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Ailevi Akdeniz ate si ve periarteritis nodosa birlikteli  ginde geli sen karaci ger
ve bobrekte subkapsuler hematom ve hemanjiom ruptdr a

Hepatic and renal subcapsullary haematoma and hemangioma rupture in a
familial Mediterranean fever and periarteritis nodosa patient
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Ozet

Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) ve periarteritis nodosa (PAN) hastalidi beraber seyrettiginde, renal ve hepatik spontan
subkapsuler hematom gelisme riski artar. Bu durum hayati tehdit edebilen ciddi bir tablodur. FMF tanisi alan hasta-
larda PAN ile ilgili semptom ve bulgularin tabloya eklenmesi durumunda subkapsiler hematom gelisme ihtimali ne-
deniyle dikkatli olunmalidir. Ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi, erken asamada subkapsiler hematomu ve mikta-
rini tespit etmede 6nemlidir. Burada, FMF tanisi almis ve dnceden bilinen karaciger hemanjiomu bulunan 17 yasinda
erkek hastada, es zamanh olarak gelisen perirenal/subkapsiler hematom ile karacigerde riptire hemanjiom ve
subkapsuler hematomun radyolojik bulgular sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: FMF, PAN, subkapstler hematom, hemanjiom

Summary

When familial Mediterranean fever (FMF) and periarteritis nodosa (PAN) coexist, risk of spontaneous subcapsular
haematoma increases. This is a life threatening condition. In patients with a diagnosis of FMF, when signs and
symptoms of PAN is added, one should be careful about subcapsular haematoma. Ultrasonography and
computerized tomography, are important, in detecting and measuring amount of subcapsular haematoma in early
stages Herein, we report a 17 year old patient with a previous diagnosis of FMF and hepatic hemangioma to have
concomitant subcapsular/perirenal haematoma and ruptured hepatic hemangioma. Radiological findings in ruptured
hepatic hemangioma are discussed.
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Girig

Ailevi Akdeniz Atesi (FMF), tekrarlayan ates ve
poliserdzit ataklari ile karakterize, otozomal resesif ge-
¢en bir hastaliktir. En sik Musevi, Arap, Tirk ve Ermeni-
lerde gorilir. Ailevi Akdeniz Atesi'nde Periarteritis
Nodosa (PAN) ve Henoch Schénlein sendromu gibi
vaskilitler genel popillasyona gore daha sik gorulur.

Burada, spontan olarak karacigerde kavernoz
hemanjiom ripturii yanisira karaciger ve bdbrekte es
zamanl subkapsiler hematom gelisen FMF hastasl,
radyolojik bulgular esliginde sunulmustur.

Olgu

Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) tanisi almis ve karacigerde
bilinen kavernéz hemanjiomu bulunan 17 yasinda erkek
hasta, siddetli karin agrisi, bas donmesi ve ates sikayet-
leri ile hastanemiz acil servisine basvurdu.
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Anamnezinde hastanin 5 yildan beri ayda bir olan ve 2-3
gln devam eden karin agrisi, eklem agrisi ve ates sika-
yetleri oldugu ve FMF tanisi aldigi, simdiye kadar her-
hangi bir tedavi almadigi 6grenildi. Hastanin son bir yilda
sikayetleri artmis. Zaman zaman 140/100 mmHg 6l¢ulen
hipertansiyon ataklari, bacaklarda ve kollarda agri, gug-
suzlik, istahsizlik sikayetleri eklenmis ve 1 yilda 6 kg
kilo kaybi olmus. Aile dykiisiinde amcasi FMF hastasiy-
mis.

Fizik muayenede; Genel durumu bozuk olarak degerlen-
dirilen hastada kan basinci (TA): 90/60 mmHg, ates:
38°C olculdi. Bag-boyun muayenesinde konjonktivalar
soluk, bunun diginda normaldi. Akciger solunum sesleri
dogaldi. Abdomen muayenesinde karinda yaygin defans
mevcuttu.

Laboratuar testleri sonucu; Lokosit:25.2, Hemoglo-
bin:9.7g/dl, Hematokrit:%27.9, MCV:79,8fL, Trombosit:361,
Ca:7.7 mg/dl, ALT (SGPT):153U/L, AST (SGOT): 87UIL,
ALP: 268U/L, GGT: 108U/, Na:129 mmol/L, K:3.39
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mmol/L olarak geldi, bunlarin disindaki degerler normal
sinirlar icindeydi.

idrarda bol I6kosit ve eritrosit mevcuttu. Hasta akut batin
on tanisi ile yatirildi.

Abdominal ultrasonografi (US) incelemesinde; Karaciger
sag lobda 10x8 cm boyutta, belirgin internal
septasyonlar ve hiperekoik alanlar iceren, heterojen
hipoekoik solid kitle lezyonu izlendi (Sekil 1).

