§Iri emosyonel Iabilite gosterirler. Bunlarm FMF'nin primer 
belirtileri mi yoksa agn ve ate§in sekonder etkileri mi oldugu heni.iz 
bilinmiyor. 

Komplikasyonar: FMF'nin Birle§ik Devletlerde goriilen en 
onemli komplikasyonu ilaQ all§kanllgidir. Bu vakalarda narkotikleri 
kullamlmasm1 onlemek iQin QOk dikkatli olmak gerekmektedir. Dep­
resyon ve hareket azllg1 mutadd1r. FMF'li hastalar hatir1 say1hr de­
recede himaye, te§vik ve destege muhtaQtir. Bir Amerikan hasta guru­
bundaki onemli say1da hastada safra kesesi hastallgi meydana gel­
mi§tir. FMF Ii hastalardaki diger bi.iyi.ik bir komplikasyon amiloido­
zistir. Baz1 ara§tlncllar israil'deki Qok az bir hasta gurubunun bu 
hastahktaki amiloid komplikasyonundan kurtulabilecegini iddia et­
mi§tir. AyriCa aym genin sebep oldugu diger FMF komplikasyonla­
rmdan da kurtulabilecegini iddia etmi§lerdir. Amiloidozis o/o 90 va­
kada oldugu gibi ataklan takiben ortaya Qikarda fenotip 1 olarak, 
FMF ye bagh olarak abdominal ataktan once ortaya Qikarsa fenotip 
11 olarak simfland1r1hr. 

Amiloid infiltrasyonu bobrekleri tutar ve oli.im Slkhkla bobrek 
yetmezliginden olur. Amilodi komplikasyonlan daha QOk israil ve Ku­
zey Afrika'da rapor edilmi§tir, Birle§ik Devletlerde ancak iki vaka 
rapor edilmi§tir. Bu bulgu QOk QarpiCidir. gi.inki.i Birle§ik Devletlerde 
de israil'deki kadar vaka bildirilmi§tir. Bu farkm izah1 gi.iQti.ir. gev­
resel veya beslenmege bagh olabilecegi gibi, genetik faktorlere de 
bagh olabilecegi iddia edilmi§tir. 

Laboratuvar bulgulan: Te§hise goti.iri.ici.i ozel test yoktur. Akut 
ataklar si.iresince 12-30 bin arasmda degi§en lOkositoz olur, eritrosit 
sedimentasyon h1z1 yi.ikselir. Ataklar di§mda lokosit say1s1 ve sedi­
mentasyon h1z1 normale doner. 

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

EKG ve EEG degi§iklikleri nonspesifiktir. 

Te§his: Ailevi hikayesinde FMF tarif eden, uygun etnik gurup­
lara bagh bir bireyde, tipik FMF ataklan meydana geldiginde te§his 
kolayd1r. Diger taraftan ailede bu hastahk yoksa ve hasta FMF'nin 
nadir oldugu bir toplumda ya§amakta ise te§his QOk zor olabilir. Te§-
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his konulamami§ FMF li bir gok hastada, bir veya daha fazla abdo­
minal operasyon yap1ld1g1 halde semptomlar kaybolmami§tlr. 

Bir hasta ilk defa gortildtigtinde uygun bir gah§ma veya mti­
§ahade ile diger ate§li hastahklar bertaraf edilmelidir. Bunlar akut 
apandisit, akut pankreatit, porfiriya, cholesistit, intestenial ileus ve 
diger btiytik abdominal hastahklan kapsar. 

Baz1 heriediter hiperlipidemi formlan FMF'nin klinik tablosunu 
taklit edebilir. Fakat serum cholesterin ve trigliseridlerinin olgtimti, 
bunlan elimine eder. 

FMF li hasta diger hastahklara direngli degildir. Ate§ ve agr1 
mutad dl§l bir yol takip ettiginde veya ataklar daha uzun oldugunda 
dikkat diger te§his olanaklarma yoneltilmelidir. Hastahgm pleural 
formunun akut pulmoner enfeksiyondan veya enfarttisten ay1rt edil­
mesi hazen giigtiir. Fakat belirti ve semptomlarm h1zla kaybolmas1 
problemi gozer. 

Eklem belirtileri FMF'nin diger formlarmdan daha fazla uzaya­
bilir. Septik artirit, gout ve rhumatoid hastahktan ay1rt edilmesi ge­
rekebilir. 

