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Özet: Aileui Akdeniz Ateşi (AAA) nedeni biliııme:vrn 
çoğunlukla Yahudi, Ermeni, Arap ue Türk toplıım/c,. 
rıııda görülen aileui bir hastalıktır. Bıı çalısmada k/i. 
niğimızde ızleııeıı Türk asıllı 80 hastanın klıııik parn
metreleri ue kalıtım ozellıklerı iııceleııdı. Ha,,talarııı 
JB'inııı (%22,5) ailelerinde AAA oigııları .�aptcmmıftll 
Bıı hastaların aile ağaçlurıııııı ıııcc.'.cıımc.'lyı'c ı:;ııııt 
baba arasında akrabalık oraııın,ıı az nb,w .. \ı,u. ı <r[· 
men ('1U6.6j, birdcıı fazla l.,.z t.ıc· erke/,, kardc,tc l,u.-ıu
lığın görülmesi otozoma: reı;e.�ır kalıtımı l'I' Tüı·} ı·
kında AAA hastalıgı:ıa ,ıı,dcıı olnıı ı:ıcııııı sık oldııı:ııı,, 
dii�iiııdurmektedır. Aync..a uakaic.ınmı:::. aıc.ı.,ıııı.'�, r,ı.,.... 
zomal dominant geçısı. de.,lckl<-:,·uı .,oııııçlarııı dcı o:
ması Türk ırkında AAA kalıtımııı,1, guıctı" ııdı r�ı, 
ııiteyi göstercbiiı: 

Anahtar Kelime: Ailevi adeniz ateşi ıperıyodi,, lıa�talıL 

Ailevi akdeniz ateşi (AAA) periyodik tipte ateş, 
karın ağnsı, plöretik göğüs ağrısı, artril ataklan 
ile belirgin bir hastalıktır. Benign parohisınal 
peritonit, ailevi rekürren poliserözit, paroksıı-
mal poliserözit, periyodik ateş terimleri de eş an
lamlı olarak kullanılmıştır( 1). İlk kez 1908 yılın
da Janeway ve Moşenthal tarafından bir Yahudi 
kız çocuğnnda tanımlanan hastalık Ermeni, Or
tadoğu Arapları, Yahudi ve 'I\irk toplumlarında 
sık olarak görülür{2,3). Günlük oral kolşisin pro
filaksisi uygulanmasından önce AAA bu toplum
larda amiloidosise bağlı böbrek yetmezliğinin en 
sık nedeniydi. 

AAA'nin 1-3 gün süren atakları sırasında etkile
nen dokuya poliınorfonükleer hücre akımının bi-
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Summary: MODE OF INHERITANCE OF PA
TIENTS WITH FAMILIAL MEDITERRANEAN FEV
ER l.l\' UITH CLJJ,;ıc 

F<imılınl Medırcrrc.ıu•aıı Feuer (FMF) ı.,· a Jıc,reditaı:,• 
dı.,c.ı (1

(. ( ,' ı;nl.nı•IC/1 clıoiog_" tnuı a(!u /� pıed.oını• 
nantly ,Jrıu., .f.nn.rmc:ıı, /:, ap . ..- aıır1 'J'uı :..�. lıı tlw 
�tıı.d_,, cl,ıııral ,,,.ıaırır:rr.• cwıl moc'ı c,' ;nlıcrıtanu, of 
�(• 'f'ıııJ...ı.,}ı FMF palıcı,t., wcı, ı nrı;,s,c!. FMF casc,.< 
ı,;ur c1ıapwsed ın tlu· fc:mil:u c-t JP pal.ıcms (%22.5).
P, clıı:ı,, ı J..arıtııuıııc,ıı of" ll,oc patıeııt:· nuc,alcd morc 
tl,r" ı ııı malt. uııd /tırıa:,. sıbımg., were ill, althoııglı. 
ıc-ı,.,uııguınıt_,· rafı wa., low ('½,16.6); these fiııdiııgs 
., 11 pp,>.,ı uııto.,omai rc,u-.,:,;ıı·ı mherilaııa aııd lıigh 
gen< fi UfUUHJ' o( FMF a,.,ea>ıe amoııg Turkislı peoplc. 
Mnrcol'l'r ıı, �omc /amilies fiııdıııg� which support aıı
ı,,.,,,mal dommcınt iııl,cretcıııc ırıay poiııt oııt geııctic 
lıc fen 6cııı r ty r ıı Tıırt.�. 

Key Word: Familial mediterranean fever {Periodic disease) 

yokimyasal ve moleküler duzeyde nedenleri 
henuz bılınmemektedir. EtiyoloJide katekolamin 
metabolızmasıııda bozukluk, kornpleman 5a in
hibilor eksik ligi ilerı surülmüş, ancak hiçbiri ke
sinlik kazanınamı�tır (4-7). HLA antijenleri ile 
il işk ısı gösterilememiştir( 8,9 ). 

