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Ozet

Abstract

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), ates ve serozit ataklari ile karakterize
otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Eklem tutulumu, karin
agrisindan sonra ikinci en sik goriilen bulgusudur. Eklem tutulumu
siklikla alt ekstremitelerin biiylik eklemlerinde olur, ancak ayak bilegi,
omuz, temporomandibular eklem veya sternoclavicular eklemlerde de
tutulum gézlenebilir. Burada kostokondritin eslik ettigi 25 yasindaki
AAA'li erkek bir hastayi sunduk. Sonug olarak AAA artriti klinik olarak
kostakondrit gibi gesitli formlarda ortaya gikabilir.

Anahtar kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Gogis Agrisi, Artrit,
Kostokondrit

Familial mediterranean fever (FMF) is an autosomal recessively-
transmitted disease characterised by attacks of fever and serositis.
Articular involvement is the second most common manifestation
following abdominal pain. Articular involvement is commonly in the
large joints of the lower extremities but may occur in other joints such
as the ankle, shoulder, temporomandibular joint, or sternoclavicular
joint. Here, we report a 25-year-old man of FMF with accompanying
costochondritis. In conclusion, arthritis of FMF is clinically presented
in various forms such as costochondritis.
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GIRIS

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), ates ve serozitin (peritonit, plorit, sinovit)
tekrarlayan ataklari ile karakterize otozomal resesif gegis gdsteren
kalitsal bir hastaliktir. AAA, gogunlukla Tiirklerde, Araplarda, Ermenilerde,
ispanyol Yahudilerde, Kuzey Afrikalilarda, daha az olarak ta Italyanlarda
ve Yunanlilarda gérilmektedir (1,2). AAAda serozit ataklarinin siresi
genellikle 12 ile 72 saat arasinda degisir ve hastalar ataklar arasinda
asemptomatiktir. Hastalarin % 95’e yakin bly(k bir kisminda serozitin en
sik formu peritonittir ve siddetli karin agrisi seklinde hissedilir (1). Eklem
tutulumu AAA'nin ikinci en sik gortlen formudur ve gorilme sikh@i farkl
etnik gruplarda %21-77 oraninda degisir (1,3). Artrit bazi hastalarda
hastaligin ilk bulgusu bazi hastalarda ise hastaligin tek bulgusu olabilir
(4). Artrit, genellikle sinovyal eklemleri tutan, akut baslangicli ve kendi
kendini sinirlayan ¢zelliktedir. Seyrek olarak da kronik destriktif eklem
hastaligina yol agabilir. Akut eklem tutulumu genellikle diz, ayak bilegi,
kalga gibi blylk eklemlerde gériiliir ve monoartikiiler 6zelliktedir. Kronik
tutulumlar ise en sik diz ve kalga ekleminde gordliir. Gok nadir olarak
kiiglik eklemlerde de tutulum olabilir (5). Kostokondral eklem, kostalarin
on yuzindeki kikirdak yapi ile kostanin kemik yapisi arasindaki kiiglk
sinovyal bir eklemdir. Sinovyumu tutan hastaliklarda bu eklem ¢ok nadir
de olsa etkilenebilmektedir. Biz bu raporda gégtis agrisina sebep olan
kostokondral eklem tutulumu bulunan AAA tanili bir olguyu sunduk.

OLGU

25 yasinda erkek hasta, 1 haftadir gogiis on bolgesinin saginda
olan, derin nefes almakla artan batma tarzinda gogus agrisi sikayeti
ile poliklinigimize basvurdu. Hasta ayrica gogus agrisindan 3 giin 6nce

baslayan sol dizde kizariklik ve agrinin da eslik ettigi sislik oldugunu ve
gogus agrisina hafif karin agrisinin da eslik ettigini ifade ediyordu. Dizdeki
agrinin hareketle arttigi nonsteroid antiinflamatuvar tedavi ile geriledigi
odrenildi. Hasta nefes darli§i, okstrik, balgam cikarma ve hemoptizi
tarif etmiyordu. Alinan detayli anamnezde ise hastanin ilk olarak 6 yil
once dizdeki agr ve sislik sikayetleri ile basvurdugu merkezde AAA
tanisi aldigi, 1-2 yilda bir olan karin agrisinin da eslik ettigi dizde sisme
ve agri ataklarinin oldugu ancak ataklar sirasinda hig atesinin olmadig
ve diizensiz bir sekilde kolsisin tedavisi kullandigi dgrenildi. Yapilan fizik
muayenede vital bulgulari stabildi. Her iki hemitoraksin solunuma esit -
az katilmasi ve sol dizdeki hafif sislik disinda solunum sistemi ve diger
sistem muayenelerinde patolojik bulgu saptanmadi.

Rutin laboratuar incelemelerinde eritrosit sedimentasyon hizinin (38
mm/saat), sensitif CRP (23,6 mg/L) ve fibrinojen seviyelerinin (853 mg/
dL) artmis oldugu diger hemogram ve biyokimyasal degerlerinin normal
sinirlar iginde oldugu gézlendi. 24 saatlik idrar tetkikinde proteinurisi
yoktu. Hastanin postero-anterior akciger grafisinde sag kostadiafragmatik
sinuste hafif kiintlesme disinda patolojik bulgu izlenmedi (Resim 1).
Toraks BT incelemesinde plérezi izlenmedi, sag gogus on duvarinda,
kardiyofrenik a1 proksimalinde, 15x45 mm boyutlarinda, kontrast
tutmayan, dncelikle sivi koleksiyonu lehine degerlendirilen lezyon izlendi
(Resim 2) ve lezyonun kistik - solid ayrimi agisindan USG korelasyonu
onerildi. Toraks USG'de kitle tespit edilememesi iizerine toraks BT'den 4
giin sonra yapilan toraks MR incelemesinde sag gogis on duvarindaki
oncelikle kistik oldugu distinilen lezyonun belirgin derecede geriledigi
izlendi ve gogls on duvarinda sa§ 5. kosta anteriorundaki bu lezyon
kostokondrit olarak yorumlandi (Resim 3). Hastaya yatisinda kolsisin
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Resim 3. Hastanin Toraks MR (BT'den 4 gin sonra)
gorintilemesinde sag gégus on duvarindaki lezyonda belirgin
derecede gerileme gozlendi.

