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Özet 

Ailesel Akdeniz Ateşi, tekrarlayan ve kendini sınırlayan ateş, 

artrit, peritonit, perikardit gibi serozit ataklarıyla karakterize 

otozomal resesif geçişli bir hastalıktır. Ailesel Akdeniz 

Ateşi’nde ateş, karın ağrısı ve eklem tutulumu ön planda iken 

hastaların %1'inden azında perikardit görüldüğü bildirilmiştir. 

Hastanemize tekrarlayan ateş ve göğüs ağrısı ile başvuran dört 

olgu perikardit ve Ailesel Akdeniz Ateşi tanısı aldı. Kolşisin 

tedavisi ile belirgin düzelme gösteren dört perikardit olgusu 

nedeni ile Ailesel Akdeniz Ateşi, perikardit birlikteliği literatür 

bilgileri ışığında tartışıldı.  

Anahtar Kelimeler: Ailesel Akdeniz Ateşi, göğüs ağrısı, 

perikardit 

Abstract 

Familial Mediterranean Fever is an autosomal recessive disease 

characterized by recurrent and self-limiting episodes of fever, 

arthritis, pericarditis and peritonitis. While fever, abdominal 

pain and joint involvement are the main features of the disease, 

pericarditis have been reported in less than 1% of patients. Four 

patients who admitted to our hospital with complaints of  

recurrent fever and chest pain were diagnosed with pericarditis 

and Familial Mediterranean Fever. All patients complaints 

significantly improved after treatment with colchicine. We 

report  here four patients presented with pericarditis as a fırst 

manifestation of Familial Mediterranean Fever and discussed 

according to the light of literature knowledge . After treatment 

with colchicine therapy all patients significantly improved due 

to the phenomenon of Familial Mediterranean fever, 

pericarditis, in the light of the literature, are discussed. 

Key Words: Familial Mediterranean Fever, chest pain, 

pericarditis 
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Giriş 

Ailesel Akdeniz Ateşi (AAA), 

tekrarlayan ve kendini sınırlayan ateş ve 

poliserozit atakları ile karakterize, genellikle 

etnik gruplarda görülen otozomal resesif 

geçiş gösteren bir hastalıktır. Akdeniz 

kökenli Yahudiler, Ermeniler, Araplar, 

Türkler ve Yunanlar’da sık görülmektedir 

(1-3). AAA geni 16 no’lu kromozomun kısa 

kolunda lokalize olup bu gene MEFV ismi 

verilmiştir. AAA geninin kodladığı ürüne 

marenostin (latince deniz anlamında) veya 

pyrin (ateş) adı verilmiştir (4,5). Hastalığın 

patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte 

AAA geninde mutasyonların olması 

hastalığın ortaya çıkmasına neden 

olmaktadır (6). Hastaların %90’dan 

fazlasında karın ağrısı görülmekle birlikte en 

önemli semptomlardan biri göğüs ağrısıdır. 

Plevral tutulumda olduğu gibi perikard 

tutulumunda da hasta göğüs ağrısı ile 

gelebilmektedir. AAA’ ya bağlı gelişen izole 

perikardit olguları %0,7-1,4 oranlarında 

bildirilmiştir (7-9). Bu makalede, 

tekrarlayan ateşli serozit atakları olan ve 

perikardit görülen 4 olgu değerlendirilmiştir. 

Olgu Sunumları 

          1. Vaka: Altmış yedi yaşında bayan 

hasta son 1-2 gündür nefes darlığı, sırtta, 

göğüste batar tarzda ağrı, halsizlik, ateş 

yüksekliği, çarpıntı yakınmalarıyla 

başvurdu. Ekokardiyografide (EKO) 20 mm 

perikardiyal sıvı, ayrıca sağda 9 mm, solda 

ise 17 mm plevral sıvı saptandı. Hastanın 

perikardiyosentez ile alınan sıvı  örneği 

eksüda niteliğindeydi. Direk 

mikroskopisinde bol eritrosit, nadir lenfosit 

ve lökosit görüldü. Bakteri görülmedi, aerop 

ve tüberküloz kültüründe üreme olmadı. 

Sitolojisinde malignite görülmedi. 

Laboratuvar tetkiklerinde CRP:18 mg/dl, 

sedimentasyon:78 m/h, lökosit: 20300/mm
3
, 

Rose Bengal (-) idi.  Malignite taraması için 

yapılan mammografi normal saptandı. 

