AILEVI
AKDENIZ ATESI

i.U.istanbul Tip Fakiiltesi

HASTA OKULLARI




“BANA 3 SORU SOR"”

Herkes saglikla ilgili konularda bilgi sahibi olmak,
sorularina cevap almak ister.

iste béyle zamanlarda sormaniz gereken 3 temel ve basit
soru, nasil saglkl kalacaginizi veya nasil iyileseceginizi
6grenmenize yardimci olabilir.

Saghginiz icin sormaniz gereken “UC SORU”

1. Sorunum nedir?
2. Ne yapmam gerekiyor?
3. Bunu yapmanin bana ne faydasi olacak?

Ne zaman soracagim?

¢ Doktorunuz, hemsireniz ya da eczacinizla
gorustiginiz zaman

¢ Tibbi bir tetkik ya da isleme hazirlandiginiz zaman

¢ llag kullandiginiz zaman

Cevaplar anlamakta giicliik cekerseniz, tekrar sorun!

Doktorunuzla iyi bir iletisim icin ipuclan

® 3 soruyu sorun.

e Doktorunuzu ziyarete gittiginiz zaman yaninizda
mutlaka bir arkadasinizi ya da ailenizden birini
gotarun.

e Doktorunuza rahatlikla anlatabilmek icin sagliginizla
ilgili sikintilarinizin bir listesini yapin.

¢ Doktorunuzu ziyarete gittiginiz zaman, kullandiginiz
tam ilaglarin bir listesini yaninizda géttrain.

e Kullandiginiz ilaclarla ilgili bir sikintiniz oldugunda,
mutlaka eczaciniza danisin.

Soru sormaya ¢ekinmeyin.

Hastaliginiz, tedaviniz ve bu tedavinin size ne fayda
getirecegini bilmeniz doktorunuz i¢in de 6nemlidir.

Pficor

Pfizer Tiirkiye
tarafindan desteklenmektedir.
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AILEViI AKDENiz ATESI

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA)
cesitli organ ve dokularda tekrarlayan ve
kendiliginden iyilesebilen iltihaplanmalara
neden olabilen 1rsi bir hastaliktir.
Ates, karn agnisi, gogiis agrisi,
eklem agris1 ve sisligi ya da
deri dokiinttileri gibi hastalik belirtileri
birkag giin stiren ve kendiliginden diizelen
ataklar halinde ortaya ¢ikar.
Ataklar diizensiz araliklarla tekrarlar.
Ataklar arasindaki donemde ise genellikle
herhangi bir sikayet goriilmez.
Belirli etnik gruplarda
(Yahudiler, Ermeniler, Ttrkler ve
Araplarda) daha sik gortilmesi
AAA hastaliginin 6nemli bir 6zelligidir.
Ayrica, tekrarlayan iltihaplanma ataklarn
sonucunda, bobrekler basta olmak tizere
cesitli organlarda “amiloid” denen proteinin
¢Okmesine neden olan ve amiloidoz olarak
bilinen bir hastaligin gortilme olasiliginin

artmas! diger dnemli 6zelligini olusturur.
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AILEVi AKDENIizZ ATESI

“Ailevi Akdeniz atesi” nasil bir hastahktir?

Ailevi Akdeniz Atesi cesitli organ ve dokularda tekrarlayan
ve kendiliginden iyilesebilen iltihaplanmalara neden olabi-
len irsi bir hastaliktir. Ates, karin agrisi, gdgus agrisi, ek-
lem agrisi ve sisligi ya da deri dokuntuleri gibi hastalik be-
lirtileri birkag¢ guin stren ve kendiliginden dlizelen ataklar
halinde ortaya ¢ikar. Ataklar dlzensiz araliklarla tekrarlar.
Ataklar arasindaki ddnemde ise genellikle herhangi bir si-

kayet gorilmez.

Belirli etnik gruplarda (Yahudilerde, Ermenilerde, Turkler-
de ve Araplarda) daha sik gérilmesi ailevi Akdeniz atesi

hastaliginin 6nemli bir 6zelligidir.

Ayrica, tekrarlayan iltihaplanma ataklari sonucunda, bob-
rekler basta olmak Gzere ¢esitli organlarda “amiloid” de-
nen proteinin ¢dkmesine neden olan ve amiloidoz olarak
bilinen bir hastaligin gérilme olasiliginin artmasi diger
onemli 6zelligini olusturur.

Ailevi Akdeniz atesi ne tiir bir irsi hastahktir?

Ailevi Akdeniz atesi genlerdeki bozukluklara bagl olarak
olusan ve ¢ekinik olarak kalitim gésteren bir hastaliktir.
Yani, hastaligin ortaya ¢ikmasi icin hastalikla iliskili gen
degisikliklerinin hem anneden, hem de babadan ge¢mesi
gerekmektedir. Sadece anne ya da babadan gecen tek bir
hastalik geninin bulunmasi hastaliga neden olmaz ve bu

durum “tasiyicihk” olarak isimledirilir.

