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Ailesel Akdeniz atesi herediter periyodik ates sendromlarinin en sik gorilenidir. Hastaligin sey-
rinde vaskailitik sendromlara daha siklikla rastlanmaktadir. Uzamis febril myalji sendromu, ailesel
Akdeniz atesine 6zel klinik bir tablodur. Bu sendromun en karakteristik bulgulari siddetli kas agrisi,
uzamis ylksek ates, artmis eritrosit sedimentasyon hizi, hipergamaglobiilinemi, normal kreatin
fosfokinaz ve elektromyografideki non-spesifik inflamatuar myopatik degisikliklerdir. Bu yazida,
uzamis febril myalji sendromu ile ortaya cikan ve steroid tedavisine dramatik yanit veren ailesel
Akdeniz atesi olgusu bildirilmistir.

Anahtar Kelimeler: ailesel Akdeniz atesi, uzamis febril myalji, steroid tedavisi

Familial Mediterranean fever is the most common in the hereditary periodic fever syndromes. The
frequency of vasculitis syndromes are high in familial Mediterranean fever population. Protracted
febrile myalgia syndrome is an familial Mediterranean fever-specific manifestation. This syndrome
is characterized by severe myalgia, protracted high fever, increased erythrocyte sedimentation rate,
hypergammaglobulinemia, normal creatine phosphokinase, and nonspecific inflammatory myopat-
hic changes on electromyography. In this letter, we reported a case of familial Mediterranean fever
presenting with protracted febrile myalgia syndrome as dramatically responsive steroid therapy.
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Ailesel Akdeniz Atesi (AAA), ates ve

poliserozit ataklar: ile karakterize
otozomal resesif gecisli sistemik
bir hastaliktir. Hastaligin klasik
klinik tablosunu tekrarlayan ates,
karin agrisi ataklari ve eklem bul-
gulari, nadiren de gogiis agrisi ve
ciltte erizipel benzeri eritem sek-
linde dokinti olusturur (1-3).
Hastaligin seyri sirasinda belirgin
olarak artmis siklikta vaskulitlere
rastlandig: bildirilmistir (4,5). En
stk gorilen vaskiilitik sendrom-
lar Henoch Schonlein purpurasi
(HSP) ve poliarteritis nodozadir
(PAN). AAAdaki bir diger vaskii-
lit tablosu da uzamuis febril myal-
ji sendromudur (UFMS). ilk kez
1994 yilinda Langevitz tarafindan
bildirilmis olan bu sendromun en
karakteristik bulgular: siddetli kas
agrisi, uzamis yuksek ates, artmis
eritrosit sedimentasyon hizi, hi-

pergamaglobiilinemi, normal kre-
atin fosfokinaz (CPK) ve elektrom-
yografideki (EMG) nonspesifik
inflamatuar myopatik degisiklik-
lerdir (6). Bu yazida ilk AAA atagt
ile bagvuran ve steroid tedavisine
dramatik yanit veren UFMS’li bir
olgu bildirilmistir.

Olgu sunumu

9 vyasindaki kiz hasta ates, halsizlik,

siddetli kol, omuz ve boyun agri-
s1 sikayetleriyle ¢cocuk poliklinigi-
mize basvurdu. Daha 6nce saglik-
I1 olan hastada 2 haftadir devam
eden yuksek ates ve siddetli omuz
agrist tanimlandi. Bu yakinmalarla
gittikleri doktor tarafindan seftri-
akson ve aspirin tedavisi verilmis,
sikayetleri dizelmeyince hastane-
mize gonderildi. Anne-baba akra-
baligt bulunmayan hastanin 4 kar-
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desi de saglikliydi. Ailede benzer
bir hastalik ve AAA 6ykisu yoktu.

