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Ailevi Akdeniz Atesi (Familial Mediterranean
fever: FMF) aralikl, kararsiz ates ve serozal
inflamasyon  ataklar1 ile karakterize bir
bozukluktur. FMF gen (MEFV) klonlanmasi, bu
hastaligin farkli klinik belirtilerine yol agan
olaylarin diizenini anlamamiz i¢in Umit vaat
etmektedir. Aksi belirtilmedik¢e ataklar arasinda
aciklanamayan  proteiniiri varligi renal
amiloidozisi isaret edebilir. Tedavisiz kalmis
FMF'in  inflamatuvar  ataklarinin  &nemli
morbidite nedeni olmasina ragmen, mortalitenin
ana kaynagi ilerleyici ikincil (AA) amiloidozdur
(1). FMF’de bobrek tutulumu genellikle AA
amiloidoza ikincil olup, baz1 tedavisiz olgularda
renal yetmezlige yol agabilir. FMF’de ayni
zamanda vaskiilit, kresentik nefrit, hizli ilerleyen
glomeriilonefrit, IgA nefropati, IgM nefropati,
diffiiz proliferatif ve glomeriilonefrit
bildirilmistir (2).

I¢ hastaliklar1 poliklinigine nefes darligi ve 6dem
sikayeti ile bagvuran 36 yasinda erkek hasta 1
hafta 6nce bagka bir merkeze ayni yakinmalar ile
basvurmus yapilan ekokardiyografik incelemede
(EKO) minimal perikardiyal ve plevral eflizyon
tespit edilerek kolsisin tablet recete edilmis.
Kolsisin tedavisi altinda ayn1 yakinmalar1 devam
eden hasta poliklinige tekrar basvurdu. Fizik
muayenesinde pretibial 6dem, yapilan
tetkiklerinde aktif idrar sedimenti, 2.5 gr\giin
proteiniiri saptanan hasta nefritik sendrom olas1
Oon tanistyla i¢ hastaliklar1 klinigine yatirilds;
diiiretik tedavi ile semptomlar1 diizeldi, nefritik
sendrom etyolojisi i¢in yapilan tetkiklerinde
ANA, ANCA, hepatit belirtegleri ve HIV negatif
olarak saptandi, kompleman C3 ve C4 (C3, C4)
normaldi, renal doppler ve iiriner ultrasonografi,
g0z dibi muayenesi normal saptandi. Yakin
zamanda gecirilmis  enfeksiyon ve ates

tariflemeyen hastada, kronik ilag¢, herbal,
uyusturucu kullanimi yoktu. Kontrol
ekokardiyografide perikardiyal efiizyon ve
infektif endokardit ile uyumlu bulgu tespit
edilmedi. Hastaya renal biyopsi Onerildi fakat
hasta kabul etmedi. Nefes darligi ve O6dem
yakinmalar1  diizelen hastaya  perindopril,
furosemid baslanarak, ailede (teyze ve dayi)
FMF o0ykiisii olmasi, kolsisin altinda perikardiyal
ve plevral eflizyonun diizelmesi nedeni ile
kolgisin  regete edilerek taburcu edildi.
Taburculuk 6ncesi FMF gen mutasyonu analizi
gonderildi ve hasta 2 hafta sonra kontrole
cagrildi.

Kontrolde aktif idrar sedimenti diizelmisti, 24
saatlik idrarda 200 mg\giin proteiniirisi mevcuttu,
FMF gen mutasyonu analizinde, M694V
mutasyonu  heterozigot  olarak  saptandi.
Literatiirde, inflamasyon nedeni ile immunolojik
glomeriiler hasarin  patogenezden  sorumlu
tutuldugu, FMF’e sekonder kolsisine yanit veren
membranoproliferatif glomeriilonefrit vakalar
bildirilmistir (3). FMF'in inflamatuvar siireci
kendini pekg¢ok diger organ sistemlerinde
gosterebilir. Perikardit FMF'li birgok hastada
tamimlanmis ve hesaplanmis insidanst  %0,7
olarak  bildirilmis olup nadiren kardiak
tamponada yol actig1 bildirilmistir (3). Amiloidoz
FMF’de bobrek tutulumunun en yaygin sekli
olmasina ragmen, FMF'li olgularda
glomeriilonefrit gibi amiloid dis1  bdbrek
lezyonlar1 da tanimlanmstir (2). Kolsisin tedavisi
altinda proteiniirinin  kaybolmasi, FMF ve
mezangial  glomeriilonefritli ~ bir  olguda
izlenmistir (2). Akpolat ve arkadaslari, FMF ve
membranoproliferatif glomeriilonefritli
olgularinda prednizolon ve azathioprin ile
proteiniirinin remisyona ulastigini bildirmislerdir
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(4). FMF geninin (MEFV) kodlamig oldugu
pyrin nétrofillerde inflamasyon down regiilatorii
olarak islev goriirken, mutasyona ugramis pyrin
IL-18 and NF-kB aktivasyonu {izerinden
inflamatuvar sitokin yolaklarinin up-regiilasyonu
ile sonu¢lanmaktadir (5,6). FMF'li hastalalarda
anormal inflamatuvar yanitta pyrin-interacting
protein-1'in rolu olabilecegi bildirilmistir (7).
Kolsisin  olasilikla  mikrotubuli  {izerinden
kemotaksisi  etkileyerek, inflamatuvar alana
16kosit akigim1 bozmasi ve antioksidan etkileri
iizerinden proteiniiri remisyonuna katkida
bulunmus olabilir (2). Deneysel nefropati
modellerinde kolsisin etki mekanizmalarinin
arastirildig caligmalar gereksinim
duyulmaktadir. Hastamiz biyopsiyi red ettigi igin
altta yatan renal patolojiyi saptayacak, renal
biyopsi  yapilamamasma ragmen, Kkolsisin
tedavisi altinda renal bulgularin diizelmesi ve
literatiirde bu konu hakkinda sinirli sayida vaka
sunumu olmasi nedeni ile burada sunulmustur.
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