Hastaligin cekinik gecmesine bagl olarak, yakin aile birey-
leri arasinda ailevi ailevi Akdeniz atesi olan bir baska hasta

olmayabilir. Fakat, dikkatli bir inceleme ile, ikinci ya da

U¢linch derece akrabalar arasinda baska hastalarin var ol-

dudu goralebilir. Hastalik genlerini tasiyan bazi bireylerde

2 1.0. Istanbul Tip Fakiiltesi - Hasta Okulu

hic belirti olmayabilecegdi ya da kolayca gézden kacabile-
cek cok hafif belirtilerin var olabilecegi de bilinmektedir.
Bugun icin MEFV ismi verilen gendeki degisikliklerin ailevi
Akdeniz atesi hastaligina neden oldugu dustintlmektedir.
Bununla birlikte ailevi Akdeniz atesi tanisi konan hastala-
rin timdnde hem anneden, hem babadan gecen genetik
degisiklik gésterilememektedir. Yani hastalarin %20-25
kadar kisminda tek bir gende degisikli saptanmakta, %10
kadar hastada ise MEFV geninde protein degisikligine ne-
den olacak bir degisiklik (mutasyon) saptanamamaktadir.
Dolayisiyla, sadece MEFV genindeki incelemelere dayana-
rak tani koymak, ya da genetik danismanlik vermek mim-

kiin olmamaktadir.

Henlz tanimlanmamis baska genetik degisiklikler de ailevi
Akdeniz atesi hastaliginin ortaya cikmasina neden olabilir.
Ayrica, az sayida hastada ailevi Akdeniz atesi hastaliginin
tek ebeveynden gegen genetik degisiklik ile, “baskin” yani
“dominant” kalitim gosterdigi de bilinmektedir. Bu hasta-
larda MEFV disi baska genlerdeki degisikliklerin katkisi he-
niz tam olarak incelenmis degildir.

Bu hastalik baska hangi isimlerle bilinmektedir?

Hastahigin ingilizce adi, “Familial Mediterranean Fever”
veya kisaca FMF (okunusu, ef-em-ef), hekimler kadar, has-

talar arasinda da yaygin olarak kullaniimaktadir.

Sik tekrarlayan ataklar nedeniyle periyodik hastalik olarak

da isimlendirilmistir.

Ortak “Akdeniz” kelimeleri nedeniyle, ailevi Akdeniz atesi
ile Akdeniz anemisi sik olarak karistiriimakla beraber, bu

iki hastalik arasinda herhangi bir baglanti yoktur. Akdeniz
anemisi (veya talasemi), hemoglobin Uretiminde kusurlara

neden olan irsi bir kansizlik nedenidir.

Ailevi Akdeniz Atesi




Ailevi Akdeniz atesi sadece

Akdeniz bolgesi'nde mi gorulur?

Ailevi Akdeniz atesi hastaligi Akdeniz'in dogusunda, 6zel-

likle Orta Dogu ve Anadolu’da yasayan Yahudilerde, Turk-
lerde, Ermenilerde ve Araplarda goértlmektedir. Dolayisiy-

la, hastalik Glkemizde de Akdeniz bélgesine sinirli degildir.
Hatta, ailevi Akdeniz atesinin Karadeniz, Orta Anadolu ve

Dogu Anadolu’da daha sik oldugu bilinmektedir.

Hastalhk hangi yasta baslar?

Hastaligin ilk belirtileri genellikle cocukluk déneminde
baslar. Ailevi Akdeniz atesi hastalarin yaklasik %90'inda
20 yasindan &nce baslamakla beraber, az sayida hastada
eriskin yaslarda da hastaligin belirtilerinin ilk kez gérulebi-

lecegi bilinmektedir.

Kadinlar ve erkeklerde esit siklikta gértlmesi beklenmekle
beraber, erkek hastalarin sayisi bir miktar daha fazladir.
Bu da, genleri tasiyan erkek hastalarda hastaligin ortaya
¢tkma olasiliginin (penetrans) kadinlardan az da olsa yuk-
sek oldugunu dusundtrmektedir.

Hastaligin belirtileri nelerdir?

Ailevi Akdeniz atesinin 6zelligi genellikle 12-72 saat sure-
bilen iltihabi ataklara eden olmasidir. Ataklar nadiren bir-
kag saat kadar kisa veya bir hafta kadar uzun olabilir.

