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AILEVi AKDENIZ ATESI ve POLIARTERITIS
NODOSANIN NADIR KOMPLIKASYONU SPONTAN
PERIRENAL HEMATOM
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OZET

Burada, ailevi Akdeniz atesi (FMF) ve poliarteritis nodosa
(PAN) hastaligi olan, spontan subkapstiiler ve perirenal
hematom gelisen 23 yasindaki erkek hastayi sunuyoruz.
Spontan perirenal hematom poliarteritis nodosanin nadir
fakat ciddi bir komplikasyonudur. Kanamanin durdurul-
masi icin hastaya parsiyel nefrektomi yapilmis ve son-
rasinda siklofosfamid, prednisolon, kolsisin ile tedavi
uygulanmigtir.

Anahtar Kelimeler:  Ailevi Akdeniz Atesi (FMF),
Poliarteritis Nodosa (PAN), Spontan Perirenal Hematom.

SUMMARY

Spontaneous Perirenal Hematoma as a Rare
Complication of Familal Mediterranean Fever and
Polyarteritis Nodosa

In this report, we present a 23-year-old patient with famil-
ial Mediterranean fever (FMF) and polyarteritis nodosa
(PAN), who developed spontaneous subcapsular perirenal
haematoma (SPH). It is an unusual but serious complica-
tion of polyarteritis nodosa (PAN). He underwent partially
nefrectomy to stopped the bleeding and than treated with
cyclophosphamide, prednisolone, cochicine.

Key Words: Familial Mediterranean Fever (FMF),

Polyarteritis Nodosa (PAN), Spontaneous Perirenal
Hematoma.

Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) tekrarlayan ates ve
poliserozit ataklari ile karakterize, otozomal rese-
sif bir hastaliktir. En sik Musevi, Arap, Turk ve Er-
menilerde goriltr. FMF'te Poliarteritis Nodosa
(PAN) ve Henoch Schonlein sendromu gibi vaskd-
lit ile seyreden hastaliklar, genel popiilasyona go-
re daha sik goralar.

Burada FMF-PAN hastaligi olan ve spontan pe-
rirenal hematom gelisen hastanin radyolojik bul-
gularini sunuyoruz.

Olgu Sunumu

23 yasinda erkek hasta Ocak 2004’te siddetli
karin agrisi, ates, bulanti kusma, hipotansiyon ve
senkop sikayetleri ile acil servisimize basvurdu.
12 yildir FMF tanisi ile izlenen ve son bes yildir
hi¢ atak gecirmeyen hastanin son 5 aydir yaygin

kas agrilart ve 180/100 mmHg'ya kadar yiikselen
hipertansiyon ataklari baglamis. Hasta 12 yildir
duiizenli olarak kolsisin 1,5 mg/giin ve adalat 2x30
mg/gtin kullantyormus.

Fizik muayenede batinda yaygin hassasiyet,
defans ve rebound saptandi. Kan basinci: 105/60
mmHg, nabiz:102/dk, ates:39°C olcildu. Diger
muayene bulgulari normaldi.

Laboratuar testlerinde WBC:52.3 K/ulL, Hb:
10.1 g/dL, trombosit sayisi: 749 K/ulL, fibrinojen
8.77 g/L (normal:1,75-4.0) tespit edildi. Sedimen-
tasyon hizi (ESR): 88 mm/saat, C-reactive protein
(CRP) yiiksek bulundu. Ure(67 mg/dl), kreati-
nin(1,79 mg/dl) degerleri ile karaciger enzimleri
normalden yiksek, total protein ve albumin de-
gerleri normalden diisiik olarak saptandi. idrarda
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hemattri ve proteintri tespit edildi.

Hasta gozlem altindayken, 8 saat sonra genel
durumunun aniden bozulmasi ve hipotansiyon
(TA:85/55 mmHg) gelismesi lzerine tekrarlanan
kan tetkikinde hemoglobinin 6.4 g/dl'ye dustigi
gorildu.

