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Kanimizca bu hastaligin ismi konmamigtir. Sohar ve arkadaslari(*) Ailevi Ak-
deniz Hummasi, Ehrenfield ve arkadaslari(®) Rekiirren poliserositis, Reiman() Pe-
riodik Peritonitis, Siga(*¥) Paroksismal Polyserositis demislerdir. Bizce bu isimlerin
higbiri uygun degildir. Ailevi Akdeniz Hummas: diyemeyiz. Zira Orta Anadoludan
Karadeniz sahilinden, Artvin’den bir¢ok vakalarimiz var, Su halde hastalik Akdeniz
bblgesine smirlt degil, periodik hastalik tabirine gelince, bu da uygun degil. Phi-
ledelphia’dan H.A. Reimann’in 1963 de yayinladigi «Periodik Hastaliklari» kita-
binda en az 11 adet periodik hastalik var : periodik peritonit, periodik humma,
periodik purpura, periodik mukosel ve dermal iilserasyon, periodik arthrosis, pe-
riodik sialadenosis (periodik pankreatosis), periodik psikoz, ¢ocuklarin kusmasi,
periodik hipertansiyon v.s. Periodik olan pek cok hastalik oldugundan bu ismi
kullanamayiz. '

Ailevi Akdeniz Hummal hastalarin aile fertlerinde taramalar yaptik. Bir ai-
lede zahiren saglam ve faal olan bir hastanmn kardesinde eser proteiniiri gordiik.
Bobrek biopsisiyle agikar amiloidoz bulduk. Bilindigi gibi bu Ailevi Akdeniz Hum-
maswmin phenotip 11 sekli. Bu durum ne periodik peritonitis ne de poliserositis te-
rimleri igine sokulabilir. Ayrica hastalarin pek cogunda hi¢ olmazsa klinik ola-
rak poliserositis yoktur. ]

Adina bu kadar ¢ok hiicum ettigimiz Ailevi akdeniz hummas1 sebebi bilin-
meyen otosomal resessif karakterli genetik bir hastaliktir, Hastalik bazi etnik grub-
lara simirh kalmistir, En basta sephardik museviler olmak iizere, ermenilerde,
Arap’larda siklikla goriilmektedir. Hastalik genellikle 20 yas altinda ve yarisindan
fazlasi cocukluk caginda bashyor. 24 - 28 saat siiren agrili, atesli nobetler seklin-
de klinikte goriildiigii gibi (Fenotip : 1), hi¢ bir klinik belirti vermeden sistemik
amiloidosisle ortaya cikabilir. (Fenotip II) Noébetlre haftada bir, iki haftada bir,
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ii¢ haftada bir, ayda bir veya birkac ayda bir gibi diizenli olur veya tamamen dii-
zensizdir. Oteyandan, Nobetler siklasip, veya seyreklesebildigi gibi, spontan olarak
uzunca bir siire kesilebilir.

Ailevi Akdeniz Hummasinin baslica iki klinik belirtisi vardir :

1) Serozal membranlarin (Periton, plevra, snovia) agrili, steril inflamasyo-
nuyla beraber ates nébetleri.

2) Fatal sonuglanan amyloidosis. Fenotip I daha cok goriiliir. Ates ve afn
nobetleri amyloidosisden Once ortaya ¢ikar. Amyloid gelismezse benign seyreder.
Fakat stk nSbetler hastay: fiziki ve mental bir debiliteye sokabilir. Fenotip IT de
amyloidosis ilk ve tek belirti olabilir, ancak klinikte daha seyrek goriiliir.

Ailevi Akdeniz hummasinin teshisi etnik grublardaki kisilerde klinik tabloya
uyarsa ve diger muhtemel sebepler tek tek ekarte edilirse konur. Fenotip IT de kli-
nige amyloidosise bagl nefrotik sendrom hakim olacagindan tani sckonder amy-
loidosise sebeb olabilecek durumlars aragtirmak ve hastanin anne, babave kardes-
lerinden birinde fenotip I seklinde ailevi akdeniz hummasi mevcutsa konabilir.