Hastanin bilinen kavern6z hemanjiom 6ykusu bulundu-
gundan, gorinum riptire hemanjiom ve parankimal
hematom olarak degerlendirildi.

Resim 1. Abdominal US incelemesinde; karacider sag lobta
icerisinde hiperekojen alanlar ve ekojen septasyonlar
bulunan riptire  hemanjiom ve parankimal
hematoma ait heterojen hipoekoik solid kitle lezyonu
izleniyor.

Resim 2. Abdominal BT incelemesinde kubbeden kaudale
kadar 19 cm’lik segment boyunca uzanan 5 cm ka-
linliginda heterojen hipodens subkapsiler hematom
saptandi.

Hepatit markerlari ve timor markerlari negatif olan hasta
opere edildi. Operasyonda, karaciger sag lobda, kana-
yan hemanjiom goruldi ve tamiri yapildi. Postoperatif 3.
glnde hastanin genel durumunun diizelmemesi lizerine,

56

abdominal bilgisayarli tomografi (BT) tetkiki yapildi.
Postoperatif donemde hastanin bobrek fonksiyonlari
bozuldugu igin, intravendz kontrast madde verilemedi.
10 mm kesit kalinligi ve kesit araligi ile yapilan BT ince-
lemesinde; karacigerde kubbeden kaudale 19 cm’lik
segment boyunca uzanan, en kalin yerinde 5 cm

Olculen, heterojen hipodens subkapsiler hematom sap-
tand1 (Resim2). Hematom karaciger parankimini hafif
basilamakta olup igerisinde gegirilmis operasyona bagl,
hava ile uyumlu hipodens alanlar mevcuttu. Subkapsiler
hematomun daha 6nce tanimlanan hemanjiom ruptiriine
sekonder gelistigi disUnuldi. Karaciger sag lobda
riptire hemanjioma ait dizensiz sinirh heterojen

hipodens solid lezyon ve intrahepatik safra yollarinda
dilatasyon izlendi (Sekil 3). Perihepatik, perisplenik,
bilateral parakolik ve plevral serbest mayii saptandi. Bu
asamada dalak ve her iki bobrek normaldi.

Resim 3. Abdominal BT incelemesinde karaciger sad lobta
riptire hemanjioma ait heterojen hipodens solid lez-
yon izleniyor.

Resim 4. Abdominal BT incelemesinde sol bobrek etrafinda
bdbrek  parankimini  basilayan ve  bdbregi
anteromediale iten subkapsuler hematom saptandi.
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Postoperatif 5. giinde drenlerinden kan gelmesi Uzerine
hasta yeniden operasyona alindi ve kanama durduruldu.
Ancak daha sonra kanamanin tglinct kez tekrarlamasi
Uzerine, hastaya dis merkezde anjiografi yoluyla sag
hepatik arter embolizasyonu yapildi. Anjiografi tetkikinde
karaciger sag Iobda (¢ adet intraparankimal
mikroanevrizma saptandi. Postoperatif 9. glinde ortaya
cikan siddetli karin agrisi ve hemoglobin degerlerinin
dismesi uUzerine yapilan kontrol abdominal BT incele-
mesinde; sol perirenal alanda bdébregi anteromediale
dogdru iten ve bdbrek parankimini basilayan 9x12x20 cm
boyutta, heterojen hiperdens subkapsiler/perirenal
hematom izlendi (Sekil 4). Hasta opere edildi ve parsiyel
nefrektomi  yapildi.  Histopatolojik  incelemesinde
interlobular ve arkuat arterlerde segmenter olarak,
nekrotizan panarteritis ile uyumlu perivaskiler fibrinoid
nekroz ve polimorfonikleer hiicre infiltrasyonu saptandi.
Postoperatif donemde hasta stabilize olduktan sonra,
PAN 6n tanisina yonelik ileri tetkikler yapildi. Hastada
ANCA C pozitifligi ve polimeraz zincir reaksiyonu (PCR)
ile M694V geninde heterozigot gen mutasyonu saptandi.
Deri testi vaskdlit yoniinden pozitif olarak geldi. Hastanin
anamnezinde son 1 yilda belirgin kilo kaybi, kas gii¢siiz-
0§l ve kas agrisi, tansiyon yiksekligi sikayetlerinin
ortaya ¢ikmasi, ANCA C pozitifligi ve deri testinin pozitif
olmasi, heterozigot M694V gen mutasyonunun saptan-
masi nedeniyle, anjiografi esnasinda karacigerde
intraparankimal mikroanevrizmalarin gorulmesi,
postoperatif histopatolojik bulgularin taniy1 desteklemesi
ile hastaya periarteritis nodosa (PAN) tanisi konuldu.
Hastaya medikal tedavi baslandi.

