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Ailesel Akdeniz ateşi ve uzamış febril miyalji 
sendromu: Olgu sunumu
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ÖZ

Karın ağrısı, çocuklarda sık görülen bir yakınmadır, cerrahi ve cerrahi dışı nedenleri 
mevcuttur. Ailesel Akdeniz ateşi, cerrahi dışı nedenler arasında yer almakta ve ateş 
yüksekliği, inflamatuar serozit ile seyretmektedir. Uzamış febril miyalji sendromu, 
Ailesel Akdeniz ateşi ile birlikte görülebilmektedir ve ilk kez 1994 yılında tanımlan-
mıştır. Uzamış febril miyalji sendromunda yüksek ateş, miyalji, karın ağrısı, artrit/
artralji ve döküntüler görülebilmektedir. Bu makalede ateş yüksekliği ve karın ağrısı 
ile başvuran, takibinde eklenen kas ağrıları ile ilk atağı uzamış febril miyalji ve Ailesel 
Akdeniz ateşi tanısı alan bir olgu sunulmuştur. Uzamış febril miyalji sendromunun, 
Ailesel Akdeniz ateşinde atipik klinik belirtilerden biri olduğu ve ilk başvuruda görü-
lebileceği vurgulanmak istenmiştir.

Anahtar kelimeler: Ailesel Akdeniz ateşi, karın ağrısı, uzamış febril miyalji

ABSTRACT

Abdominal pain is a common complain in children which is caused by surgical and 
non-surgical reasons. Familial meditterian fever is one of the common non-surgical 
reasons and the most common syptoms are fever and inflammatory serositis. But one 
of the rare form is protracted febrile myalgia defined first time in 1944. This form may 
coexist with fever, myalgia, abdominal pain, athritis and athralgia. In this article, we 
presented a case with fever and abdominal pain, followed by muscular pain diagnosed 
as a protracted febrile myalgia syndrome and Familial Mediterranean Fever. It is 
emphasized that the prolonged febrile myalgia syndrome is one of the atypical clinical 
manifestations in the Familial Mediterranean Fever and may be seenat the first admis-
sion.
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 GİrİŞ 

 Karın ağrısı, çocuklarda sık karşılaşılan bir yakın-
madır ve çok geniş bir hastalık yelpazesinin sempto-
mu olarak görülebilmektedir. Cerrahi ve cerrahi dışı 
nedenleri mevcuttur. Ailesel Akdeniz Ateşi (AAA), 
cerrahi dışı nedenler arasında yer almakta, periyodik 
ateş yüksekliği ve inflamatuvar serozit ile seyretmek-
tedir (1). Ailesel Akdeniz ateşi uzamış febril miyalji 
sendromu (UFMS) ile birlikte görülebilmektedir. 

Uzamış febril miyalji sendromunda yüksek ateş, yay-
gın kas ağrısı, karın ağrısı, artrit/artralji, hipergamag-
lobulinemi ve erizipel benzeri döküntüler görülebil-
mektedir. Bazı hastalarda AAA ilk atağı, UFMS ola-
rak gelişebilmektedir (2-4).

