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AILEVI AKDENIZ ATESI ZEMININDE GELISEN SAKROILEIT
VE SUBKORNEAL PUSTULER DERMATOZ BIRLIKTELIG

Sebahat YILMAZ AGLADIOGLU, Davut BOZKAYA, Kibriya FIDAN, Necla BUYAN, Oguz SOYLEMEZOGLU

OZ

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), otozomal resesif kalitilan, kendini sinirlayan tek-
rarlayan ates, karin, gogiis ve eklem agrisiyla karakterize nedeni belli olma-
yan bir hastaliktir. Eklem hastaligi; karin agrisindan sonra ortaya ¢ikan en sik
ikinci semptomdur. Subkorneal Piistiiler Dermatoz (SPD), kronik, tekrarlayan
pistiiler lezyonlarla karakterize iyi huylu bir hastaliktir. Nedeni belli olmayan
bu hastalik siklikla 40 yas iistii kadinlarda goriilmesine ragmen, nadiren ¢o-
cuklarda da tanimlanmistir. Bu yazida, ¢ocukluk yas grubunda nadir goriilen
SPD’un FMF ve sakroileit ile birlikteligi olan 9 yasindaki bir ¢cocuk olgusu
sunulacaktir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Subkorneal Piistiiler Dermatoz,
Sakroileit, Cocuk.

JUVENDLE SUBCORNEAL PUSTULAR DERMATOSDS IN A CASE
OF FAMILIAL MEDITERRANEAN FEVER AND SACROILIITIS

ABSTRACT

Familial Mediterranean fever (FMF) is an autosomal recessive disease, charac-
terized by recurrent and selflimited attacks of fever, usually accompanied by
polyserositis. The articular disease is the second most common manifestation
after abdominal pain. The arthritis of FMF most frequently affecting the large
joints of the lower extremities. Sacroiliitis due to FMF is very rare in children.
Subcorneal pustular dermatosis (SPD), characterized by chronic, relapsing,
pustular lesions. Although it usually occurs in middle-aged women, it is occa-
sionally seen in childhood. There are various cutaneous manifestations of FMF
but SPD and FMF association has been not previously described. In this report,
we describe a 9- year-old girl who admitted to our hospital with fever, arthralgia
and rash and diagnosed with sacroiliitis due to FMF and SPD.

Key Words: Familial Mediterranean Fever, Subcorneal Pustular, Dermatosds,
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GIRIS

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), otozomal resesif kalitilan, ken-
dini sinirlayan ates, karmn, gogiis ve eklem agristyla karakterize
nedeni belli olmayan bir hastaliktir. Klinik durum, ser6z membran
ve sinoviyumdaki inflamasyona baglidir. Eklem hastaligi; karin
agrisindan sonra ortaya ¢ikan en sik ikinci semptomdur. En ¢ok
biiyiik eklemleri ve alt ekstremite eklemlerini tutar. Sakroiliak ek-
lem tutulumu ¢ocukluk ¢aginda oldukg¢a nadirdir (1,2).

Subkorneal Piistiiller Dermatoz (SPD), ilk kez Sneddon ve Wil-
kinson tarafinda 1956 yilinda tanimlanmis, kronik, tekraralayan
piistiiler lezyonlarla karakterize iyi huylu bir hastaliktir. Nedeni
belli olmayan bu hastalik siklikla 40 yas tstii kadinlarda gériilme-
sine ragmen, nadiren ¢ocuklarda da tanimlanmistir (3).

AAA’ya eslik eden cilt bulgulari olabilir ancak SPD ile olan
birlikteligi daha dnce hi¢ tanimlanmamustir.

OLGU

9 yasinda kiz hasta Subat 2006 tarihinde, ates, karin agrisi, ba-
cak, kol ve belde agri, yiiriimekte zorlanma, ayak biliginde sislik
ve dokiintii yakinmasi ile bagvurdu. Sikayetlerinin 6 ay 6nce bas-
ladig1, ayda bir ataklar halinde oldugu ve ataklar sirasinda atese
eslik eden karin agrisi, 6zellikle diz ve ayak bilegi ekleminde agr1
ve sislik oldugu, es zamanli kollar, bacaklar, koltuk alt1 ve kasikta
sivilceye benzer dokiintiilerinin oldugu 6grenildi. Ataklar sirasin-
da ayak bilegi ,diz ve kalga eklemlerinde olan agrilar nedeni ile
hi¢ yiirliyemedigi, ataklar gectiginde ise bel agris1 nedeniyle aksa-
likl1 anne babanin ikinci ¢ocuguydu ve babada da ataklar halinde
karin agrisi gikayeti vardi.

