
--

Turkiye Klinikleri J Ophthalmol 2008, 1766

i le vi Ak de niz Ate şi (AA A, Fa mi li al Me di ter ra ne an Fe ver, FMF); kli-
nik ola rak ani baş la yan ateş, ar tral ji ve to ra ko ab do mi nal ağ rı nö bet -
le riy le sey re den akut po li se rö zit le ka rak te ri ze, oto zo mal re se sif

ge çiş li oto im mün bir has ta lık tır.1 Bu has ta lı ğın pa to ge ne zin de, 16. kro mo -
zo mun kı sa ko lun da bu lu nan ve mi ye lo id hüc re ler de hüc re içi re gü la tör ola-
rak gö rev alan pep tid le rin ya pı mın dan so rum lu MEFV ge nin de olu şan
mu tas yon la rın rol oy na dı ğı dü şü nül mek te dir.2,3 Do ğu Ak de niz ve Or ta do ğu’

Ailevi Akdeniz Ateşi ve 
İki Taraflı Ön Üveit: Nadir Bir Birliktelik

ÖZET Daha önce klinik ve genetik olarak Ailevi Akdeniz Ateşi (AAA) tanısı almış olan ve çocuk
hastalıkları servisince takip edilen 7 yaşında bir kız çocuğu sağ gözde son 5 gündür devam eden ağrı,
kızarıklık ve bulanık görme şikayetleriyle servisimize başvurdu. Yapılan göz muayenesinde sağda ön
üveit saptanarak topikal steroid tedavisine başlandı. Sağ göz bulguları iyileşirken, sağ göz üveit atağının
başlangıcından 2 ay sonra, hasta AAA atağı ile birlikte sol gözde kızarıklık, ağrı ve bulanık görme
şikayetleriyle geldi. Muayenede sol gözde de ön üveit saptanan hastanın üveit tablosu topikal tedaviyle
kontrol altına alındı. AAA tekrarlayan ateş, peritonit, plevrit ve sinovit ataklarıyla karakterize,
otozomal resesif geçişli otoimmün bir hastalıktır. Ülkemizle birlikte Arap ülkeleri ve İsrail gibi doğu
Akdeniz ülkelerinde sıklıkla görülen bu hastalığa ait göz bulgusu olarak fundusta koloit cisimcikler,
episklerit gibi patolojilerin yanı sıra nadiren de üveit geliştiği bildirilmiştir. AAA ve üveit arasındaki
bu nadir birlikteliğe rağmen göz şikayetleri ile gelen AAA hastalarının üveit açısından muayeneleri
dikkatle yapılmalıdır.
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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.
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da yer alan Tür ki ye, İsra il ve Arap ül ke le rin de sık-
lık la gö rü len bu has ta lı ğa ait göz bul gu su ola rak
fun dus ta ko lo it ci sim cik ler (re ti na ya ya kın vit re de
ası lı gö rü len kü çük opak çö kel ti ler ola rak ta nım -
lan mış) ve episk le rit gi bi pa to lo ji le re rast lan dı ğı bil-
di ril miş tir.4-6 Ay rı ca son yıl lar da AA A has ta la rın da
or ta ya çı kan üve it le il gi li ba zı ça lış ma lar da ya yın -
lan mış tır.7-9 Bu ça lış ma da, da ha ön ce kli nik ve ge-
ne tik ola rak AA A ta nı sı al mış 7 ya şın da bir kız
ço cu ğun da or ta ya çı kan iki ta raf lı an te ri or üve it de-
ğer len di ril miş ve bu iki has ta lık ara sın da ki bağ lan -
tı lar ele alın mış tır.

OL GU SU NU MU
2007 yı lı Mart ayın da 7 ya şın da bir kız has ta, sağ
gö zün de son 5 gün dür de vam eden ağ rı, kı za rık lık
ve gör me bu la nık lı ğı se be biy le ai le si ta ra fın dan
GA TA Hay dar pa şa Göz Has ta lık la rı Ser vi si ne ge ti -
ril di. Ya pı lan göz mu a ye ne sin de sol gö zün de her-
han gi bir pa to lo ji sap tan ma dı ve bu göz de gör me
kes kin li ği tam dı. Sağ göz ön seg ment mu a ye ne sin -
de sil yer en jek si yon, kor ne a da az sa yı da kü çük
non-gra nü lo ma töz ke ra tik pre si pi tat, ön ka ma ra da
2(+) hüc re ve ha fif bir fla re sap tan dı. İris te pos te ri -
or si ne şi yok tu. Pu pil di la te edi le rek ya pı lan fun-
dus mu a ye ne sin de len sin he men ar ka sın da ön
vit re de 1(+) hüc re gö rül dü (Re sim 1). 

