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CASE REPORT

Plevral Sivinin Bir Nedeni Ailevi Akdeniz

Atesi

A Cause of Pleural Effusion is Familial Mediterranean Fever

Efsun Gonca Ugur Chousein', Sinem Karaosman lliaz2, Hilya Abali’, Sakine Oztirk!, Emel Caglar'

Ozet

Abstract

Kirk bir yasinda kadin hasta tekrarlayan ates, sol yan
agnsi, nefes darhigr yakinmalaryla bagvurdu. Arka-6n
akciger grafisinde solda plevral efizyon ile uyumlu
goérinim saptandi. Torasentez ile alinan plevral sivi
érnekleri eksuda ézelliginde olup nétrofil hakimiyeti
mevcuttu. Hastaya pléropnémoni tanisiyla antibiyote-
rapi uygulandi. Kismi klinik ve radyolojik iyilesme ile
taburcu edildi. Uc hafta sonra ayni sikayetlerle tekrar
klinigimize miracaat etti. Hastaya Video Assisted
Torakoskopi uygulandi. Biyopsi sonucu kronik non-
spesifik plérit olarak geldi. Anamnez derinlestirildi-
ginde iki cocugunda Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) oldu-
gu ve hastanin M680I (G/C) heterojen tasiyicisi ol-
dugu &grenildi. Romatoloji balimuiyle konsilte edile-
rek hastaya oral kolsisin 0,5 mg 2x1 baslandi. Bu
tedaviden sonra hastanin klinigi dizeldi, plevral sivisi
geriledi. AAA tanisi olan hastalarinin %95 'inde ana
yakinma abdominal agndir. Abdominal agr olmaksi-
zin plevral agn nadirdir. Plevral sivi doha da nadirdir.
Plevral efizyonlarin etiyolojisini arastirirken Akdeniz
boélgesinde yer alan ilkemizde, AAA'nin de plevral
sivi nedeni olabilecegini aklimizda tutmamiz gerek-
mektedir.

Anahtar Sézcikler: Gogis agnsi, plevral sivi, Ailevi
Akdeniz Atesi.

Familial Mediterranean fever (FMF) is an autoin-
flammatory disease characterized by recurrent ab-
dominal pain and fever episodes. Pleural pain and
effusion can also be seen, but rarely in the absence
of abdominal pain. FMF is treated with colchicine to
control symptoms and to prevent amyloidosis and
renal failure. A 41-year-old woman was admitted to
our hospital due to recurrent fever, chest pain, and
dyspnea. She had an exudative pleural effusion and
responded to antibiotic therapy with partial radio-
graphic resolution. She had recurrence of her symp-
toms three weeks after the completion of therapy.
Pleural biopsy by video-assisted thoracoscopy re-
vealed chronic non-specific pleuritis. The patient
disclosed that two of her offspring had FMF. Gene
analysis showed she was heterozygous carrier of
Mé80I (G/C) mutation. Treatment with colchicine led
to resolution of her symptoms and of the pleural
effusion. Turkey has a high prevalence of FMF. Pul-
monologists should consider FMF in the differential
diagnosis of patients with recurrent pleural effusions.

Key words: Chest pain, pleural effusion, Familial
Mediterranian Fever.
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Plevral efizyon plevral boglukta sivi birikimi ile karakterize
g6gus hastaliklari ve gég§is cerrahisi bélimlerince sik
rastlanan klinik sorunlardan biridir. Tirkiye'de yaklasik
yilda 280 bin plevral efizyonlu hastaya rastlanmaktadir
(1). Gégus hastaliklarinca hastalara éncelikle torasentez
uygulanarak ayirici taniya gidilmeye caligilir (2,3). En sik
rastlanan  nedenler kalp  yetmezligi, pnémoni ve
malignitelerdir (4).

Ailevi Akdeniz atesi (AAA), gogunlukla Akdeniz irkinda
rastlanan ataklar halinde ortaya ¢ikan atesli bir hastaliktir.
Kisa sireli ataklar seklindeki atese, periton, sinovyal
membran, tunika vajinalis ve plevra gibi serdéz zarlarin
iltihabi eslik etmektedir. ik bulgu genellikle 20 yasindan
énce ve én planda peritoneal semptomlar seklinde ortaya
cikar (5,6). ilk manifestasyon olarak plérezi ile basvuru,
nadir rastlanan bir durumdur. Alinan materyal genelde
eksida formunda ve polimorfonikleer hicre hakimiyeti
gostermektedir (6).

Burada, Ulkemizin de aralannda bulundugu Akdeniz
Ulkelerinde, plevral efizyon nedenleri arasinda AAA’nin

da bulundugunu hatirlatmak amaci ile olgumuzu sunmak

istedik.