Resim 1. Hastanin yatistaki PA akciger grafisi

ve nonsteroid antiinflamatuvar tedavi baglandi. Sikayetlerinde belirgin
diizelme saglanan hasta tedavinin 6. gliniinde kolsisin tedavisi ile
taburcu edildi.

TARTISMA

AAA, ates ve serdz zarlarin inflamasyonu seklindeki ataklarla
seyreden, otozomal resesif gegisli kalitimsal bir hastaliktir. Hastamizda
da oldugu gibi hastalarin % 90’'ninda ilk atak 20 yasindan dnce gorilr.
Ataklar genellikle kendini sinirflayan, 1-4 giin siren 38-40 “C'yi bulan
ates ve beraberinde peritonit, plérit, sinovitle seyreden niteliktedir. Ancak
ates, atagin siresi ve agrinin yerinin tipik olmadi§i inkomplet ataklar
da olabilmektedir. Hastalarin % 95'ine yakin bir béliminde periton

Resim 2. Hastanin Toraks BT goérintiilemesinde sag gogus
on duvarinda, kardiyofrenik ag¢i proksimalinde, 15x45 mm
boyutlarinda, kontrast tutmayan lezyon izlendi.
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inflamasyonu gortlirken sirasiyla daha az oranlarda sinovya ve plevra
etkilenmektedir (1). Hastamizda da her U serdz zarda tutulum mevcuttu
ancak mevcut atak ve oOnceki ataklarin hicbirinde ates olmamasi
hastamizin ataklarinin tipik bir atak olmadigini distindirmekteydi.

Sinovyumdaki inflamasyon hastalarda lokal kizariklik, sislik ve
agri ile karakterize artrit olarak kendini gostermektedir. Artrit, artralji
ve myalji hastaligin 18 yasindan dnce basladigi kisilerde 18 yasindan
sonra baglayanlara gére anlaml olarak daha sik olur (6). AAA artritinin
insidansi etnik kokene gore degismekte olup Ttrk, Arap ve Ermenilerde
Yahudilerden anlamli olarak daha diistik oldugu rapor edilmistir. Artrit
Yahudilerde %77, Tiirklerde %47, Araplarda %37 ve Ermenilerde %21
oraninda gorilmektedir (1,3,7).

AAA artriti genellikle monoartikiilerdir ve destriktif degildir. En sik
diz, ayak bilegi ve el bilegini tutar. 1-2 giin i¢inde siddetlenir ve 7 giinde
gegcer. Ataklar arasinda eklem normaldir (5). Olgumuz da ilk ataginin diz
ekleminde artrit niteliginde oldugunu ifade etmekteydi. Ayrica mevcut
atag da sol dizde gelisen ve kisa stirede kendini sinirlayan artrit ve
gogus agrisi seklinde idi.

Eklem tutulumu hastalarin %70'inde monoartikuler, %26'sinda
oligoartikiiler ve %4'iinde poliartiikiler tutulum seklinde olmaktadir (5).
En sik alt ekstremitenin biyik eklemlerinde tutulum olmakla birlikte
omuz, temporomandibuler, sternoklavikiler, sakroiliak, spinal ve kugik
eklemleri de tutan AAA artritleri rapor edilmistir (5). Khuffash ve Majeed
(8) krikotirod eklem tutulumu bildirmiglerdir. Yildiz ve ark. (9) 36 AAA
hastasinin kemik sintigrafisi taramasinda artrit oraninin %72 oldugunu
ve hastalardan 1 tanesinde sternoklavikiler eklem tutulumunun
oldugunu belirtmislerdir. Bu hastadaki eklem tutulumu poliartikiiler
niteliktedir. Ince ve ark. (10) ise AAA artritli 124 cocugu retrospektif olarak
incelemisler ve hastalarin %12'sinde kiigiik eklem tutulumu oldugunu
ve 1 cocukta sternoklavikiler eklem tutulumu oldugunu bildirmislerdir.
Bu olguda sternoklavikiler eklem tutulumuna kalga ve omuz
eklemlerindeki tutulumlarda eslik etmis ve kalga eklemindeki tutulum
kronik-destriiktif hale gelmistir (10). Bizim hastamizda yapilan toraks
BT gorintiilemesinde kostokondral eklemde tutulumun gésterilmesi ve
nonsteroid antiinflamatuvar ve kolsisin tedavisi altinda 4 gin sonraki
toraks MR incelemesinde inflamasyonun gerilemesi tutulumun AAAnin
eklem tutulumu oldugunu desteklemektedir.
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Sonug olarak, AAA artriti klinik olarak cesitli formlarda ortaya
cikabilir. AAA" da goégis agrisinin tek sebebinin plérit olmadigi nadir
de olsa kostokondral eklem gibi AAA igin tutulumu atipik olan sinovyal
eklemlerin tutulumunun da agriya sebep olabilecegi akilda tutulmalidir.
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