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Olgu Sunumu / Case report

Ailesel Akdeniz atesinin neden oldugu kardiyak tamponad: Olgu sunumu

Cardiac tfamponade caused by Familial Mediterranean fever: A case report

Ali Vefa Ozcan,! Melek Demir,? ibrahim Goksin,’ Kadir Gokan Sackan, $ikri Gur,® Okan Coskun’
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Ailesel Akdeniz atesi (AAA) tekrarlayan ates, periton,
sinoviya ve plevra gibi seroz zarlarin inflamasyonu
ile karakterize, otoimmiin bir hastaliktir. Hastalik
siklikla jeneralize peritonit, plevrit veya monoartrit
semptomlar1 ile seyreder. Ailesel Akdeniz atesine
bagli izole perikardit olgular1 olduk¢a nadirdir. Bu
yazida, AAA’nin neden oldugu yedi yildir tekrarlayan
ates nobetleri yakinmasi ile bagvuran 60 yasinda erkek
perikardiyal efuzyon mayi ve kardiyak tamponad olgu-
su sunuldu.

Anahtar sozciikler: Kardiyak tamponad; Ailesel Akdeniz Atesi;
perikardit.

Ailesel Akdeniz atesi (AAA) genellikle Akdeniz
toplumunda gorillen ve otozomal resesif gecigli bir
hastaliktir. Nedeni tam olarak bilinmese de pyrin
(marenostrin) geninin mutasyonun AAA’ya yol agtig1
sanilmaktadir.™ Prevalansi 1-3/1000°dir. Siklikla 20°1li
yaslarda tekrarlayan ateg ve periton, sinoviya, plevra
gibi serdoz zarlarin iltihabi ile karakterizedir. Bazi
AAA olgulari, sistemik amiloidoz ve buna bagli bob-
rek yetmezligine kadar ilerleyebilir. Yuzde 95 olguda
-periton tutulusuna bagli akut batin ile karigabilecek
kadar- ani baglayan ve kisa sureli siddetli karin agrisi,
distansiyon, rijidite, rebound, bagirsak seslerinde azal-
ma, bulanti, kusma ve Iokositoz gibi bulgular gorulir.
Ailesel Akdeniz ategli hastalarda goriillen semptomla-
rin siklige: ates %100, karin agrist %90, eklem agrisi
%60, gogus agris1 %20 ve kas agrisi1 %10 oranlarinda
bildirmigtir.”! Izole perikardiyal tutulum bildiren az
sayida yurtdigi yayin varken,®# yerli yayinlara rast-
lanmad.

Familial Mediterranean fever (FMF) is an autoimmune
disease characterized by recurrent fever and inflamation of
serous membranes, including the peritoneum, synovia, and
pleura. The disease often presents with the symptoms of
generalized peritonitis, pleuritis, or monoarthritis. Familial
Mediterranean fever in isolated cases of pericarditis are
extremely rare. In this article, we present a 60-year-old
male case with pericardial effusion and cardiac tamponade
caused by FMF who was admitted after having complained
of recurrent fever episodes over a period of seven years.
Key words: Cardiac tamponade; Familial Mediterranean fever;
pericarditis.

Kollojen doku hastaliklar1 icinde perikardiyal efuz-
yon nedenleri, siklikla romatoid artrit (RA), sistemik
lupus eritematozus, skleroderma, ankilozan spondilittir.
Bunlarin i¢cinde RA’l1 hastalarda perikardit daha yaygin-
dir.® Otopside klinik olarak ilerlemis ve romatoid faktor
(RF) titreleri yuksek olan RA’l1 hastalarin hemen hemen
yarisinda perikardiyal mayi ve belirgin perikardiyal
yapisikliklar saptanmigtir.!®! Literatirde AAA’ya bagh
geligen izole perikardit olgulari ise %0.7-1.4 oranlarinda
bildirilmigtir.®