Fizik muayenesinde; kan basinci

95/65mmHg, vicut isist 38.5 °C
idi. Boy ve viicut agirligi biytime
egrisine gore %3’iin altindayd:.
Motor ve mental gelisimi normal-
di. Vicut agirliginda azalma mev-
cut degildi. Boyun ve tst ekstremi-
telerin hareketleri kisitli ve agriliy-
di. Artrit bulgusu, ciltte dokiintd,
agizda aft6z lezyonlar saptanmadi.
Karaciger ve dalak palpe edilmedi.
Diger sistem muayeneleri normal-

gibi dustintlerek kolsisin tedavisi
(2x0.5mg) baslandi. Ayn1 zaman-
da uzamis yiksek ates yakinma-
sina siddetli kas agrisinin da es-
lik etmesi nedeni ile UFMS tanisi
konularak prednizolon tedavisi
de (2mg/kg) baslandi. Hastanin
siddetli kas agris1 sikayeti steroid
ile dramatik bir sekilde ilk 24 saat
icinde diizeldi. Steroid tedavisi 0.
haftadan sonra tedricen azaltilarak
tedavinin 4. ay1 sonunda kesildi.
Hastamizda ila¢ kesimini takiben
6 aydir atak gozlenmedi.

mutasyonu saptandi. Bu nedenle
hastaya ilk atakta AAA stphesi ile
kolsisin tedavisi baslandi.

Kas agrisi, AAAl1 hastalarin yaklasik

%20’sinde gorilen bir bulgudur.
Genellikle alt ekstremitelerde fi-
ziksel egzersiz sonrasi ve aksamla-
r1 ortaya ¢ikmaktadir. Kas agrilart
cogu kez istirahatla dizelen ve na-
diren nonsteroid antiinflamatuar
ila¢ kullanim1 gerektiren bir sika-
yettir. Ancak kas agrilar1 bazen ¢cok
siddetli ve yiksek ates ile birlikte
olabilir (6). UFMS siddetli kas agri-

di. Tartisma s1 ve kas guicstizlugu seklinde olup

genellikle bilateraldir ve alt eks-
tremitelerde gorulir. Bazi hasta-

Laboratuar tetkiklerinde ise; idrar Ailesel Akdeniz Atesi, herediter pe-

muayenesi normal, hemoglobin
11.4 g/dL, lokosit sayist 14000/
mm?, trombosit sayist 514000/
mm?® ve periferik kan yaymasinda
%85 polimorfontkleer 16kosit ha-
kimiyeti vardi. Eritrosit sedimen-
tasyon hizi: 109 mm/h, CRP: 273
mg/L (0-5), Fibrinojen: 651 mg/dL
(200-400) idi. CPK, LDH, ALT, AST,
alkalen fosfataz, Uirik asit, ure, kre-
atinin ve elektrolit degerleri nor-
mal sinirlardaydi. ASO titresi 600
IU/mL (0-200) idi. Serolojik olarak
brusella, salmonella, hepatit belir-
tecleri, CMV, EBV, rubella, parvo-
virlis negatifti. ANA, Anti-dsDNA,
p-ANCA ve c-ANCA negatifti. C,-C,
IgD ve romatoid faktor normal si-
nirlarda, IgG ise 1700 mg/dl (633-
1280) olgiildi. Kan, idrar ve bo-
gaz kultirlerinde treme olmadi.
PPD testi anerjikti. Akciger grafisi
normal degerlendirildi.. Kemik ili-
gi aspirasyon incelemesinde infla-
masyonla uyumlu bulgular saptan-
di. G6z muayenesi, ekokardiyog-
rafisi ve EMG incelemesi normal
degerlendirildi.