Eritema'y1 superfisiel thromboflebit veya selltilitten ay1rt etmek 
hazen gtig olabilir. 

Hasta uygun etnik guruptan gelsin veya gelmesin en zor diagnos­
tik problem sadece ate§ ile gelen hastad1r. Bu durumda men§ei hilin­
meyen ate§ i~in yaygm bir te§his gah§masi gerekebilir. Memnuniyet 
vericidir ki bu ttir hastalar gok nadirdir. bzel te§his testleri geli§ti­
rilinceye kadar, tekrarlayan ate§i olan, fakat seroz zarlarmdan birin­
de iltihabi belirtiler gostermeyen hastalar FMF li hastalar katogori­
sine konulmamahd1r. 

FMF li hastalarda prognoz hastanm ya§ad1~ tilkeye gore btiytik 
degi§iklirler gosterir. Birle§ik Amerika'da uzun ya§am igin prognoz 
mtikemmeldir. Baz1 akut ataklar hastanm ya§ad1g1 tilkeye gore btiytik 
degi§iklikler gosterir. Baz1 akut ataklar stiresince semptomlarm ag­
Irhgma ragmen, ataklar arasmdaki interval stiresince pek gok hasta 
bariz olarak takatsizlikten kurtulur. Hastahklarma gosterilecek an­
layi§ ve cesaret verici tutum ile pek gok hastanm oldukga normal ha­
yat siirdiikleri goriilmii§tiir. Hastalar igin en biiyiik tehlike, yan­
h§ te§his veya hastahgm anla§Ilmasmdaki ba§arisizhga bagh olarak 
uzablan hospitalizasyon stiresidir. Narkotiklerin bu hastalarda ser­
best ve tedbirsizce kulamlmas1, btiytik psikolojik ve s1hhi problem­
ler yaratir. Makul bir doktor hasta ili§kisinin kurulmas1 ve hastanm 
egitilmesi ile hu tehlikelerin online gegilehilir. Birle§ik Devletlerde 
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FMF'li hastalarm prognozu, diger kronik oldiiriicu olmayan hastahk­
lara sahip olan hastalarm durumundan fakh gorlilmemektedir. blum 
ekseriya FMF ile ilgisi olmayan nedenler sonucudur. 

Amiloid komplikasyonu 1srailde, k1smen Kuzey Afrika'nm baz1 
kesimlerinde, Turkiyc'de ve Orta Dogunun diger k1s1mlarmda prog­
nozu Amerika'dakinden olduk~a fakh k1lar. israil'deki FMF'li hasta­
larm yakla§Ik o/o 25 inde amiloid komplikasyonu bilinmektedir ve 
bu komplikasyon ckseriya ollime goturlir. 1srail'de mu§ahede atm­
daki hastaarm ~ogu, 40 ya§mdan a§ag1 odugu i~in oldurlicu amiloi­
dozis'in zamanla hemen hemen butun hastalarda meydana geldigi 
iddia edilmi§tir. Belki de bu o bolgedeki ya§h hastalarm ender go­
rlilmesinin de nedenidir. 

Tedavi: Tedavinin bir ~ok §ekli bu gune dek FMF de denenmi§­
tir. Fakat uniform veya spesifik etkili bir tedavi ve diyet §ekli bu-
1 unamami§tlr. 

Antibiotikler, hormonlar, antipiretik, antienflamatuar ajanlar 
kullamlrni§br. AyriCa immunoterapi, psikoterapi, diyetin birakllma­
si gibi bir ~ok diger ajanlar ve tedavi programlan §imdiye dek de­
nenmi§tir. Chloroqin ve fenilbutazon'un FMF tedavisinde ba§arlh ol­
dugu rapor edilmi§tir. Fakat diger ara§brmac1lar bunun dogrulugunu 
teyid etmemi§tir. Adr·enal kortikal steroidler iltihabm baz1 belirtile­
rini suprese etmekte yaygm olarak kullamlml§tlr, fakat steroidlerin 
b1rakllmasmdan sonra ataklar tekrar eder. Hatta baz1 hastalar korti­
kosteroid ahrlarken artan say1da ataklara maruz kalrn1§lard1r. Semp­
tomatik tedavi ve takviye FMF li hastalar tum verilebilecek olanlar­
dir. Mumkun olan her seferde narkotiklerden kagmllmahd1r. 