Bu ataklar sirasinda asagidaki
belirtiler gorulebilir:

Ates

Ataklar sirasinda ates yukselmesi gorulur. Atessiz veya ¢ok
hafif bir ates ile seyreden ataklar olabilecegi gibi, bazi
ataklarda 39-40°C'yi bulabilen ve titremeyle ylkselen ates
gorulebilmektedir.
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Karin agrisi

En sik géralen atak ttrd olan karin agrisi periton adi veri-
len karin zarindaki iltihaplanmaya (peritonit) baglh olarak
ortaya ¢lkmaktadir. Bir bélgeden baslayarak battn karina
yayilabilir ya da belirli bir bolgeye sinirli kalabilir. Karin
agrisina kabizlik veya ishal eslik edebilir. Karin agrisi atak-
lari, karin zarinda iltihaplanma yapabilen diger hastalikla-
ra cok benzeyen belirti ve bulgulara neden olur. Bunun
sonucunda, bazi hastalar akut apandisit, divertiklit, kole-
sistit veya bagirsak tikanmasi (ileus) gibi tanilarla bir ya da
daha ¢ok kez ameliyat edilmis olabilir. Adet déneminin
hemen 6ncesinde oldugunda adet agrilari ile de karistirila-
bilmektedir.

Gogiis agrisi

Akciger zarlarindaki iltihaplanma ataklari, g6gus kafesinin
yan bolgelerinde derin nefes almakla batici nitelikte agri-
lara neden olur. Cok daha nadiren gérulen kalp zar ilti-
haplari ise, g6gus kafesinin 6n bodlgesinde, 6ne egilmekle
siddetlenen agnili ataklar yapabilir.

Eklem agrisi ve sisligi

En cok ayak bilegi ve dizlerde olmak Uzere, eklemlerde
birkag¢ gtin-hafta surebilen ve sis, agri ve kizarikhdga neden
olabilen ataklar olabilir. Asiri yogunluk, uzun siiren egzer-
siz ya da ayakta kalma eklem iltihabi ataklarini baslatabi-
lir. Eklem iltihabi ataklari bazen aylarca sirebilir. Nadiren
kronik (mGzmin) eklem iltihaplari ve omurga romatizmasi
(spondilit) gelisebilir.

Deri dokiintiisii

Bazi ataklarda deride giines yanigina benzer kizariklik sek-
linde doékantuler goralebilir.

Ailevi Akdeniz Atesi




Kas agrilari

Uzun sire ayakta kalma, yorgunluk ya da egzersiz sonra-
sinda 6zellikle baldirlarda agri, nadiren agrili sislikler ola-
bilir. Cok daha seyrek olarak yuksek atesle beraber 3-4
hafta strebilen yaygin kas agrilari da gorulebilmektedir.

Daha az gorilen belirtiler:

Erkek cocuklarda yumurtalklarda agrili sismeler seklinde
ataklar olusabilmektedir. Cok daha nadiren, ailevi Akdeniz
atesinin damarlarda itihaplanmalara (vaskulit) neden ola-
bildigi bilinmektedir.

Ataklarda genellikle yukarida sayilan bulgulardan birisi
goralar. Ates her ataga eslik etmeyebilir. Ataklarda goru-
lebilen bulgulardan birkaginin ayni anda gértlme olasihgi
dusuktur. Bir atakta karin agrisi olurken, bir baska atakta
g6gus agrisi veya eklem sisi gelisebilir. Bir stre belirli bir
tipte ataklar tekrarlarken, daha sonra atak sekli degisebilir.

Amiloidoz nedir?

Amiloidoz cesitli doku ve organlarda “amiloid” adi verilen
proteinin ¢cékmesi ile olusan bir hastaliktir. Ailevi Akdeniz
atesinde “sekonder-ikincil” tiirde amiloidoz gérulur.
Uzunca bir stiredir kontrolstiz olarak devam eden iltihabi
reaksiyon sonucunda gelisir. Bobrekler, karaciger, dalak,
damarlar, kalp gibi dokularda ¢oken “amiloid” proteini bu
organlarin fonksiyonlarini bozar. Bobreklerin stizme yete-
neginin bozulmasi sonucu idrarla protein kaybi, belirli bir

siire sonra da bobrek yetersizligi gelisir.

Erkeklerde ve eklem tutulumu olan hastalarda amiloidoz
gelisme riski daha yuksektir. Ayrica genetik faktorlerin (ai-
levi Akdeniz atesi mutasyonlarinin tird, diger genlerdeki
degisiklikler gibi) de amiloidoz riskini belirlemede 6nemli
oldugu dastntlmektedir.
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Amiloidoz gelisip gelismedigi nasil anlasilir?

Amiloidoz gelisimi, en basit olarak idrar tahlilinde protein
kaybinin varligi ile gosterilebilir. Amiloidoz gelistigi dusu-
naldtginde, bunun biyopsi ile alinacak bir doku parcasi-
nin patolojik olarak incelenmesi ve bazi 6zel boyamalar
yapilarak ¢céken proteinin tlrinin goésterilmesi ile dogru-
lanmasi gereklidir. Bu amacla karin ciltalti yag dokusu, di-
seti, bobrek veya rektumdan (kalin bagirsagin en ug kismi)

biyopsi yapilabilir.