OoLGU

Kirk bir yaginda bayan hasta, ates, sol yan agrisi ve nefes
darligr yakinmalari ile acile bagvurdu. Son 3-4 yildan beri
tekrarlayan ates ve gdgis agnsi yakinmalan mevcuttu.
Yakinmalan 4-5 ginde hafifleyerek gecmekte ve ataklara
karin agnsi eslik etmemekte idi. Ataklar menstriel siklus
ile de iligkili degildi.

Fizik muayenede: vicut isisi; 38,9°C, sol hemitoraks alt
zondan solunum seslerinde azalma ve matite aliniyordu.
Diger sistem muayeneleri dogaldi. Arka-6n akciger grafi-
sinde sol sinus kapali idi.

Laboratuvar incelemede, akut faz reaktanlari; sediman-
tasyon hizi 81 mm/saat, beyaz kire 13.1 10 e3/ul, C
reaktif protein 173 mg/L olarak saptand:. idrar bulgulan
normaldi. Elektrokardiografisi normal sints ritminde idi.
D- Dimer negatif saptandi. Soldan torasentez yapildi ve
serdz sivi alindi. Sivi eksiida niteliginde ve polimorfonik-
leer hicre hékimiyeti mevcuttu. PPD 10 mm idi.

Hasta; pléropnédmoni disinilerek plevral sivinin diger
nedenleri ekarte edildikten sonra antibiyotik tedavisine
alindi (sefuroksim aksetil 750 mg 2x1 i.v., klaritromisin
500mg 2x1). Kismi klinik ve radyolojik dizelmenin ardin-
dan taburcu edilen hasta, G¢ hafta sonra sol yaninda
siddetli agn ile tekrar klinigimize miracaat etti. Solda sivi
dustndiren arka-6n akciger grafisi (Sekil 1) ve toraks

bilgisayarli tomografisinin ardindan bu kez hastaya bron-
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koskopi yapildi. Bronkoskopide, her iki endobronsial
sistem normal saptandi. Sol alt lobdan lavaj alindi; lavaj
sivisinda, lenfositler, polimorfonikleer l&kositler, makro-
fajlar ve brong epitelyum hicreleri tespit edildi. Gégus
cerrahisi ile konsilte edilen hastaya VATS (Video Assisted
Torakoskopi) uygulandi. VATS patoloji sonucu kronik non
spesifik plérit olarak raporlandi.

Sekil 1: Akciger grafisinde plevral sivi ile uyumlu solda orta zona kadar

devam eden opasite.

Hastanin anamnezi derinlestirildiginde iki cocugunun da
AAA tanisi oldugu &grenildi. Hastanin gen mutasyonu
arastinldi, M608I(G/C) heterojen tasiyicisi oldugu &gre-
nildi. Bunun ardindan romatoloji bélimi ile konsilte
edilen hastanin antibiyoterapisi sonlandirlarak hastaya
oral kolsisin (0,5 mg 2x1) baslandi. Hastada kolsisin
tedavisine yanit alindi. Hasta ayaktan kontrole gelmek
Uzere taburcu edildi. Taburculuk sonrasi ayaktan kontrol

grafilerinde sivinin tamamen kayboldugu gézlendi (Sekil

2).

“_.
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Sekil 2: Kolsisin tedavisi sonrasi kontrol akciger grafisinde soldaki sivi

belirgin derecede azaldi.
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TARTISMA

Goégus hastaliklar ve gdgUs cerrahisinin kimi zaman
birlikte tani koymak zorunda kaldigi plevral efizyonlar, en
sik rastlanan klinik sorunlardan birini olugturur. Turkiye'de
yaklasik yilda 280 bin plevral efizyonlu hastaya rastlan-
makta ve taniya yoénelik tetkiklere bagvurulmaktadir (1).
Plevral boglukta sivisi olan hastalarin coguna torasentez
yapmak zorunda kalinmakla beraber lateral dekibit gra-
fide 10 mm’den az sivi olmasi ya da bilinen kalp yetmez-
ligi olan hastada swvinin iki tarafli olmasi durumunda
torasentez icin acele edilmeyip tedaviye yanit beklenebilir.
Light kriterleri 1g1ginda, torasentezle alinan plevral svi
klasik olarak eksida ve transida olarak siniflanir. Tran-
stda vasfindaki sivilarin siklikla plevral sivinin Gretimi ve
dagilimindaki sistematik bir aksamadan kaynaklandig
dusunilor. Eksida vasfindaki sivilarin ise plevra yizeyin-
deki ve kapiller damarlardaki bozukluktan kaynaklandig
distnilor. Bu ayinmin yapilmasinin en énemli nedeni ileri
tetkik gerektirmeyen transida vasfindaki sivilar ilk planda
segebilmektir. Bunlara érnek olarak kalp yetmezligi, bérek
yetmezligi, siroz gibi hastaliklar gésterilebilir (2,3). Plevral
sivilarin nedenlerine genel olarak bakacak olursak en sik
kalp yetmezligi, pnédmoni ve malignitelere bagl sivilara
rastlanir (4). Torkiye’de bunlara tiberkilozun da siklikla
eklendigi bilinmelidir. Bu durumda gégUs hastaliklarinca
eksida dzelligindeki sivinin etiyolojisi aydinlatiimaya cali-
sihir. Sivinin gérinima, sitolojisi, hiicre sayimi, mikrobiyo-
lojik ve biyokimyasal caligmalar yapilir. Tanisal algoritma
plevral biyopsisini ve VATS/ torakoskopiyi de kapsar.