Etiocholanolone ve Pyrogenic steroidler: 1957 de Kappas ve ar­
kada§lan insan kaynakh belirli 5,8-H,C-19 endogen steroidlerinin go­
nullu ki§ilere uyguland1gmda ate§ ve iltihaba neden olabilecegini bil­
dirmi§e!'(· r . Etiocholonalone bu gurup harmon metaboliterinin proti­
oidir. Onlardan cok k1sa bir sure sonra Bondy ve arkada§lan 2 has­
tanm ate§le birlikte yliksek seviyede plazma unconjuge etiocholona­
lone seviyesi gosterdiklerini bildirmi§tir. 0 zamandan beri FMF'yi de 
kapsayan et yolojisi izah edilemeyen belirli tekrarlayan ate§lerin pa­
t ogenizinde bu steroidlerin rolli hakkmda ~ok §ey yazllml§tlr. Bu ne­
denle sozu edilen steroidler hakkmda ozel a~1klama yap1Imahd1r. Hi~ 
ku§kusuz bir ~ok, 5-B-H configirasyonuna sahip C-19, C-21, C-24 
steroidi, ate§, iltihap, granlilostoz ve insana verildiginde diger biyo­
lojik etkilerin kuvvetli sebebidir. Yapllan mu§ahedelere ragmen bu 
bile§iklerin insan hastahgmda oynad1g1 rol hakkmda hatm say1hr 
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§lipheler vard1r. Hassas ve rutin olarak biyolojik s1v1Iardaki dakika 
konsantrasyonlarm1 saptaYICI metodlarm eksikligi ara§tlrlcllan en­
gellemi§tir. Gene de bu ti.ir teknikler elde edilinceye kadar, ate§li has­
tahga tutulmu§ ki§ide etiocholanolone gibi birle§iklerin onemi habr­
dan ~1kanlmamahd1r. Kesin metodoloji kullamlabilir hale geldiginde 
bu endogen insan i.irtinlerinin bir k1sm1 sadece FMF'nin patogenezin­
de degil, fakat ate§ ve iltihapla karakterize etyolojisi bilinmeyen di­
ger durumlarda da onem kazanabilir. Kullamlan metodlarm verdigi 
bilgilerin l§lgl altmda, bu steroidlerin hig birinin insan hastahgma 
veya onun semptomlarma sebep oldugu gosterilmemi§tir. Bunlara pa­
togenetik bir rol vermek §imdilik kan§Ikhga goti.iri.ir ve bu hastahk­
larm etyolojisinin ara§bnlmasma da mani olur. 

Vak'a: Sevim Karaoglu, 45 ya~mda. Prot No. 17863/382. Dog. 
yeri: !stanbul. Giri§ tarihi: 8.10.978 Ev hamm1. 

7.10977 gtinti §iddeti karm agns1, li§i.ime ve titreme §ikayetleriy­
le acil servisimize mtiracaatta buundu. Ate§: 38 derece C, Lokosit: 
11800, idrar sedimentinde 5-6 epitel ve 2-3 lOkosit tesbit edildi. Has­
taya bir amp. Baralgine i.V yaplld1, agn biraz hafifledi 24 saat ka­
dar devam ettikten sonra kayboldu. 8.10.977 gi.inli hospitalize edilerek 
gerekli tetkiklerine ba§lamld1. Aym gtin yap1lan sedimentasyon: 
6-17-40, Lokosit : 8800 v,e ate§: 36,6 derece C olarak t esbit edildi. 