Hastaya olası pnömoni, parapnömonik 

plörezi ön tanısı ile ampirik antibiyoterapi 

verildi. Bir hafta sonra benzer şikayetlerle 

başvuran hastanın toraks bilgisayarlı 

tomografisi (BT)’nde perikardiyal ve plevral 

effüzyonun devam ettiği görüldü. AAA 

açısından gen analizinde M694V heterozigot 

mutasyonu saptandı. 

          2. Vaka: Elli iki yaşında bayan hasta 

göğüs ağrısı, yan ağrısı yakınmasıyla 

başvurdu. Çocukluğundan beri aralıklı 

olarak ateş yüksekliği, diz eklemlerinde ağrı, 

şişlik yakınması olduğunu belirten hastaya 8 

ay önce de göğüs ağrısı, nefes darlığı 

yakınmasıyla başvurduğu Kardiyoloji 

Bölümü tarafından yapılan EKO’da 2.5 

cm’lik perikardiyal effüzyon saptanması 

nedeniyle perikardiyoplevral pencere 

açılmış. Perikardiyal sıvının sitolojisi benign 

olarak değerlendirilmiş. Hastanemize 

başvurusunda da perikardiyal ve sağda 
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plevral effüzyonu bulunan hastanın 

sedimentasyon, CRP, fibrinojen (55 mm/h, 

6.88 mg/dl, 4.65 g/l) yüksekliği mevcuttu. 

Amiloid A:40 (N<0,5) saptandı. Bakılan 

AAA tüm gen analizinde R202Q heterozigot 

mutasyonu saptandı. 

  Tekrarlayan ateşli serozit ataklarının 

olması ve AAA gen analizlerinde 

heterozigot taşıyıcılık saptanması nedeniyle 

iki hastada da AAA düşünüldü. Kolşisin 

tedavisi başlandı. Tedavi sonrası hastaların 

sedimentasyon ve CRP değerleri geriledi ve 

kliniği düzeldi. 

          3. Vaka: Yetmiş beş yaşında bayan 

hasta 20’li yaşlardan beri ara ara olan karın 

ağrısı, ateş yüksekliği, ayak bilek 

eklemlerinde şişlik, kızarıklık yakınması 

mevcut. Son bir haftadır olan ateş 

yüksekliği, karın ve göğüs ağrısı, eklem 

ağrısı yakınması ile başvurdu. Laboratuvar 

tetkiklerinde sedimentasyon:75 mm/h, 

CRP:18.8 mg/dl saptandı. EKO da 

perikardiyal ve plevral effüzyon görüldü. 

Ampirik antibiyoterapi ile inflamatuvar 

belirteçlerinde gerileme olmayan hastaya 

AAA olabileceği düşünülerek kolşisin 

tedavisi başlandı. Tedavi ile klinik ve 

laboratuvar düzelme olan hastanın Amiloid 

A:1,1 (N<0,5) saptandı. AAA gen analizi 

negatif saptandı. 

          4. Vaka:  Elli yedi yaşında bayan 

hasta. Son 1 aydır halsizlik, nefes darlığı, 

göğüs ağrısı, güçsüzlük yakınmaları olan 

hastanın başvurduğu kardiyoloji hekimi 

tarafından yapılan ekokardiyografisinde 

belirgin perikardiyal efüzyon saptanmış. 

Hastanın muayenesinde solukluk ve 

taşikardisi vardı.  Kan tetkiklerinde: Lökosit: 

9800/mm
3
, Hgb:7.8 gr/dl, 

Trombosit:275000/uL, Sedimentasyon:79 

mm/saat, CRP:17.46 mg/dl, total protein:6.9 

g/dl, albumin:3.2 g/dl, ferritin:203 ng/ml, 

B12:309 pg/ml, folik asit:11.62 ng/ml, 

HBsAg: Negatif, Anti HCV:Negatif, 

ANA:Negatif, Anti CCP:Negatif saptandı. 

Bu bulgularla hastada AAA ön tanı 

olarak düşünüldü. Hastaya kolşisin tedavisi 

başlandı. Bu arada destek tedavi verildi. Bir 

hafta sonraki kontrolünde hastanın göğüs 

ağrısı, nefes darlığı yakınmalarının ve akuz 

faz reaktanlarının düzeylerinin azaldığı 

görüldü. 3 hafta sonra kontrole gelen 

hastanın yakınmaları tamamen geçmişti. 