Ultrasonografi (US)'de sol bobrek subkapsiler
ve perirenal alanda, bobregi posterolaterale dogru
basilayan, icerisinde hipo ve hiperekojen alanla-
rin izlendigi 130x100x180 mm boyutlarinda he-
matom ve batinda serbest sivi tespit edildi. Kont-
rastli abdominal bilgisayarli tomografi (BT) tetki-
kinde de subkapsiiler ve perirenal alanda buytk
boyutlarda hematom saptandi (Sekil 1 ve 2). Has-
ta acil operasyona alindi. Operasyonda sol bobrek
kapsultntn yirtilmis oldugu gortldiu ve parsiyel
nefrektomi yapildi. 3000 cc defibrine kan ve he-
matom bosaltildi.

Sekil 1-2: Kontrastsiz ve kontrastli BT incelemesinde sol
bobrek etrafinda perirenal ve subkapstiler hema-
tom izleniyor. Bobrek parankiminin subkapsiler
hematom nedeniyle basilanmis oldugu goriliyor.

Patolojik incelemede, damar duvarinda ve in-
terstisyel alanda inflamasyon bulgulari saptandi.
Kristal viyole boyasinda amiloid yontinden boyan-
ma gorilmedi.

Postoperatif birinci ayda yapilan ultrasonogra-
fisinde sol bobrek tst polde 19 mm kalinliginda
subkapstler sivi kolleksiyonu mevcuttu (Sekil 3).
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Sekil 3: US incelemesinde sol bobrek iist pol etrafinda
parsiyel nefroktomi louj komsulunda sinirli sub-
kapstler hematom izleniyor.

Hikaye ve klinik bulgularinin uymasi ve spon-
tan perirenal hematom gelismesi nedeniyle klinik
olarak PAN dustintlen hastaya ileri tetkikler plan-
landi. Hastada daha 6nce PAN’dan siiphelenilme-
mesi ve spontan perirenal hematom gelismesi
izerine operasyondan sonra PAN tanisinin konul-
masi ilginctir.

ileri inceleme amaciyla yapilan serolojik ve
immdinolojik tetkikler normaldi. Deri biyopsisin-
de, perivaskiler alanda monontikleer hticre infilt-
rasyonu saptandi. Gen analizinde M694V hetero-
zigot gen mutasyonu tespit edildi. BT anjiografide
sol bobrek orta polde mikroanevrizma saptandi
(Sekil 4). Kalca magnetik rezonans (MR) inceleme-
sinde sakroileit saptandi.

Sekil 4: BT anjiografi incelemesinde sol bobrek orta polde
mikroanevrizma gortliyor.

Operasyon sonrasi hastaya 3 gin ginde 1 gr
intravenéz  metilprednizolon verildi  sonra
Tmg/kg/giin oral prednizolon ile devam edildi. 10
haftalik siklofosfamid 500 mg/giin, MESNA 400
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mg/giin tedavisi uygulandi ve kolsisin 1.5mg/gilin
baslandi.

Tartisma

FMF, tekrarlayan ve kendi kendini sinirlayan
ates, peritonit, artrit, plorit ve erizipel benzeri deri
lezyonlar ile karakterize, otozomal resesif bir
hastaliktir(1). Hastaliga 16. kromozomda lokalize
pyrin geni mutasyonunun neden oldugu saptan-
mistir(2).

Hastalik genc yasta, hastalarin %90'inda 20
yasindan o6nce ortaya c¢ikmaktadir. Hastaligin ne
kadar gec baslarsa o kadar iyi seyirli oldugu diisi-
nilmektedir(3,4,5).

Ates ve karin agrisi ile seyreden tipik FMF ata-
g1 bir-Gg glin surer, ataklar arasinda hasta timuyle
iyidir. Ates ve karin agrisi hastalarin %90’inda, ek-
lem agrisi %75’inde, gogis agrisi %40'inda goru-
[Gr(5). Asimetrik non-destriiktif artrit (%75), kronik
destriiktif artrit (%2-5), sakroileit (%0-4) gori-
ltir(6). Ozellikle cocuk ve genc eriskin hastalarin
%5’inde ortaya ¢ikan febril skrotal atak, testis tor-
siyonu ile karisabilir ve gereksiz cerrahi operas-
yonla sonuglanabilir. FMF’li hastalarda gegirilmis
batin ameliyati 6ykust siktir. Hastalarin %30-40"1
apendektomi veya kolesistektomi operasyonu ge-
cirirler(5,6). Hastamizin anamnezinde apendekto-
mi, inguinal herni ve 3 kez de ileus slphesiyle
operasyon oykisi mevcuttu.

