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Ailevi Akdeniz ate şi ve periarteritis nodosa birlikteli ğinde geli şen karaci ğer 
ve böbrekte subkapsüler hematom ve hemanjiom rüptür ü  
 
Hepatic and renal subcapsullary haematoma and hemangioma rupture in a 
familial Mediterranean fever and periarteritis nodosa patient 
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Özet 

Ailevi Akdeniz Ateşi (FMF) ve periarteritis nodosa (PAN) hastalığı beraber seyrettiğinde, renal ve hepatik spontan 
subkapsüler hematom gelişme riski artar. Bu durum hayatı tehdit edebilen ciddi bir tablodur. FMF tanısı alan hasta-
larda PAN ile ilgili semptom ve bulguların tabloya eklenmesi durumunda subkapsüler hematom gelişme ihtimali ne-
deniyle dikkatli olunmalıdır. Ultrasonografi ve bilgisayarlı tomografi, erken aşamada subkapsüler hematomu ve mikta-
rını tespit etmede önemlidir. Burada, FMF tanısı almış ve önceden bilinen karaciğer hemanjiomu bulunan 17 yaşında 
erkek hastada, eş zamanlı olarak gelişen perirenal/subkapsüler hematom ile karaciğerde rüptüre hemanjiom ve 
subkapsüler hematomun radyolojik bulguları sunulmaktadır.  

Anahtar Kelimeler:  FMF, PAN, subkapsüler 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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Giri ş 

Ailevi Akdeniz Ateşi (FMF), tekrarlayan ateş ve 
poliserözit atakları ile karakterize, otozomal resesif ge-
çen bir hastalıktır. En sık Musevi, Arap, Türk ve Ermeni-
lerde görülür. Ailevi Akdeniz Ateşi’nde Periarteritis 
Nodosa (PAN) ve Henoch Schönlein sendromu gibi 
vaskülitler genel popülasyona göre daha sık görülür. 

Burada, spontan olarak karaciğerde kavernöz 
hemanjiom rüptürü yanısıra karaciğer ve böbrekte eş 
zamanlı subkapsüler hematom gelişen FMF hastası, 
radyolojik bulgular eşliğinde sunulmuştur.    

Olgu 

Ailevi Akdeniz Ateşi (FMF) tanısı almış ve karaciğerde 
bilinen kavernöz hemanjiomu bulunan 17 yaşında erkek 
hasta, şiddetli karın ağrısı, baş dönmesi ve ateş şikayet-
leri ile hastanemiz acil servisine başvurdu. 
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Anamnezinde hastanın 5 yıldan beri ayda bir olan ve 2-3 
gün devam eden karın ağrısı, eklem ağrısı ve ateş şika-
yetleri olduğu ve FMF tanısı aldığı, şimdiye kadar her-
hangi bir tedavi almadığı öğrenildi. Hastanın son bir yılda 
şikayetleri artmış. Zaman zaman 140/100 mmHg ölçülen 
hipertansiyon atakları, bacaklarda ve kollarda ağrı, güç-
süzlük, iştahsızlık şikayetleri eklenmiş ve 1 yılda 6 kg 
kilo kaybı olmuş. Aile öyküsünde amcası FMF hastasıy-
mış.  

Fizik muayenede; Genel durumu bozuk olarak değerlen-
dirilen hastada kan basıncı (TA): 90/60 mmHg, ateş: 
38ºC ölçüldü. Baş-boyun muayenesinde  konjonktivalar 
soluk, bunun dışında normaldi. Akciğer solunum sesleri 
doğaldı. Abdomen muayenesinde karında yaygın defans 
mevcuttu.  

Laboratuar testleri sonucu; Lökosit: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): 87U/L, 
ALP: 268U/L, GGT: 108U/L, Na:129 mmol/L, K:3.39 
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mmol/L olarak geldi, bunların dışındaki değerler normal 
sınırlar içindeydi.  

Đdrarda bol lökosit ve eritrosit mevcuttu. Hasta akut batın 
ön tanısı ile yatırıldı. 

Abdominal ultrasonografi (US) incelemesinde; Karaciğer 
sağ lobda 10x8 cm boyutta,  belirgin internal 
septasyonlar ve hiperekoik alanlar içeren, heterojen 
hipoekoik solid kitle lezyonu izlendi (Şekil 1).  

Hastanın bilinen kavernöz hemanjiom öyküsü bulundu-
ğundan, görünüm rüptüre hemanjiom ve parankimal 
hematom olarak değerlendirildi.  

 

Resim 1.  Abdominal US incelemesinde; karaciğer sağ lobta 
içerisinde hiperekojen alanlar ve ekojen septasyonlar 
bulunan rüptüre 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-
lınlığında heterojen hipodens subkapsüler hematom  
saptandı. 