Bu kisa bilgilerden sonra bizim memleketimizdeki Ailevi Akdeniz Hummasi
meselesine gelince : Yurdumuzda azinsanmiyacak siklikta ve yurdun her yerinden
yaymlar mevcuttur, Biyopsi yaptifimz devirle, ondan evvelki biyopsi yapmadi-
gimiz devir arasindaki istatistikleri bir goz atarak bunun bize nisbeten bir fikir ve-
recegini tahmin ediyoruz : Sistemik olarak bobrek biyopsisi yapmadigimiz bir de-
virde klinikte yatan 1130 bobrek hastasinin 721 tanesi kronik glomerulonefrit, 38
tanesine amiloidoz teshisi konmus iken, sistemik bdbrek biyopsisi yaptifinmz de-
virde 419 vakanm 126 si amiloid 109 vaka kronik glomerulonefrit olarak bulun-
mustur. Yani kronik glomerulonefrit amiloidden sonra geliyor. Yine yaptigimz bir
arastirmaya gore bobrek hastalarizin 32 % amiloiddir ve amiloidosisin goguda Ai-
levi Akdeniz Hummasma aittir. Bu rakamlar memleketimiz icin bu hastaligin one-
mini iyice ortaya koymaktadir.

MATERYAL VE METOD

Klinigimize yatarak tetkik ettigimz ve Ailevi Akdeniz Hummas: tanisi almis
175 vaka toplandi. Bu klini§imizin tiim vakas: sayilmaz Zira klinik arsivi muh-
telif sebeplerle karismaktadir. Aailevi Akdeniz Hummas: tams: klinik bulgular
uyan hastalarda muhtemel olabilecek diger sebepler ekarte edilerek konulmustur.
Amiloid tanss1 ise proteintirisi (eser proteiniirileri olanlarda) olan ailevi Akdeniz
hummal: her hastaya bobrek biyopsisi yapilarak konuldu. Tipik klinik tablo ver-
meyen, fakat nefrotik sendroma kadar cesitli proteiniirisi bulunup da biyopsiyle
amiloidosis tesbit edilen vakalarda, genis capta olmasa da, aile taramalar yapil-
mistir. Amiloidosise sebep olbilecek durumlar ekarte edilmistic. Bu 175 vakanin
dosya dokiimii yapildi.
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BULGULAR

175 vakanm 125 (71.4 %) erkek, 50 si (28.6 %) kadindir. Hastalarimizin yas
ortalamasi 25.2 yil, tahmini hastalifinin baslangi¢ yas ortalamas1 12.7 yildir, Or-
talama hastalik siiresi 11.9 yildir.

Tablo : I Ailevi Akdeniz Hummali Hastalarda cins ve yas ortalamalari :

Vaka sayisi Total vakaya oram
Erkek 125 714 %
Kadin 50 28.6 %

Baslangic yas ortalamasi : 12.7 yil
Simdiki yas ortalamasi : 25.2 yil
Ortalama hastalik siiresi : 11.9 yil

Hastalarimizin hastah@m baslangicindaki yas dagilim ise Tablo : II de gs-
terilmigtir. 175 vakanm 79 (45 %) 10 yasin altinda hastali3a yakalannuslardir. 136
vakamizda (78.3 %) hastalik 20 yasm altinda baslanustir, 20 yasin iizerinde vaka
sayist 30 (22.3 %) olup, bunlarinda ¢ogu 30 yasmn altndadir. Demek oluyorki
hastalik biiyiikk oranda 20 yasina kadar ortaya cikiyor.

Tablo II : 175 Ailevi Akdeniz Hummasinda Hastahgin
Baslangicindaki Yas Dagilinn

Yas Vaka sayisi Total vakaya oram %
0-5 7 21

6-10 42 24

11-15 28 16

16-20 29 21

21-25 16 9.1

26-30 13 7.2

31-40 7 4

40 dan yukar 3 1,7

total 175 100

Hastalarimizin klinik bulgularimin dékiimii ise tablo : I1I de goriilmektedir.
Eritrosit ¢okme hizi bir vaka haric hepsinde de normalden yiiksek bulunmustur.
Ates ataklari 3 vaka disinda hepsinde vardi. Vakalarimizin ¢ogunda nébetler dii-
zenli idi. Karin agr1 nébetleri 167 (95.4 %) hastada mevcuttu. Nobetler esnasin-
da genellikle 15 bini gecmeyen bir 10kositoz tesbit edilmistir. Dikkati ¢eken bir
durumda nefrotik sendroma kadar varabilen proteiniirinin 105 (60 %) vakada
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bulunmas 1ve bu vakalarin hepsi bobrek biyopsiyle amiloid olarak belirlenmesidir.
Diger 6nemli bir durumda akut batin kabul edilerek 46 (26.3%) hastada operas-
yon uygulanmugtir ve bazisinda birden fazla ameliyat s6z konusudur. Cofunluk-
ia anemneze dayanan aile hikayesi 54 (30.9 %) vakamizda tesbit edilebilmistir.
Daha Once bahsettifimiz gibi aile taramalarinda saglam goriilen, fkat proteiniirisi
olan kardesler bulduk ve bébrek biyopsisiyle amiloid tesbit ettik. Godiis agrist 69
(39.8 %), atralji 77( 44 %) vakada gozlenmistir. Artropati genellikle monoart-
rit seklinde olup, siklikla diz ekleminde goriilmiistiir.

