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AILEVI AKDENIZ ATESI VE GLOMERULONEFRIT: OLGU SUNUMU

Orhan ZENGIN', ibrahim Halil TURKBEYLER', Taner BABACAN', Yavuz PEHLIVAN’,
Ahmet Mesut ONAT’

OZET

Ailevi Akdeniz Atesi ates ve ser6z zarlarim iltihab ile ortaya ¢ikan tekrarlayan ataklar ile karakterize, otozomal
resesif bir hastaliktir. En sik Musevi, Arap, Tiirk ve Ermenilerde goriiliir. Ailesel Akdeniz atesinin en 6nemli ve
prognozu belirleyen komplikasyonu bobrek tutulumudur. En sik bobrek tutulumu nedeni AA tipi amiloidozdur.
Kolsisinin etkin ve yaygin kullanimi1 amiloidoz sikligin1 eskiye nazaran azaltmstir. Ulkemizde amiloidoz siklig1
kolsisin kullanmayanlarda %20-25 civarinda oldugu bildirilmistir. Ailevi Akdeniz Atesi seyri sirasinda nadir
olarak glomerulonefrit gibi amiloidoz disinda bobrek patolojileri de goriilebilmektedir. Burada Ailesel Akdeniz
atesi ve Membranaproliferatif glomerolonefrit birlikteligi goriilen bir olgu sunuyoruz.

Anahtar sozciikler: Ailevi akdeniz atesi, renal tutulum, glomerulonefrit

Familial Mediterranean Fever and Glomerulonrphritis: A Case Report

SUMMARY

Familial Mediterranean fever is characterized by recurrent attacks of fever and polyserositis. It is an autosomal
recessive disease which is commonly seen in Jewish, Arab, Turkish and Armenian populations. The most
important and prognosis-determining complication of the disease is kidney involvement, most commonly caused
by AA type amyloidosis. Effective ad common use of colchicine caused a decrease in amyloidosis frequency
compared to past times. It has been reported that frequency of amyloidosis in patients who don't use colchicine is
about 20-25% in our country. During the course of familial Mediterranean fever, renal pathologies such as
glomerulonephritis can also be seen. Here we present a patient with familial Mediterranean fever and membrano-

Olgu Sunumu

proliferative glomerulonephritis.
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Ailesel Akdeniz atesi (FMF), ates ve seroz
zarlarmn iltihabi ile ortaya ¢ikan tekrarlayan ataklarla
devam eden herediter periodik atesli sendromlarin en
sik goriilenidir. Otozomal resesif gecisli genetik bir
hastaliktir. Hastalik 6zellikle Dogu Akdeniz
havzasinda yasayan halklarda artmis siklikta
goriilmektedir '. Hastaligin en agir ve prognozu
belirleyen komplikasyonu sekonder amiloidoza bagli
renal tutulumdur. FMF'e sekonder renal amiloidozda
bir preklinik déonemden sonra proteiniirik donem,
ardindan nefrotik sendromun ortaya ciktig1 nefrotik
dénem ve bunu da izleyerek bobrek yetersizliginin
gelistigi tiremik donem goriiliir. Ancak nadir de olsa
FMF seyri sirasinda amiloidoz dis1 renal patolojiler
goriilebilmektedir’.

OLGU SUNUMU

Otuzyedi yasinda bayan hasta romatoloji
poliklinigimize ayaklarda sislik ve sik idrara ¢ikma
sikayetleri ile bagvurdu. 11 yildir FMF tanisiyla takip
edilen hastanin son 1 aydir ayaklarda sislik ve idrar
renginde a¢ilma sikayetleri mevcutmus. Hasta diizenli
olarak 11 yildan beri kolsisin tedavisini aliyormus.

Fizik muayenede iki pozitif bilateral pretibial
6dem saptandi. Kan basinct 120/ 80 mmHg, nabiz
85/dk olarak ol¢iildii. Diger sistem muayene bulgulart