Hikayesi: Hastanm §ikayetleri 8-10 yll kadar once ba§laml§. 
Zaman zaman gelen karm agnlan, ate§ ylikselmesiyle birlikte olu­
yor, ate§ 39-40 derece C kadar ~1k1yor, bu arada li§lime t itreme ve 
mide bulantls1 oluyormu§. Agn bazen 3-4 gtin kadar stiri.iyor ve ba­
ralgine gibi antispozmodik ila~larla hafifliyor daha sonra tamamen 
ge~iyormu§. Bazen haftada bir, bazen de 3-4 ayda bir kere bu ttir 
§ikayetleri oluyormU§. Agrmm yemeklerle hi~ bir ilgisi yokmu§. !lk 
olarak !stanbul T1p Faktiltesinde ayaktan tetkik edilmi§, kan idrar 
tahlilleri yapllml§, bobrek ve safra kesesi grafileri ~ekilmi§, karm 
agnlarmm safra kesesi hastahgmdan olabilecegi soylenilmi§. Daha 
sonra y1hm iyi habrhyamamakla beraber tahminen 1970-1972 yll­
lan arasmda, hastanemiz dahiliye servis1erinden birinde yabnlarak 
tetkik edilmi§. Safra kesesinde iltihap ve gizli ta§ olabilecegi soyle­
nilmi§. Cerrahi konstiltasyon yap1lm1§, ancak ameliyab kabul etme­
diginden ~1karllm1§. Uzunca bir sUre ayakta kontrola devam etmi§. 
May1s 1975 te cerrahi servisine yatmld1g1m, gerekli t etkiklerini yapll­
digmi, ancak ameliyata karar verilemedigini ifade ediyor. 0 zaman­
dan beri §ikayetleri aym ti.irde devam eden hasta servisimize yab­
nldl. 
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Oz ve soy ge~i§i: 20 yll kadar once apandisit ameliyab geQir­
digini, bunun di§mda ba§kaca onemli bir hastahk ve ameliyat geQir­
medigini ifade ediyor. Bir karde§i romatizmal kalp hastahgmdan ve­
fat etmi§. Kendisinden 5 ya§ kadar btiyiik agabeyinde de aym ttirden 
§ikayetler oldugunu, 2 y1l once Cerrahpa§a Tip Faktiltesinde tetkik 
edilerek Akdeniz Hummas1 te§hisi konuldugunu ifade ediyor. Anne­
si sag ve s1hhatte, babas1 kalp hastahgmdan vefat etmi§. Evli 2 QO­
cugu sag ve s1hhatte. 

Beden fonksiyonlari: Agnh hailer di§mda normal. 

!tiyatlari. Fena ah§kanhgi yak. 
Sistem muayeneleri: 8.10.977 gUnti taraf1m1zdan yap1lan mua­

yenesinde, Kordio-VaskUler sistemde TA: 180/ 110 mmHg, sindirim 
sisteminde epigastirium ve sag kipokondrium palpasyonla hassas bu­
lundu. Bunun di§mda sistemlerde ve genel durumda kayda deger bir 
bulguya rastlanmadi. 

Nisai konstiltasyon: Patolojik bir bulguya rastlanmadi. 

Laboratuar bulgulan: Sedim. 6-17-40 mm. 7.10.977 tarihinden 
itibaren 3 giin list tiste ve 10 gtin sonra bakllan lokosit say1s1: 11800 -
8800-6200 ve 4200 tesbit edildi. Hb o/o 75, eritrosit 3.600.000. Lokosit 
formtiliinde ozellik yok. !drar muayenesi: Dansite 1020, Renk san, 
reaksiyon kalevi, albumin (-), §eker (- ), bilirubin (-), urobilin 
normal, urobilinogen normal, sediment 5-6 lokosit 8-10 epitel, Por­
fo bilinogen (-) . Kan §ekeri o/o 91 mgr, kan tiresi o/o 53 mgr. Kan 
lipidleri: Total lipid o/o 825 mgr, Cholesterol o/o 218 mgr, K. Fenol 
16 Unite, Trigliserid o/o 100 mgr. Lipidogram: a lipoprotein o/o 3,5, 
B lipoprotein o/o 76,5 bulundu. Basta hariciye serviisnde yatbgi sira­
da 5.5.1975 tarihinde yapllan karaciger fonksiyon testleri: Thymol 
3 Unite, ZnS04 6 Unite CdS04 (- ), Ceph-Chl (-) tesbit edilmi§. 
Tamamen normal hudutlar iQinde bulundugundan tekrarma ltizum gO­
rtilmedi. 

Radyolojik muayene: Direkt U.S grafisinde opak ta§ bulgusu 
yoktur. !.V urografi : Her iki bobrek ifraz ve itrah fonksiyonlari nor­
mal, pelvis ve kalisler tabii, her iki Ureter ve mesane normal gorti­
ntimde bulunmu§tur. Cerrahi servisinde yatbgi stirede i.V Cholesis­
tografi ve Mide-Duodenum grafisi Qektirilmi§tir. 

tv Cholesistografide: Duktus hepatikus, sistikus ve koledokus 
normal §ekil ve geni§likte, opak madde ile dolmu§, konturlari net ve 
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muntazam iglerinde ta§ bulgusu yoktur. Safra kesesi homogen olarak 
oval §ekilde dolmu§, konturlan net ve muntazam, iginde ta§ bulgusu 
yoktur. 