Bu yazida, kronik perikardiyal mayi ve kardiyak
tamponad bulgulariyla klinigimize bagvuran ve uzun
suren klinik takip ve incelemeler sonunda AAA tanisi
konulan bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Yedi yildir tekrarlayan ates nobetleri tarifleyen, 60
yasinda ve erkek bir hastanin yapilan ekokardiyografi
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(EKO)’sinde sag atriyumda sistolik kollapsa neden olan
mayi saptandi. Beyaz kire 14000/mm?, fibrinojen 1035
mg/dl, sedimantasyon 90/saat idi. Hem tedaviye hem de
etyolojiye yonelik perikardiyal pencere acildi. Homojen,
acik sar1 renkli, transuida vasfinda 800 ml efuzyon mayi-
si bosaltild1. Etyolojiye yonelik tuberkiiloz bagta olmak
uzere enfeksiyoz ajanlar, kollajen doku hastaliklar1 ve
malignensi varlig1 arastirildi (Tablo 1). Oykustinde her-
hangi bir ailesel tiiberkiiloz, kollajen doku hastalig1 veya
malignensi yoktu. Saflastirilmis protein turevi (PPD;
purified protein derivative) testinin pozitif olmasi ve
ADAnin (serum adenozin deaminaz) 65 U/L gelmesi
incelemelerin tuberkilloz lehine derinlesmesine neden
oldu. Ancak mitkerrer perikardiyal mayi kulturlerinde
ureme olmadi. Sitoloji ve perikardiyal patoloji deger-
lendirmeleri normaldi. HIV (human immunodefici-
ency virus), ANA, anti DNA, kardiyolipinler, VDRL
(Venereal Disease Research Laboratory) incelemeleri
bizi taniya goturmedi. Aside direngli basil (ARB) ve
tuberkiiloz polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) sonuclar1
negatif geldi. Tan1 konulamamasi nedeniyle 50 gunluk
tuberkiilloz (Lowestein Jensen besiyeri ve MB/BacT)
kulturtiniin sonuglar1 beklendi. Tuberkuloz kulturiinde
de ureme olmamasi sonucunda, tanida bir bocalama
yasandi ve hastaya spesifik bir tedavi baglanamadi. Bu
sure zarfinda tamponad tekrar etti ve perkuitan kateteri-
zasyon ile ayn1 vasifta 600 ml daha mayi bosaltildi ve
butun kulturler tekrar edildi. Sonugta yine iireme olma-
di. Bu arada hastanin tedavi arayiglari iki ayr1 iiniversite
hastanesinde devam etti. Hemen hemen tum tahliller
ayr1 merkezlerde tekrar tekrar ¢alisildi, ancak hastaya
belirgin bir tan1 konulup, tedavisine baslanamadi.

Sonucta klinik bulgulara gore AAA tanisi dusu-
niilerek, kolgisin (Colchium-Dispert® draje, 2x1, Dr. F.
Frik Ila¢ San. ve Tic. AS, Istanbul) tedavisine baslandi.

Tablo 1. Perikardit nedenleri

Takiplerinde perikardiyal efuzyon gelismesi geriledi ve
ates nobetleri siklig1 azaldi. Kolsisin kullanimi sonrasi
alt1 aylik takipte tam bir klinik iyilesme saglandi.