 

Hepatit markerları ve tümör markerları negatif olan hasta 
opere edildi. Operasyonda, karaciğer sağ lobda, kana-
yan hemanjiom görüldü ve tamiri yapıldı. Postoperatif 3. 
günde hastanın genel durumunun düzelmemesi üzerine, 

abdominal bilgisayarlı tomografi (BT) tetkiki yapıldı. 
Postoperatif dönemde hastanın böbrek fonksiyonları 
bozulduğu için, intravenöz kontrast madde verilemedi. 
10 mm kesit kalınlığı ve kesit aralığı ile yapılan BT ince-
lemesinde; karaciğerde kubbeden kaudale 19 cm’lik 
segment boyunca uzanan, en kalın yerinde 5 cm  

ölçülen, heterojen hipodens subkapsüler hematom sap-
tandı (Resim2). Hematom karaciğer parankimini hafif 
basılamakta olup içerisinde geçirilmiş operasyona bağlı, 
hava ile uyumlu hipodens alanlar mevcuttu. Subkapsüler 
hematomun daha önce tanımlanan hemanjiom rüptürüne 
sekonder geliştiği düşünüldü. Karaciğer sağ lobda 
rüptüre hemanjioma ait düzensiz sınırlı heterojen 
hipodens solid lezyon ve intrahepatik safra yollarında 
dilatasyon izlendi (Şekil 3). Perihepatik, perisplenik, 
bilateral parakolik ve plevral serbest mayii saptandı. Bu 
aşamada dalak ve her iki böbrek normaldi.  

 

 

Resim 3.  Abdominal BT incelemesinde karaciğer sağ lobta 
rüptüre hemanjioma ait heterojen hipodens solid lez-
yon izleniyor. 

 

Resim 4. Abdominal BT incelemesinde sol böbrek etrafında 
böbrek parankimini basılayan ve böbreği 
anteromediale iten subkapsüler hematom saptandı.  
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Postoperatif 5. günde drenlerinden kan gelmesi üzerine 
hasta yeniden operasyona alındı ve kanama durduruldu. 
Ancak daha sonra kanamanın üçüncü kez tekrarlaması 
üzerine, hastaya dış merkezde anjiografi yoluyla sağ 
hepatik arter embolizasyonu yapıldı. Anjiografi tetkikinde 
karaciğer sağ lobda üç adet intraparankimal 
mikroanevrizma saptandı.  Postoperatif 9. günde ortaya 
çıkan şiddetli karın ağrısı ve hemoglobin değerlerinin 
düşmesi üzerine yapılan kontrol abdominal BT incele-
mesinde; sol perirenal alanda böbreği anteromediale 
doğru iten ve böbrek parankimini basılayan 9x12x20 cm 
boyutta, heterojen hiperdens subkapsüler/perirenal 
hematom izlendi (Şekil 4). Hasta opere edildi ve parsiyel 
nefrektomi yapıldı. Histopatolojik incelemesinde 
interlobular ve arkuat arterlerde segmenter olarak, 
nekrotizan panarteritis ile uyumlu perivasküler fibrinoid 
nekroz ve polimorfonükleer hücre infiltrasyonu saptandı.  
Postoperatif dönemde hasta stabilize olduktan sonra, 
PAN ön tanısına yönelik ileri tetkikler yapıldı. Hastada 
ANCA C pozitifliği ve polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) 
ile M694V geninde heterozigot gen mutasyonu saptandı. 
Deri testi vaskülit yönünden pozitif olarak geldi. Hastanın 
anamnezinde son 1 yılda belirgin kilo kaybı, kas güçsüz-
lüğü ve kas ağrısı, tansiyon yüksekliği şikayetlerinin 
ortaya çıkması, ANCA C pozitifliği ve deri testinin pozitif 
olması, heterozigot M694V gen mutasyonunun saptan-
ması nedeniyle, anjiografi esnasında karaciğerde 
intraparankimal mikroanevrizmaların görülmesi, 
postoperatif histopatolojik bulguların tanıyı desteklemesi 
ile hastaya periarteritis nodosa (PAN) tanısı konuldu. 
Hastaya medikal tedavi başlandı.  

Ayrıca hastada anjiografi ve hepatik arter embolizasyonu 
girişimi sonrasında brakial arter psödoanevrizması geliş-
ti. Sol üst ekstremite arteriyel renkli doppler inceleme-
sinde; antekübital bölgede, brakial arteri çevreleyen 6x3 
cm boyutta, heterojen eko yapısında fusiform lezyon 
izlendi. Brakial arter akım hızlarında stenoza sekonder 
artış, radial ve ulnar arterlerde ise postobstrüktif, düşük 
hızlı monofazik akım saptandı. Hastaya anevrizmektomi 
ve damar tamiri yapıldı.  