Mide-Duodenum grafisinde: Mide normotonik, alonje, kontur­
lan muntazam mevkii tabiidir. Bulbus doldugunda muntazam olarak 
gorlilmekte, ulcus bulgusu yoktur. Tamamen normal gorlinlimde ol­
dugundan servisimizde tekrarma llizum gorlilmedi. 

E.K.G: Kayda deger bulgu saptanmad1. 
Yukanda anlablan literatlir bilgilerin I§Igt altmda, vakam1z 

anemnez ozellikleri, ailevi karakteri, laboratuar ve radyolojik bul­
gulan nedeniyle Familial Mediteranean Fever olarak kabul edilmi§­
tir. Hasta servisimizde yatbg1 slirece a§Iri emotionel labilite goster­
mi§, zaman zaman ba§ agnlarmdan §ikayetgi olmu§, TA: 180/110 
mmHg Ue 140/ 100 mmHg arasmda degi§mi§, tedavi olarak fia§taya 
ilk lig glin Baralgine i.M tatbik edilmi§, sonraki glinler, lig ad.~t'Lib­
raks verilmi§tir. 20.10.977 glinli salahla gikarilmi§tir. 

Memleketimizde bu konuda 1946 dan beri bir gok ne§riyat yapil­
mi§tlr. ilk vaka 1946 da A. Marmarah tarafmdan blidirilmi§, 1954 de 
R. Kocagil, 1955 de S. Artunkal V. Seyyahi, 1956 da V. Goksel ve 
yine 1959 V. Goksel ve Bankman bir gok vakalar ne§retmi§lerdir. 
Yine 1946 dan beri N. H. izmirli, N. R. Belger, N. 0. lrdelp, K. N. 
lgoren, K. Berktin, N. Bilhan, ~. inceman, A. 1. Qetingil, C. Oker, 
T. Onutkav, B. Beier aym konuda ne§riyatta bulunmu§lardir. 1959 
ytlmda hastanemiz mi.itehass1slarmdan Fatih Ali Yi.icel tarafmdan ay­
m ailenin 3 ferdine FMF ne§redilmi§tir. Aynca 1966 y1lmda Nadire 
Gliresin (Apaydm) ve M. Berk tarafmdan bir vaka ne§redilmi§tir. 

Sorular ve katktlar: Suat Efe: Bu hastahg1 biz 1950'den son­
raki y1llarda periodik disease diye bilir ve Frank'm kliniginde s1kga 
sozlini.i ederdik. Bu hastahg1 ilk defa ~am veya Beyrut'taki Amerikan 
hastanedi hekimlerinden Dr. Reimann'm tammlad1g1 soylenirdi. Tari­
hini kesin olarak habrayamayacag1m. 

Tlirkiye'de bu hasta1gm oldukga s1k gori.ildi.igli bir gergektir. En 
yi.iksek vaka matelyeli Nihat Dil§en'e aittir. Sanmm, gegen y1lki bir 
kongrede 120 vka'a incelediginden soz etmi§ti. Kendisi daha ziyade 
periyodik hastahgm eklem belirtileri ve amiloidoz konulan ile ilgi­
lenmektedir. 

Memleketimizde, yine samnm 1946-1947 y1llarmda, zamanm gok 
tanmmi§ gastroenterologu olarak bilinen Abrevaya Marmarah uzun 
ylllard1r inceledigi ve bilinen bir hastahk kahbma yerle§tiremedigi, 
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i.istliste bir ~ok karm ameliyatl ge!;irmi§ olan bir kadm hastasmm 
Turk Tip Cemiyetinin bir toplantlsmda sundu ve bu hastahga olsa 
olsa «Garip bir karm sendromu» adm1 verebilecegini ifade etti. Aym 
hastay1 bir ka!; kez konsillte etmi§ olan Ne§'et Orner !rdelp'te bu 
vak'a i!;in goru§lerini bildirmi§ti. Sonradan anlad1 ki, bu vak'a da bir 
periodik hastahk idi. 

Dr. Abdullah admdaki bir meslekta§Im da aym hastahk soz ko­
nusu idi ve kendisine her cumartesi gunu kriz gelirdi. 

Dr. Nadire (Guresin) Apaydm: Ben 1965 y1lmda bir hamm has­
tada periodik hastahk belirtileri tesbit ederek, tetkik etmek imkam 
buldum. 

Hasta 35 ya§mda, !;OCUkluk !;agmdan itibaren muphem karm ag­
rilan !;ekermi§. Son 15 seneden beri yaygm karm agnlari birlikte 
38-39 derece ate§i oluyormu§. Bir iki giin devam eder sonra ge~ermi§. 

