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ÖZET 

Günüm~e değin Türkiye 'de azımsan
mayacak sayıda ailevi Akdeniz humması 
uakası bildirilmesine karşın, bu hastalık 
ile amiloidoz arasındaki ilgi yeterince vur
gulanmam ış tır. 

3 yıllık bir sürede gözlediğimiz 9 aile
vi Akdeniz humması rıakasında renal bi
yopsi yöntemiyle % 88,8 oranında amiloi
doz olgusu saptanmıştır. Bizim bu sonu
cumuz Türkiye 'de ailevi Akdeniz humma
sında amiloidoz görülme sıklığının yüksek 
olduğunu düşündürmektedir. 

SUMMARY 

Although there are some case reportı 
about familial Mediteranean feuer (FMF), 
the ineidence of amyloidosis in this disea
se has not been descibed briefly in Tur
key up to date. 

During last three years (1975-1978) 
we haue folloued 9 cases of FMF in our 
clinic and we haue fo und ineidence of re
nal amyloidosis about 88.8 % by kidney 
biopsy. 

Our results suggest that the ineidence 
of amyloidom in FMF is uery high in 
Turkey. 

Dr. Aydoğan ÖBEK (**) 
Dr. Yaşar YÜCEL (***) 

Aitevi Akdeniz humması (Familial 
Mediterranean Fever), etnik gruba ilgin 
genetik bir hastalık olup, peritonitis, plö
ritis, sinovitis veya erisipel 'e benzer olgu
ların eşlik etti~i kısa süreli ateş nöbetle
riyle karakterizedir. 

Paroksismal peritonit 1 4 ·ı 5 
, periyo

dik hastalık ı 0 , p'eriyodik peritonit1 ı, 
ailevi paroksismal poliserösit1 6

, ailevi re
kürrent poliserösit6 gibi çeşitli isimler al
tında incelenen bu hastalık günümüzde ge
nellikle ailevi Akdeniz humması ''Familial 
Mediterranean Fever" ismiyle tanımlan
maktadır5. 

Ailevi Akdeniz humması hemen he
men bütün Akdeniz ülkelerinden bildiril
miş ise de bu hastalık üzerinde en geniş 
incelemeler İsrail 'de yapılmıştır. İsrail1i 
araştmcılar Heller, Sohar ve Sherf tara
fından Akdeniz hummasında tanı kriter
leri aşa~ıdaki şekilde tanımlanmıştır. 

ı. Çeşitli zaman aralıklarıyla (Bazı 
kez bir yılın üzerinde) tekrarlayan kısa Ili
reli ateş nöbetleri 

2. Ateşe karın, göl\ls, ekleml• .,. de-
ri gibi ~lerm-18..,. tDtııiçuıda ... 

(*) Bu çallfmGIIın .onuçlan "Vııth IntemtJtional Congre•ofMI]IIııo~Dgy.J 
Montreal12-23 Junit 1978 "de sunulmuştur . 

(**) Bursa Vniuersitesi Tıp Fakültesi Iç HastiJlıklan Kiinü6ii-Profriiirii 
(***) Bursa Vniversitesi Tıp Fakültesi Iç Hastalıklan Künüsii Uzman Asistanı 
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nh Rlinik gösterimler eşlik eder. Bazı kez 
ateş nöbetleri tek başınadır. Sistemlerde
ki ag"nh klinik gösterimieri eşlik etmeden 
de görülebilir. 

3. Yukardaki semptomlan açıklaya

cak belirli bir etkene ilgin bulgulann ol
maması. 

Yine Sohar ve ark.1 9 1967 yılında 
Akdeniz'e komşu ülkelerdeki vakalardan 
oluşumlaşan toplam 4 70 vakalık serideki 
incelemeleri ile aşag"ıdaki tanı kriterlerini 
vurguladılar. 

