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Ailesel Akdeniz atesi olan bir cocukta mitral yetersizlik nedeniyle
aclik kalp cerrahisi uygulamasi

Open heart surgery for mitral insufficiency in a child with familial Mediterranean fever
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Ailesel Akdeniz atesinin, amiloidozun kalp tutulumu di-
sinda bilinen bir kardiyovaskiiler hastalikla spesifik bir
birlikteligi bulunmamaktadir. Ailesel Akdeniz atesli alt1
yasindaki bir cocuk hastada mitral yetersizlik saptanmasi
nedeniyle mitral ring aniiloplasti ameliyatt uygulandi.
Ameliyattan sonra iiciincii aydaki kontrolde hastanin her-
hangi bir sorun yasamadigi ve ailesel Akdeniz atesi atagi
gecirmedigi goriildii.

Anahtar sozciikler: Kardiyopulmoner bypass; cocuk; ailesel Ak-
deniz atesi; mitral kapak yetersizligi; mitral kapak prolapsusu.

Ailesel Akdeniz atesi (AAA) 6zellikle Tiirkiye ve Ku-
zey Afrika iilkelerinde, daha c¢ok Araplar, Ermeniler,
Tiirkler ve Yahudilerde goriilen ve kalitsal 6zelligi 6n
planda olan bir hastaliktir.™ Hastaligin ana karakteri tek-
rarlayan, akut, kisa siireli, ategli, agrili, peritonit, plorit ya
da artrit ataklaridir. Hastalik otozomal resesif gecis goste-
rir."? Ayrica, hastalik seyrinde vaskiilit, deri lezyonlart,
kardiyovaskiiler sistemi ilgilendiren disotonomi (postural
tagikardi sendromu, ortostatik hipotansiyon), amiloidoz
ve amiloidoza bagli bobrek yetmezligi de goriiliir."

Bu yazida, mitral yetersizlik tanisiyla acik kalp cer-
rahisi uygulanan 14 yasinda bir AAA hastas1 sunuldu.
Ailesel Akdeniz atesi tanistyla takip edilen ve agik kalp
cerrahisi uygulanmig hastalarin nadir olmasi ve
AAA’nm iilkemizde sik goriilen bir hastalik olmasi ne-
deniyle bu olguyu sunmay1 uygun bulduk.

OLGU SUNUMU

Merkezimize 14 yasinda bagvuran bir kiz cocuguna,
alt1 yasinda iken tekrarlayan karm agrisi sikayetleriyle
baska bir merkezde AAA tanis1 konmus, kontrollerde
mitral odakta iifiirim duyulmasi iizerine yapilan eko-
kardiyografik incelemede mitral kapak prolapsusu sap-
tanarak her iki hastalik i¢in de tibbi tedavi diizenlenmis-
ti (ACE inhibitorii ve kolsisin).

There is no specific association between familial
Mediterranean fever and cardiovascular disease with the
exception of cardiac amyloidosis. A six-year-old child
with familial Mediterranean fever underwent mitral ring
annuloplasty due to mitral insufficiency. Within a follow-
up period of three months no complications occurred and
the patient did not experience recurring bouts of fever due
to familial Mediterranean fever.

Key words: Cardiopulmonary bypass; child; familial Mediterranean
fever; mitral valve insufficiency; mitral valve prolapse.

Hastada son alt1 ay i¢inde ¢abuk yorulma, nefes dar-
11 ve carpinti sikayetleri goriilmesi iizerine ekokardi-
yografik inceleme yapilmig; mitral kapakta ileri derece-
de prolapsus, sistolde sol atriyuma 3+ regiirjitan akim
(ileri mitral yetersizlik) ve sol kalp bosluklarinda genis-
leme belirlenmisti.

Ameliyat karar1 verilen hastanin merkezimizde ya-
pilan fizik muayenesinde mitral odakta, sol koltuk alti-
na yayilan, 3/6 sistolik iifiirlim disinda patolojik bir bul-
guya rastlanmadi. Hastanin en son dort ay once AAA
testlerde bir anormallik saptanmazken, sedimantasyon
hiz1 11 mm/saat olarak bulundu.