Hastaligin tanisi nasil koyulur?

Ailevi Akdeniz atesi tanisi her seyden 6nce yukarida ta-
nimlanan iltihabi ataklarin varligina, yani klinik bulgulara

dayanarak konur.

1. Tekrarlayan ataklar

Hastalarin tekrarlayan hastalik belirtilerini tanimlamasi ta-
ni icin en kiymetli bulgudur. Benzer belirtilere neden ola-
bilecek hastaliklarin da dislanmasi gereklidir. Hasta ilk
atak sirasinda gorulmuisse, hastahigin tekrarlayici niteligi-

nin gérilmesi amaciyla takibe alinmasi yararli olacaktir.

2. Kan testleri

Hasta eger atak sirasinda goérilmusse, ataga eslik eden ilti-
hap bulgularinin varhgi (ates, kanda beyaz kurelerin —16-
kosit- sayisinin artmasi, eritrosit sedimentasyon hizinin art-
masi, fibrinojen ve CRP’nin yikselmesi) ve bu testlerin atak
sonlaninca normal degerlere inmesi taniya yardimci olur.
Bu testlerin pozitif bulunmasinin ailevi Akdeniz atesine
6zgU olmadigi, sadece viicutta iltihabi bir reaksiyonun var-
ligina isaret ettigi unutulmamaldir. Dolayisiyla baska bir
iltihabi hastalikta (6rnegin akut apandisit, bakterilere bag-
It infeksiyonlar, vd) da yuksek cikabilirler.
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3. Aile oykusu

Hastalarin yaklasik yarisinda ailede benzer sikayetleri olan
akrabalarin olmasi taniyi destekleyen énemli bir bulgudur.
Bununla beraber, ailevi Akdeniz atesinin ¢ekinik gecen bir
hastalik olmasi nedeniyle, ailede bagka bir hastanin olma-

mas! da sasirtict olmaz.

4. Amiloidoz

Hastada ikincil amioidozun varligi da taniyi kuvvetle des-

tekler.

5. Kolsisin tedavisine yanit

Ailevi Akdeniz atesi oldugu dustnilen hastalarda yeterli
dozda kolsisin verildikten sonra ataklarin hig tekrarlama-
masi ya da atak sikliginin ve siddetinin belirgin olarak

azalmasi taniyi destekler.

6. Genetik testler

GUnUmuzde ailevi Akdeniz atesi ile iliskili olan MEFV ge-
ninde hastaliga neden olabilen mutasyonlarin taramasi da
yapilabilmektedir. Bununla beraber, hastalikla iliskili oldu-
gu gosterilen mutasyonlarin sayisi oldukca fazladir ve yay-
gin olarak kullanilan laboratuar ydntemleri ile bunlarin ta-
mamini taramak mimkin olmamaktadir. Bugin icin bili-
nen mutasyonlar klinik olarak ailevi Akdeniz atesi tanisi

konan hastalarin ancak %60-80'inde pozitif bulunmakta-

dir. Ote yandan tlkemizde tasiyicilik orani da oldukca faz-

ladir (yaklasik %10-20) ve herhangi bir sikayeti olmayan
insanlarda hastalikla iliskili bir mutasyon bulma olasiligi da
yuksektir. Ayrica klinik bulgularla ailevi Akdeniz atesi has-
tahgi tanisi konan hastalarin yaklasik %5-15'inde MEFV
geninde hi¢ mutasyon bulunamayabilir. Yorumlama gui¢-
lukleri nedeniyle, belirli merkezler disinda genetik yon-
temlerin “tani amagh” olarak kullanilmasi énerilmemektedir.
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Ailevi Akdeniz atesi tedavi edilebilir mi?

Ailevi Akdeniz atesi tedavi edilebilir bir hastaliktir. Bu te-
davi, hastaligin genetik bir hastalik olmasi nedeniyle, has-
taligin tamamen ortadan kalkmasi (sifa) seklinde bir teda-
vi degildir. Hastaligin olusturdugu bozukluklari ortadan
kaldirmaya yoneliktir ve bu amacla kolsisin ilaci kullanil-
maktadir. Kolsisin ¢cigdem (Colchicum autumnale) bitkisin-
den elde edilmektedir ve Glkemizde Colchicum dispert ve
Kolsin isimleriyle satilmaktadir (0.5 mg draje). iltihabi bas-
kilayici 6zellikleri nedeniyle gut ve Behget hastaligi gibi
baska hastaliklarin tedavisinde de kullaniimaktadir.