OlGu

Dokuz yaşında kız olgu, 10 gündür devam eden karın 
ağrısı, son iki gündür eklenen 39°C ateş yüksekliği 
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ve kusma ile başvurdu. Öyküsünde son iki yılda, iki 
kez bir gün süren karın ağrısı ve nedeni bilinmeyen 
ateş yüksekliği olduğu öğrenildi. Yapılan fizik mua-
yenesinde batında üst ve alt kadranlarda yaygın has-
sasiyet, defans ve rebound olduğu, üst ekstremitede 
kas muayenesinde hassasiyet olduğu görüldü. Tam 
kan sayımı normal sınırlardaydı. Ancak akut faz 
reaktanlarında yükseklik (C reaktif protein: 79 mg/
dL, eritrosit sedimentasyon hızı: 104 mm/saat) sap-
tandı. Ağrının sürekli olmaması, abdominal ultraso-
nografisinin normal olması nedeni ile akut karın 
(over patolojisi, akut appendiks) düşünülmedi. Alınan 
tam idrar analizi normal saptandı, kan ve idrar kültür-
lerinde üreme olmadı, viral ve bakteriyal serolojileri 
(Toxoplazma, Rubella, EBV, Parvovirüs, hepatit mar-
kerları, Brucella, Salmonella) negatif saptandı. CMV 
IgM değerinin pozitif saptanması üzerine CMV DNA 
bakıldı ve düşük düzeyde saptandı. Öyküde ateş ve 
karın ağrısı atağının olması nedeni ile AAA için 
genetik mutasyonu gönderildi. Pankreas ve safra 
kesesi patolojileri için yapılan batın tomografisi ve 
ultrasonografisi olağandı. Amilaz düzeyi normal 
sınırlardaydı. Karın ağrısı ve ateş yüksekliği olan 
hasta porfiria grubu hastalıklar için değerlendirildi. 
Öyküde güneş maruziyetinin cilt bulgularının olma-
ması, kan basıncının normal saptanması ve bekleyen 
idrar tetkikinde renk değişikliği olmaması porfiria 
tanısından uzaklaştırdı. 
 Hastanın izleminde ishallerinin başlaması, ateş 
yüksekliğinin ve karın ağrısının 15 gün boyunca 
devam etmesi üzerine inflamatuvar bağırsak hastalık-
ları (İBH) açısından endoskopi/kolonoskopi yapıldı 
ve biyopsi sunucu antral gastrit ve nonspesifik kolit 
ile uyumlu bulundu. Bunun üzerine hastaya proton 
pompa inhibitörü ve 5-ASA tedavisi başlandı. 
İzleminin 10. gününde ishali geriledi, ancak karın 
ağrısı ve kas ağrısı yakınmalarında artış saptandı. 
Hasta özellikle üst ve alt ekstremitede yaygın kas 
ağrısı tanımlamaktaydı. Bakılan periferik yayma ve 
kemik iliğinde atipi görülmedi. Kreatin kinaz, RF, 
ASO, Ig D, C3 ve C4 normal sınırlarda değerlendiril-
di. ANA, Anti-dsDNA, ANCA negatifti. IgM değeri 
yüksek saptandı (IgM: 355 mg/dL, N: 304-322). 

Akciğer grafisi normal, PPD testi anerjikti. Göz mua-
yenesi, ekokardiyografisi ve EMG incelemesi normal 
olarak değerlendirildi. Yirmi gün boyunca günde 2 
kez 38-39°C ateş yüksekliği ve ataklar halinde karın 
ağrısı ve son 10 günde artış gösteren kas ağrısı, izle-
min 22. gününde tedavi almaksızın geriledi. Akut faz 
reaktanlarında gerileme saptandı. Hastanın bu tarihte 
AAA gen analizi sonuçlandı, M694V heterozigot, 
V726A heterozigot mutasyon saptandı. Ateş yüksek-
liği ve karın ağrısının tipik AAA kliniğinin dışında 72 
saatten uzun sürmesi, devamında gelişen kas ağrısı 
bulgularının AAA hastalarında görülen uzamış febril 
miyalji sendromu ile uyumlu olması ve kliniği açık-
layacak infeksiyöz, malign ve romatolojik hastalıkla-
rın dışlanması nedeni ile AAA tanısı doğrultusunda 
kolşisin tedavisi başlandı. Tedavinin beşinci gününde 
karın ağrısı, kas ağrısı ve ateşi olmayan, akut faz 
reaktanları normal sınırlarda seyreden hasta AAA 
tanısı ile takibe alınarak taburcu edildi. Poliklinik 
kontrollerinde 5-ASA tedavisi azaltılarak üçüncü 
ayda tamamen kesildi. Hastanın anne, baba ve kardeş-
lerinin AAA açısından değerlendirilmesi planlandı. 
 