105 amiloid vakamizin 63 fenotip 1 seklinde, yani amiloidden 6nce tipik
klinik tablo vermislerdir; 36 s1 fenotip II seklinde olup dogrudan amiloidosise bagl
olmiyan klinik sikayetlerle hastalanmiglardir. Nefrotik sendrom déneminde peri-
odik karin agrilart ve ates, 8 vaka harig, ortaya cikmustir.

TARTISMA

Bulgularimizi literatlir 15181 altinda incelemekle ¢ogu sonuglarin uygunluk
gordiik (Tablo : TV). Israil’de arastirma yapan Sohar(®) ve arkadaslarmin 470 va-
kalik serilerinde familyal insidans 60 %, yine Israil’de calisan Ehrenfeld(®) ve ar-
kadaglar1 55 vakalik serilerinde 30 %, Irak’ta ¢aligan Bakir(*) ve Murtadha’nin

Tablo : III 175 Ailevi Akdeniz Hummali Hastadaki
Cesitli Klinik Bulgularin Oram

Klinik Bulgu Vaka sayisn Yiizdesi
Aile hikayesi .....oooiviiiiiiiiii e 54 30.9
AR pivsvinmimsev R e R R 172 98.3
RArN-a3081 wvmnismmnmmmneannssas 167 95.4
CRIBIE ABBIBY Lo et e s s s 69 39.3
APRNE  wovs s R e 77 44.0
(LrASYON v souliomn o o oot b il e o 46 26.3
Sedimentasyon huzhilift  .......ooooiiiiiiiiiiina.. 174 99.4
LOKOSIOZ.  icvnsamisvmins it innimssine iiiss 165 94.3
725 3111 L177¢ (IR s N ISR VS e 105 60.0

41 vakalik serilerinde 7 %, Amerika'da calisan fakat degisik uyruklu hastalardan
ibaret 50 vakalik serisi olan Siegal'n(*) aile hikayesi 28 %, yine Amerika’dan Rei-
mann’mn("") 300 den fazla vakasinda aile hikayesi degisik bildirilmistir, Bizim 30 %
civarindaki rakamimiz Ehrenfld ve Sigel serisine uymaktadir. Sohar bizden iki
misli yiiksek bildirirken, Bakir bizden cok diisiik rakam vermistir. Bu rakamlar
hastah@m aile iliskisini ortaya koymakla beraber bu konunun daha iyice aragtir-
maya ihtiyact oldugu kanisindayiz.
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Erkek kadin oram her seride asafi yukart aymidir. 3/2 olan bu oran bizim
serimizde cok yiiksek olarak bulummustur. 2,5 misli erkek hakimiyetinin sebebi
belkide zaten yiiksek olan erkek hasta sayismin Anadolumuzda erkeklerin kadin-
lara oranla daha fazla tedavi olma sansina baglt olabilir.

Baslangic yas1 biitlin serilerde cocukluk yasina dayanmaktadir. Bizim has-
talanmizin da 21 % 5 yasm, 78 % 20 yagin altinda hastalik belirtileri baslanus-
tir. Karm agnis1 ve ates biitiin serilerde en énemli ve hemen hemen her hastada
meveut belirti olarak bildirilmistir. 175 vakarmzin 98 % de bu semptomlar mev-
cuttur.

Gogiis afrisi, Siegal'in serisi hari¢ hepsinde 40 % civarinda bulunmustur.
Hastalarimizin % 39.8 inde periodik gégiis agrisi saptand.

Artralji ve sinovial musabiyet % 50 altinda iken Sohar(®) ve arkadaslar1 75
% bildirmislerdir. Bizim seride ise % 44 bulunmustur.

Lokositoz ve eritrosit ¢6kme hizmin yliksekligi her seride de mevcut bulgu ola-
rak bildirilmistir. Bizim vakalarimizda nébet esnasinda hemen her vakamizda
miisbet bulunmustur.