Hasta halen takip altında tutulmakta olup en son yapılan 
kontrol US incelemelerinde batında serbest sıvı ya da 
subkapsüler sıvı izlenmemiştir.   

Tartışma 

Ailevi Akdeniz Ateşi (FMF) tekrarlayan ve kendi kendini 
sınırlayan ateş, peritonit, artrit, plörit ve erizipel benzeri 
deri lezyonları ile karakterize, otozomal ressesif bir has-
talıktır (1). Hastalığa 16. kromozomda lokalize pyrin geni 
mutasyonunun neden olduğu saptanmıştır (2). En sık 
Akdenize kıyısı olan ülkelerde yaşayan Musevi, Arap, 
Türk ve Ermenileri etkiler. Hastalığın prevelansı %1 
olarak bildirilmektedir (3).  

Ateş ve karın ağrısı ile seyreden tipik FMF atağı bir-üç 
gün sürer ve ataklar arasında hasta tümüyle iyidir. Ailevi 
Akdeniz Ateşi olan hastalarda, Periarteritis Nodosa 

(PAN) ve Henoch Schönlein sendromu gibi primer sis-
temik vaskülitler genel popülasyona oranla daha sık 
rastlanır (3,4). Periarteritis Nodosa küçük ve orta çaplı 
arterlerin vasküliti ile karakterize olup  prevelansı 6/100 
000, insidansı 7/100 000’tir. Ailevi Akdeniz Ateşi ve 
Periarteritis Nodosa hastalığının birlikteliği, ilk defa 1954 
yılında Benhamou ve ark. tarafından tanımlanmıştır (5). 
Her iki hastalık da ateş ve karın ağrısı ile karakterize 
olduğundan, FMF’li hastalarda PAN tanısının konması 
güç olabilir. Lange-Sperandio ve ark. literatürde yakın 
zamana kadar toplam 55 FMF-PAN birlikteliği olduğunu 
bildirmişlerdir (6). Ailevi Akdeniz Ateşi hastasında 
PAN’dan şühelenilmesi gereken bulgular; erizipel benze-
ri deri reaksiyonları, miyalji, hipertansiyon, kilo kaybı, 
nefrit ve perirenal hematomdur (4). Bu olguda da son bir 
yılda olan kilo kaybı, tansiyon yüksekliği, bacaklarda 
güçsüzlük ve kas ağrısı şikayetleri mevcuttu. Anjiografi-
de karaciğerde intraparankimal mikroanevrizmaların 
saptanması, heterozigot M694V geni mutasyonunun 
olması, ANCA C pozitifliği ve pozitif deri testi yanısıra 
parsiyel nefrektomi sonrası yapılan  histopatolojik ince-
lemede segmenter olarak, nekrotizan panarteritis ile 
uyumlu perivasküler fibrinoid nekroz ve polimorfonükleer 
hücre infiltrasyonunun görülmesi  hastaya FMF-PAN 
birlikteliği tanısının konulmasını desteklemiştir.  

Spontan subkapsüler/perirenal hematom izole PAN 
hastalığının nadir bir komplikasyonu olmasına rağmen, 
FMF-PAN hastalığı birlikteliğinde hastaların yarısından 
çoğunda ortaya çıkan ayırt edici bir bulgudur (2,4). Bu 
olguda ilk olarak karaciğerde hemanjiom rüptürü meyda-
na gelmiş, operasyondan 3 gün sonra karaciğerde 
subkapsüler hematom gelişmiş ve operasyondan 9 gün 
sonra da sol böbrekte subkapsüler hematom meydana 
gelmiştir. Karaciğer ve böbrekte subkapsüler hematom 
ve hemanjiom rüptürünün yakın zamanlı gelişmesi FMF 
ve PAN birlikteliği olan hastalarda çok nadir bir bulgu 
olup, literatür tarandığında benzer karakterde bir başka 
olguya rastlanılmamıştır. Bu nedenle ilginç ve 
demonstratiftir.  

Periarteritis Nodosa küçük ve orta çaplı arterlerde 
mikroanevrizmalara neden olur ve intraparankimal 
mikroanevrizmaların rüptürü sonucu, 
subkapsüler/perirenal hematom gelişebilir (7,8). Bu 
yazıda, FMF’te hastalık sürecinde üzerine PAN’ın ekle-
nebileceğine dikkat çekilerek, nadir görülen bu durumun 
komplikasyonları vurgulanmak istenmiştir. Çünkü erken 
tanı sayesinde zamanında başlanılacak immünsupressif 
tedavi, subkapsüler hematom gelişmesini önleyebilir.  

