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Tekrarlayan Plevral Sivinin Bir Nedeni

Ailevi Akdeniz Atesi

A Cause of Recurrent Pleural Effusion is Familial Mediterranean Fever

Nurten Ozkan Zarif', Ahmet Rifat Ormeci'

' Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dal, Isparta, Tiirkiye

Makale atifi: Ozkan Zarif N, Ormeci AR. Tekrarlayan plevral sivinin bir nedeni ailevi Akdeniz atesi. | Pediatr Inf 2018;12(4):153-155

0Oz

Abstract

On alti yasinda kiz hasta tekrarlayan ates, sol yan agrisi, nefes darhg
yakinmalariyla basvurdu. Arka-6n akciger grafisinde solda plevral
eflizyon ile uyumlu gériinim saptandi. Torasentez ile alinan plevral sivi
ornekleri eksiida 6zelliginde olup hastaya antibiyoterapi uygulandi.
Kismi klinik ve radyolojik iyilesme ile taburcu edildi. Bir hafta sonra ve yine
tedaviden bes hafta sonra ayni sikayetlerle tekrar klinigimize miiracaat
etti. Hastaya Video Assisted Torakoskopi uygulandi. Biyopsi sonucu
kronik nonspesifik plorit olarak geldi. Anamnez derinlestirildiginde
annede ailevi akdeniz atesi (AAA) oldugu ve hastanin M680I (G/C)
heterojen tasiyicisi oldugu 6grenildi. Romatoloji bolimdiyle konslte
edilerek hastaya oral kolsisin baslandi. Bu tedaviden sonra hastanin
klinigi dizeldi, plevral sivisi geriledi. AAA tanisi olan hastalarinin
%95‘inde ana yakinma abdominal agridir. Abdominal agri olmaksizin
plevral agr nadirdir. Plevral sivi daha da nadirdir. Plevral eflizyonlarin
etyolojisini arastirirken Akdeniz bolgesinde yer alan tlkemizde, AAA'nIn
da plevral sivi nedeni olabilecegini aklimizda tutmamiz gerekmektedir.

Anahtar Terimler: G6gus agrisi, plevral sivi, ailevi Akdeniz atesi

Giris

Plevral efiizyon plevral boslukta sivi birikimi ile karakterize
go6gus hastaliklari ve gogus cerrahisi bolimlerince sik rastlanan
klinik sorunlardan biridir. Tiirkiye'de yaklasik yilda 280 bin plevral

eflizyonlu hastaya rastlanmaktadir (1). G6gs hastaliklarinca has-
talara oncelikle torasentez uygulanarak ayirici taniya gidilmeye

A 16-year-old woman was admitted to our hospital due to recurrent fe-
ver, 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 symptoms one weeks after and five weeks af-
ter the completion of therapy. Pleural biopsy by video-assisted thoraco-
scopy revealed chronic nonspecific pleuritis. The patient disclosed that
mother offspring had FMF. Gene analysis showed she was heterozygous
carrier of M680I (G/C) mutation. Treatment with colchicine led to resolu-
tion of her symptoms and of the pleural effusion. Turkey has a high prev-
alence of FMF. Pulmonologists should consider FMF in the differential
diagnosis of patients with recurrent pleural effusions.
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cahsilir (2,3). En sik rastlanan nedenler kalp yetmezIigi, pndmoni
ve malignitelerdir (4).

Ailevi Akdeniz atesi (AAA), cogunlukla Akdeniz irkinda rast-
lanan ataklar halinde ortaya ¢ikan atesli bir hastaliktir. Kisa si-
reli ataklar seklindeki atese, periton, sinovyal membran, tunika
vajinalis ve plevra gibi serdz zarlarin iltihabi eslik etmektedir.
ilk bulgu genellikle 20 yasindan énce ve én planda peritoneal
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semptomlar seklinde ortaya cikar (5,6). ik manifestasyon olarak
plevral efiizyon ile bagvuru, nadir rastlanan bir durumdur. Alinan
materyal genelde eksiida formunda ve polimorfontiikleer hiicre
hakimiyeti gdstermektedir (6).

Burada tlkemizin de aralarinda bulundugu Akdeniz ulkele-
rinde, plevral eflizyon nedenleri arasinda AAA'nin da bulundu-
gunu hatirlatmak amaci ile olgumuzu sunmak istedik.

Olgu Sunumu

On altiyasinda kiz hasta, ates, sol yan agrisi ve nefes darligi ya-
kinmalari ile acile basvurdu. Son 3-4 yildan beri tekrarlayan ates
ve gogus agrisi yakinmalar mevcuttu. Yakinmalari 4-5 glinde ha-
fifleyerek gecmekte ve ataklara karin agrisi eslik etmemekte idi.
Ataklar menstriiel siklus ile de iliskili degildi.