Ailevi Akdeniz atesi tedavisinde kolsisin 2
onemli amacla kullanilir:

Ataklarin engellenmesi veya hafifletilmesi:

Duzenli olarak kolsisin kullanan hastalarda ataklar ya hig
tekrarlamaz ya da daha 6ncekilere oranla ¢ok daha seyrek
gelir ve hafif gecerler. Sadece atak doneminde kullaniima-
sinin bir yarari yoktur ve bu sekilde baslamis olan atagi ge-
cirici bir etki saglamaz. Etkinligi ilacin dizenli kullanimina

baglidir ve ataklardan “koruyucu” bir etkinliktir.
Amiloidoz gelisiminin engellenmesi:

Kolsisin dlzenli ve yeterli dozda kullanildiginda amiloidoz
gelisimini engeller. Hatta, amiloidoz gelismis hastalarda,
idrarla protein kaybi ve bébrek yetersizligi belirtilerinde

bir miktar dizelme bile saglayabilir.

Alinmasi gereken kolsisin dozu hastanin kilosuna gére
farkhlik gostermekle beraber, bir eriskinin gtinde 1.5 mg
veya Uzerinde olmasi 6nerilmektedir. Daha dustk dozlarin
ataklarin tekrarlamasini engellese bile, amiloidoz gelisimi-
ni engellemedigi dusinalmektedir. ila¢ glinde bélinmiis
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iki veya ya da U¢ doz halinde alinabilir. Doz aksamalarinin
ataklarin tekrarlamasina neden olabildigi bilinmektedir.

Amiloidoz tedavi edilebilir mi?

Sekonder amiloidozda tedavinin temelini altta yatan ilti-
habi hastaligin ortadan kaldiriimasi olusturur. Ailevi Akde-
niz atesinde amiloidoz genellikle tedaviye ¢cok ge¢ basla-
nan veya tedavisini dizenli almayan hastalarda gérilmek-
tedir. DUzenli kolsisin almaya baslayan hastalarda, amiloi-
doz bulgularinda bir miktar dtizelme gorulebildigi bilin-
mektedir. Bu nedenle, amiloidoz tanisi konan hastalarin
kolsisini yan etki olusturmayan en ylksek dozda almalari
onerilmektedir. Bununla beraber amiloidozun geri déntst
olmayan bir hastalik oldugu ve asil hedefin amiloidoz geli-

siminin engellenmesi oldugu unutulmamalidir.

Kolsisini ne kadar sure kullanmak gereklidir?

Kolsisin “koruyucu” amacla alindigindan, émur boyu kul-

lanilmasi gereklidir. lleri yaslarda ataklarin géralme sikligi
azalmakla beraber, amiloidoz riski nedeniyle ilacin dizenli
kullaniminin strdtrdlmesi gerekmektedir.

Kolsisin tedavisinin yan etkileri var midir?

Her ilacin yan etkisi vardir. Bununla beraber kolsisin be-
beklikten itibaren yillar boyunca glivenle kullanilabilen bir
ilag olarak kabul edilmektedir. Kolsisinin yan etkileri ol-
dukca azdir ve doza bagimlidir. Yani doz yukseldik¢e go-

rdlme olasiligi artar.

¢ En sik yan etkiler mide-bagirsak sisteminde gérular. Do-

za bagli olarak mide-bagirsak hareketliligi artar. Karin ag-
risi, bulanti-kusma, sulu diskilama veya ishal yapabilir.

e Kemik iliginde kan Uretiminde baskilanma, bazi kan hic-
relerinde azalma gérilebilir.
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e Sinir ve kas hlcrelerindeki yan etkilerine bagl kas gug-
stzlugu ve kas enzimlerinde yikselmeye neden olabilir. Bu
yan etkiler daha ¢ok bobrek yetersizligi olanlarda ortaya
¢tkmaktadir.

¢ Seyrek olarak karaciger enzimlerinde hafif dizeyde artis-
lar gorilebilir.

¢ Nadiren sperm hareketliliginde ve sayisinda azalma ya-
pabilir. Fakat bu yan etkiye bagli olarak olarak kisirlik sey-
rek goralar ve ilacin bir stre kesilmesi ile duzelir.

Yan etkileri nedeniyle kolsisin kullanamayan hastalarin sa-
yisi yok denecek kadar azdir. Dizenli yapilan kontroller si-
rasinda istenen laboratuar incelemeleri ile ila¢ yan etkileri
de izlenmekte ve bir sorun oldugunda gerekli doz ayarla-
malari ya da degisiklikler yapilmaktadir.

Kolsisin kullanirken baska ilaclar alinabilir mi?

Kolsisin strekli olarak kullanilmasi gereken bir ilag oldu-
gundan, eslik edebilecek hastaliklar icin gerekli diger ilac-
larin birlikte kullanimi s6z konusu olabilir. Baska ilag kulla-
nimi amaciyla kolsisin tedavisine ara verilmemelidir. Hasta-
iginizi ve kolsisin aldiginizi muayene oldugunuz her heki-
me bildirmeniz gerekir. Teredditte kaldiginiz durumlarda
ise, kolsisini kesmeden, kendi doktorunuzla baglanti kur-
maniz uygun olacaktir.