Hastalığın otozomal resesif geçişli olduğu kabul 
edilmektedir(l0). Akdeniz yöresi toplumlarında 
hastalığa neden olan genin sık olduğu; bu genın 
16. kromozomun kısa kolunda bulnnduğu goste-
1·ilmiştir (11-12).

MATERYAL ve METOD 

Bu çalışmaya Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakül
tesi Hastanesi İç Hastalıkları Anabilim Dalı 
Gastroenteroloji Kliniğinde izlenen 80 Türk asıl
lı hasta alındı. Tüm hastalarda tekrarlayan 
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ateş, karın ağrısı, plöretik gogus ağrısı veya 
eklem ağrısı öyküsü mevcuttu. Hastaların hepsi 
akut atak sırasında görüldü. Tanı detaylı fizik 
inceleme, atak esnasında akut faz reaktanları
nın (beyaz küre sayısı, eritrosit sedimentasyon 
hızı, C-reaktif protein, fıbrinojen düzeyi) yüksel
mesi, karın ağrısı yapabilecek diğer nedenlerin 
ultrasonografi ve gastrointestinal sistem tara
maları yapılarak ekarte edilmesiyle konuldu. 
Amiloidoz tanısı için rektal veya renal biopsi ya
pıldı. 

Aile öyküsü detaylı olarak sorularak, pozitif olan 
hastalarda aile ağacı çıkarıldı. 

Çalışmada Türk AAA hastalannın klinik para
metreleri ve hastalığın genetik özellikleri ince
lendi. 

SONUÇLAR 

Hastaların 42'si erkek, 38'i kadındı ve yaş orta
lamaları 29,2 (18-52) bulundu. Hastalar ortala
ma 14 (3-27) yıldu AAA tanısıyla izleniyorlardı. 
Hastaların %72,5'unda semptomlar 20 yaşına 
gelmeden ortaya çıkmıştı. Hastalığın başlangıç 
yaş grupları Tablo 1 de gösterilmiştir. 

Klinik bulgular 

Hastalarda gözlenen başlıca klinik bulgular ateş 
ve karın ağrısıydı. Tablo 2'de semptomların has
talarda görülme sıklığı özetlenmiştir. Hastaların 
hepsinde ateş ortak bulguydu. Bir hastada ateş 
tek semptom olarak gözlendi. 

Ateş ile birlikte peritonit bulguları 30 hastada, 
peritonıt ile artrit ve plöretik ağrı :ll hastada 

Tablo I: Semptomların ortaya ı;ıktıgı ya� �uplarına 
gorc ha�talaıın dagılımı 

Yaş grubu Hasla Sayısı ,4 

0-9 24 '.l0.0 

10 - Hl 34 4'.l ı; 

20-W Hl tJ >ı 

30 - 3!-1 2 -� >

40 vı, uzcri 1 \ 'l 

Toplam 80 LOO O 
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vardı. Karın ağrısı yakınması olan hastalardan 
8'i (%10.3) tanı konmadan önceki dönemde çeşit
li abdominal cerrahi işlemler geçirmişlerdi (6'sı 
apandektomi, 2'si laparatomi). 

Daha çok büyük eklemleri tutan mono veya 
oligo artrit hastaların 40'ında (%50.2) vardı. 
Ateş ve tek başına eklem yakınması ise sadece 
iki hastada mevcuttu. 

Plöretik göğüs ağr1Sı, karın ağrısı ve artritten 
daha nadirdi ve 31 (%38. 7) hastada vardı. Bir 
hastada ise tek yakınma plöretik ağrı idi. İki 
hastanın akciğer grafılerinde atak sonrasında 
düzelen başka bir nedene bağlanamayan kostof
renik sinüs kapalılığı saptandı. 

Dört hastada ilk semptom olmak üzere 7(%8.7) 
hastada renal amiloidoz saptandı. Beş hastada 
splenomegali, 3 hastada cilt döküntüleri bulun
du. 

Atakların görülme sıklığı 1 haftadan 6 aya 
kadar değişiyordu. Ortalama 8-96 saat devam 
ediyordu. Tüm hastalarda tedaviye başlamadan 
önce yılda en az 2 atak mevcuttu. 

Aile öyküsü 

Ailede AAA öyküsü olan hastaların özellikleri ve 
aile fertlerinin etkilenme sıklığı Tablo 3'de gö
rülmektedir. Seksen hastadan 18'inin (%22,5) 
FMF tamsı almış kardeşleri vardı. Bu hastala
rın ll'i erkek, ?'si kadındı. Üç hastanın anne ve 
babası arasında akrabalık söz konusu idi. İki va
kada babada hastalık görülmüştü. Bu ailelerin 
birinde bir kız bir erkek çocuk, diğerinde iki kız 
iki erkek çocuk etkilenmişti. 