Ayrica hastada anjiografi ve hepatik arter embolizasyonu
girisimi sonrasinda brakial arter psédoanevrizmasi gelis-
ti. Sol Ust ekstremite arteriyel renkli doppler inceleme-
sinde; antekibital bélgede, brakial arteri cevreleyen 6x3
cm boyutta, heterojen eko yapisinda fusiform lezyon
izlendi. Brakial arter akim hizlarinda stenoza sekonder
artis, radial ve ulnar arterlerde ise postobstriktif, disik
hizli monofazik akim saptandi. Hastaya anevrizmektomi
ve damar tamiri yapildi.

Hasta halen takip altinda tutulmakta olup en son yapilan
kontrol US incelemelerinde batinda serbest sivi ya da
subkapsuler sivi izlenmemigtir.

Tartigma

Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) tekrarlayan ve kendi kendini
sinirlayan ates, peritonit, artrit, plorit ve erizipel benzeri
deri lezyonlari ile karakterize, otozomal ressesif bir has-
taliktir (1). Hastalida 16. kromozomda lokalize pyrin geni
mutasyonunun neden oldugu saptanmistir (2). En sik
Akdenize kiyisi olan llkelerde yasayan Musevi, Arap,
Turk ve Ermenileri etkiler. Hastaligin prevelans: %21
olarak bildirilmektedir (3).

Ates ve karin agrisi ile seyreden tipik FMF atagi bir-li¢
gln surer ve ataklar arasinda hasta timuyle iyidir. Ailevi
Akdeniz Atesi olan hastalarda, Periarteritis Nodosa
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(PAN) ve Henoch Schénlein sendromu gibi primer sis-
temik vaskdilitler genel popillasyona oranla daha sik
rastlanir (3,4). Periarteritis Nodosa kugik ve orta ¢aph
arterlerin vaskiliti ile karakterize olup prevelansi 6/100
000, insidansi 7/100 00C'tir. Ailevi Akdeniz Atesi ve
Periarteritis Nodosa hastaliginin birlikteligi, ilk defa 1954
yilinda Benhamou ve ark. tarafindan tanimlanmigtir (5).
Her iki hastalik da ates ve karin agrisi ile karakterize
oldugundan, FMF'li hastalarda PAN tanisinin konmasi
glc olabilir. Lange-Sperandio ve ark. literatiirde yakin
zamana kadar toplam 55 FMF-PAN birlikteligi oldugunu
bildirmiglerdir (6). Ailevi Akdeniz Atesi hastasinda
PAN’dan stihelenilmesi gereken bulgular; erizipel benze-
ri deri reaksiyonlari, miyalji, hipertansiyon, kilo kaybi,
nefrit ve perirenal hematomdur (4). Bu olguda da son bir
yilda olan kilo kaybi, tansiyon yuksekligi, bacaklarda
glgsuzlik ve kas agrisi sikayetleri mevcuttu. Anjiografi-
de karacigerde intraparankimal mikroanevrizmalarin
saptanmasi, heterozigot M694V geni mutasyonunun
olmasi, ANCA C pozitifligi ve pozitif deri testi yanisira
parsiyel nefrektomi sonrasi yapilan histopatolojik ince-
lemede segmenter olarak, nekrotizan panarteritis ile
uyumlu perivaskiler fibrinoid nekroz ve polimorfonikleer
hicre infiltrasyonunun goérilmesi  hastaya FMF-PAN
birlikteligi tanisinin konulmasini desteklemistir.

Spontan subkapsiler/perirenal hematom izole PAN
hastalidinin nadir bir komplikasyonu olmasina ragmen,
FMF-PAN hastaligi birlikteliginde hastalarin yarisindan
¢ogunda ortaya ¢ikan ayirt edici bir bulgudur (2,4). Bu
olguda ilk olarak karacigerde hemanjiom riptiri meyda-
na gelmis, operasyondan 3 gin sonra karacigerde
subkapsuler hematom gelismis ve operasyondan 9 giin
sonra da sol bodbrekte subkapsiler hematom meydana
gelmistir. Karaciger ve bobrekte subkapsiler hematom
ve hemanjiom ruptirindn yakin zamanl gelismesi FMF
ve PAN birlikteligi olan hastalarda ¢ok nadir bir bulgu
olup, literatlr tarandiginda benzer karakterde bir bagka
olguya rastlaniimamistir. Bu nedenle ilging ve
demonstratiftir.

Periarteritis Nodosa ki¢guk ve orta capl arterlerde
mikroanevrizmalara neden olur ve intraparankimal
mikroanevrizmalarin raptird sonucu,
subkapsuler/perirenal hematom gelisebilir (7,8). Bu
yazida, FMF'te hastalik surecinde tizerine PAN'in ekle-
nebilecegine dikkat ¢ekilerek, nadir gortilen bu durumun
komplikasyonlari vurgulanmak istenmistir. Clnki erken
tani sayesinde zamaninda baslanilacak immiinsupressif
tedavi, subkapsuler hematom gelismesini 6nleyebilir.