Gebelikte ve emzirirken kolsisin alinabilir mi?

Gebelik déneminde kolsisin tedavisinin kesilmemesi éneril-
mektedir. Pek ¢ok sayida gebede yapilan gézlemler kolsi-
sin tedavisinin gebelikte kullaniminin glvenli oldugunu
dustindarmektedir. Bununla beraber, ailevi Akdeniz atesi
olan hastalarin gebeliklerinin planli olmasi ve éncesinde
takiplerini yapan doktorlarinin olurlarinin alinmasi gerekli-
dir. Kolsisin tedavisi altinda gebelik takiplerinin diizenli
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yapilmasi ve 6zellikle amniyosentez yapilarak herhangi so-
runun olmadiginin gézlenmesi 6nerilmektedir. Kolsisin
kullaniminin emzirme déneminde de glvenilir oldugu gos-
terilmistir.

Kolsisin kisirhk yapar mi?

Kolsisin ile sperm hareketliliginde etkilenme olabilir. Fa-
kat, bu etki nadiren kisirliga yol agar ve ilaca bir sire ara

vermekle dizelir.

Oysa, ailevi Akdeniz atesinin kendisi kisirlik yapabilmekte-
dir. Tekrarlayan ataklara bagl olarak gelisen karin ici yapi-
sikliklarin ve hastaligin dogrudan yaptigi etkilerin kisirhga
neden olabilecedi bilinmektedir. Bu nedenle kolsisin teda-
visi zannedilenin aksine kisirhk riskini azaltmaktadir.

Atak sirasinda ne yapmak gerekir?

Ailevi Akdeniz atesinde baslamis olan atagi geciren bir te-

davi yoktur.

Hastalarin, atak basldiginda, bunun daha énce yasadikla-
rindan farkli olup olmadigini degerlendirmeleri 6nemlidir.
Eger daha 6nceki ataklarindan farkh belirti ve bulgular
varsa, hastane kosullarinda degerlendirlmesi ve gézlem al-
tinda tutulmasi yararl olacaktir. Bunun disinda her atakta

hastanelere basvurmak gerekli olmayabilir.

Atak gecene kadar istirahat edilmeli ve yorucu islerden ka-

¢intlmahdir.

Kolsisin dozunun artirilmasinin bir yararinin olmadig du-
sinulmektedir. Sadece hasta atagin baslayacagini hissetti-

ginde, o ginkl dozunu erkenden alabilir.

Agr kesici ve ates dlsirtcu etkisi olan ilaglar ve romatiz-

mal iltihap giderici ilaglar atak belirti ve bulgularinin azal-
tilmasina kismen yardimci olabilirse de, doz asimina gidil-
memeli ve yan etkileri g6z ardi edilmemelidir.
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Bagimlilik yapma riskleri nedeniyle morfin ve turevi narko-
tik agri kesicilerin kullanilmasi kesinlikle 6nerilmemektedir.

Tedavide denenmekte olan baska ilaclar var mi?

Kolsisin tedavisini diizenli ve yeterli dozda kullanmalarina
ragmen ataklari sik ve siddetli devam eden hastalarin mut-
laka bu konuyla ugrasan merkezlerde yeniden incelenme-

lerinde yarar vardir.

Bu amacla yapilan degerlendirmelerde, 6ncelikle taninin
dogrulanmasi gereklidir. Ailevi Akdeniz atesi hastaligina
benzeyen ama ¢ok daha nadir gérilen baska periyodik

ates hastaliklari da vardir ve tecribeli merkezlerde diger

hastaliklar yontinden inceleme yapilmasi yararl olacaktir.

Ailevi Akdeniz atesi tanisi dogrulanan ve standart kolsisin
tedavisine yanit alinamayan bazi hastalarda baska kolsisin
preparatlarinin denenmesi oldukga iyi sonuclar vermekte-
dir. Bunlara da yanitsiz olan klictik bir hasta grubunda,
kolsisin ile birlikte kullanilabilecek bazi iltihap baskilayici
ve bagdisikhk sistemi Gzerinde etkili ilaglar bulunmaktadir.
Bununla beraber, bir kismi deneme asamasinda olan bu
ilaglarin kullaniimasi icin, konuyla ugrasan Universitelerin

arastirma hastaneleri ile iliskiye gegmek gereklidir.

Amiloidoza bagh bobrek yetersizligi

gelismisse neler yapilabilir?

Bobrek yetersizligi gelistiginde, kolsisin tedavisine ek ola-
rak aksayan bobrek islevlerinin tamamlanmasina yonelik
diger destek tedavileri verilmektedir. Bébrek yetersizligi
belirli bir asamaya geldiginde diyaliz tedavisi gerekli ol-
maktadir. Ailevi Akdeniz atesi olanlarda, genellikle hemo-
diyaliz yontemi, periton (karin zari) diyalizine tercih edil-
mektedir. Ailevi Akdeniz atesi olan hastalarda da, bébrek
nakilleri de basariyla uygulanmaktadir.
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Ailevi Akdeniz atesi bulasicit midir?

