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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 al-
tinda incelenen bu hastalik yalniz bagina veya bir kagi bir arada
cesitli variasyonlar gosteren karin, giglis ve eklem agrilari ile
beraber olan kisa siireli ateg nobetleriyle karakterizedir. Son za-
manlara kadar ailevi Akdeniz hummasimin Musevi (2,6,7,9-23),
Ermeni (4,7,9,24-31) ve Arab (4, 7,17, 30 - 34) wrkinda bulundugu
kabul edilmekteydi. Bu hastalifin gerek Akdeniz bolgesinde 9,
27, 34 - 43) ve gerekse Akdeniz haricinde (b4, 46) yasiyan diger irk-
larda. bulunduguna dair nesredilmig bazi vakalar mevcuttur. Bu-
nunla beraber, Sohar ve mesai arkadaglari 1967 Agustos ayinda
cikan bir makalesinde mengei belli olan 817 vaka arasinda sade-
ce 3 Tiirk'ten bahsetmiglerdir (17). Halbuki bu hastaligin Tiirk-
ler'de bilinenden c¢ok fazla oldugu yerli negriyattan anlagiimakta-
dir; 1968 yilinda yazdigimiz makalemizde sahsi vakalarimizin ila-
vesiyle Tiirkler'de 96 vak’anin bulundugu gosterilmisti (47). Simdi
Ankara Universitesi eski II. f¢ Hastaliklar1 Kliniginde Haziran
1969 tarihine kadar tesbit edebildigimiz vakalara gerek Tiirkce
(87, 43, 48 -59), gerekse siger dillerde (36, 32, 47, 60 - 62) yapilan
nesriyatlardaki vakalari ekliyerek yanlis teshislere ve ciddi bob-
rek komplikasyonlarina sebep olan bu hastalifa ait bulgular: ki-
saca gbzden gecirmeyi faydali bulduk.
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kriterlere gére konmugtur (47). Esas kriterlerden birine sahip olmiyan has-
ta ailevi Akdeniz hummast gliphesi olmasma ragmen bu serimize dahil edil-
memigtir. Klinigimize miiracaat ‘eden hastalara g6re 'bu hastalign gorulme-
nisbeti 9, 0.4 diir.

BULGULAR

- Ailevi Akdeniz hummali 77 hastanin 52 si erkek ve 25 i ka-
din; yaglar1 7 ile 61 arasinda degigmekte olup yas vasatisi 28 ola-
rak bulundu. Hastaligm baglangicinda hastalarin yaglari 1 ile 48
arasinda degismekte idi (Tablo 1). Vakalarin 58 inde (% 75.3)
hastalik belirtileri 20 yagindan 6nce ortaya cikmugtir (Tablo 2).
Hastaligin devam baglagicindan, hastanin bizimle ilk temasina
kadar 1 ile 40 sene arasinda degismekteydi.

Fenotip II olan bir hasta hari¢ geri kalan hastalarin hepsinde
ategs mevcuttu. Karmn agrisi hastalarin 72 sinde (% 93,5), gogiis ag-
ris1 35 inde (9% 45.5), eklem agrilar1 36 sinda (% 46.7) tesbit edildi.
Nobetler gayr: muntazam araliklarla hafta, ay, hatta senede bir
olarak gelmekteydi. Her ndbetin devami umumiyetle bir iki giin,
nadiren 5-6 giin devam etmekteydi. Atesin gekli, karin, gogiis ve
eklem agrilart daha evvel bildirilen gekilde miigahade edildi. Bag
agrisi, deri dokiintiisii, kusma, bulanti, miksiyon bozuklugu, kons-
tipasyon gibi tali belirtiler hastalarin bir cogunda miigahade edildi.
Bize miiracaatindan evvel 23 (% 29.8) hasta apandektomi, kolesis-
tektomi, lajparatomi gibi cegitli cerrahl mwdaha,leye tabi tutul-
muglardl.