Fizik gelisimi normaldi. Viiciit agirligi 19 kg, 10-25 persentil-
de, boyu 120cm, 50 persentilde idi. Viicut 1s1s1:38°C, kan basin-
ct: 100/60 mmHg idi. Karinda yaygin hassasiyeti vardi. Kasiklar,
koltuk alt1 ve ekstermitelerin fleksor yiizeyinde eritemli zemin
lizerinde pistiiler lezyonlar vardi. Eklemlerde belirgin sislik ve
kizariklik olmamasina ragmen agr1 yakinmast mevcuttu. Bel ha-
reketleri bir miktar kisitliydi ve bel agrist yakinmasi nedeniyle
aksayarak yiiriiyebiliyordu. Sakral kompresyonda iki tarafli ancak
solda daha belirgin hassasiyeti vardi. Diger fizik incelemeleri, g6z
incelemeside dahil normaldi.

Laboratuvar incelemesinde hemoglobin: 12.3 g/dl, beyaz kiire:
12600/mm3, trombosit: 436000/mm3, eritrosit sedimantasyon hizi:
100 mm/s, CRP: 4.7 mg/dl (0-0.3), fibrinojen: 592 mg/dl idi. Idrar
incelemesi normal ve gaitada gizli kan yoktu. idrar , bogaz, kan ve
kemik iligi kiiltliriinde ireme olmadi. Kan iire, kreatin,protein se-
viyeleri, karaciger, kas enzimleri ve protein elektroforezi normal
smirlarda idi. Serolojik tetkiklerinde romatoid faktor, anti- niiklear
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antikor, ¢ift sarmalli DNA antikoru, hepatit B yiizey antije-
ni, hepatit C antikoru, salmonella ve brucella negatif tespit
edildi.Total immiinglobulin seviyeleri, kompleman C3 ve C4
normal sinirlar i¢inde idi. HLA B 27 (-) tespit edilen hastanin
AAA gen analizinde heterezigot MEFV mutasyonu (E 148 Q,
heterezigot) tespit edildi.

Cilt lezyonlart icin kiiltiir ve biyopsi alindi. Kiiltiirde tire-
mesi olmayan hastanin cilt biyopsisi Subkorneal Piistiiler Der-
matoz ile (Sekil 1) uyumlu geldi.
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Sekil 1: Subkorneal pistiil, dermal 6dem ve mononiikleer hiicre-
lerden olusan dermal infiltrasyon. (Hematoksilen — Eozin Boyasi,
100°liik biiylitme).

Atesi diisiip karin agrisi gerileyen hastanin bel agrisinda
belirgin diizelme olmadi. Cekilen on-arka pelvis grafisi ve
bilgisayarli tomografisi normal olan hastaya semptomlar1 de-
vam ettigi i¢in sakroiliak ekleme yonelik manyetik rezonans
inceleme (MRI) yapild1 ve solda daha belirgin olmak iizere iki
tarafli sakroileit ile uyumlu sinyal artiglari izlendi (Sekil 2).

Sekil 2: Sakroiliak MRI’de solda daha belirgin, bilateral sakroileit ile
uyumlu sinyal artisi.

Kolsisin tedavisi baslanan hastanin cilt lezyonlar1 ve bel
agris1 10 giin i¢inde geriledi. Bir y1ldir kolsisin tedavisi altinda
izlenen hastanin tekrar hic atagi olmadi.

TARTISMA

Ailevi Akdeniz atesinde eklem hastaligi; karin agrisindan
sonra ortaya ¢ikan en sik ikinci semptomdur. En ¢ok biiyiik
eklemleri ve alt ekstremite eklemlerini tutar. Sakroiliak eklem
tutulumu oldukga nadirdir, bu vakalarda HLA B27 (-) dir ve
daha ¢ok erigkin hastalarda tanimlanmistir (2,4). Sakroiliak
eklemde kronik inflamasyon AAA’l1 hastalarda diger populas-
yona gore daha sik izlenir (5). Daha 6nce bazi serilerde AAA
ve sakroileit birlikteligi tanimlanmistir. Brodey ve arkadaslari
AAA olan 43 hastanin 6 sinda sakroiliak eklemde radyolojik
olarak degisiklikler tanimlamiglar, ancak bu hastalarin hepsin-
de klinik yakinma yokmus (4). Langevitz ve arkadaslariin
yaptig1 genis calismada 3000 AAA’l1 hastanin 11 tanesinde
seronegatif spondiloartropati tespit etmigler. Bunlarin kronik
artritleri, sirt agrilar1 ve sakroiletleri varmis. Hepsinde HLA
B27 ve RF negatifmis (6).