Ailevi Akdeniz atesi bulasici bir hastalik degildir. Aile bi-
reyleri arasinda sik goérilmesi irsi bir hastalik olmasina
baglidir.

Cocugum da hasta olacak mi?

Ailevi Akdeniz atesi olan hastalardan ¢ocuklarina bir has-
talik geni gecmektedir. Fakat ¢cocukta hastalik olmasi icin
mutlaka diger ebeveynden de hastalik geni ge¢melidir. Ul-
kemizde tasiyicilik orani %10-20 civarinda kabul edildigin-
den, bu risk cok dusik degildir. Akraba evliliklerinde bu
risk daha da artmaktadir. Her iki ebeveyn de hasta ise, ¢o-

cuklarinin mutlaka hasta olmalari beklenmektedir.

Ailevi Akdeniz atesi tanisi kondugu zaman tedavi edilebilir
bir hastalik oldugundan, gebelere dogacak ¢ocuklarinin
hastaliklarini belirlemek amaciyla genetik danismanlik ve
saglam fetus secimi yapilmasi énerilmemektedir.

Ataklarin tekrarlamasini 6nlemek icin
yapabilecegim seyler var mi?

Ailevi Akdeniz atesi ataklarinin tekrarlamasinin engellen-
mesi amaciyla yapilmasi gereken ilk sey 6nerilen dozda
kolsisinin duzenli olarak kullaniimasidir. Kolsisin dizenli
kullanildigi zaman hem ataklarin tekrarlamasi, hem de
amiloidoz gelisimi 6nlenecektir. Tedavi altinda olan hasta-
larda ataklar siklikla ilag dozunun atlanmasina bagl ola-

rak tekrarladigr unutulmamalidir.

Ataklari tetikleyen nedenler tam olarak bilinmemektedir.
Bazi hastalarda asiri yorgunluk, gerginlik, uykusuzluk,
uzun slre ayakta kalma veya uzun seyahatler ile ataklar
ortaya ¢ikabilmektedir. Bazi hastalar mevsim degisiklikle-
rinden etkilenmekte ve asiri sicak ya da soguk havalarda
daha sik ataklarinin oldugunu séylemektedirler.
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Hastalara kendi tecriibe ettikleri ataklari kolaylastirici ne-
denlerden uzak durmalari énerilmektedir.

Ailevi Akdeniz atesi ataklan ile akut
apandisit ataklarinin karisma ihtimali
nedeniyle, herhangi bir sikayetim olmadigi
halde apandisimi aldirmak icin ameliyat
olmah miyim?

Ailevi Akdeniz atesi ataklari ve akut apandisit karin zarin-
da iltihaplanmaya (peritonit) neden olabilir ve belirtileri
birbirine benzeyebilir. Bununla beraber, glinimuzde yay-
gin kullanilan gérintileme yéntemleri ayirici tanida ¢ok
yardimcl olmaktadir ve siphede kalindiginda, hastane ko-
sullarinda belirtilerin seyrini izlemek tani kansikhklarini
Onlemektedir. Bu nedenle akut apandisit olmadan ameli-
yat olunmasi énerilmemektedir.

Ailevi Akdeniz atesine bagli muzmin (kronik)

romatizmasi olanlarin baska ilaclar da
kullanmasi gerekli midir?

Ailevi Akdeniz atesine bagli eklem iltihabi ataklari kolsisi-
ne ek olarak alinan indometasin ve benzeri romatizma ag-
ri kesicilerine iyi yanit verirler. Az sayida hastada mizmin
romatizma gelisebilir. MUzmin romatizmali hastalarin bir
romatoloji merkezinde izlenmeleri ve kolsisin ile romatiz-
ma agri kesicilerine ek olarak bagisiklik sistemini etkileyen

romatizma ilaglarini da kullanmasi gerekir.

Ailevi Akdeniz atesi hastalig: nedeniyle

erken emekli olabilir miyim?

Mevcut yasal diizenlemeler sadece ailevi Akdeniz atesi
hastaliginin varligi nedeniyle malulen emeklilik hakki tani-
mamaktadir. Bununla beraber eger hastalik cesitli organ-
larda kalici hasarlara neden olduysa (6rnegin kronik béb-
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rek yetersizligi ya da eklemlerde kisitlilik), gelisen hasarin
derecesine gore bir maluliyet derecesi belirlenmekte ve
bunun sonucuna gére karar verilmektedir.

Ailevi Akdeniz atesi hastalan
askerlik yapabilir mi?

