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Ozet: Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) nedeni bilinmeven
cogunlukla Yahudi, Ermeni, Arap ve Tiirk toplumir..
rinda goriilen ailevi bir hastalitktir. Bu calismada kli-
miginuzde 1zlenen Tiirk asilli 80 hastanin klinik pai -
metreleri ve kalitim ozelliklert incelcndi Hastalarin
18’tun (%22,5) aticicrinde AAA oiguilar saptarmesii
Bu hastalarin aile agagicruiun mcdenmesivie Gnne
baba arasinde akrabaltk oraninin uz obnésii rof-
men (916.6j, birden fazla kiz ve erkek kardestc hasio-
hgin gériilmest otozemal resesif kalttimi ve Tirl
kinda AAA hastaligia neden oian penan sik oldug
diigiinditrmekiedir. Aynca vakaiarimiz arasinda aie-
zomal dominant geqisi destekleren sonuglarin da o
mast Tiirk wkinda AAA kalitiminde gonetin neteron
niteyt gésterebiils:

Anahtar Kelime: Ailevi adeniz atesiiperyodix hastaii

Ailevi akdeniz atesi (AAA) periyodik tipte ates,
karin agrisi, ploretik gogus agrisi, artrit ataklarn
ile belirgin bir hastaliktir. Benign paroksismal
peritonit, ailevi rekurren poliserozit, paroksis-
mal poliserozit, periyodik ates terimleri de es an-
lamh olarak kullamlmistir(1). Ik kez 1908 yihin-
da Janeway ve Mosenthal tarafindan bir Yahudi
kiz ¢cocugunda tanmimlanan hastalik Ermeni, Or-
tadogu Araplari, Yahudi ve Turk toplumlarinda
sik olarak gérulur(2,3). Gunluk oral kolsisin pro-
filaksisi uygulanmasindan once AAA bu toplum-
larda amiloidosise bagh bobiek yetmezliginin en
sik nedeniydi.

AAA'nin 1-3 gun suren ataklan sirasinda etkile-
nen dokuya polimorfonikleer hiicre akimmin bi-
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yokimyasal ve molekiler duzeyde nedenleri
henuz bilinmemektedir. Etiyoloyide katekolamin
metabolizmasimnda bozukluk, kompleman 5a in-
hibitor eksikligi iler1 suriilmis, ancak higbiri ke-
sinlik kazanmamstir (4-7). HLA antijenleri ile
iliskis1 gosterilememigtir(8,9).

Hastalhigin otozomal resesif gegisli oldugu kabul
edilmektedir(10). Akdeniz yoresi toplumlarinda
hastalhiga neden olan genin sik oldugu; bu genin
16. kromozomun kisa kolunda bulundugu goste-
rilmistir (11-12),
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Bu calismaya Hacettepe Universitesi Tip Fakiil-
tesi Hastanesi I¢ Hastaliklari Anabilim Dal
Gastroenteroloji Kliniginde izlenen 80 Turk asil-
I hasta alindi. Tum hastalarda tekrarlayan

Gastroenteroloji



Klinigimizde Izlenen Ailevi Akdeniz Atesi
Hastalarinin Kalitim Ozellikieri

ates, karin agnsi, ploretik goglis agris1 veya
eklem agrisi1 oykiisi mevcuttu. Hastalarin hepsi
akut atak sirasinda gorilda. Tam detayh fizik
inceleme, atak esnasinda akut faz reaktanlari-
nin (beyaz kiire sayisi, eritrosit sedimentasyon
hiz1, C-reaktif protein, fibrinojen diizeyi) yiiksel-
mesi, karin agnis1 yapabilecek diger nedenlerin
ultrasonografi ve gastrointestinal sistem tara-
malan yapilarak ekarte edilmesiyle konuldu.
Amiloidoz tanmisi igin rektal veya renal biopsi ya-
pild.

Aile 6ykisu detayh olarak sorularak, pozitif olan
hastalarda aile agaca ¢ikarild.