Fizik muayenede viicut isisi 38.9°C, sol hemitoraks alt zondan
solunum seslerinde azalma ve matite aliniyordu. Diger sistem
muayeneleri dogaldi. Arka-6n akciger grafisinde sol siniis kapali
idi. Toraks ultrasonografi (USG)'sinde sag 17 mm, sol 34 mm efiiz-
yon tespit edildi.

Laboratuvar incelemede akut faz reaktanlari; sedimentasyon
hizi 75 mm/saat, beyaz kiire 13.500/mm?3, C-reaktif protein 201
mg/L olarak saptandi. idrar bulgulan normaldi. Elektrokardiyog-
rafisi normal siniis ritminde idi. D- dimer negatif saptandi. Soldan
torasentez yapildi, toraks tlipu takildi ve serdz sivi alindi. Sivi ek-
sida niteliginde ve polimorfonikleer hiicre hakimiyeti mevcut-
tu. PPD 10 mm idi.

Hasta pléropnémoni distindlerek plevral sivinin diger ne-
denleri ekarte edildikten sonra antibiyotik tedavisine alindi [int-
ravendz (V) sefotaksim]. Kismi klinik ve radyolojik diizelmenin ar-
dindan taburcu edilen hasta, bir hafta sonar ve 5 hafta sonar sol
yaninda siddetli agri ile tekrar klinigimize miracaat etti. Solda sivi
dusuindiren arka-6n akciger grafisi ve toraks bilgisayarli tomog-
rafisinin ardindan bu kez hastaya bronkoskopi yapildi (Resim 1).
Bronkoskopide, her iki endobronsiyal sistem normal saptandi.
Sol alt lobdan lavaj alinds; lavaj sivisinda, lenfositler, polimorfo-
nukleer I6kositler, makrofajlar ve brons epitelyum hiicreleri tespit
edildi.

Hastanin anamnezi derinlestirildiginde annesinde AAA tanisi
oldugu 6grenildi. Hastanin gen mutasyonu arastirildi, M608I(-
G/C) heterojen tasiyicisi oldugu 6grenildi. Bunun ardindan ro-
matoloji boliimii ile konstilte edilen hastanin antibiyoterapisi ta-
mamlanarak hastaya oral kolsisin (0.5 mg 3 x 1) baslandi. Hastada
kolsisin tedavisine yanit alindi. Hasta ayaktan kontrole gelmek
Uzere taburcu edildi. Taburculuk sonrasi ayaktan kontrol grafile-
rinde sivinin tamamen kayboldugu gozlendi (Resim 2).

Tartisma

GOgus hastaliklari ve g6gis cerrahisinin kimi zaman birlik-
te tani koymak zorunda kaldigi plevral eflizyonlar, en sik rast-
lanan klinik sorunlardan birini olusturur. Tlrkiye'de yaklasik
yilda 280 bin plevral efiizyonlu hastaya rastlanmakta ve taniya

Resim 1. Akciger grafisinde plevral sivi ile uyumlu solda orta zona kadar
devam eden opasite.

Resim 2. Kolsisin tedavisi sonrasi kontrol akciger grafisinde soldaki sivi
belirgin derecede azald.

yonelik tetkiklere bagvurulmaktadir (1). Plevral boslukta sivisi
olan hastalarin coguna torasentez yapmak zorunda kalinmak-
la beraber lateral dekiibit grafide 10 mm'den az sivi olmasi
ya da bilinen kalp yetmezligi olan hastada sivinin iki tarafli
olmasi durumunda torasentez icin acele edilmeyip tedaviye
yanit beklenebilir. Light kriterleri 1s1ginda, torasentezle alinan
plevral sivi klasik olarak ekslida ve transiida olarak siniflanir.
Translida vasfindaki sivilarin siklikla plevral sivinin Gretimi ve
dagihmindaki sistematik bir aksamadan kaynaklandigi di-
stinuldr. Ekstida vasfindaki sivilarin ise plevra yiizeyindeki ve
kapiller damarlardaki bozukluktan kaynaklandigi distinalir.
Bu ayirimin yapilmasinin en 6nemli nedeni ileri tetkik gerek-
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tirmeyen transtida vasfindaki sivilari ilk planda secebilmektir.
Bunlara 6rnek olarak kalp yetmezligi, bérek yetmezligi, siroz
gibi hastaliklar gosterilebilir (2,3). Plevral sivilarin nedenlerine
genel olarak bakacak olursak en sik kalp yetmezligi, pnémoni
ve malignitelere bagh sivilara rastlanir (4). Turkiye'de bunlara
tiiberkiilozun da siklikla eklendigi bilinmelidir. Bu durumda
gogus hastaliklarinca eksida o6zelligindeki sivinin etyolojisi
aydinlatiimaya cahsilir. Sivinin gériinimu, sitolojisi, hiicre sa-
yimi, mikrobiyolojik ve biyokimyasal calismalari yapihr. Tanisal
algoritma plevral biyopsisini ve VATS/torakoskopiyi de kapsar.