1. Çeşitli zaman aralıklanyla tekrar
layan kısa süreli ateş nöbetleri 

2. Ateşe eşlik eden batın, gögüs, ek
lemler ve deri gibi sistemlere ilgin ag"rılı 

klinik gösterimler 
3. In vivo ve postmortem inceleme

lerde tabioyu açıklayabilecek belirli bir 
etken veya patolojik bulgunun olmaması 

4. Amiloidozis: Klinik olarak nefro
pati ve anatomik olarak periretükilin tipte 

5. Otosomal, kalıtsal özellikler 
6 . Akdeniz ırkı insanlannın özellikle 

Sephardik yahudilerin ve ermenilerin ön 
planda seçimi 

Sohar ve ark. 1 9 amiloidoz olgusuna 
büyi!k deg"er vermekte ve şüpheli vakalar
da b:u olgunun ısrarla aranmasını bildir
me~tedirler. İsrail1i araş tıncılann 5 

• 
6 

• 
1 9 

amiloidozis'in allevi Akdeniz humması '

nda? kaçınılmaz sonuç ve renal yetmezlik
ten; ölüm sebebi oldu~unu bildirmelerine 
karşin, bu hastalık Amerika 'da daha iyi 
bir P,iognoz göstermekte ve hastalı~ın sey
rinde amiloidozis çok düşük oranda görül
mektedir1 2 

• 
1 6

• 

_Türkiye'de ise birçok araştıncı1 • 4 • 
s . ~.ı7 . ıs.ıo.ıı.ı 3 ~dan azım-

sanmayacak sayıda allevi Akdeniz hum
ması vakası bildirilmiş olmasına karşın, 

bazı araştıncılann hastalık ile amiloidoz 
olgusu arasındaki ilgili yeterince vurgu
lamadıklan ve proteinüri görüldüg-ü halde 
renal biyopsi yapılmayan vakalannın 
sayıca çok oldugu ve bildirilen amiloidoz 
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·1 ı 
'11 

görülme sıklıg"ının bu nedenle birbirinden 
çok uzak (% 0- % 60) -degerlerde o!dÖ~ 
görülmektedir. : 

' Biz, kuruluşu yeni olan fakültem~de 
3 yıllık bir sürede gözleme fırsatı buldu
g"umuz 9 ailevi Akdeniz humması vak&sın

da, bu hastalık ile amiloidoz olgusu alıısın
daki ilgiyi renal biyopsi yöntemiyle aıiiş. 
tırdık ve ülkemizde ailevi Akdeniz hum· 
ması 'nda amiloidoz görülme sıklıgını ı!eiir· 
lerneye çalıştık. 

GEREÇ VE YÖNTEM 

Bu çalışma Bursa üniversitesi Bursa 
Tıp Fakültesi İç Hastalıklan klinig"inde 
3 yıllık bir sürede gözlenen 9 ailevi Ak
deniz humması vakasını içermektedir. 
V akalara allevi Akdeniz humması tanısı 
Sohar ve ark. 1 9 'nın bildirdigi tanı kıiter
lerine göre konmuştur. Hastalarda perife
rik kan sayımı, lökosit formülü, sediman
tasyon, serum ike, kreatinin, asit ürik, Na, 
K, CI, Ca düzeyleri , serum total protein, 
protein elektroforez, IgG, lgA, IgM dü
zeyleri belirlenmiş , aynca L. E. (Lupus 
eritematosus) hücresi ve R. F. (Rheuma
toid factor) araştınlmıştır. Her hastada 
en az 3 kez bekletilmeyen taze idrarda 
dansite, protein ve sediment incelemesi 
yapılmış, proteinüri saptananlarda kanti
tatif degerlendirme Esbach belirteel yön
temiyle yapılmıştır. Aynca her hastada 
endojen kreatinin klirensi ve maksirnal 
renal konsantrasyon kabiliyeti ölçülmüş
tür. 

Grafik tetkik olarak, akci~er, rnide
duodenum, kolon, İ. V. Pyelografi ve art
ralji yakınmalan olanlarda eklem grafileri 
çekilmiştir. Hastalarda renal biyopsi, 10 
mg diazepam 1. M. uygulamasıyla preme
dikasyon satlandıktan sonra 1 amp. 
% 76 'lık Urografin İ. V. yavaşça verilerek 
lokal anestezi ile TRU-CUT disposahte bi
yopsi i~neleri (Travenol Lab. Snc. Dees
field Dinois U. S. A.) ile skopi altında ya-



pılmış , böbreğin alt kutbundan 0.5·1 cm 
büyüklüğünde alınan parça % 101uk for· 
mol içersinde korunmuştur. Yapılan para· 
fin kesitlerine Hematoksin-Eosin, P. A. S., 
Trikrom boyama yöntemleri uygulanmış 
ve amiloid birikimi Cresyl· Violet boyama 
yöntemiyle araştınlmıştır. 