Calismada Tiirk AAA hastalarimin klinik para-
metreleri ve hastaligin genetik ozellikleri ince-
lendi.

SONUCLAR

Hastalarin 42'si erkek, 381 kadind1 ve yas orta-
lamalan 29,2 (18-52) bulundu. Hastalar ortala-
ma 14 (3-27) yildir AAA tamsiyla izleniyorlardi.
Hastalarin %72,5'unda semptomlar 20 yasina
gelmeden ortaya gikmisti. Hastahgin baslangig
yas gruplan Tablo 1 de gosterilmistir.

Klinik bulgular

Hastalarda gozlenen bashca klinik bulgular ates
ve karin agrisiydi. Tablo 2'de semptomlarin has-
talarda gorilme sikhig1 6zetlenmistir. Hastalarin
hepsinde ates ortak bulguydu. Bir hastada ates
tek semptom olarak gozlendi.

Ates ile birlikte peritonit bulgulann 30 hastada,
peritonit ile artrit ve ploretik agr1 21 hastada

Tablo I: Semptomlarin ortaya ikt yas gruplarna
gore hastalann dagihm

Yas grubu Hasta Sayisi A
0-9 24 30.0
10-19 34 425
20 -29 14 434
30 -39 2 25
40 ve uzeri 1 .2
Toplam 80 (GITAN
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vardi. Karin agris1 yakinmasi olan hastalardan
8'1 (7%10.3) tan1 konmadan 6nceki donemde ¢esit-
li abdominal cerrahi iglemler gecgirmislerdi (6's1
apandektomi, 2'si laparatomi).

Daha ¢ok buyik eklemleri tutan mono veya
oligo artrit hastalarin 40inda (%50.2) vard.
Ates ve tek basina eklem yakinmasi ise sadece
iki hastada mevcuttu.

Ploretik gogiis agrisi, karin agris1 ve artritten
daha nadirdi ve 31 (%38.7) hastada vardi. Bir
hastada ise tek yakinma ploretik agn idi. Iki
hastanmin akciger grafilerinde atak sonrasinda
diizelen baska bir nedene baglanamayan kostof-
renik sinus kapahhg: saptand.

Dort hastada ilk semptom olmak tizere 7(%8.7)
hastada renal amiloidoz saptandi. Bes hastada
splenomegali, 3 hastada cilt dokiintiileri bulun-
du.

Ataklarin gorilme sikh@ 1 haftadan 6 aya
kadar degisiyordu. Ortalama 8-96 saat devam
ediyordu. Tum hastalarda tedaviye baslamadan
once yilda en az 2 atak mevcuttu.

Aile oykusi

Ailede AAA oykisti olan hastalarin 6zellikleri ve
aile fertlerinin etkilenme sikhg Tablo 3'de go-
rilmektedir. Seksen hastadan 18'inin (%22,5)
FMF tamsi almis kardesleri vardi. Bu hastala-
rin 11'i erkek, 7'si kadindi. U¢ hastanin anne ve
babasi arasinda akrabahk s6z konusu idi. Iki va-
kada babada hastalik gorilmiisti. Bu ailelerin
birinde bir kiz bir erkek ¢ocuk, digerinde iki kiz
iki erkek gocuk etkilenmisgti.

Tablo H: Sempiom ve hulgularn hastalardaki sikhi

Hasta Sayis: To
Ales 80 100.0
Karin agirea 77 96.2
Artnt 40 50.2
Ploretik agn 31 38.7
Cit hudgular 3 3.7
Splawmegali ) 6.2
Amilvidoz 7 8.7
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Tablo III: Aile oykiisii olan hastalarin 6zellikleri ve
aile fertlerinin etkilenme sikhigh

