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Ailevi Akdeniz Atesi ve
Iki Tarafli On Uveit: Nadir Bir Birliktelik

Familial Mediterranean Fever and
Bilateral Anterior Uveitis: a Rare Coexistence

OZET Daha 6nce klinik ve genetik olarak Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) tamsi almis olan ve gocuk
hastaliklar1 servisince takip edilen 7 yasinda bir kiz gocugu sag gézde son 5 giindiir devam eden agr,
kizariklik ve bulanik gérme sikayetleriyle servisimize bagvurdu. Yapilan g6z muayenesinde sagda 6n
iiveit saptanarak topikal steroid tedavisine baslandi. Sag g6z bulgulan iyilesirken, sag goz iiveit ataginin
baslangicindan 2 ay sonra, hasta AAA atag) ile birlikte sol gozde kizariklik, agri ve bulanik gérme
sikayetleriyle geldi. Muayenede sol gozde de 6n tiveit saptanan hastanin {iveit tablosu topikal tedaviyle
kontrol altina alindi. AAA tekrarlayan ates, peritonit, plevrit ve sinovit ataklariyla karakterize,
otozomal resesif gecisli otoimmiin bir hastaliktir. Ulkemizle birlikte Arap iilkeleri ve Israil gibi dogu
Akdeniz iilkelerinde siklikla goriilen bu hastaliga ait géz bulgusu olarak fundusta koloit cisimcikler,
episklerit gibi patolojilerin yani sira nadiren de tiveit gelistigi bildirilmistir. AAA ve tiveit arasindaki
bu nadir birliktelige ragmen goz sikayetleri ile gelen AAA hastalarinin iiveit agisindan muayeneleri
dikkatle yapilmaldar.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz atesi, tiveit

ABSTRACT A 7-year-old girl, who had been clinically and genetically diagnosed as Familial
Mediterranean Fever (FMF) presented with complaints of pain, redness and blurred vision on her
right eye during last 5 days. A mild anterior uveitis was diagnosed and a topical steroid therapy was
started. Two months later, the patient presented again with a FMF episode and the same complaints
on her left eye while the right anterior uveitis was recovering. The left eye was also treated with
topical steroid. The bilateral uveitis resolved in a period of 2 months. FMF is an autosomal recessive
autoinflammatory disease, characterized by recurrent episodes of fever accompanied by peritonitis,
pleuritis, or sinovitis. It occurs predominantly in the east Mediterranean people, mostly in Jews, Turks
and Arabs. Retinal colloidal bodies and episcleritis resulting from FMF have been reported previously,
but uveitis has been described rarely. Despite this rare coexistence the uveitis should be considered
when a patient with FMF presented with eye problems.

Key Words: Familial Mediterranean Fever, uveitis
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ilevi Akdeniz Atesi (AAA, Familial Mediterranean Fever, FMF); kli-
nik olarak ani baglayan ates, artralji ve torakoabdominal agr1 nébet-
leriyle seyreden akut poliserozitle karakterize, otozomal resesif
gecisli otoimmiin bir hastaliktir.! Bu hastaliin patogenezinde, 16. kromo-
zomun kisa kolunda bulunan ve miyeloid hiicrelerde hiicre i¢i regiilator ola-
rak gorev alan peptidlerin yapimindan sorumlu MEFV geninde olusan
mutasyonlarin rol oynadig: diigiiniilmektedir.** Dogu Akdeniz ve Ortadogu’
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da yer alan Tiirkiye, Israil ve Arap iilkelerinde sik-
likla goriilen bu hastaliga ait goz bulgusu olarak
fundusta koloit cisimcikler (retinaya yakin vitrede
asil1 goriilen kiiciik opak ¢okeltiler olarak tanim-
lanmais) ve episklerit gibi patolojilere rastlandig: bil-
dirilmistir.*® Ayrica son yillarda AAA hastalarinda
ortaya ¢ikan iiveitle ilgili baz1 ¢aligmalar da yayin-
lanmigtir.”? Bu ¢aligmada, daha 6nce klinik ve ge-
netik olarak AAA tanmisi almig 7 yasinda bir kiz
¢ocugunda ortaya ¢ikan iki tarafl anterior iiveit de-
gerlendirilmis ve bu iki hastalik arasindaki baglan-
tilar ele alinmigtir.