BULGULAR 
Çalışmamızı oluşturan 9 ailevi Akde· 

niz humması hastada yaş ortalaması 30.5 
(16-45) yaş olup, cinsiyet dağılımı ; 6 er· 
kek, 3 kadın idi. 

Hastalarımızın hepsi Türk ırkından 

olup, yahudi, ermeni ve arap hastamız 
yok idi. Hastalık 5 hastamızda 10 yaş ön· 
cesi ve 5 hastamızda ise 10 yaştan sonra 
başlamıştı. Ve hastalarımızın 2'si ailevi 
öykü veriyordu. 

Ateş 9 hasta (% 100) da gozlendi. 9 
hasta (% 100) da kann ağrısı, 2 hasta 
(% 22.2) da göğüs ağrısı, 6 hasta (% 66.6) 
da eklem ağnsı vardı. Hiçbir hastada deri 
lezyonu gö2llenmedi. 8 hastada (% 88.8) 
süregen proteinüri saptandı ve ortalama 
günlük protein atılımı 2·10 gr idi. 

Hastalanmızın hepsinde de renal bi· 
yopsi yapıldı ve Cresyl-Violet yöntemiy· 
le 8 hasta (% 88.8)' nın böbreklerinde 
arniloid birikimi saptandı. Renal amiloi· 
doz saptanan bu hastalarda glomerul fılt·. 
rasyon hızı normal değerlerde bulundu ve 
serum azotemi düzeyleri normal idi. 

Hastalarımıza ilgin veriler Tablo: 1 '· 
de gösterilmiştir. 

TARTIŞMA 

Ailevi Akdeniz humması bulgulan 
gösteren 9 vaka Bursa Tıp Fakültesi İç 
Hastalıklan kliniğinde 3 yıllık bir sürede 
görüldü. Kuruluşu yeni ve yatak sayısı ve 
hasta kabul etme kapasitesi oldukça kısıt· 
lı olan bir iç hastalıklan kliniği için orta· 
lama 3 yıllık bir sürede bu sayıda vakanın 
görülmesi bu hastalığın ülkemizde hiç de 
ihmal edilemeyecek sıklıkta görülebilece· 
ğini göstermektedir. Literatür incelendi· 
ğinde günümüze değin 250'nin üzerinde 
ailevi Akdeniz humması vakasının yayın· 

landığı görülmektedir. 
Ailevi Akdeniz humması'nın en ciddi 

ve kaçınılmaz komplikasyonu amiloidoz· 
dur2 

• 
3 

• 
5 

• 
6 

• 
1 9

• İsrail 'de ailevi Akdeniz 
humması ile amiloidoz arasındaki ilgiyi 
çok iyi bir şekilde inceleyen Sohar ve 
ark1 9 68 hastasından 67 'sinde amiloido· 
zun renal yetmezlikten ölüm nedeni ol· 
du~nu ve ölümün 40 yaştan önce görül
me oranının % 90 oldu~nu bildirerek, 
ailevi Akdeniz humması 'nda amiloidozun 
öldürücü bir koroplikasyon olduğunu ve 
amiloidozun klinikte ön planda nefro· 
pati olarak görüldüğünü ve bu nefropati· 
nin ilerleyici karakter göstererek üreml· 
den ölüme neden oldu~nu vurgulamıştır. 

A.B.D. de ise Siegal16 50 vakalık ve Rei· 
man 1 2 300 vakalık çalışma serilerinde 
amiloidoz saptamadıklannı ve hastalığın 

A.B.D. de daha iyi bir seyir gösterdiğini 
bildirmişlerdir. 