AAA, cogunlukla Akdeniz irkinda rastlanan ataklar halinde
ortaya cikan atesli bir hastaliktir. Kisa siireli ataklar seklinde-
ki atese, periton, sinovyal membran, tunika vajinalis ve plev-
ra gibi serdz zarlarin iltihabi eslik eder. ilk bulgu genellikle 20
yasindan Once ve 0n planda peritoneal semptomlar seklinde
ortaya cikar (5,6). Ates taninin olmazsa olmaz kriteridir. Genel-
de 38°C lizerinde olur ve baslayip kaybolmasi 1-3 giinlik bir
surede gerceklesir. AAA olan hastalarin %90'inda atese eslik
eden ana yakinmalari abdominal agridir. Agri 6-12 saatte orta-
ya ¢ikar ve 24-48 saatte siddetini azaltmaya baslar. Peritoneal
irritasyon bulgulari ve akut faz reaktanlarinda yiikselme olur.
Bazen ishal de tabloya eslik eder. Ayrica artralji, artrit, miyalji
ve perikardit bulgulari ile ortaya ¢ikabilir. Skrotal atak da na-
diren gériilen durumlardandir (7). ilk manifestasyon olarak
plorezi ile basvuru nadir rastlanan bir durumdur. Abdominal
agn olmadan sadece g6gus agrisi ve sivi gelisimi gibi plevral
bulgulara rastlanmasi daha da nadir bulgudur (8-11). Alinan
material genelde eksiida formunda ve polimorfonikleer hiic-
re hakimiyetindedir. Nadiren eozinofil hakimiyetine de rastla-
nabilir (6). Uygun tedavi rejimi ile sivi tamamen kaybolur. Has-
taligin prognozunu ilerleyen dénemlerinde gelisen amiloidoz
belirler. Bu durum ileride bobrek yetmezligi yapabilecegin-
den, hastaligin hangi manifestasyonu olursa olsun, kolsisin,
stlfasalazin ve bazen de metotreksat ile tedaviye baslanma-
lidir (7,12).

Otozomal resesif olan hastaligin siklikla MEFV gen mu-
tasyonlariyla iliskili oldugu saptanmis olup, Tiirklerde en sik
M694V, M680I,V726A, E148Q mutasyonlarina rastlandigi bilin-
mektedir. Hem homozigot hem heterozigot olgularda semp-
tomlarin ortaya ¢ikabilecegi bilinmektedir (7,9,13). Bizim ol-
gumuzda M680I mutasyonu, heterozigot olarak saptanmistir.
AAAll hastalarda erken tani ve tedavi renal amiloidoz gelisimi-
ni 6nlemektedir. AAA, gogls agrisi ve atesle basvuran plevral
sivili hastalarda, 6zellikle de rutin nonspesifik tedaviye yanit
alinamadiginda ve hastaligin sik rastlandigi bolgelerde ayirici
tanilar arasinda distinilmelidir. Gerek gen mutasyon analizi
gerekse kolsisin gibi ilaglara yanit ile tani teyit edilmelidir.

Sonu¢

Plevral eflizyon plevral boslukta sivi birikimi ile karakterize
go6gus hastaliklar ve gogis cerrahisi bolimlerince sik rastla-

nan klinik sorunlardan biridir. Akdeniz boélgesi Ulkelerinden
olan Turkiye'de gogus agrisi ve atesle basvuran plevral sivili
hastalarda; 6zellikle de rutin nonspesifik tedaviye yanit ali-
namadiginda, ayirici tanilar arasinda mutlaka AAA'da disi-
nilmelidir. Erken tani ve kolsisin tedavisi ile ileri gelisebilecek
bobrek yetmezliginin 6niine gecilebilmelidir.

Hasta Onami: Hasta onami alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Yazar Katkilari: Fikir - NOZ; Tasarim - NOZ; Denetleme - NOZ, ARO;
Veri Toplanmasi ve/veya islemesi - NOZ; Analiz ve/veya yorum - NOZ;
Literatiir Taramasi - NOZ; Yaziyi Yazan - NOZ, ARO; Elestirel inceleme
-NOZ, ARO.

Cikar Catismasi: Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemis-
lerdir.

Finansal Destek: Yazarlar herhangi bir finansal destek bildirmemis-
lerdir.
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