Tablo 11: Scnıptc,nı ve hulhıul:ırın hastalardaki sıklığı 

Hasta Sayısı % 

AL"� 80 100.0 

K1J'ıl1 .ığ:ı·ı a 77 %.2 

Arlrıt 40 50.2 

Pl.,r�Lık ugn 31 38.7 

CılL lıulı,rul:ın 3 3.7 

Sı,l•·ııt,nıcı,;ali 5 fi.2 

Anıılı,id,;ı 7 8.7 
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Tablo 111: Aile öyküsü olan hastaların özellikleri ve 
aile fertlerinin etkilenme s1klığı 

Hasla Cins Yaş Anne- AAA Kız El'kek 
baba kardeş kardeş 

No: ak!'aba A+B+ AAA T AAA T 

1 E 

2 K 

3 E 

4 E 

5 E 

6 K 

7 E 

8 K 

9 E 

10 E 

11 K 

12 E 

13 E 

14 K 

15 E 

16 K 

17 E 

18 K 

E: erkek 
K: kadın 

28 var 

31 var 

51 yok 

44 yok 

26 yok 

35 yok 

32 yok 

26 yok 

41 yok 

23 yok 

40 yok 

49 var 

29 yok 

27 yok 

28 yok 

26 yok 

27 yok 

29 yok 

A+: annede AAA mevcut 
B+: babada AAA mevcul 
T: loplam ka!'dcş sayısı 

TARTIŞMA 

-

-
-
-
-
-

-

-
-
-
-

-
-
-
-
-

-
-

- 1 3 - 1

- - o - 4 

- - O 2 4 

- - o 1 4 

- - o 1 1 

+ - 2 1 2 

+ 2 5 1 3 

-1 3 - 2

- - 3 l. 2 

- 2 3 1 1 

- - 3 1 2 

- 1 1 - 1

- - 5 2 3 

- 1 2 - 3

- 1 1 - 3

- 1 3 - 2

- - o 1 1 

- - 2 - o

AAA başlıca Yahudi, Ermeni, Arap ve Türk top
lumlarında görülen ailevi bir hastalıktır. Tüm 
ırklarda hastalık erkeklerde daha sık görülmek
tedir(2,13). Bizim serimizde de erkek kadın 
oranı 42/38 bulunmuştur. Irklar arasında cins 
dağılımı bakımmdan belirgin bir fark yoktur. 

Bu çalışmada %24 hastada semptomlar birinci 
onyılda ortaya çıkmıştır. Bakarat'm serisinde bu 

BAYRAKTAR ve Ark. 

oran %48.6 bulunmuştu(13). Serimizdeki bu 
farklılık hastalanmızda semptomların daha geç 
ortaya çıkmasına bağlı olabilir. 

Ateş tüm hastalarda görülen bir semptomdur, 
nadiren hastalığın tek bulgusu olabilir(14). Irk
lar arasında semptomlar açısından belirgin bir 
farklılık yoktur(2,13). 

AAA hastahğınm otozomal resesif geçişli olduğu 
kabul edilmektedir. Hastalığın genetik epidemi
olojisi bilinmekle birlikte AAA'ne benzer hasta
lıklar Japonya, Hindistan ve Avustralya'dan 
sporadik vakalar şeklinde bildirilmiştir(15,16). 
Ayrıca literatürde AAA'e benzer ancak kolşisin 
tedavisine rağmen amiloidosisin erken geliştiği 
otozomal dominant kalıtım özellikleri gösteren 
aileler de tanımlanmıştır( 17). 

Majced ve Bakarat Arap çocuklarda aile öyküsü
nü %52, Schwabe ve Peters %43, Siegal %28 bul
muştur. Bizim serimiz.de bu oran %22,5 idi. Aile 
öyküsü yüksek olan serilerde hastaların bir 
kısmı aynı ailenin ferdiyeti; bizim çalışmamızda 
ise aile öyküsü olan vakalann hepsi farklı aile
lerden geliyorlardı. 

Serimizde aile öyküsü bulunan hastaların anne 
ve babaları arasmda akrabalık oram 3/18 
(%16.6) gibi düşük bir orandır. İki vakada baba
da AAA vardır. Bunlardan birinde bir kız, bir 
erkek çocukta; diğerinde iki kız, iki erkek çocuk
larında hastalıgın görülmesi basit tip otozomal 
dominant geçişin olduğunu desteklemektedir. 

Vakalanmızda anne baba arasmda akrabalık ol
mamasına rağmen aynı ailede birden fazla kar
deşte ve hem kız hem de erkek çocuklarda has
talığın görülmesi otozomal resesif kalıtımı ve 
Türk ırkında AAA hastalığına neden olan genin 
sık olduğunu gösterebilir. Ayrıca vakalarımız 
arasında iki vakada babada ve hem kız hem 
erkek çocuklarında AAA görülmesi otozomal do
minant kalıtımın da sorumlu olabileceğini veya 
diğer bir deyişle Türk ırkından AAA kalıtımında 
genetik heterojenite olabileceği fikrini destekle
mektedir. 
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