Çok nadir olarak 4 cm’den büyük hepatik kavernöz 
hemanjiomlarda, spontan rüptür ve buna bağlı 
hemoperitonyum meydana gelebilir (9,10). Periferden 
gelen bu hastada rüptür öncesi hemanjiomun büyüklüğü 
bilinmiyordu, ancak rüptürün hemen sonrasında lezyonun 
boyutları US’de yaklaşık 10x8 cm ölçülmüştür. Bu vaka, 
literatürde bildirilmiş spontan rüptür gelişen en büyük dev 
kavernöz hemanjiomlardan biri olması yönüyle de ilginçtir. 
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Yakın zamanda yapılan retrospektif bir çalışmada, trav-
ma öyküsü olmayan 14 yaşın üzerindeki toplam 32 has-
tada, spontan hemanjiom rüptürüne rastlanmıştır (10). 
PAN intrahepatik mikroanevrizmaların rüptürü sonucu 
perirenal hematom ile birlikte ya da birlikte olmadan, 
karaciğerde hematoma yol açabilir (11,12). Bu vakada, 
literatürde benzer bir vaka veya kesin bir bilgiye rastla-
nılmamakla beraber, PAN’ın kavernöz hemanjiomun 
yapısında bulunan damarlarda mikroanevrizmalara yol 
açarak, hemanjiomun spontan rüptür riskini arttırdığı 
düşünülmüştür.  Hastada karaciğerde gelişen 
subkapsüler hematom  hemanjiom rüptürünü takiben 
saptandığı için, öncelikle karaciğerdeki hematoma 
sekonder geliştiği düşünülmüştür. Ancak FMF ve PAN 
birlikteliği gösteren hastalarda subkapsüler gelişme riski 
arttığı için spontan gelişip gelişmediği, tam olarak ekarte 
edilememiştir. Nitekim takip eden birkaç gün içerisinde 
sol böbrekte spontan subkapsüler hematom gelişmiştir. 
Hem karaciğerde, hem de böbrekte subkapsüler 
hematom gelişmesi FMF ve PAN birlikteliği olan hasta-
larda daha azdır. Bizim hastamız bu yönleriyle nadir bir 
olgu olarak değerlendirilmiştir.  

US hematomu ayırt etmede hızlı, güvenilir ve noninvaziv 
bir tanı yöntemidir. BT yumuşak dokudaki kan, yağ vb 
dansite farklılıklarını ayırt etmede çok değerlidir. Renal 
anjiografi parankimal mikroanevrizmaların ortaya kon-
masında oldukça değerli olup olası rüptür yerinin sapta-
narak operatif yaklaşımın planlanmasına büyük katkı 
sağlar (7). 

M694V, M680I, V726A mutasyonları, FMF-PAN birlikte-
liğinde en sık saptanan mutasyonlardır (2,13,14). Bu 

hastada da PCR yöntemi ile heterozigot M694V gen 
mutasyonu saptanmıştır.  

Bu hastaların medikal tedavisinde kortikosteroidler ve 
siklofosfamid gibi immünsupressif ilaçlar kullanılmakta-
dır. Tedavide buna ek olarak, transarteriel embolizasyon 
ya da cerrahi tedavi gerekebilir. Anjiografi ve 
embolizasyon ile, kanayan mikroanevrizma gösterilip 
kanama durdurularak operasyonun planlanması için 
zaman kazanılır ve konservatif cerrahi yaklaşımlar uygu-
lanabilir. 

Progressif seyirli ve kötü prognozlu bir hastalık olan 
PAN’ın 5 yıllık sağ kalım oranı, kortikosteroid ve 
immünsuppressif ajanların kullanımından önce %10 
olarak bildirilmekteydi (15,16). 1967 yılında yayınlanan 
retrospektif bir çalışmada, steroidlerin kullanımıyla 5 
yıllık sağ kalım oranının %48’e yükseldiği bildirilmiştir 
(17). Bu hastaya da medikal tedavi olarak kolsişin, 
kortikosteroid ve siklofosfamid verilmiştir.  

1979 yılında yayınlanan bir diğer retrospektif çalışmada 
kombine steroid ve immünsuppressif ajanların kullanıl-
masıyla, 5 yıllık sağ kalım oranı %80 olarak bildirilmiştir 
(18).  

Ultrasonografi, bilgisayarlı tomografi, manyetik rezonans 
görüntüleme ve anjiografi gibi radyolojik inceleme yön-
temleri, FMF-PAN hastalığında gelişebilen komplikas-
yonların erken tanınmasında, bu sayede mortalite ve 
morbiditenin azaltılmasında önemli katkılar sağlamakta-
dır.  
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