TARTISMA

Kronik perikardit degisik etyolojik nedenlerle gunii-
muzde hala dnemini koruyan bir hastaliktir. Non-
spesifik semptomlarla seyredip, kardiyak tamponad gibi
ciddi bir klinik tablo ile karsimiza cikabilir. Oykiide
ates, beyaz kuire ve sedimantasyon yuiksekligi nedeniyle
oncelikle etyolojide viral, bakteriyel, tuberkilloz gibi
infeksiyoz nedenler ve malign hastaliklar akla getirilir
ve incelemeler bunlarin izerinde yogunlastirilir. Taniya
yonelik histolojik, sitolojik ve biyokimyasal inceleme-
ler yapilir. Cogunlukla tan1 ve tedavi sureci birlikte
yurutulir. Perikarditlerin etyolojiye yonelik siniflamasi
tablo 2’de gosterilmistir. Kardiyak tamponadin teda-
visinde baglica perikardiyosentez/perikardiyal kateter
yerlestirilmesi, perikardiyal pencere veya video yardim-
I1 torakoskopik yontemler kullanilir.® Biz hem tedavi
hem de hizli bir sekilde taniya ulagsmak icin perikardiyal
pencere acilmasini tercih ettik. Ancak mitkerrer, ¢cok
sayida yapilan tahlillere ragmen tani stireci uzun oldu.
Burada, ailesel AAA’ya bagli izole perikardiyal efuzyon
gelisebilecegi bilgisinin, bizi taniya daha erken goture-
cegini vurgulamak istedik.

Ailesel Akdeniz atesine 0zgiin tani koydurucu fizik
muayene bulgusu ve laboratuvar testi yoktur. Tan1 esas
olarak oyku, klinik bulgular ve bu amagla hazirlanmig
Tel-Hashomer Kkriterleri ile konur (Tablo 3).”! Kesin
tan1 i¢in iki major veya bir major, iki minor kriter;
muhtemel tani i¢in bir major ve bir minor kriter kulla-
nilmaktadir. Ailede AAA hastaliginin olmasi, ailenin
Akdeniz 1irkindan olmasi, baglangi¢c yasinin yirminin
altinda olmasi, inflamasyonu gosteren laboratuvar

Idiyopatik perikardit
(Procainamide, Hidralazin)
Infeksiyoz perikarditler

Perikardiyal yag nekrosu, Loffler’s sendromu, Talasemi, ila¢ reaksiyonlari

Viral: Coxackie A ve B, influenza, HIV, Hepatitis A, B, C

Bakteriyel: Tiiberkiiloz, Streptokok, Pnomokok

Fungal

Parazitik: Ekinokok, Entamocba Histolytica, Cysticercus
Diger: Riketsiyal, Spiroketal, Mikoplazma, Infeksiyoz Mononiikleosis

Romatoid artrit, Romatizmal ates, SLE, Skleroderma, Sjogren sendromu, Reiter’s sendromu,

Ankilozan spondilit, Wegener granillomatozis, Behcet sendromu, Ailesel Akdeniz atesi,

Miyokard infarktusu, Aortik diseksiyon, Plevral ve pulmoner hastalik

Otoimmiin/Vaskilitler
Poliarteritis nodosa.
Metabolik Renal yetmezlik, Miksodem, Gut, Skorbit
Komsu doku hastaliklar1
Neoplaziler Primer: Mesotelyoma, sarkoma, fibroma
Sekonder: Metastatik, karsinomalar, sarkomalar
Travma

Penetran, lyatrojenik, Radyasyon, Dissekan anevrizma

SLE: Sistemik lupus eritematozus.
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Tablo 2. Laboratuvar bulgular

Tablo 3. Tel Hashomer kriterleri

Tbc kulturn (Lowenstein Jensen) Ureme olmadi

Thbc kulturia (MB/BacT) Ureme olmadi
ARB (perikad/balgam) Negatif
Tbe-PCR Negatif

Ureme olmadi
Ureme olmadi
Ureme olmadi
Ureme olmadi

Perikardiyal mayi kultur
Perikardiyal mayi mantar kultura
Perikardiyal mayi anaerob kulturii
Balgam kulturu

ANA Negatif
Anti ds-DNA Negatif
VDRL Negatif
HBsAg Negatif
Anti-HCV Negatif
Anti-HIV Negatif
Toxo IgG/M Negatif
CMV Ig G/'M Negatif
Fibrinojen 1035 mg/dl
Sedimantasyon 90/h