Bu vak’alarmm 25 (% 32.5) inde ailevi durum tesplt edildi. Yet-
mig yedi hasta 68 ailede . teshit edildi. Imkansizliklar dolayisiyle
bir plin dahilinde hastalarm aileleri incelenemedigi icin ailevi en-
sidans hakkinda kat'i bir rakam vermek bu giin icin miimkiin de-
- gildir.

Hastalarda miigahade edilen fizik bulgular hastalifa bagh
komplikasyonlarin bulunup bulunmadigima gére degigmektedir.
Komplikasyon olmiyan vakalarda herhangi bir fizik bulgu tespit
edilemedi. Amiloidozis gibi komplikasyon oldugu zaman tespit edi-
len fizik bulgular mevcut komphkasyonun yaygmlik derecesi 1le
paralelizm gdstermekteydi.
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TABLO : I

YETMIS YEDI AILEVI AKDENIZ HUMMALI HASTADA HASTALIGIN
BASLANGICINDA YAS VE CINS DAGILISI

Yasg Vaka sayisi Total wvakaya Erkek Kadin
(sene) nisbeti
0— b 16 20.8 9 T
6 — 10° 17 22.1 9 8
1 — 15 11 : 14.3 8 3
16 — 20 14 . 18.2 9 5
21 — 25 8 10.4 7 1
26 — 30 5 6.5 5 0
31 — 35 4 5.2 4 0
36 — 40 0 0.0 0 0
41 — B0 1 1.3 0 1
? 1 1.3 1 -0
Total 77 100.0- 52(% 67.5) 25(% 32.5)
TABLO : IIL

YETMIS YEDI HASTADA AILEVI ARDENIZ
HUMMASININ SURESI

Sene - Vaka sayisi Total vakaya

nisbeti

1— 4 13 16.9
5— 9 20 26.0
10 — 14 11 14.3
15 — 19 12 15.6
20 — 24 6 7.8
25 — 29 T 9.0
30 — 24 4 5.2
35 — 40 3 3.9
? 1 1.3

Laboratuvar bulgular1 literatiirde bildirilen neticelere benzer-
iik gostermektedir. Bir ¢cok hasta nobet esnasinda l6kositoz ve se-
dimantasyon yliksekligi gostermistir. Yetmis yedi hastanin 48 inde
(% 62.3) proteiniiri tespit edildi.

Proteiniiri tespit edilen 48 hastanin 45 inde bibrek biyopsisi
yapmaya muvaffak olduk ve 44 iinde amiloidozis miisbet bulundu
(% 57.14). Diger vakada proteiniiri yeni bagladigi icin kullandi~
gimiz teknikle amiloidozisi gostermek miimkiin olmadi,
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Bu hastalik ilk defa 1945 yilinda Siegel tarafindan periodik
hastalik ismi ile neredilmigtir (1). Ayni tablo 1946 yilinda Marma-
ralt tarafindan miisahade edilmigtir (24). Miiteakip seneler bu has-
talik yukarida zikredilen gegitli isimler altinda Siegel (1,2,9,),
Reimann (3, 4, 41, 63-68), Heller ve Sohar grubu (15, 6, 17, 69-77),
Mamou ve Cattan (14, 18, 78-81), Siguier ve mesai arkadaglar1 (60,
82 - 85), Benhamou ve arkadaslar1 (10, 11, 86), Ehrenfeld ve Elia-
kim (15, 16, 87 - 89), Priest ve Nixon (7,8, 34, 90), Mellinkoff ve
mesai arkadaglari (38,91-93) tarafindan etraflica incelenmigtir.
‘Bununla beraber vakalarin ¢ogunlugu egkenazi olmiyan Musevi (2,
6,7,9-23), Ermeni (4,7,24-31) ve Arab (4,17, 30-34) 1rkina men-
subtu. Sadece.bir kag vaka diger irklardan bildirilmistir. Meseld, :
Italyan (27, 35, 39, 40), Maltali (3), Ispanyol (12), isvecli (46), in-
giliz (44), Yunanli (9, 38) ve Tiirk (36, 37, 60), Deutch (45). Hal-
buki yukarida bildirilen bulgular 77 Tiirk hastada ailevi Akdeniz
hummasinin bulundugunu gostermektedir. Hastalarin hepsi de Tiirk
irkindan geldigini iddia etmektedir. Bu hastalarin ayn1 yillar icinde
klinigimize miiracaat eden hastalara nisbeti 9% 0.4 diir.