FMF’li hastalarda Poliarteritis Nodosa (PAN) ve
Henoch Schonlein sendromu gibi vaskiilitler ge-
nel populasyona oranla daha siktir(3). FMF'te art-
rit olmadan siddetli myalji nadirdir. FMF’li hasta-
da deri lezyonlari, myalji, hipertansiyon, kilo kay-
bi, nefrit ve perirenal hematom ortaya cikarsa
PAN ile birlikteliginden stiphelenmek gerekir(4).
PAN FMF ile birliktelik gosteriyorsa daha erken
yasta ortaya ¢cikmaktadir(2). PAN arkuat ve interlo-
buler arterlerde mikronevrizmalara yol acar(7,8).
Kontrolstiz ciddi hipertansiyon, trombositopeni,
gebelik gibi nedenlerle intraparankimal anevriz-
malarin rlptirt, perirenal hematom ile sonugla-
nir. Spontan perirenal hematom PAN’in nadir bir
komplikasyonu iken, FMF ve PAN’in birlikte sey-
rettigi hastalarin yarisindan fazlasinda ortaya ¢i-
kar(2,4). Hastamizda oldugu gibi siddetli karin ag-

risi, hassasiyet, pozitif rebaund, hipotansiyon gibi
bulgular spontan perirenal hematom gelistigini
dustndtrmelidir.

Ultrasonografi hematomu ayirt etmede hizli ve
noninvaziv tani yontemidir. Bilgisayarli tomografi
yumusak dokudaki dansite farkliliklarini(kan, yag
vb.) saptamada yararhdir. Renal anjiografi mikro-
anevrizmalarin gosterilmesinde, ruptirin yerinin
tespit edilmesinde ve cerrahi yaklasimin planlan-
masinda oldukca degerlidir(7).

FMF’in en 6nemli komplikasyonu olan amilo-
idosis, proteiniriden son déonem bobrek yetmezli-
gine kadar degisen bobrek hastaligina yol acabilir.

FMF tedavisinde kullanilan kolsisin, nétrofiller-
de konsantre olarak atak sirasinda meydana gelen
kemotaktik aktivite artisint inhibe eder, febril atak-
lari ve amiloidosis gelisimini onler(6). Erisikinler-
de doz giinde 1-2 mg’dir

FMF patogenezinde imminolojik mekaniz-
malarin major rol oynadigi dustinilmektedir. Atak
sirasinda CRP, fibrinojen gibi akut faz reaktanlari,
serum amiloid A, beyaz kiire ve sedimentasyon
yukselir. Hastalarin %50’sinde immtin kompleks-
lerin bulunmasi, kompleman aktivasyonu, idrarda
fibrinojen yikim drinlerinin artmasi ve ataktan
sonra hepsinin normale donmesi FMF tanisini des-
tekleyen bulgulardir. Ozellikle peritoneal kavite
ya da eklem araligindan alinan serosal sivida, C5a
inhibitor  aktivitesinin  dustigt  bildirilmek-
tedir(2,6,9). Akut atak sirasinda timor nekroz fak-
tor, interlokin 1 ve interferon salinimi artar(5).

M694V ve M680I mutasyonlari FMF ve PAN'Ii
hastalarda en sik goriilen mutasyonlardir(10). Has-
tamizda da M694V gen mutasyonu saptanmistir.

Sonug olarak FMF'li hastalarda PAN ve Henoch
Scholein sendromu gibi vaskilitlerin daha sik gorl-
digiu ve spontan perirenal hematomun PAN’in
nadir ancak ciddi bir komplikasyonu oldugu akilda
tutulmahdir. Siddetli karin agrisi, hipertansyon ve
genel durum bozuklugu ile gelen boyle hastalarda,
spontan perirenal hematomdan siiphelenmek
gerekir. Bu hastalar cerrahi tedavi yaninda immiin-
supressif ajanlarla medikal tedaviye ihtiya¢ duyar-
lar(11). Tedavide ayrica selektif arteriyel embolizas-
yon da uygulanmaktadir.
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