Agn ve ate§ periodlar1 evvela 5-6 ayda bir iken son giinlerde sikla§­
mi§. Hastaya bir seferinde apendoktomi yapilmi§. Servisimizde aym 
krizleri bir ka!; sefer mii§ahade etti. Corticosteroid ile tedavi ettik. 
Halen hayatta ve saghkh. 

Turkiye'de ilk defa 1946 y1lmda Abravya tarafmdan bir acaip 
karm sendromu ad1yla takdim edilmi§tir. 1954 y1lmda Remzi Kocagil 
Maladie Periodik ad1yla hastane dergisinde ne§retmi§tir. 1955 y1lmda 
Suphi Artunkal ve Seyahi, 1956 da Vehbi Goksel, 1960 y1lmda Cavit 
Sokmen, 1962 y1lmda Emin Ozkan, Fatih Ali Yiicel, Erciiment Pa­
labiyikoglu ve arkada§lari, 1963 yilmda Nihat Dil§en ve Burhan Say, 
1964 y1lmda Huseyin Sipahioglu ve Vehbi GOksel, Emin Ozkan, Ar­
tunkal ve arkada§larx, 1965'te Sezai Tumay ve G. Tezel ve Hiiseyin 
Sipahioglu'nun ne§riyatma tesadiif ettik. 

1958 yllmda Heller ve arkada§lan dunya literatiirunde 254 vak'a 
toplami§lardir. Heller'in topladig1 vak'alarm 159 u Musevi, 58'i Er­
meni, 24'ii Liibnanh, bir tanesi Tiirktur. 

1964'te Siegal'in bildirdigi 50 vak'anm ekserisi Ermeni ve Muse­
vidir. iki Musevi Tlirkiye as1hd1r. 

1960 yllmda Manou ve arkada§lan Ermeni as1lh 4 FMF vak'as1 
ne§retmi§lerdir. 

Dr. Atilla Atalay: Eklem belirtileri artiritis §eklinde olup, rad­
yolojik olarak degi§iklikler de verir. Bilhassa diz ekleminde oldugu 
zaman Rontgende, femur kondillerinde kortekste adeta kabul §eklinde 
ve «Egg-Shell» diye isimlendirilen tipik bir goriiniim verirler. 
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Dr. Ahmct Nasuhoglu : Btittin arkada§larm ilgisine te§ekkiir 
ederim. Aynca, Nadire (Gtiresin) Apaydm, Suat Efe v.e Atilla Ata­
lay'a katk1larmdan dolay1 §tikranlanm1 sunanm. 

Memleketimizde bu hastahga ait yaymlar konusunda ( arkada§­
lanmm belittigi) bizde aym isimler mevcuttur. Ancak zaman tahdidi 
dolayiSl ile biz bunlarm hepsini zikretmemi§tik. Atilla arkada§lmm 
beyam dogrudur. Arthralgie degil, arthrit'tir. Bizde oyle soylemi§tik. 
Galiba bir yanh§ anlama oldu. Selhattin E rgelen'e cevab1m: hakikaten 
bu vakalarda etilojinin allerji oldugunu dti§tindtiren belirtiler mevcut­
tur, ancak btittin bulgular boyle bir etiolojiyi t eyit etmemektedir. Ay­
han Sanbay'm sorusuna kar§1hk: Akut intermittent porfirya ile bu 
hastahk arasmda ~ok benzerlik vard1r, ancak nobetlerde FMF'de id­
rarda porfirin itrahi gortilmez. AiP'da ise porfobilinojen ( + + + ) ola­
rak gortiltir. ve iki hastahk bu §ekilde birbirinden aynlabilir. Mahir 
Tevruz arkada§lm, ~ocugu olmayanlarda bu hastahgm gorilltip gortil­
medigini sordular. Bu hastahk ~ocuklularda da, ~ocuksuzlarda da go­
rtilmektedir. Ancak psikoojik sebeplerde itham edilmi§tir. Qocuksuz­
larda bu sebeple olabilecek kompleksin nedenlerden biri olma ihti­
mali olabilir. 

Ozet 

II. Dahiliye kliniginde tetkik imkamm buldugumuz bir Familial 
Mediterranean Fever vakas1 dolay1s1 ile konuya ait g.eni§ literattir 
malumatl sunuldu. Aynca vakam1z btittin 6zellik1eri ile takdim edildi. 

Summary 

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