ARB: Aside direngli basil; Tbc: Tuberkiuiloz; PCR: Polimeraz zincir reak-
siyonu; ANA: Antinukleer antikor; DNA: Deoksiriboniikleik asit; VDRL:
Venereal Disease Research Laboratory; HCV: Hepatit C virus; HIV: Insan
bagisiklik yetmezlik viriisi; CMV: Sitomegalo viriis.

testlerinin pozitif olmasi da taniy1 destekler. Bizim
olgumuzda bu kriterlerden lokositoz, sedimentasyon
yuksekligi, fibrinojen yuksekligi, yineleyen atesli
ataklar ve kolgisin tedavisine olumlu yanit tani-
y1 destekleyen kriterlerdi. Dolayisiyla Tel-Hashomer
kriterlerinden bir major, bir mindr kriter olgumuza
uymaktaydi. Ayrica AAA hastaliginin siklikla 20°1i
yaglardan dnce bagladig1 goz ontinde bulundurulursa,
olgumuzun 60 yasinda olmasi da bu yaziy: ilging kilan
baska bir noktadir.

Tam icin gen testinde, AAA’dan sorumlu MEFV
(MEditerranean FeVer) geninde bir mutasyon olup
olmadig1 incelenir. Bu gen iltihabin sinirlandirilmasin-
da rol oynayan bir protein kodlar. Bu gen mutasyona
ugrarsa bu sinirlama diizensiz olur ve hasta atesli ataklar
gecirir.'® Gen testinin pozitif ¢ikmasi AAA tanisini
koymada anlamlidir, ancak gen testinin negatif ¢ikmasi
AAA yoktur anlamina gelmez.

Adenozindeaminaz (ADA), purin metabolizmasinda
inozin ve deoksiinozini geri donuigsimsuz olarak ade-
nozin ve deoksiadenozine donuigturen bir enzimdir.'”
Ozellikle lokositlerin cogalmasinda ve farklilagmasinda
rol oynar. Kronik inflamasyon siirecini gostermede
yararlt bir parametredir. Tuberkuloz, tifo, infeksiyoz
mononiikleozus, sarkoidozis, karaciger hastaliklari,
akut losemi, brusella, akut pnomoni, RA ve c¢esitli
malign hastaliklarda vucut sivilarinda ve serumda ADA
seviyesi artar, ancak tani igin ¢ok spesifik degildir.
Olgumuzda ADA seviyesi yuksek oldugu i¢in dncelikle
tanida tuberkilloz ve malignensi dugtinuldu. Tuberkiloz
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Major kriterler
1- Poliserdzit ile giden tekrarlayan ates ataklar1
2- Bagka bir nedene baglanamayan AA tipi amiloidoz
3- Surekli kolsisin tedavisine iyi yanit*
Minor kriterlerler
1- Yineleyen atesli ataklar*
2- Erizipel benzeri dokuntu
3- Birinci derecede akrabada Ailesel Akdeniz atesi varlig1

Kesin tan1: Iki major veya bir major + bir minor kriter; Muhtemel tant: bir
major* ve bir minor kriter*.

kulturlerinde tireme olmamast ve sitopatolojik inceleme-
nin normal olmasi nedeniyle bu tanilardan uzaklasildi.
Ancak tan1 sureci de bu nedenlerle uzadi. Bu arada ug
universite hastanesi ve her birinde miikerrer incelemeler
yapilmasi ig gicii kaybi, ekonomik kaybi ve hasta mem-
nuniyetsizligini beraberinde getirdi. Butiin bu nedenler
goz onune alindiginda benzer klinik tabloda AAA’nin
daha erken goz oOnunde bulundurulmasi gerektigini
dusunuiyoruz. Sonug¢ olarak AAA hastaliginin izole
perikardiyal efuzyon klinigi ile kargimiza c¢ikabilecegi
akilda tutulmalidir.

Cikar cakismasi beyani

Yazarlar bu yazinin hazirlanmast ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir c¢ikar cakigsmasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik surecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan etmis-
lerdir.
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