Hastaya, genel anestezi altinda medyan sternotomiyi
takiben aortik ve bikaval kaniilasyonla kardiyopulmoner
bypass uygulandi. Hasta peroperatif olarak kardiyopul-
moner bypass Oncesi ve sonrasinda transdzofajiyal eko-
kardiyografi ile degerlendirildi. Sistemik olarak 28 °C
sogutulan hastada aortik kros-klemp sonras1 antegrad so-
guk kan kardiyoplejisi ile kardiyak arest saglandi. Sol at-
riyotomi ile mitral kapaga ulasildi. Daha cok anterior
yaprak¢ik etkilenmis olmakla birlikte, her iki yaprakci-
§in de ileri derecede prolabe, kalinlasmis ve miksdmat6z
dejenerasyona ugramis oldugu izlendi. Hastaya 33 numa-
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ra Duran ring ile aniiloplasti uygulandi. Aortik kros-
klemp siiresi 59 dakika, total kardiyopulmoner bypass
siiresi ise 91 dakika olarak kaydedildi.

Ameliyat sonras1 dordiincii saatte hasta ekstiibe edil-
di; birinci giinde drenleri alindi1 ve servise gonderildi.
Burada kolsisin tedavisine devam edildi. Ameliyat son-
ras1 takiplerinde AAA atag1 gecirmeyen ve baska soru-
nu olmayan hasta ameliyat sonrasi sekizinci giinde sifa
ile taburcu edildi. Hastanin 15. giin ve iicilincii aydaki
kontrollerinde de herhangi bir sorun yagsamadigi ya da
AAA atagi gecirmedigi 6grenildi.

TARTISMA

Ailesel Akdeniz atesi ve mitral kapak prolapsusu-
nun birlikteligi olduk¢a nadir goriilen bir durumdur. Bu
iki hastalik genellikle birbirinden bagimsizdir. Ailesel
Akdeniz ateginde geligebilen amiloidoza bagl ritim bo-
zukluklar1 ve kardiyomiyopatiler disinda, koroner arter
hastalig1, kapak patolojileri gibi 6zellikle cerrahi giri-
sim gerektiren kardiyak patolojiler fazla bildirilmemis-
tir. Bu iki klinik durumun birlikteligi olduk¢a nadir ol-
dugu icin, AAA olan hastalarda agik kalp cerrahisine
engel herhangi bir durum olup olmadig: bilinmemekte-
dir. Olgumuzda ameliyat sirasinda ve sonrasinda klinik
seyri degistirecek bir olayla kargilagmadik.
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Ozellikle Tiirkiye ve gevre iilkelerde daha sik gorii-
len ailesel Akdeniz atesinde son yillarda kolsisin teda-
visi ile amiloidozun 6nlenmesi yasam siiresini ve kali-
tesini artirmistir.” Yasam siiresinin uzamasi nedeniyle,
AAA ve cerrahi girisim gerektiren kardiyovaskiiler has-
taliklarin birarada goriildiigii olgu sayisinda goreceli bir
artis beklenebilir. Bu olgudan edindigimiz deneyimle,
AAA’da agik kalp cerrahisinin giivenle uygulanabilece-
gini ve secilmis olgularda ameliyatin akut atak disinda
uygulanmasinin yararh olacagini diisiiniiyoruz.

KAYNAKLAR

1. Bakkaloglu A. Familial Mediterranean fever. Pediatr
Nephrol 2003;18:853-9.

2. Odabas AR, Cetinkaya R, Selcuk Y, Bilen H. Familial
Mediterranean fever. South Med J 2002;95:1400-3.

3. Hulsmann AR, Hofstra WB, Brinkman JG, van der Wielen MJ,
Bakker E, Oudesluys-Murphy AM. Turkish children with
recurrent abdominal pain and fever: familial Mediterranean
fever. Ned Tijdschr Geneeskd 2003;147:1097-100.

4. Rozenbaum M, Naschitz JE, Yudashkin M, Sabo E, Shaviv
N, Gaitini L, et al. Cardiovascular reactivity score for the
assessment of dysautonomia in familial Mediterranean fever.
Rheumatol Int 2004;24:147-52.

5. Oner A, Erdogan O, Demircin G, Bulbul M, Memis L.
Efficacy of colchicine therapy in amyloid nephropathy of
familial Mediterranean fever. Pediatr Nephrol 2003;18:521-6.

Turkish J Thorac Cardiovasc Surg 2005, 13(3):243-244