AAA zemininde sakroileit daha 6nce sadece 4 ¢ocuk has-
tada tanimlanmustir (2,7,8,9). Bunlarin en kii¢iigii 5 yasinda
tan1 almistir (7). Bunlarin ikisi direk grafi ile tan1 alirken (8,9),
biri direk grafisi normalken tomografiyle tani almistir (7). Di-
ger hasta ise bizim hastamiz gibi MRI ile tan1 almistir (2).

AAA’yaeslik eden cilt bulgulari olabilir.Bunlar siklik sira-
sia gore; purpurik dokiintii, erizipel benzeri eritem, Henoch-
Schonlein purpurasi(HSP), angiondrotik édem, avug igi ve
ayak tabanlarinda diffiiz eritem, ylizde diffiiz eritem, avug igi
ve ayak tabanlarida soyulma, reyno fenomeni, subkutan nodiil
olarak siralanabilir (10). Daha 6nce AAA ve SPD birlikteligi
hi¢ tanimlanmamustir.

SPD, ilk kez Sneddon ve Wilkinson tarafinda 1956 yilin-
da tanimlanmus, kronik, tekraralayan pistiiler lezyonlarla ka-
rakterize iyi huylu bir hastaliktir . Nedeni belli olmayan bu
hastalik siklikla 40 yas tstii kadinlarda gériilmesine ragmen,
nadiren ¢ocuklarda da tanimlanmustir (3).

Cocuk ve erigkinlerdeki klinikopatolojik ozellikleri ve
prognozu arasinda fark yoktur . Lezyonlar ozellikle karin,
koltukalti, kasik, inframamariyan bolge,ekstremitelerin flek-
sor yiizeylerinde yerlesen; iki tarafli, simetrik, eritemli zemin
iizerinde daginik yada grup yapmig vezikiil ve piistiiler lez-
yonlarla karakterizedir. Lezyonlar aniiler veya serpigindz tipte
olabilir (3,11). Cikan plaklar haftalar i¢cinde gerilerken ataklar
halinde yeni lezyonlar ortaya ¢ikar. Plaklar birbirleri ile bir-
lesme egiliminde olabilir. Atrofi ve skar birakmadan sadece
hipopigmentasyon ile iyilesir (3).

Histopatolojisinde nétrofillerle dolu, bazen bunlara eozi-
nofillerin eslik ettigi sobkorneal piistiiler lezyonlar patogno-
moniktir (3).

Hastaligin etyolojisi pek bilinmemektedir.Ayirict tanida
impetigo,dermatitis herpetiformis, jenaralize piistiiler psoria-
sis, lineer IgA dermatozu ve pemfigus foliaseus diistiniilmeli-
dir .Lezyonlardan alinan kiiltiirlerde tireme olmamasi ve anti-
biyoterapiye yanit vermemesiyle impetigodan, histopatolojik
inceleme ile de diger tanilardan ayirt edilebilir (3).

SPD siklikla sistemik hastaliklara eslik etmez. Ancak IgA
gamapati, IgA myeloma, Crohn hastalig, iilseratif kolit, ap-
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lastik anemi, paraproteinemi, pyoderma gangronezum, sjog-
ren sendromu, romatoid artrit, seronegatif artrit, aseptik dalak
absesi, anaplastik large cell lenfoma, mukoplazma enfeksiyo-
nu ve hipertroidizm ile birlikteligi tanimlanmistir (11). Bizim
bilgilerimize gére AAA ile olan birliktelik tanimlanmamuistir.
Bu vaka literatlirdeki AAA ve SPD birlikteligi olan ilk hasta-
dir.

SPD tedavisinde; sulfonadlar notrofil kemotaksisini inhibe
ettikleri icin onerilmektedir. Retinoidler , kolsisin, sulfapridin,
PUVA (Psoralen-UVA), topikal steroidler de diger segenckler
arasindadir (3, 12). Bizim hastamizin yakinmalarida kolsisin
tedavisi ile kontrol altina alinmistir.

Bu vaka ¢ocuklarda nadir olan AAA bagl sakroileit ve
yine ¢ocuklarda nadir olan SPD birlikteligini vurgulamanin
yaninda sakroileit tespitinde MRI 6nemini vurgulamak ama-
cryla sunulmustur.
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