Ailevi Akdeniz atesi hastalari askerlik 6ncesinde takip edil-
dikleri merkezlerden bir belge alarak, durumlarini bagli
olduklari askerlik subesine bildirmelidir. Her hastada ailevi
Akdeniz atesi hastaliginin ayni siddette seyretmedigi bilin-
mektedir. Bu nedenle, hastalar Askeri Hastaneler tarafin-
dan degerlendirilmekte ve ataklarin sikligina ve eslik eden
diger belirtilere gore, hastanin askerlik yapabilirligine ka-
rar verilmektedir.

Ailevi Akdeniz atesi nedeniyle psikolojik
destek almah miyim?

Ailevi Akdeniz atesi hastaliginin, dizelmeyecek genetik bir
hastalik olmasi pek cok hastada depresif uyum guicligtine
neden olmaktadir. Buna baglh olarak gelisen depresyon
bulgulari, ailevi Akdeniz atesi hastaliginin belirtileri olarak
algilanabilmektedir. Gerek duyuldugunda psikiyatrik des-
tek almaktan c¢ekinilmemeli ve ailevi Akdeniz atesi hastali-

g1 ile barisik yasamanin yollari aranmalidir.

1.0. Istanbul Tip Fakiiltesi - Hasta Okulu

YENIi iLACLAR VE ONEMI

Yeni ilaclar sayesinde bir¢ok hastalik
tedavi edilebilmektedir.

Tum dunyada, Universite ve ila¢ firmalarindaki arastirmaci-
larin ortak amaci; saghgimiz icin kullanilan asi ve ilaglarin
daha iyi hale getirilmesi ve tedavisi bugln i¢cin mimkdun ol-
mayan hastaliklar i¢in ¢6zim bulunmasidir.

30 yil 6nce ¢ocuk felci binlerce cocugun hayatini etkiler-
ken, buglin neredeyse sona ermistir.

10 yil 6nce AIDS hastaliginda kullanilabilecek bir ila¢ yok
iken, bugiin yasam slresini uzatabilen tedaviler uygulan-
maktadir.

Yeni ilag, arastirma gelistirme cabalarinin ve
bilgi birikiminin gelisimi ile miimkiindiir.

Dlnyada ortalama insan é6mri son 100 yilda 40'li yaslardan
70'li yaslara ulasmistir. Bu ilerlemedeki en 6nemli neden-
lerden biri, ilag alanindaki arastirma ve gelistirme calisma-
lari sonucu ortaya cikan yeni tedavilerdir.

ila¢ alanindaki arastirma ve gelistirme calismalari, uzun si-
reli ve yuksek maliyetlidir. Tek bir molekultin kesfedilerek
bir ilag haline gelmesi ve tibbin hizmetine sunulmasina ka-
dar yaklasik 12-15 yil gegmektedir.

Bu nedenle ilag aslinda bilgi tGretimidir. (1)

ilacin degerli ve faydali olmasini saglayan, tibbin hizmetine
sunulmasina kadar suren titiz ve kapsamli arastirmalardir.

(1) Charles M. Caruso, International Patent Counsel, MSD
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ISTANBUL TIP FAKULTESI

Gec¢misten gelecege....

Tip egitimine 1470 yilinda baglayan Istanbul Tip Fakiiltesi
tilkemizin ve tiim diinyanin en kokli yiiksek 6gretim
kuruluglar arasinda yer almaktadir.

Fakiilte, gecen yiizyillar boyunca bir yandan
Tiirk Milleti'ne hekimler yetistirerek saglik hizmeti
liretmis, ote yandan bilimsel arastirmalarda tilkemizin
en onde gelen kurumlarindan biri olmustur.

Cumhuriyet déneminde, her kosulda
Atatiirk Ilke ve Devrimleri'nin yilmaz bir savunucusu olan
[stanbul Tip Fakdiltesi, siyasal ve sosyal yonlerden de
tilkeyi etkileyen ¢alismalarin i¢inde yer almustir.

Fakdilte, halen 112.000 m? kampiis alani igerisindeki
25 ayn yapida, yaklasik 2500 6grenciye egitim vermekte
ve tilke saghk ordusuna her y1l ortalama
450 hekim kazandirmaktadir.

S6z konusu hekimlerin yetismesinde rol alan yaklasik 500
Ogretim tyesi ve yardimcilar, ayn1 zamanda 1800 yatak
kapasiteli hastanede yilda 35.000 yatan hastaya ve
500.000 poliklinik hastasina da hizmet vermektedir.

Bu ozellikleri ile dev bir saglik kurulusu olan

Istanbul Tip Fakiiltesi, 1997 yilindan bu yana

gergeklestirdigi “Hasta Okulu” programu ile de
kamuya yonelik 6nemli bir saglhk hizmetini
yerine getirmenin gururunu yasamaktadir.

Istanbul Tip Fakiiltesi

“egitimde, bilimde, hizmette”

istanbul Tip Fakdiltesi Hasta Okullari Yayinlari

Ailevi Akdeniz Atesi
Hazirlayan: Prof. Dr. Ahmet Gl