Kontrol tetkiklerinde Lökosit:11000/mm3, 

Hgb:9.2 gr/dl, Trombosit:349000/uL, 

sedimentasyon:77 mm/saat, CRP:6.4 mg/dl, 

total protein:6.8 g/dl, albumin: 3.6 g/dl 

saptandı. Hastanın yakınmaları azalmasına 

rağmen CRP, sedimentasyon değerleri hala 

yüksekti. Kolşisin tedavisine devam etmesi 

tavsiye edildi. Ekokardiyografik tetkiklerde 

giderek perikardiyal sıvının kaybolduğu 

görüldü. Bu arada AAA açısından bakılan 

gen analizinde P369S, R408Q, R202Q 

heterozigot mutasyonları saptandı. Klinik ve 

laboratuar verileri ile hasta AAA olarak 

kabul edildi.  
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Tartışma 

 

AAA, sıklıkla 20’li yaşlarda ortaya 

çıkan tekrarlayan ateş ve seröz zarların 

iltihabı ile karakterize bir hastalıktır (10). 

Ataklar genellikle 48 saat içinde spontan 

düzelir ve hastalar ataklar arasında 

asemptomatiktir. Bazen ataklar 96 saate 

kadar uzayabilir. En sık rastlanan semptom 

karın ağrısı ve ateş olmakla beraber en 

önemli semptomlardan biri de göğüs 

ağrısıdır. Plevral tutulumda olduğu gibi 

perikard tutulumunda da hasta göğüs ağrısı 

ile başvurabilmektedir. Yapılan iki 

çalışmada, plöritik göğüs ağrısı 

epizodlarının %0,7-1,4’ünden perikardial 

effüzyonun sorumlu olduğu bildirilmiştir (7-

9). Tutar ve arkadaşları ise bu sıklığı %3.6 

olarak rapor etmişler ve bu nedenle de 

özellikle göğüs ağrısı ile başvuran FMF’ li 

tüm olgularda EKO yapılmasının bu oranı 

daha da artıracağını vurgulamışlardır (11). 

Barakat ve arkadaşlarının yapmış olduğu 

çalışmada plörit sıklığı %33 olarak 

saptanmıştır (12). İzole perikardiyal tutulum 

bildiren az sayıda yurtdışı yayına 

rastlanmıştır (13,14). Kollagen doku 

hastalıkları içerisinde RA’ lı hastalarda 

perikarditin daha yaygın olarak görüldüğü 

bildirilmektedir (15).  

AAA’ de tanı koydurucu laboratuvar 

testi ve fizik muayene bulgusu yoktur. 

Tekrarlayan ateşli serözit atakları ile 

başvuran dört hastamızda da viral seroloji, 

bakteriyolojik kültürler (tüberküloz başta 

olmak üzere), kollajen doku hastalıklarına 

yönelik romatolojik tetkikler, sitoloji ve 

tümör markerleri yapılarak diğer hastalık 

nedenleri dışlandıktan sonra perikardiyal 

effüzyonun kolşisin tedavisine iyi yanıt 

vermesi, üç hastada AAA gen analizinin 

heterozigot pozitifliği, iki hastada serum AA 

tipi amiloid yüksekliği saptanarak tüm 

hastalarımız Tel-Hashomer kriterlerine göre 

AAA tanısı almıştır (Tablo 1) (16). 

Hastalığın kesin tanısı için iki major veya 

bir major, iki minör kriter; muhtemel tanı 

için ise bir majör ve bir minör kriter 

kullanılmaktadır. Ailesel öykü olması, 

ailenin Akdeniz ırkından olması, başlangıç 

yaşının 20’li yaşlarda olması, inflamasyon 

belirteci laboratuvar testlerinin pozitif 

olması da tanıyı destekleyen durumlardır. 

Bizim olgularımızda da lökositoz, akut faz 

reaktanlarında yükseklik, fibrinojen 

yüksekliği, yineleyen ateşli ataklar ve 

kolşisin tedavisine olumlu yanıt varlığı 

tanıyı destekleyen kriterlerdi. Ayrıca bu 

hastalığın 20’li yaşlarda başlangıç gösteriyor 

olmasına karşın dört olgumuzun da ileri 

yaşta tanı almış olması tipik prezantasyon 

yeri olmaması nedeniyle tanıda gecikmeyi 

düşündürmektedir. 
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Tablo 1. Tel-Hashomer Kriterleri. 