 TArTıŞMA

 Karın ağrısı, çocukluk yaş grubunda sık görülen 
bir semptomdur (%15) (1). Hastanın yaşı, ağrının 
özellikleri, lokalizasyonu, eşlik eden semptomların 
tanımlanması; altta yatan nedenlerin anlaşılması ve 
tedavinin yönlendirilmesinde yaşamsal öneme sahip-
tir (5,6). Akut karın ağrısı ile başvuran çocuklarda cer-
rahi nedenler arasında apandisit, travma, invajinas-
yon, malrotasyon, volvulus, intestinal obstrüksiyon 
ve adhezyonlar, peptik ulkus hemoraji ve perforas-
yonları yer alır. Cerrahi dışı gastrointestinal hastalık 
nedenleri ise, konstipasyon, gastrointestinal enfeksi-
yonlar/parazitler, mezenterik lenfadenit, hepatit, pep-
tik ülser, pankreatit, kolelitiyazis, inflamatuar bağır-
sak hastalıklarından oluşmaktadır. Gastrointestinal 
sistem dışı nedenler arasında streptokokal farenjit, 
pnömoni, üriner sistem enfeksiyonları, Henoch 
Schönlein vasküliti, IgA vasküliti, akut intermitan 
porfiria ve Ailesel Akdeniz ateşi (AAA) yer almakta-
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dır (5-7). Ateş ve karın ağrısı olan hastaların yaklaşık 
%64’üne eşlik eden bir semptomdur. Genellikle 
enfeksiyon nedenli daha nadir olarak da inflamatuvar 
bağırsak hastalıkları ve AAA da görülebilmektedir 
(6,7). Bu hastalarda ilk yaklaşım akut karın tablosunun 
dışlanmasıdır.
 Ailesel Akdeniz ateşi, kendi kendini sınırlayıcı 
nitelikte, yineleyen ateş ve serozit atakları ile karak-
terize, otozomal resesif geçiş gösteren, sistemik oto-
enflamatuar bir hastalıktır (7-9). Karın ağrısı ve 6-72 
saat arasında süren 38 derece üzeri ateş atakları ile 
karakterizedir (10). AAA tanılı hastalarda ilk kez 1994 
yılında UFMS tanımlanmıştır. Çalışmalarda, AAA 
olgularının %1,2 sinde birlikte görüldüğü belirlen-
miştir (8,11,12). Kuvvet kaybı, kas ağrısı ve buna eşlik 
eden ateş yüksekliği, karın ağrısı ve eritrosit sedi-
mentasyon hızı yüksekliği, normal kreatin kinaz 
düzeyi, hipergamaglobulinemi görülmektedir. Uzamış 
febril miyalji sendromunda kas ağrısı daha belirgin-
dir, semptomlar 6 haftaya kadar uzayabilmektedir. 
Tedavi, destek tedavisi ve kortikosteroid tedavisin-
den oluşmaktadır (2). Uzamış febril miyalji sendromu, 
AAA ilk tanı anında veya kolşisin tedavisi ile izlem 
sırasında görülebilmektedir. Literatür çalışmaları, 
UFMS’nin özellikle M694V heterozigot ve homozi-
got mutasyonlarla ilişkili olduğunu göstermiştir (4,13). 
 Sonuç olarak, tanı anında UFSM bulguları göste-
ren ve bir allelinde M694V mutasyonu taşıyan bir 
olgu sunulmuştur. Hastamızda kas ağrısı olmakla 
birlikte, karın ağrısının daha ön planda olması ve 
karın ağrısı ateş yüksekliğinin 3 günden uzun sürme-
si nedeni ile öncelikle AAA ve uzamış febril miyalji 
sendromu düşünülmemiş ve steroid tedavisi planlan-
mamıştır. Ancak diğer nedenlerin ekarte edilmesi ve 
genetik analizi sonucu ile hasta ilk atak AAA ve 

UFMS tanısı almıştır. Bu hasta bize AAA hastaların-
da UFMS’de şiddetli kas ağrısının yanında karın 
ağrısının da olabileceğini göstermiştir.
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