Ailesel Akdeniz Atesi geninin (MEFV)

analizinde MG694V/V726A birle-
sik heterozigot mutasyon saptan-
di. Daha o6nce klasik sikayetleri-
nin olmamasina ragmen, devam
eden atesi ve birlesik heterozigot
mutasyon sebebi ile ilk AAA atagi

riyodik ates sendromlarinin en
sik gorilenidir. Hastalik ozellikle
dogu Akdeniz havzasinda yasayan
wrklarda artmis siklikta gorilmek-
tedir. En sik sefardik Yahudi’ler,
Ermeni’ler, Arap’lar ve Turk’lerde
ortaya ctkmaktadir. ilk AAA atag:
hastalarin %75’inde yasamin ilk
10 yili icerisinde gorilir. Atagin
suresi 2-4 glin arasinda olmasina
ragmen daha uzun ya da daha kisa
siren nobet sekilleri de olabilir.
Aile hikayesi etnik koken ve kla-
sik klinik bulgular varliginda tani
koymak kolaydir. Tanida esas olan
klinik kriterlerdir (3,7,8). Tipik
klinik bulgularin yoklugunda tani
koymak oldukga zorlasir. 1997 yi-
linda MEFV geninin bulunmasiyla
sipheli olgularda mutasyon ana-
lizi yardimci tani yOntemi olarak
kullanilmaktadir. Son yillarda stp-
helenilen bir hastada MEFV mu-
tasyonunda birlesik heterozigot
yada homozigot bulunmas: tani
lehine kabul edilmektedir. Tekli
mutasyonlar ise genel populas-
yonda yiiksek tasiyicilik oranlari
sebebi ile yaniltict olabilmektedir
(9). Bizim hastamizda daha 6nce-
den AAA ile iliskili klinik bulgulari
olmamasina ragmen uzun suredir
devam eden yiksek ates ve siddet-
li kas agrilar1 nedeniyle MEFV gen
mutasyon incelemesi yapildi ve
MG694V/V7206A birlesik heterozigot

larda ise tim kaslar tutulabilir. Bu
vaskulitik tablo steroid ile basarili
bir sekilde tedavi edilebilir. Tedavi
almayan olgularda ise semptom-
lar 4-6 haftaya kadar uzayabilir
(6). Bizim olgumuzda nonsteroid
antiinflamatuar ilaclara cevapsiz,
kollarin1 ve boynunu hareket et-
tiremeyecek kadar siddetli kas ag-
rist ve gugsuzligiu vardi. Steroid
tedavisine dramatik yanitin gorul-
mesi UFMS tanisini desteklemistir.
Hastamizda UFMS, ilk AAA atagin-
da gorilen bir durumdur. Ancak
Odabas ve ark. kolsisin tedavisi
alan hastalarda da UFMS gelisebi-
lecegini bildirmislerdir (10).

Ailesel Akdeniz Atesinin diger vaski-

litik hastaliklarla birlikteligi dikkat
cekicidir. Tekin ve ark. (5) AAA ile
iliskili vaskulitik bulgulari olan 23
hastanin 11’inde HSP, 2’sinde PAN
ve 10’'unda UFMS, Majeed ve ark.
(11) ise 476 AAAl1 hastanin 5’inde
UFMS olgusu saptamuslardir. Lan-
gevitz ve ark. UFMS’li bir hasta-
nin deri biyopsisinde graniilosit
ve IgA depolanmasi goriilmesi ve
steroide verdigi dramatik cevap-
la UFMS’nin HSP’ye benzer bir
vaskilit olabilecegini bildirmistir
(12). Ancak bu konuda daha fazla
calismaya ihtiyag oldugu aciktir.

Ailesel Akdeniz Atesinin patogene-
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zinden artmis inflamasyon sorum-
ludur. MEFV genindeki mutasyon
anormal pyrin proteini olusumu-
na neden olur, direkt ve indirekt
etkilerle inflamasyonun kontrol
edilmesini dizenleyen sistemde
bozulmaya yol acar. Buna paralel
olarak AAA'l1 hastalarda strepteko-
kal antijenlerine karst anormal art-
mus yanit gorulur. Hatta streptoko-
kal enfeksiyonlar sonras: gorilen
HSP, PAN, akut romatizmal ates
gibi hastaliklar AAA’lT hastalarda
daha sik gorulir (13,14). Dolayi-
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