Bu bul gu dı şın da fun dus ta pa to lo ji sap tan ma dı.
Göz içi ba sın cı ap la nas yon to no met re si ile 10
mmHg ola rak öl çül dü. Has ta nın emet rop sağ gö-
zün de gör me kes kin li ği 0.8 dü ze yin dey di. Üve it
eti o lo ji si ne yö ne lik hi ka ye sor gu la ma sın da, has ta ya
2003 yı lın da tek rar la yan ateş, ar tral ji ve ka rın ağ rı -
sı şika yet le ri se be biy le FMF ta nı sı kon du ğu, bu na
yö ne lik ola rak 4 yıl dan be ri gün de iki kez 0.5 mg
kol şi sin kul lan dı ğı öğ re nil di. Yi ne 2003’te GA TA
Tıb bi Ge ne tik La bo ra tu va rın da ya pıl mış pyrin ge -
ni mu tas yon ana li zin de, test edi len dört lo kus tan
M694V lo ku sun da ho mo zi got, E148Q lo ku sun da
he te ro zi got mu tas yon tes pit edil di ği an la şıl dı. Oral
ve ya ge ni tal aft hi ka ye si yok tu.

Üve it eti yo lo ji si ne yö ne lik ola rak ya pı lan bi-
yo kim ya sal tet kik ler de; tam kan sa yı mı, tam id rar
tes ti, an ji o ten sin kon ver ting en zim ve an ti nük le er
an ti kor tit re le ri nor mal di. Ne fe lo met rik ola rak öl-

çü len C re ak tif pro te in tit re si 29.8 mg/L (Nor mal
de ğe ri <9 mg/L), erit ro sit se di man tas yon hı zı 71
mm/sa (nor mal de ğe ri <25 mm/sa) ola rak sap tan dı.
İnsan lö ko sit an ti je ni (hu man le u kocy te an ti gen,
HLA) test le rin de HLA B51 po zi tif, HLA B27 ise ne-
ga tif ola rak de ğer len di ril di. Pa ter ji cilt tes ti ne ga -
tif ti. 

Sağ göz an te ri or üve it ta nı sıy la to pi kal ste ro id
ve sklop le jik te da vi si ne baş lan dı (%1 pred ni zo lon
ase tat sa at ba şı bir dam la, %1 sik lo pen to lat hid rok -
lo rür gün de 3 kez bir dam la). Üve i tin kon trol al tı -
na alın ma sıy la bir haf ta son ra sik lop le jik dam la
ke sil di, to pi kal ste ro i de ise gi de rek azal tı la rak top-
lam bir ay de vam edil di. Bir ayın so nun da ke ra tik
pre si pi tat lar, ön ka ma ra da ki hüc re ler ve fla re ta-
ma men kay bol du. Ön vit re de ki hüc re ler, bir kaç ta -
ne kal mak üze re azal dı. Has ta kon trol le re gel mek
üze re gön de ril di. 

Has ta Ma yıs 2007’de ateş ve ka rın ağ rı sıy la ka-
rak te ri ze AA A ata ğı ile bir lik te sol göz de kı za rık -
lık, ağ rı ve bu la nık gör me şika yet le riy le ye ni den
baş vur du. Ya pı lan göz mu a ye ne sin de sağ göz de bir
pa to lo ji sap tan ma dı ve gör me kes kin li ği tam dı. Sol
göz ön seg ment mu a ye ne sin de; sil yer en jek si yon,
kor ne a da az sa yı da kü çük non-gra nü lo ma töz ke-
ra tik pre si pi tat, ön ka ma ra da 2(+) hüc re ve ha fif
bir fla re sap tan dı. Pos te ri or si ne şi iz len me di.  Fun-
dus mu a ye ne sin de len sin he men ar ka sın da ön vit-
re de 1(+) hüc re gö rül dü. Bu bul gu dı şın da fun dus
pa to lo ji si sap tan ma dı. Göz içi ba sın cı ap la nas yon
to no met re si ile 8 mmHg ola rak öl çül dü. Has ta nın
sol gö zün de gör me kes kin li ği 0.9 dü ze yin dey di. Sol
an te ri or üve it ta nı sıy la to pi kal ste ro id ve sklop le -
jik te da vi si ne baş lan dı (%1 pred ni zo lon ase tat sa -
at ba şı bir dam la, %1 sik lo pen to lat hid rok lo rür
gün de 3 kez bir dam la). Üve it tab lo su, to pi kal te-
da vi gi de rek azal tı la rak yak la şık bir ay da te da vi
edil di. Has ta ser vi si miz pe di at rik of tal mo lo ji bö lü -
mü ne üç ay da bir kon tro le gel mek üze re gön de ril -
di. Bu ol gu su nu mu ha zır la nır ken has ta nın
ve li si nin rı za sı alın dı ve bil gi len di ril miş olur for -
mu im za la tıl dı.

