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Paroksismal peritonit (1, 2), periyodik hastalik (3), periyodik
peritonit (4), -ailevi- Akdeniz hummasi (5, 6), ailevi rekiirrent po-
liserozit (7, 8), ailevi paroksismal poliserozit (9) gibi isimler altin-
da incelenen bu hastalik yalniz bagina veya birkac bir arada cesit-
li variyasyonlar gosteren karin, gogiis ve eklem agrilar: ile beraber
olan kisa siireli ates nébetleriyle karakterizedir. Onceleri bu hasta.
Ligin Musevi (2, 6, 7, 9 - 23), Ermeni (4, 7,9, 24 - 31), Arap (4,
7, 30 - 34) wkinda bulundugu kabul edilmekteydi. Bununla bera-
ber, son zamanlarda iilkemizde yapilan caligmalar ailevi Akdeniz
hummasmin kiicimsenmeyecek derecede Tiirklerde de olduguniu
gistermigtir (35 - 41). Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Ic Has-
taliklar: Klinigi'nde saptanan vakalar:, yanlis teshis ve ciddi bib-
rek komplikasyonlarina sebep olan bu hastahiga dikkatleri daha
fazla cekmek icin, kisaca gozden gecirmeyi faydal bulduk.

MATERYEL

Bu calisma Ankara Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar Klinigi'nde yapilmigtir,
Ailevi Akdeniz hummasi teghisi klinik ve poliklinifimize miiracaat eden has-
talar- arasinda, bilinen kriterlere gére konmustur (40), Bu serimize ailevi Ak-
deniz hummast giipheli olan vakalar dahil edilmemigtir. Klinigimize miiracaat
eden hastalara. gre bu hastaligin goriilme orant 9 0.4'diir.

# XXTI. Millt Tiirk Tip Kongresi'nde Teblit edilmigtir. 3-7 Ekim, 1972 Ankara.
=t AU, Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar Klinigi Kiirsii Profesérii.
*xs - AU, Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklan Klinigi Kiirstisii Dogenti.
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BULGULAR

Ailevi Akdeniz hummali 110 hastamin 73'i erkek, 35’i kadin; yaslam 7 ile
61 arasinda degigmektedir. Vakalarin yag ortalamasi 26.1'dir. Hastalifin basg-
langicinda, hastalarin yaglart 1 ile 48 arasinda degigmekteydi (Tablo 1). Va.
kalarn 85 inde (% 77.2) hastalik belirtileri 20 yagindan once ortaya crkmig-
tir. Hastalifin devami, belirtilerin baglangicindan hastamn bizimle ilk tema-
gina kadar 1 ile 40 yi1l arasinda degigmekteydi (Tablo IT).

Fenotip IL olan bir hasta hari¢, obiir hastalarin hepsinde ateg mevecuttu.
Karin agrisi hastalarin 105 inde (% 95.5), gbzls agrist 57sinde (% 51.9), ek~
lem agrilart 61 inde (% 55.5) teshit edildi. Nobetler diizensiz araliklarla haf-
ta, ay, yilda bir olarak gelmekteydi. Nobetin siiresi cogunlukla bir iki glin,
nadiren 5 - 6 giin olmugtur. Ategin sekli, karin agnsi, gogiis ve oynak afn-
lam daha Once bildirilen bigimlerden farkli degildi. Biz gbrmeden Once vaka-
larm % 22'si apendektomi, laparatomi gibi cegitl cerrahi miidahaleye tabi
tutulmugtur.

Bu vakalarm 38 inde (% 34) ailevi durum tesbit edildi. Obiir yandan %
vakann ailesinde de giipheli durum mevcuttu. Yiiz on vaka 100 ailede tesbit
edildi. Hastalara Tiirkiye'nin her bolgesinden gelmigtir. Bugline dek &zel bir
bilge tesbit etme olanagr olmadr.

TABLO : 1

YUZ ON AILEVi AKDENIZ HUMMALI HASTADA HASTALIGIN
BASLANGICINDA YAS VE CINS DAGILISI

Yas (y11) Vaka sayist Total vakaya Xakek Kadm
orant

0— 5 27 24.5 15 12
6—10 28 255 17 11
11—-15 14 12.7 10 4
16—20 16 14.5 12 4
2125 11 10.0 9 2
26—30 8 7.3 7 1
31--35 4 3.7 4 0
36—40 0 0 0 0
4150 1 09 0 1
? 1 0.9 1 0

Total 110 100.0 75 (% 68.2) 35 (% 31.8)
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TABLO : 11
YUZ ON HASTADPA AILEVI AKDENIZ HUMMASININ SURESI

Yil Vaka sayis1  Total vakaya oram
- Yo
1— 4 22 20.0
5— 9 . 25 22.7
10—14 22 20.0
15—19 19 173
20—24 ] 54
25—29 8 7.3
30—34 4 3.7
35—40 3 27
? 1

0.9

Hastalarda saptanan fizik bulgular, hastahga ait komplikasyonlarin bu-
lunup bulunmamasina goére degigmektedir. Komplikasyonsuz vakalarda her-
hangi bir fizik bulgu, ategsiz devrede, bulunamadi. Amiloidli vakalardaki fi-
zik bulgular ise hastalifin yayginlik derecesi ile parelelizm gdsteriyordu.