IOLGU SUNUMU

2007 yili Mart ayinda 7 yasinda bir kiz hasta, sag
goziinde son 5 giindiir devam eden agr1, kizariklik
ve gorme bulaniklig1 sebebiyle ailesi tarafindan
GATA Haydarpasa Goz Hastaliklar: Servisine geti-
rildi. Yapilan g6z muayenesinde sol goziinde her-
hangi bir patoloji saptanmad1 ve bu gozde gérme
keskinligi tamdi. Sag goz 6n segment muayenesin-
de silyer enjeksiyon, korneada az sayida kiigiik
non-graniilomatoz keratik presipitat, 6n kamarada
2(+) hiicre ve hafif bir flare saptand. Iriste posteri-
or sinesi yoktu. Pupil dilate edilerek yapilan fun-
dus muayenesinde lensin hemen arkasinda 6n
vitrede 1(+) hiicre goriildii (Resim 1).

Bu bulgu diginda fundusta patoloji saptanmada.
Goz ici basinci aplanasyon tonometresi ile 10
mmHg olarak 6l¢iildii. Hastanin emetrop sag go-
ziinde gorme keskinligi 0.8 diizeyindeydi. Uveit
etiolojisine yonelik hikaye sorgulamasinda, hastaya
2003 yilinda tekrarlayan ates, artralji ve karin agri-
s1 sikayetleri sebebiyle FMF tanis1 kondugu, buna
yonelik olarak 4 yildan beri giinde iki kez 0.5 mg
kolsisin kullandig 6grenildi. Yine 2003'te GATA
Tibbi Genetik Laboratuvarinda yapilmis pyrin ge-
ni mutasyon analizinde, test edilen dort lokustan
M694V lokusunda homozigot, E148Q lokusunda
heterozigot mutasyon tespit edildigi anlagildi. Oral
veya genital aft hikayesi yoktu.

Uveit etiyolojisine yonelik olarak yapilan bi-
yokimyasal tetkiklerde; tam kan sayimi, tam idrar
testi, anjiotensin konverting enzim ve antiniikleer
antikor titreleri normaldi. Nefelometrik olarak 61-
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clilen C reaktif protein titresi 29.8 mg/L (Normal
degeri <9 mg/L), eritrosit sedimantasyon hiz1 71
mm/sa (normal degeri <25 mm/sa) olarak saptandi.
Insan 16kosit antijeni (human leukocyte antigen,
HLA) testlerinde HLA B51 pozitif, HLA B27 ise ne-
gatif olarak degerlendirildi. Paterji cilt testi nega-
tifti.

Sag goz anterior iiveit tanistyla topikal steroid
ve skloplejik tedavisine bagland: (%1 prednizolon
asetat saat bas1 bir damla, %1 siklopentolat hidrok-
loriir giinde 3 kez bir damla). Uveitin kontrol alti-
na alinmasiyla bir hafta sonra sikloplejik damla
kesildi, topikal steroide ise giderek azaltilarak top-
lam bir ay devam edildi. Bir ayin sonunda keratik
presipitatlar, 6n kamaradaki hiicreler ve flare ta-
mamen kayboldu. On vitredeki hiicreler, birkag ta-
ne kalmak tizere azaldi. Hasta kontrollere gelmek
iizere gonderildi.

Hasta Mayis 2007°de ates ve karin agrisiyla ka-
rakterize AAA atag: ile birlikte sol gozde kizarik-
lik, agr1 ve bulanik gérme sikayetleriyle yeniden
bagvurdu. Yapilan gbz muayenesinde sag gozde bir
patoloji saptanmad: ve gérme keskinligi tamdi. Sol
g0z On segment muayenesinde; silyer enjeksiyon,
korneada az sayida kiiciikk non-graniilomatoz ke-
ratik presipitat, 6n kamarada 2(+) hiicre ve hafif
bir flare saptandi. Posterior sinesi izlenmedi. Fun-
dus muayenesinde lensin hemen arkasinda 6n vit-
rede 1(+) hiicre goriildii. Bu bulgu disinda fundus
patolojisi saptanmadi. Go6z i¢i basinci aplanasyon
tonometresi ile 8 mmHg olarak dl¢tildii. Hastanin
sol goziinde gérme keskinligi 0.9 diizeyindeydi. Sol
anterior iiveit tanisiyla topikal steroid ve sklople-
jik tedavisine baglandi (%1 prednizolon asetat sa-
at bas1 bir damla, %1 siklopentolat hidrokloriir
giinde 3 kez bir damla). Uveit tablosu, topikal te-
davi giderek azaltilarak yaklasik bir ayda tedavi
edildi. Hasta servisimiz pediatrik oftalmoloji bolii-
miine ii¢ ayda bir kontrole gelmek iizere gonderil-
di. Bu olgu sunumu hazirlanirken hastanin
velisinin rizas: alindi ve bilgilendirilmis olur for-
mu imzalatildi.