Cok nadir olarak 4 cm’den buyik hepatik kavernoz
hemanjiomlarda, spontan riptir ve buna bagh
hemoperitonyum meydana gelebilir (9,10). Periferden
gelen bu hastada riptir éncesi hemanjiomun blyUklagu
bilinmiyordu, ancak rupttrin hemen sonrasinda lezyonun
boyutlart US'de yaklasik 10x8 cm olculmustir. Bu vaka,
literatlirde bildirilmis spontan riptir gelisen en biyik dev
kaverndz hemanjiomlardan biri olmasi yonuyle de ilginctir.
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Yakin zamanda yapilan retrospektif bir ¢calismada, trav-
ma Oykusu olmayan 14 yasin lUzerindeki toplam 32 has-
tada, spontan hemanjiom riiptiiriine rastlanmistir (10).
PAN intrahepatik mikroanevrizmalarin riptiri sonucu
perirenal hematom ile birlikte ya da birlikte olmadan,
karacigerde hematoma yol agabilir (11,12). Bu vakada,
literatiirde benzer bir vaka veya kesin bir bilgiye rastla-
nilmamakla beraber, PAN'In kaverndz hemanjiomun
yapisinda bulunan damarlarda mikroanevrizmalara yol
acarak, hemanjiomun spontan riptir riskini arttirdigi
distndlmastar. Hastada karacigerde gelisen
subkapsiler hematom hemanjiom riptirini takiben
saptandigl icin, o©ncelikle karacigerdeki hematoma
sekonder gelistigi dusuntlmuistir. Ancak FMF ve PAN
birlikteligi gosteren hastalarda subkapsiler gelisme riski
arttigi icin spontan gelisip gelismedigi, tam olarak ekarte
edilememigtir. Nitekim takip eden birka¢ gun icerisinde
sol bobrekte spontan subkapsiler hematom gelismistir.
Hem karacigerde, hem de bobrekte subkapsuler
hematom gelismesi FMF ve PAN bhirlikteligi olan hasta-
larda daha azdir. Bizim hastamiz bu yonleriyle nadir bir
olgu olarak degerlendirilmistir.

US hematomu ayirt etmede hizli, guvenilir ve noninvaziv
bir tan1 yontemidir. BT yumusak dokudaki kan, yag vb
dansite farkliliklarini ayirt etmede cok degerlidir. Renal
anjiografi parankimal mikroanevrizmalarin ortaya kon-
masinda oldukg¢a degerli olup olasi ruptlr yerinin sapta-
narak operatif yaklasimin planlanmasina buyik katki
saglar (7).

M694V, M680I, V726A mutasyonlari, FMF-PAN birlikte-
liginde en sik saptanan mutasyonlardir (2,13,14). Bu

Kaynaklar

hastada da PCR yodntemi ile heterozigot M694V gen
mutasyonu saptanmistir.

Bu hastalarin medikal tedavisinde kortikosteroidler ve
siklofosfamid gibi immunsupressif ilaglar kullaniimakta-
dir. Tedavide buna ek olarak, transarteriel embolizasyon
ya da cerrahi tedavi gerekebilir. Anjiografi ve
embolizasyon ile, kanayan mikroanevrizma gdsterilip
kanama durdurularak operasyonun planlanmasi igin
zaman kazanilir ve konservatif cerrahi yaklagimlar uygu-
lanabilir.

Progressif seyirli ve kot prognozlu bir hastalik olan
PAN'In 5 yilik sag kahm orani, kortikosteroid ve
imminsuppressif ajanlarin  kullanimindan 6nce %10
olarak bildirilmekteydi (15,16). 1967 yilinda yayinlanan
retrospektif bir calismada, steroidlerin kullanimiyla 5
yillik sag kalim oraninin %48’e yikseldigi bildiriimistir
(17). Bu hastaya da medikal tedavi olarak kolsisin,
kortikosteroid ve siklofosfamid verilmigtir.

1979 yihinda yayinlanan bir diger retrospektif calismada
kombine steroid ve imminsuppressif ajanlarin kullanil-
masiyla, 5 yillik sag kalim orani %80 olarak bildirilmistir
(18).

Ultrasonografi, bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans
goruntileme ve anjiografi gibi radyolojik inceleme ydn-
temleri, FMF-PAN hastaliginda gelisebilen komplikas-
yonlarin erken taninmasinda, bu sayede mortalite ve
morbiditenin azaltilmasinda 6énemli katkilar saglamakta-
dir.
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