Tabloda da goriildiigii gibi difer serilerden en 6nemli ayriligimiz amyloid in-
sidans1 yoniindendir. Reimann(") ve Bakir(®) serileride nadir olarak bildirilirken, Si-
gal(*) serisinde % 2, Ehrenfeld(°) serisinde % 10, Sohar(*) serisinde % 30 olarak
rapor edilmistir,

175 vakamizin 105 de (% 60) amyloidosis tesbit edilmis olup, hepside b&b-
rek biyopsisiyle kamitlanmustir. Bu % 60 hk rakami nadir rapor edilen serilerle
kiyaslama olanafii yoktur, % 30 luk rakamlarla bile kiyaslandigmda iki misli yiik-
sektir. Bu karsi yine Tiirkiye’den Ozer(*) ve arkadaslarinm 20 vakahk serilerinde
% 60, Israil’den Gafni(") ve arkadaslari % 75 oraninda Ailevi Akdeniz humma-
sinda amyloid bildirmistir. Aymi wklarda yapilan gesitli arastirmalar arasindaki
en biiyiik farklarin sebebini izah etmek glictiir. Bilhassa ailevi akdeniz humma-
sinda amyloidosisin nadir oldugunu bildiren raporlarla tamamen ters diismemizi
izah edemiyoruz. Ne olursa olsun Tiirkiyemizde azmsanmiyacak kadar ailevi ak-
deniz hummas1 ve ona bagl amylolidosis vakalari vardir. 175 vakalik serimizin
yarisindan fazlasmda biyopsiyle kesinlikle amiloid tanisi konulmasi, bu hastaligmn
benign olmadigm: ve sonunda liimle sonuclandifini gdstermektedir. Ustelik geri
kalan hastalarda agri ve ates nobetlerinden bezmis, is giigleri azalmustir.

Etyopatojenezi bilinmeyen ailevi Akdeniz hummasinimn spesifik bir tedavisi
yoktur. Simdiye dek &giitlene gelmis olan yagsiz diyet kortikosteroidler, antiro-
matizmal, antimalarik, antitiiberkiiloz ve immiinosiipressif ilaglarm hi¢ biri yete-
rince etkili olmamislardir. 1972 de Goldfinger (%) colhicini 5 hasta tizerinde dene-
dikten ve iyi netice aldiktan sonra bu ilacin kullanilmasi cok artmustir. Arasti-
ricilarin bilyiik kismu colchicinin ataklart gegirdigi ve idame dozda kullanilirsa nd-
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betleri onledigi goriisiindedirler. (5,17,26,9,10). Reimann tedavide ilacin ¢ok te-
sirli oldugunu, diagnostik bir test olarak kullanilabilinecegini yazmaktadir. Pek az
arastirici ise ndbetler disinda siirekli kullanmamalarina ragmen colchicin tedavi-
sini tesirsiz kabul etmislerdir (21,11,13). Zemmer ve arkadaslari(*) colchicini ami-
loid nefrozlu 5 hastada kullanmislar ve nobetleri onledigi gibi proteiniiriyi azaltip
ve bobrek fonksiyonlarii bozmadifini bildirmislerdir. Amiloid profilaksisinde bu
ilacin yeri olabilecefini bir soru scklinde ileri siirmiiglerdir.

Klinigimizde hem amiloidli hem de amiloidsiz ailevi akdeniz hummal has-
talarda colchicin kullandik. Nobetleri kaldirdigini ve takip edebilme olanag: bul-
dugumuz birka¢ hastada nébetlerin sikligim ve giddetini azalttigmi gordiik. Yan
tesirleri cok fazla olan bu ilacin ailevi akdeniz hummasinda nobetleri kaldirdigi
ve siirekli kullanilirsa Onleyebilecegini bir gergek olmasina karsin, profilaksisi
sdyle dursun bobrek yetmezligini arttiracagn kanmsindayiz.

60zET °

Ailevi akdeniz hummasmnn genel 6zelliklerine deginildi. Klinigimizde to-
parlandigimiz 175 vakasmm bulgularmin dékiimii yapildi. Bulgularimizi literatiirle
kiyasladik. Yiiz bes vakamuzda (% 60) amloid tesbit edilmistir. Ailevi akdeniz
hummali hastalarm yarisindan fazlasi amiloidosissten vefat etmelerine dikkat gek-
ilmis olup’ bu hastaligm benign kabul edilmeyecegi ifade edilmistir.

Ailevi akdeniz hummasi tedavisinde colchicinin yeri literatiir 15181 altinda tar-
tisilmastar,

SUMMARY
FAMILIAL MEDITERRANEAN FEVER

We reviewed 175 Patiento with Familial Mediterranean Fever percent s.
Conclusions were compered by literature. In 105 cases (% 60) renal amyloido-
sis were found. Fost of the cases of Familial Mediterranean Fever died the renal
amyloidosis, si it cannot bc accepted as a benign diseas.

The effect of the colchicine in the therapy was reviewed.
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