Hasta [Cins | Yay | Anne- | AAA | Kiz Erkek
baba kardes kardes

No: akraba| A+ B+ AAA T| AAA T
1 E 28 var |— —|1 3| — 1
2 K 31 var - 1 ol — 4
3 E | 51| yok |— —|— o 2 4
4 E | 44| yok |— —|— o 1 4
5 E 26 yok | — —|— 0 1 1
6 K 35 yk |— +|— 2|1 2
7 E 32 yok |— +|[2 5[ 1 3
8 K 26 | yok |— —|1 3| — 2
9 E 41 | yok |— —— 31 2
10 | E | 23| yk |— —|2 3 1 1
11 K | 490 | yok |— —— 31 2
12 E 49 | var |— —[1 1 — 1
13 | E | 29| yk |— —|— 5 2 3
4 | K | 27| yok |— —|1 2l — 3
15 E | 28| yok |— —[1 1| — 3
16 K | 26| yok |— —|1 3 — 2
17 | E | 27| yok |— —— of 1 1
18 K 29 yok [— —|— 2 — 0

E: erkek

K: kadin

A+: annede AAA mevcut
B+: babada AAA mevcut
T: toplam kardes sayisi

TARTISMA

AAA basghca Yahudi, Ermeni, Arap ve Turk top-
lumlarinda gorilen ailevi bir hastahktir. Tum
irklarda hastahk erkeklerde daha sik gorilmek-
tedir(2,13). Bizim serimizde de erkek kadin
oram 42/38 bulunmustur. Irklar arasinda cins
dagilim bakimindan belirgin bir fark yoktur.

Bu ¢alismada 724 hastada semptomlar birinci
onyilda ortaya gitkmistir. Bakarat'in serisinde bu

BAYRAKTAR ve Ark.

oran 7%48.6 bulunmustu(13). Serimizdeki bu
farklihk hastalarimizda semptomlarin daha geg
ortaya ¢itkmasina bagh olabilir.

Ates tum hastalarda gorilen bir semptomdur,
nadiren hastaligin tek bulgusu olabilir(14). Irk-
lar arasinda semptomlar agisindan belirgin bir
farklihk yoktur(2,13).

AAA hastaliginin otozomal resesif ge¢isli oldugu
kabul edilmektedir. Hastahgin genetik epidemi-
olojisi bilinmekle birlikte AAA'ne benzer hasta-
hklar Japonya, Hindistan ve Avustralya'dan
sporadik vakalar seklinde bildirilmistir(15,16).
Ayrica literatirde AAA'e benzer ancak kolsisin
tedavisine ragmen amiloidosisin erken gelistigi
otozomal dominant kahtim 6zellikleri gosteren
aileler de tanimlanmigtir(17).

Majced ve Bakarat Arap ¢ocuklarda aile 6ykiisii-
ni %52, Schwabe ve Peters %43, Siegal 728 bul-
mustur. Bizim serimizde bu oran %225 idi. Aile
oykiusi yiksek olan serilerde hastalarin bir
kismi aym ailenin ferdiydi; bizim ¢alismamizda
ise aile dykisu olan vakalarin hepsi farkh aile-
lerden geliyorlards.

Serimizde aile 6ykiisii bulunan hastalarin anne
ve babalarn arasinda akrabahk oram 3/18
(%16.6) gibi diisiik bir orandir. Iki vakada baba-
da AAA vardir. Bunlardan birinde bir kiz, bir
erkek gocukta; digerinde iki kiz, iki erkek gocuk-
larinda hastaligin gorilmesi basit tip otozomal
dominant gegisin oldugunu desteklemektedir.

Vakalarimizda anne baba arasinda akrabalik ol-
mamasina ragmen ayni ailede birden fazla kar-
deste ve hem kiz hem de erkek ¢ocuklarda has-
tahgin gorilmesi otozomal resesif kahtimi ve
Turk irkinda AAA hastahigina neden olan genin
stk oldugunu goésterebilir. Ayrica vakalarimiz
arasinda iki vakada babada ve hem kiz hem
erkek ¢ocuklarinda AAA gorilmesi otozomal do-
minant kalittmin da sorumlu olabilecegini veya
diger bir deyisle Turk irkindan AAA kahtiminda
genetik heterojenite olabilecegi fikrini destekle-
mektedir.
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