Diger taraftan, cogunlugu Tiirkce olan literatiiriin gézden geci-
rilmesi ile 49 ailevi Akdeniz hummali Tiirk hastanin bulundugu
gosterilmigtir (36, 37, 42, 43, 47, 49, 51, 57 - 61) Tablo 3.

Bu gekilde kesin olarak Tiirkler de ailevi Akdeniz hummasinin
bulundugu gosterilmig olmaktadir. Bu hakikat hastaligin Musevi,
Ermeni ve Arab irkina has bir durum oldugu kanaatinin dogru ol-
madigini ortaya cikarmaktadir. Meseld, Sohar ve mesai arkadaglar: _
diinya literatiiriinden topladigi orijini belli 817 wvaka arasinda
sadece 3 Tiirk’iin bulundugunu bildirmiglerdir ve geri kalan vaka-
larin 665 (8 81.4) Musevi, 87 si (% 10.6) Ermeni, 43 il (% 5.2) Arab
olarak bildirilmigtir (17).

Bu incelememizle Tiirk’lerde 126 ailevi Akdeniz hummasi vaka-
smin bulundugu gosterilmig olmaktadir. Bu diinya literatiiriine gore
oldukea yiiksek bir miktardir. Bununla beraber, Tiirk’lerde bu has-
taligin hakiki ensidansini ifade etmek gu an icin imkansizdir. Ciinki
heniiz bu sahada Tiirkiye capinda bir g¢aligma yapilmamigtir,
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TABLO: 3
TURKIYE'DE AILEVI AKDENIZ HUMMASI

Sira . Mu- Er- To-
No: Miellifin Ad1 Tiirk sevi meni Arab fal
1 Marmaral, A. (1946) (24) —_— — 1 — 1
2 Siguier, F. ve Sebaoun, J. (1954) (60) 1 — = — 1
38 Kocagil. R. (1954) (48) 1 — —_ — 1
4 Artunkal, C. ve Seyahi, V. (1955) (49) 1 —_ 4 —_ 5
5 Yarkm, C. ve Bankman, N. (1957) (36) 1 —_— — — 1
6 Sokmen, C. (1959) (37) 2 — —_ = 2
7 Yiicel, F. A. (1959) (50) _— 3 — 3
8 Ozkan, H. ve ark. (1962) (51) 3 — 1 1 5
9 Palabiyikoglu, E. ve ark. (1962) (52) 9 — —_ — 9
10 Say,> B. ve Bilginturan, N. (1962) (53) 1 — — — 1
11 Dilgen, N. (1963) (28) —_ — 1 — 1
12 Qoksei, V. ve Bankman, N. H. (1963) (42) 23 1 1 — 25
13 Rubenstein, M. ve Wolff, S. M. (1964) (61) 1 — — 1
14 Tiimay, S. B. ve Tezel, G. (1965) (54) 3 2 _— — 5
15 Ozen, M. A. ve Kadwoglu, A. (1965) (62) — 1 — — 1
16 Sipahioglu, H. (1965) (43) 5 — —_ - 5
17 Giiresin, N. ve Berk, M. (1966) (55) 1 — —_— — 1
18 Benbanasta, M. (1966) (56) — - 1 — 1
19 Ayanoglu, F. ve ark. (1967) 57) 1 — — 1 2
20 Berkmen, R. ve Akkor, A. (1968) (58) 1 - —— — 1
21 Stkmen, C. ve Sardag, O. S. (1968) (59) 2 - - — 2
22 Ozdemir, A. I. ve Stkmen, C. (1969) (47) 57 — — 57