Major Kriterler 

Poliserzit ile seyreden tekrarlayan ateş atakları 

Başka bir nedene bağlanamayan AA tipi amiloidoz 

Sürekli kolşisin tedavisine iyi yanıt 

Minör Kriterler 

Yineleyen ateşli ataklar 

Erizipel benzeri döküntü 

Birinci derecede akrabada AAA varllığı 

Kesin tanı: 2 major veya 1 major+2 minör kriter 

Olası tanı: 1 major+ 1 minör kriter 

 

Hastalığın en önemli komplikasyonu 

olan AA tipi amiloidozun hastalığın şiddeti 

ile bir ilişkisi bildirilmemiş olup proteinüri 

açısından mikroalbumin tayini erken tanıda 

önem arzetmektedir. Proteinüri saptanan 

durumlarda amiloidoz tanısı öncelikle 

düşünülerek böbrek, rektum, cilt altı yağ 

dokusu biyopsisi yapılması önerilmekte olup 

erken ve yeterli tedavi yapılmadığı 

durumlarda nefrotik sendrom ve böbrek 

yetmezliği gelişebileceği bildirilmektedir 

(17,18). Genetik testler %75 oranında pozitif 

prediktif değere sahip iken, %5-10 oranında 

bilinen mutasyonların hiçbiri 

saptanmamaktadır. Bu yüzden genetik 

analizin pozitif çıkması tanı koymada 

anlamlı olduğu ancak negatif çıkmasının 

hastalığı ekarte ettirmediği bildirilmektedir 

(19).  

Kronik perikardit etiyolojisinde pek 

çok neden sorumlu olup perikardit; 

nonspesifik semptomlardan kardiyak 

tamponada kadar geniş bir klinik yelpazede 

tezahür edebilmektedir.  Ateş yüksekliği, 

lökositoz, akut faz reaktanlarında artış 

olması nedeniyle etyolojide mutlaka 

enfeksiyöz ajanlar ve malignitelerin 

araştırılması gerektiği bildirilmiş olup 

perikardiyal effüzyon nedenleri tabloda 

gösterilmiştir (Tablo 2). (20). Kardiyak 

tamponadın tedavisinde başlıca 

perikardiyosentez/perikardiyal kateter 

yerleştirilmesi ve perikardiyal pencere 

(ikinci olguda uygulanan) yöntemleri 

kullanılabilir (21). 

Perikardit, AAA seyrinde nadir de 

olsa görülebilmekte ve kardiyak tamponada 

neden olabilecek kadar şiddetli klinik tablo 
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oluşturabilmektedir. Bu bağlamda ateş ve 

poliserozit atakları tanımlayan hastalarda 

başka bir nedene bağlanamayan perikardiyal 

effüzyon durumları ile karşılaşıldığında 

AAA, ayırıcı tanıda mutlaka düşünülmelidir. 

Ayrıca AAA’nın erken tanı ve tedavisi ile 

amiloidoza bağlı gelişebilecek olan nefrotik 

sendrom ve böbrek yetmezliğinin 

önlenebilecek olması nedeniyle tekrarlayan 

ateşli serözit atakları olan hastalarda ayırıcı 

tanıda mutlaka dikkate alınması gerektiği 

söylenebilir. Literatürde çok sayıda 

çalışmada perikardit tanısı konan, ancak 

etiyolojisi net bir şekilde tespit edilemeyen 

hastalarda kolşisinin kullanıldığı 

görülmektedir. Biz de dört hastamızda da ilk 

tetkiklerden hemen sonra kolşisin tedavisine 

başladık. Hastaların hepsi bu tedaviden 

fayda gördü. Hastaların perikardiyal sıvıları 

geriledi. Kolşisin tedavisine yanıt AAA 

tanısı açısından bir major kriter demektir. 

Bu tedavi arada kalınan hastalar için de bir 

seçenektir. 

 

 

 

Tablo 2. Perikardiyal effüzyon nedenleri. 

İnfeksiyöz nedenler Viral; Coxackie A ve B, İnfluenza, HIV, Hepatit A,B,C 

 Bakteriyel: Tbc, Streptokok, Pnömokok 

 Fungal 

 Parazitik: Ekinokok, E.Histolytica 

 Diğer: Mikoplazma 

Otoimmun nedenler RA, SLE, Skleroderma, Sjögren Sendromu 

 
Ankilozan Spondilit, Wegener Granülomatozis, Behçet Sendromu, 

PAN 

 Ailesel Akdeniz Ateşi 

İdiyopatik nedenler Perikardiyal Yağ Nekrozu, Loffler's Sendromu 

Metabolik nedenler Renal yetmezlik, Miksödem, Gut 

Komşu doku 

hastalıkları 
Myokardinfarktüsü, Plevral ve pulmoner hastalık 

Neoplaziler Primer: Mezotelyoma, fibroma, sarkoma 

 Sekonder: Metastatik 

Travma Penetran, İyatrojenik 
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