Laboratuvar bulgularn literatiirde bildirilen sonuglara benzerlik goster-
mektedir. Amiloidle komplike olmayan vakalar nobet sirasinda, 16kositoz ve
sedimantasyon yiiksekligi gostermistir, Yiiz on vakamin 69 unda proteiniiri
mevcuttu (% 62.7). Proteinlirili 69 vakamn 61 ine perkiitan bbbrek igne bi-
yopsisi yapildli. Bunlarin 60 inda amiloidozis miisbet bulundu (% 54.5). Obiir
vakada proteiniiri eser olarak bulunmusgtu ve kullandigimiz teknikle amilo-
idozisi gbstermek, varsada, miimkiin olmadi.

TARTISMA

Ailevi Akdeniz hummas: bulgular:1 gésteren 110 vaka 1958 -
1972 yillar1 arasinda Ankara Tip Fakiiltesi I¢c Hastaliklar Klinigi’'n
de gOriildii. Vakalarimizin hepsi, bilgileri dahilinde, Tiirk irkina
mensuptu. Sadece bir klinikte gdriilen bu kadar vaka, bu hastal-
gin Ulkemizde kiiciimsenmeyecek derecede oldugunu gistermekte-
dir. Memleket capinda yapilacak bir inceleme ile bu sayiun tahmin-
lerin de iizerine gikacagr kamsindayiz.
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Hastalik iyice tammnmadigindan ve akut karini taklit ettigin-
den ataklar arasinda yanlighkla cerrahi miidabaleler yapilmakta-
dir. Ameliyata alinan hastalarda bdbrek kompliksyonu mevcutsa,
gereksiz ameliyatla hastalarin yasama siiresi kisaltilmis olmakta-
dir. Oyle olmasa bile gereksiz bir miidahale ile maddi kayiplara se-
bebiyet verilmektedir.

Ailevi Akdeniz hummasi, Tiirkiye de yagiyan (24, 28, 38, 42,
43 - 47), Tiirkiye’den hicret etmis olan Musevi, Ermeni, Arap (6,
9, 13, 15, 17) wkina mensup kimselerde de tesbit edilmigtir. Obiir
yandan, Tiirkiye diginda yagayan Tiirklerde de hastaligin bulundu-
gu bildirilmigtir (48, 49).

Hastaligin bugiin i¢in genetik olarak intikal ettigi kabul edil-
mektedir (17, 50, 51). Literatiirde bildirilen ailevi insidans % 33
diir (17). Serimizdeki ailevi ensidans ise 9% 34'diir.

Bu hastaligin en ciddi komplikasyonu amiloidosisdir (15, 17,
41, 50, 52 - 63). Literatiirde amiloidin goriilme oram 9% 28 dir (17).
Bu serimizde ise bu oran % 54.5 olarak bulundu. Hastaligin siire-
si, cinsi, nobetlerin siddeti ile amiloidozisin ortaya cikisi arasinda
bir iligki bulunamadi. Bu, Tirkiye’de ailevi Akdeniz hummasinin
amiloidojen tipinin hakim oldugunu akla getirmektedir. Caligmalar
zamanla bunu aydinlatacaktir.

Amiloid tegekkiil ettikten sonra hastalarin vasama slireleri
cok kisalmaktadir.

Bu hastaligin Akdeniz bolgesinde yasayan Musevi, Turk, Er-
meni, Arap irkinda ¢ogunlukla bulunmasi hastaligin patogenezinde
rol oynadig1 kabul edilen genetik faktore ildveten gografi bir fak-
toriin de rol oynayabilecegi ihtimalini hatirlatmaktadir.

OZET

Ankara Tip Fakiiltesi I¢ Hastahklari Kliniginde 1958 - Hazi-
ran 1972 yili arasinda klinik bulgular: ailevi Akdeniz hummasinina
uyan 110 vaka tesbit edildi. Hastalarin hepsi Tirk olduklarini iddia
etmekte ve hikdyelerinde Musevi, Ermeni, Arap irkindan biriyle
evlenme yoktu.

Bu seride ailevi Akdeniz hummasina bagll amiloidosis bugiins
kadar bildirilmis olan serilerden daha sik olarak tesbit edildi.
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SUMMARY
Familial Mediterranean Fever and Turkey

One hundred ten patients with the diagnosis of familial Medi-
terranean fever (FMF) were seen in the Department of Internal
Medicine, Ankara Medical School, from 1958 - to June 1972. All
of these patients were of Turkish ancestry. In no intance was there
any history of intermarriage with members of the Arap, Armenian,
Jewish people.

Amyloid complication of FMF was found more frequently in
this series (% 54.5) than in other series of FMF reported to date.
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