AAA, cogunlukla Akdeniz irkinda rastlanan ataklar halin-
de ortaya cikan atesli bir hastalktir. Kisa streli ataklar
seklindeki atese, periton, sinovyal membran, tunika vaiji-
nalis ve plevra gibi seréz zarlann iltihabi eslik eder. ik
bulgu genellikle 20 yasindan énce ve 6n planda perito-
neal semptomlar seklinde ortaya cikar (5,6). Ates taninin
olmazsa olmaz kriteridir. Genelde 38° Gzerinde olur ve
baslayip kaybolmasi 1-3 ginltk bir sirede gerceklesir.
AAA olan hastalarin %90°inda atese eslik eden ana ya-
kinmalan abdominal agndir. Agn 6-12 saatte ortaya
cikar ve 24-48 saatte siddetini azaltmaya basglar. Perito-
neal irritasyon bulgular ve akut faz reaktanlarinda yik-
selme olur. Bazen diyare de tabloya eslik eder. Ayrica
artralji, artrit, miyalji ve perikardit bulgular ile ortaya
cikabilir. Skrotal atak da nadiren gérilen durumlardandir
(7). Ik manifestasyon olarak plérezi ile basvuru nadir
rastlanan bir durumdur. Abdominal agrn olmadan sadece
g6gUs agnsi ve sivi gelisimi gibi plevral bulgulara rast-
lanmasi daha da nadir bulgudur (8-11). Alinan materyal

genelde eksida formunda ve polimorfonikleer hicre
hakimiyetindedir. Nadiren eozinofil hé&kimiyetine de rast-
lanabilir (6). Uygun tedavi rejimi ile sivi tamamen kaybo-
lur. Hastaligin prognozunu ilerleyen dénemlerinde geligsen
amiloidoz belirler. Bu durum ileride bébrek yetmezligi
yapabileceginden, hastaligin hangi manifestasyonu olursa
olsun, kolsisin, silfasalazin ve bazen de metotreksat ile
tedaviye baglanmalidir (7,12).

Otozomal resesif olan hastaligin siklikla MEFY gen mu-
tasyonlanyla iligkili oldugu saptanmis olup, Turklerde en
stk M694V, M680I, V726A, E148Q mutasyonlarina rast-
landigr bilinmektedir. Hem homozigot hem heterozigot
olgularda semptomlarin ortaya cikabilecegi bilinmektedir
(7,9,13). Bizim olgumuzda M680I mutasyonu, heterozi-
got olarak saptanmistir.

AAA’ll hastalarda erken tani ve tedavi renal amiloidoz
gelisimini énlemektedir. AAA, gégis agrisi ve atesle bas-
vuran plevral sivili hastalarda, ézellikle de rutin nonspesi-
fik tedaviye yanit alinamadiginda ve hastaligin sik rast-
landigr bélgelerde ayiricr tanilar arasinda disintlmelidir.
Gerek gen mutasyon analizi gerekse kolsisin gibi ilaclara

yanit ile tani teyit edilmelidir.

SONUC

Plevral efizyon plevral boglukta sivi birikimi ile karakterize
g6g§Us hastaliklan ve gégis cerrahisi bslimlerince sik
rastlanan klinik sorunlardan biridir. Akdeniz bélgesi Ulke-
lerinden olan Turkiye’'de gégis agnsi ve atesle bagvuran
plevral sivili hastalarda; 6zellikle de rutin nonspesifik
tedaviye yanit alinamadiginda, ayincr tanilar arasinda
mutlaka AAA da disinilmelidir. Erken tani ve kolsisin
tedavisi ile ileri gelisebilecek bobrek yetmezliginin énine

gecilebilmelidir.
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