I TARTISMA

Ailevi Akdeniz Atesi tanili hastalarda g6z bulgula-
riyla ilgili ilk caligma Michaelson ve ark.na aittir.*
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RESIM 1: Anterior (iveitli hastanin 6n segment biyomikroskopik fotografi.
Lensin hemen arkasinda 6n vitrede 1(+) hicre izleniyor.

Bu yayinda AAA’li hastalarda retinada koloit cisim-
ciklere benzer fundus degisiklikleri goriildiigi bil-
dirilmigtir. Ancak sonraki yillarda bu koloit
cisimcikleri dogrulayan bagka bir yayin ¢ikmamus,
aksine Baghdassarian ve ark.nin AAA’li hastalarda
yaptiklar: taramada boyle fundoskopik degisiklik-
lere rastlamadiklar: bildirilmistir.!° Ailevi Akdeniz
Atesi ile episklerit ve iiveit arasindaki olas: iligkiye
isaret eden ilk caligma ise Yazici ve Pazarlimin
1982’ de yayinladiklar1 bir olgu sunumudur.® Son
30 y1lda, iiveit saptanan AAA’li olgularla ilgili ola-
rak az sayida ¢aligma yayinlanmigtir.”

Hirsh ve ark.nin ¢aligmasinda, 19 yasindaki
AAA’li bir hastada tekrarlayan iki tarafli pantiveit
ve regmatojen retina dekolmani gelistigi bildiril-
migtir.” Bu ¢aligmadaki hastada tekrarlayan iveit
ataklan sistemik ve topikal steroidlere iyi yanit ver-
mis, ancak yirtikli retina dekolmani sebebiyle cer-
rahi gerekmistir.

Akman ve ark., birinde iki tarafli paniiveit di-
gerinde episklerit saptadiklari, kolsisin tedavisi al-
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tindaki AAA hastasi iki kardesi bildirmislerdir.’ Pa-
niiveitli 11 yasindaki olgu posterior sinesi, alt kad-
ranlarda kartopu ve karbankas: birikintileri, fundus
florosein anjiografisinde disk sizdirmas: bulgula-
riyla oldukeca agir bir iiveit atagi gegirmistir. Panii-
veit iki yilda ii¢ kez tekrarlamis, sistemik steroid
tedavisi gerektirmis ve son atakta sag gozde sapta-
nan retinal yirtik lazer fotokoagiilasyonla kapatil-
mistir. Atak sirasinda sedimantasyon hizi ve CRP
ylikselmistir. HLA B51 negatif olarak degerlendi-
rilmistir.

Yine iilkemizden yapilan bagka bir yayinda,
Ozaltin ve ark. bizim olgumuzla ayni1 yas ve cinsi-
yetteki bir AAA’li hastada 6nce sag sonra sol goz-
de ortaya ¢ikan anterior iiveiti bildirmiglerdir.® Bu
olguda M694V lokusunda homozigot mutasyon ol-
dugunu ifade etmislerdir. HLA B5 ise negatif ola-
rak saptanmistir. Uveit, steroid tedavisi ile kontrol
altina alinmakla birlikte tam iyilesmemis ve bir
gozde ortaya ¢ikan katarakt sebebiyle intraokuler
lens implantasyonlu katarakt cerrahisi gerekmis-
tir.

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda iiveit gelis-
mesi AAA ile Behget Hastalig1 arasindaki iligkile-
rin arastirilmasini giindeme getirmistir. Farkl
klinik bulgulara ragmen iki hastaligin ortak yan-
lar1 dikkat cekmektedir. Oncelikle her ikisi de;
kronik, tekrarlayan otoimmiin hastaliktir ve ben-
zer bir cografyay1 paylasan toplumlarda goriil-
mektedirler. Ayrica her iki hastaligin
fizyopatolojisinde nétrofiller 6nemli bir rol oyna-
maktadirlar.! Ailevi Akdeniz Atesi'nde mutasyon
saptanan MEFV geninin Behget hastaliginin pato-
genezinde de rol oynadigini ileri stiren ¢aligmalar
vardir.!>!* Ailevi Akdeniz Atesi ve Behcet Hasta-
lig1 klinik bulgularini birlikte tagiyan hastalarin
varlig1 da bilinmektedir.'>'¢ Bizim olgumuzda iive-
it disinda Behget lehine yorumlanabilecek tek bul-
gu, Behget hastalarinin %60-70’inde saptanan
HLA-B51 pozitifligiydi.

Sonug olarak, AAA’li hastalarda goz bulgusu
olarak episklerit ve iiveit ortaya ¢ikabilecegi akilda
tutularak, goz sikayetleriyle gelen AAA’li hastala-
rin bu bulgulara yonelik muayeneleri dikkatle ya-
pimalidir.
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