Total 113 4 12 2 131

Not: 6, 21, 22 swra nolardaki vakalar serimize dahil edildigi; 9, 13, 19
gira nolardaki vakanin ayni olma ve B sira nolu vakanin 12 numaradakine
dahil edilme ihtimali oldugundan Tiirkiye’deki total vaka sayisina dahil edil-
memigtir (113 — 64 =‘49). 77 ((yeni Sveri) ve 49 (nesredilmig vakalar) = 126
(Tiirk rkindaki ailevi Akdeniz hummasmin yekanu).
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Ailevi Akdeniz hummast Tiirkiye’de yasiyan (24, 28, 42, 49, 50,
51, 54, 56, 57), ve Tiirkiye’den hicret etmig olan (6,9, 13,15, 17)
Musevi, Ermeni, Arab irkma mensup kimselerde de tespit edilmis-
tir. Diger taraftan Tiirkiye haricinde yagiyan Tiirkler'de de bulun-
duguna dair negriyat vardir (60, 61).

Hastaligin genetik olarak intikal ettigi bugiin icin kabul edil-
mektedir. Homozigot olarak 1/2700 ve Heterozigot olarak 1/26 nis-
petinde intikal ettigi ileri siiriilmiigtiir (17,71, 72). Esas bozuklu-
gun polisakkarid metabolizmasi ile ilgili bir gende oldugu tahmin
edilmektedir, Literatiirde bildirilen ailevi ensidans % 33 diir (17).
Serimizdeki ailevi ensidans ise ‘% 32.5 bulundu.

Hastaligin fenotip I ve II diye isimlendirilen iki tipi vardir (75).
Klinik bulgularin yokluguna ragmen amiloidozisle neticelenen fe-
notip Il ye ait bir vak’a klinigimizde de tesbit edildi (59). Teghis
amiloidozisi izah edecek bir sebep olmadigi ve hastanm ailesinde
ailevi Akdeniz hummasinin bulunmasiyle konulmaktadir.

Ailevi Akdeniz hummasmin en ciddi komplikasyonu amiloido-
zisdir (15, 17, 62, 71, 74, 78,79, 81, 94 - 100). Literatiirde bu hasta-
figa baglh amiloid nispeti 9% 28 dir (17). Serimizdeki amiloid komp-
likasyonu ise % 57.1 olarak bulundu.

Bu hastaligin Akdeniz bolgesinde yagiyan Musevi, Tiirk, Er-
meni, Arab irkinda bulunmas: hastaligin patogenezinde rol oyna-
dig1 kabul edilen genetik mefhuma ildveten ¢ografi bir faktoriin de
rol oynayabilecegi ihtimalini hatirlatmaktadir. !

OZET

Ankara Tip Fakiiltesi II. i¢ Hastaliklar: Kliniginde 1958 - Hazi-
ran 1969 seneleri arasinda klinik bulgular: ailevi Akdeniz humma-
sina uyan 77 vak'a tesbit edildi. Hastalarin hepsi Tiirk olduklarini
iddia etmekte ve hikayelerinde Musevi, Ermeni, Arab irkindan bi-
riyle evlenme yoktu. Tesbit edilen 77 vakaya ilaveten ele gegen
literatiirde 49 ailevi Akdeniz hummal Tiirk hastanin bulundugu ve
Turk irkinda 126 vakanin mevcut oldugu gosterildi. '

Bu seride ailevi Akdeniz hummasina bagh amiloidozis bu giine
kadar bildirilmig olan serilerden daha six oiarak tespit edildi.
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SUMMARY

Familial Mediterranean Fever In Turkey

Seventy-seven patients with clinical manifestations compatible
with the diagnosis of familial Mediterranean fever (FMF) were
seen in the Second Department of Internal Medicine, Ankara Me-
dical School, from 1958 to June 1969. All of these patients fwere
of Turkish ancestry. In no intance was there any history of inter-
marriage with members of the Arab, Armenian, Jewish people. In
addition to 77 cases, 49 cases with FMF who had the Turkish ethnic
backgrouns were found in the literature and a total of 126 patients
with FMF were demonstrated in the Turkish people.

Amploid complication of FMF was found more frequently in
this series (% 57.1 per cent) than in other series of FMF reported

to date.
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