TAR TIŞ MA
Ai le vi Ak de niz Ate şi ta nı lı has ta lar da göz bul gu la -
rıy la il gi li ilk ça lış ma Mic ha el son ve ark.na ait tir.4
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Bu ya yın da AA A’li has ta lar da re ti na da ko lo it ci sim-
cik le re ben zer fun dus de ği şik lik le ri gö rül dü ğü bil-
di ril miş tir. An cak son ra ki yıl lar da bu ko lo it
ci sim cik le ri doğ ru la yan baş ka bir ya yın çık ma mış,
ak si ne Bagh das sa ri an ve ark.nın AA A’ li has ta lar da
yap tık la rı ta ra ma da böy le fun dos ko pik de ği şik lik -
le re rast la ma dık la rı bil di ril miş tir.10 Ai le vi Ak de niz
Ate şi ile episk le rit ve üve it ara sın da ki ola sı iliş ki ye
işa ret eden ilk ça lış ma ise Ya zı cı ve Pa zar lı’ nın
1982’ de ya yın la dık la rı bir ol gu su nu mu dur.5 Son
30 yıl da, üve it sap ta nan AA A’ li ol gu lar la il gi li ola-
rak az sa yı da ça lış ma ya yın lan mış tır.7-9

Hirsh ve ark.nın ça lış ma sın da, 19 ya şın daki
AA A’ li bir has ta da tek rar la yan iki ta raf lı pa nü ve it
ve reg ma to jen re ti na de kol ma nı ge liş ti ği bil di ril -
miş tir.7 Bu ça lış ma da ki has ta da tek rar la yan üve it
atak la rı sis te mik ve to pi kal ste ro id le re iyi ya nıt ver-
miş, an cak yır tık lı re ti na de kol ma nı se be biy le cer-
ra hi ge rek miş tir. 

Ak man ve ark., bi rin de iki ta raf lı pa nü ve it di-
ğe rin de episk le rit sap ta dık la rı, kol şi sin te da vi si al-

tın da ki AA A has ta sı iki kar de şi bil dir miş ler dir.9 Pa-
nü ve it li 11 ya şın da ki ol gu pos te ri or si ne şi, alt kad-
ran lar da kar to pu ve kar ban ka sı bi ri kin ti le ri, fun dus
flo ro se in an ji og ra fi sin de disk sız dır ma sı bul gu la -
rıy la ol duk ça ağır bir  üve it ata ğı ge çir miş tir. Pa nü-
ve it iki yıl da üç kez tek rar la mış, sis te mik ste ro id
te da vi si ge rek tir miş ve son atak ta sağ göz de sap ta -
nan re ti nal yır tık la zer fo to ko a gü las yon la ka pa tıl -
mış tır. Atak sı ra sın da se di man tas yon hı zı ve CRP
yük sel miş tir. HLA B51 ne ga tif ola rak de ğer len di -
ril miş tir.

Yi ne ül ke miz den ya pı lan baş ka bir ya yın da,
Özal tın ve ark. bi zim ol gu muz la ay nı yaş ve cin si -
yet te ki bir AA A’ li has ta da ön ce sağ son ra sol göz -
de or ta ya çı kan an te ri or üve i ti bil dir miş ler dir.8 Bu
ol gu da M694V lo ku sun da ho mo zi got mu tas yon ol-
du ğu nu ifa de et miş ler dir. HLA B5 ise ne ga tif ola-
rak sap tan mış tır. Üve it, ste ro id te da vi si ile kon trol
al tı na alın mak la bir lik te tam iyi leş me miş ve bir
göz de or ta ya çı kan ka ta rakt se be biy le in tra o ku ler
lens imp lan tas yon lu ka ta rakt cer ra hi si ge rek miş -
tir. 

Ai le vi Ak de niz Ate şi has ta la rın da üve it ge liş -
me si AA A ile Beh çet Has ta lı ğı ara sın da ki iliş ki le -
rin araş tı rıl ma sı nı gün de me ge tir miş tir. Fark lı
kli nik bul gu la ra rağ men iki has ta lı ğın or tak yan-
la rı dik kat çek mek te dir. Ön ce lik le her iki si de;
kro nik, tek rar la yan oto im mün has ta lık tır ve ben-
zer bir coğ raf ya yı pay la şan top lum lar da gö rül -
mek te dir ler. Ay rı ca her iki has ta lı ğın
fiz yo pa to lo ji sin de nöt ro fil ler önem li bir rol oy na -
mak ta dır lar.11 Ai le vi Ak de niz Ate şi’nde mu tas yon
sap ta nan MEFV ge ni nin Beh çet has ta lı ğı nın pa to -
ge ne zin de de rol oy na dı ğı nı ile ri sü ren ça lış ma lar
var dır.12-14 Ai le vi Ak de niz Ate şi ve Beh çet Has ta -
lı ğı kli nik bul gu la rı nı bir lik te ta şı yan has ta la rın
var lı ğı da bi lin mek te dir.15,16 Bi zim ol gu muz da üve -
it dı şın da Beh çet le hi ne yo rum la na bi le cek tek bul -
gu, Beh çet has ta la rı nın %60-70’in de sap ta nan
HLA-B51 po zi tif li ğiy di. 

So nuç ola rak, AA A’li has ta lar da göz bul gu su
ola rak episk le rit ve üve it or ta ya çı ka bi le ce ği akıl da
tu tu la rak, göz şika yet le riy le ge len AA A’li has ta la -
rın bu bul gu la ra yö ne lik mu a ye ne le ri dik kat le ya-
pıl ma lı dır.

RESĐM 1: Anterior üveitli hastanın ön segment biyomikroskopik fotoğrafı.
Lensin hemen arkasında ön vitrede 1(+) hücre izleniyor.
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