TABLO ı · HASTALARI M IZA ILGIN BULGULAR 

Ha st . 
Vaka Basl . 
No. Yaş Cins Yaşı 

ı 45 K ıs 
2 22 E 7 
3 ı6 K ı 

4 16 K ı o 
5 34 K ı4 

6 ı8 E 0,25 
7 40 E 24 
8 27 E 7 
9 22 E ı2 

Allevi Ateş Karın 

öykO a!jrisı 

+ + + 
+ + 
+ + 
+ + 

+ + + 
+ + 
+ + 
+ + 

+ + + 

Gö!:IUs E klem Deri Renal 
a!lnsı a!lrısı lezyonu b iyopsi 

+ 

+ 

+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 

A MI LO IDOZ 
AMILOIDOZ 
AMILOIOOZ 
AMILOIDOZ 
AMILOIDOZ 
NORMAL 
AMILOIOOZ 
AMI LOIOOZ 
AMILOIDOZ 
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Türkiye 'de birçok araştıncı tarafın

dan 250'nin üzerinde ailevi Akdeniz hum
ması vakası bildirilmesine karşın, çogu 
araştıncılannı · 4 

• 
9 

• 
1 8 

• 
2 0 

• 
2 3 bu hastalık 

ile amiloidoz arasındaki ilgiyi yeterince 
vurgulamadıklan görülmektedir. Yayınlar
dan bir bölümü sadece ilginç vaka bildiri
mi şeklinde literatürde yer almakta ve bu 
yayınlarda amiloidoz oranı % O olarak gö
rülmektedir. Ancak bu rakamlar amiloi
doz görülme sıklıgını göstermekten uzak
tır. Ailevi Akdeniz humması üzerinde çe
şitli yayınlan Bulunan Sipahioglu ı 7 • ı 8 , 

çalışmalannda bu hastalık ile amiloidoz 
arasındaki ilgiye değinmesine karşın, has
talannda amiloidoz saptarna yöntemine 
ve amiloidoz görülme sıklığına açıklık ge
tirmemekte ve büyük proteinüri saptadıgı 
hastalannda amiloidoz olma olasılıgından 
söz etmektedir. Oysa büyük proteinüri, 
saptadıgı hastalannda başka bir nefropati 
tipi olma olasılıgı da vardır. Aynca eser ve 
de geçici proteinüri görülmesi halinde de 
amiloidoz olgusunun saptanması da ola
naklıdırı 9 • öte yandan ailevi Akdeniz 
humması ile amiloidoz arasındaki ilgiyi 14 
yılda 110 vaka gibi geniş bir hasta mater
yelinde renal biyopsi yöntemiyle incele
yen özdemir ve Sökmen amiloidoz oranı

nı % 60 olarak bildirmektedirler 7 • 

Bizim çalışma serimizde vaka sayısı 

çok olmamakla birlikte % 88.8 oranında 
saptadıgımız amiloidoz görülme sıklıgı, 

Türkiye'de diğer araştmedann bildirdik
leri oranlardan yüksek olduğu görülmek
tedir. Bizim % 88.8 oranında ve özdemir 
ve Sö km en 'in % 60 oranında bildirdikleri 
amiloidoz oranı, ülkemizde ailevi Akdeniz 
Humması 'nda amiloidoz görülme sıklığı

nın yüksek olduğunu göstermektedir. Bu 
durum İsrail'deki bulgularla uyum göste
rirken A.B.D. ndekiyle ters düşmektedir. 

Aynca bizim ortalama 3 yıllık bir sü
rede 150 böbrek hastasında yaptığımız re
nal biyopsi ile saptadığımız. 19 amiloidoz 
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vakasında ailevi Akdeniz humması amiloi
doz yapan nedenler arasında % 42.1 oran· 
la ilk sırada yer almaktadır. öte yandan 
Sökmen ve Özdemir2 2 200 nefropatik 
hastada biyopsi ile 63 amiloidoz olgusu 
saptadıklannı ve % 51 oranla' ailevi Ak
deniz humması 'nın amiloidoz yapan ne
denler arasında ilk sırada yer aldıgını bil
dirmişlerdir. 

Sonuç olarak; bizim bulgulanmız 

vaka sayısı yeterli olmamakla birlikte, ül
kemizde ailevi Akdeniz humması 'nda 
amiloidoz görülme sıklığının çok yüksek 
oldugunu düşündürmekte ve bu yönü ile 
özdemir ve arkadaşlannkilere paralel 
düşmektedir. Bunun dışında ülkemizde 
bu konuya daha fazla eğinilmesi gerekti
ğini ve vakalann çok sayıda ve uzun süre 
gözlendiğinde ; belki de bütün vakalar iç in 
amiloidozun kaçınılmaz bir olgu olabile
ceği gibi bir sonuca varmak ihtimali de 
doğmaktadır. 
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