normal olarak saptandi.  Laboratuar testlerinde
WBC:6.3 K/uL, Hb:10.1 g/dL, trombosit sayisi: 449
KL, Sedimentasyon hizi (ESR): 40 mm/saat, C-
reactive protein (CRP) 3 mg/l. Ure(47 mg/dl),
kreatinin (0,79 mg/dl) degerleri ile karaciger enzimleri
normal, total protein 6,2 gr/dl ve albumin 3,2 g/dl
olarak saptandi. Idrarda (+++) proteiniiri , (++)
hematiiri saptandi. 24 saatlik idrarda 4.2 gr/ L
proteiniiri tespit edildi. Cekilen abdominal
ultrasonografisi normal olarak raporlandi. Amiloidoz
disiiniilen hastaya rektal biyopsi yapildi. Ancak rektal
biyopsi uygulanan Kongo kirmizisi ile amiloid negatif
olarak raporlandi. Bu nedenle hastaya proteiniiri +
hematiiri etyolojisi arastirilmak {izere renal biyopsi
yapildi. Hastanin renal biyopsisi membrano
proliferatif glomerulonefrit ile uyumlu bulgular
seklinde rapor edildi. Hastaya FMF + MPGN olarak
kabul edilerek kolsisin yani sira, metil prednizolon,
sikolosporin A, dipiridamol ve asetil salisilik asit
baslandi. Hastanin 3 hafta sonra poliklinik
kontroliinde pretibial 6deminin ve 24 saatlik idrarda
proteiniiri miktarmin geriledigi saptandi. Sonraki
poliklinik kontrollerinde siklosporin ve metil
prednizolon dozlar1 azaltilan hastanin 24 saatlik
idrarda 300 mg/giin proteiniiri saptandi. Hastanin ise
herhangi bir sikayeti olmadig tespit edildi.
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TARTISMA

Ailesel Akdeniz atesi (FMF), ates ve seroz
zarlarmn iltihabi ile ortaya ¢ikan yineleyen ataklarla
stiregelen ve ikincil amiloidoz ile komplike olabilen
herediter periodik ates sendromlarinin en sik
goriilenidir. Otosomal resesif gecisli genetik bir
hastaliktir. Ataklarin ortaya c¢ikmasina yol actigi
bilinen bir patojen ya da otoantikor veya antijene 6zgii
T-hiicre yaniti olmadigi i¢in otoinflamatuar bir
hastalik olarak tanimlanmaktadir. Diinya genelinde
150.000 e yakin insani etkiledigi bilinen, ozellikle
Dogu Akdeniz havzasinda sik goriilen bir hastaliktir.
Tipik ataklar genellikle ii¢ glinden kisa siireli ates,
peritonit, pldrezi, artrit ve erizipel benzeri cilt
lezyonlariyla karakterizedir. FMF'in genetik temeline
yonelik Onemli ilerlemeler kaydedilmis olmasina
ragmen hastaligin patogenezi hala tam olarak
aydinliga kavugsmus degildir. Ataklar esnasinda
polimorfoniikleer 16kosit kemotaktik aktivitesi ileri
derecede artmustir ™,

FMF'in en o6nemli ve prognozu belirleyen
komplikasyonu amiloidozdur. Amiloidozun nd&bet
sayisi, tipi ve siddeti ile iligkisi yoktur. Olusan
sekonder amiloidoz AA tipindedir. AA tipinde
amiloidozun 6ncii proteini akut faz reaktanlarindan
serum amiloid A'dir. Amiloidoz ¢ogunlukla 40
yasindan oOnce gelisir. Yapilan gen g¢alismalar ile
amiloidozun en stk homozigot M694V mutasyonunda
ortaya ¢iktig1i gosterilmistir . Siklikla nefrotik
sendrom geligir, son donem bdbrek yetmezligine
kadar ilerleyebilir. Amiloid nefropatisinin ilk klinik
bulgusu proteiniiridir. Proteiniiri miktart ile amiloid
birikiminin glomeruler dagilimi ve derecesi arasinda
bir korelasyon yoktur. Amiloidoz gelisen hastalarda
aile Oykisii daha belirgindir. Kolsisinin etkin ve
yaygin kullanimi amiloidoz sikligini eskiye nazaran
azaltmistir. Amiloidozun tanisinda renal veya rektal
biyopsi kullanilmaktadir. Ancak FMF seyri sirasinda
nadir olarak glomerulonefrit gibi amiloidoz disinda
bobrek patolojileri de goriilebilmektedir *’. Ornegin
Elakim ve ark.min yaptiklar1 bir calismada 106
olgunun %22 sinde amiloid dig1 bobrek tutulumu
saptamislardir *. Ulkemizde olgu sunumlar1 seklinde
FMF ile birlikte glomerulonefrit olgular:
bildirilmistir. Bu olgu sunumlarinda artmis
inflamatuar cevabin immiinolojik olarak glomeriiler
zedelenmeyi kolaylastirabilecegini diigiiniilmiistiir "',
Bu konuda ¢alismalara ihtiyag vardir. Siipheli
olgularda renal biyopsi yapilarak tedavileri farkli olan
amiloidoz ve glomerolonefritler arasinda ayrici tantya
gidilmesi Oonem arzetmektedir. Cilinkii hastamizda
oldugu gibi glomerolonefrit tanist alan vakalarda
tedavi tamamen degisecek ve hastaligin en 6nemli
komplikasyonu olan renal tutulum kontrol altina
alinabilecektir.
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