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Sekonder amenore ile basvuran bir ailevi

Akdeniz atesi olgusu

Secondary amenorrhea as the presenting symptom of familial Mediterranean fever

Onur Sakallhoglu', Hiilya Parildar?

Ozet

Ailevi Akdeniz atesi, otozomal resesif gegisli bir hastalik olup atak-
lar ile seyreder. Tiirklerde yaklasik 1000 kiside bir oranda goriil-
ebilmektedir. Genelde ¢ocukluk doneminde baslasa da yetiskinlerde
de hastaligin basladig1 saptanmistir. Multisistemik bir hastalik olan
ailevi Akdeniz atesinde, tireme sistemi de etkilenebilir. Bu nedenle
¢ocukluk ¢agr sekonder amenore etkenlerinin degerlendirilmesinde
g0z Oniine alinmalidir.

Anahtar sozciikler: Ailevi Akdeniz atesi, amenore, kolsisin.

Ailevi Akdeniz atesi (AAA), tekrarlayan ates, polis-
erdzit, artrit veya erizipel benzeri cilt lezyonlari
ataklar1 ile seyreden otozomal resesif, kronik inflama-
tuvar bir hastaliktir. Tirkler, Ermeniler, Araplar ve
Yahudiler arasinda sik goriiliir. Hastaligin  baglica
komplikasyonlarindan biri, 6zellikle bdbrekler olmak
iizere diger organ ve dokularda amiloid birikimi ile seyre-
debilen amiloidozdur. Kolsisin, AAA’nde tercih edilen ilag
olup amiloid birikimini 6nleyebilmektedir. AAA, multi-
sistemik bir hastalik olmasi nedeniyle, iireme sistemini de
etkileyebilmektedir. Genetik analizlerin yapilabilmesiyle
birlikte, AAA’nin atipik belirtiler ile prezente olabildigi
gozlenmistir.[1] Ancak bugiine kadar sekonder amenore
ile bagvuran AAA’li hasta bildirilmemistir.
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On bes yasinda kiz hasta, 4 aydir siiren adet gérme-
me, Ozellikle alt ekstremiteye lokalize agri ndbetleri ve
sekel birakmayan gegici eklem sislikleri sikayetleri ile
poliklinigimize basvurdu. Ilk olarak 12 yasinda baslamis

Summary

Familial Mediterranean fever is an autosomal recessive disease with
recurrent symptoms. Turkish people may have a prevalence of ap-
proximately one case per 1000 population. Generally occurs during
the during childhood but can also be seen in later years of life. The
reproductive system may also be affected since familial Mediter-
ranean fever is a multisystemic disorder. Therefore it should be
included in the evaluation of secondary amenorrhea in childhood.

Key words: Familial Mediterranean fever, amenorrhea, colchicine.

olan menstruasyon donemleri, baslangicta diizenli iken
2 yildan sonra diizensizlesmeye baslamis. Tibbi 6zgeg-
misinde, amenoreye yol acacak ila¢ kullanimi, cinsel iligki
oykdsii, asirt zayiflik, kilo kaybi, yogun egzersiz yapma
oykisii veya psikolojik faktdr (stress, depresyon vb.)
saptanmadi. Jinekolojik ve sistemik fizik muayenesinde
ozellik yoktu. Laboratuvar verileri olarak akut faz reak-
tanlar1 disinda (sedimentasyon hizi: 60 mm/saat, CRP: 7
mg/L) tam kan sayimi, biyokimyasal ve idrar analizleri,
hormon profili (Bazal 17-hidroksiprogesteron -28 ng/dL,
total testosteron -28 ng/dL, dstrodiol -120 pg/mL, FSH -6
mlIU/mL, LH - 3.5 mIU/mL, prolaktin-14 ng/mL ve TSH
-5.2 mIU/mL) ve jinekolojik ultrasonografi bulgulari normal
sinirlar iginde idi. Klinik bulgulart ile AAA disiiniilen
hastada yapilan genetik arastirmada MEFV mutasyonu
saptanmasi lizerine (K695R/-), kolsisin tedavisine baglandi.
[1] Tedavinin baglamasindan yaklasik iki ay sonra hastanin
sikayetleri azaldi. Akut faz reaktan diizeyleri normale indi.
Alt1 aylik takiplerinde hastanin diizenli menstruasyon
gormeye basladig1 gozlendi (Sekil 1).
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Sekonder amenore, diizenli menstruasyonlarin basla-
masindan sonra en az ii¢ ay siire ile adet gdrmeme
olarak tarif edilmektedir’?. Normal menstrual sikluslarin
baslamasi ve diizenli devam etmesi, hipotalamus-
hipofiz bezi, over ve uterusun anatomik ve fonksiyonel
biitinliigiine baglidir. Adolesanlarda hipotalamo-hipofizer
aksin tam olugsmamasina bagli olarak laboratuvar bulgulari
tespit edilmeden de sekonder amenore, oligomenore veya
polimenore goriilebilir. Ayrica bazi ilaglarin kullanimi,
gebelik, kotli beslenme, asir1 zayiflik, yeme davranig
bozukluklari, yogun fizik aktivite, sigara kullanimi,
stres ve depresyon gibi faktorler geri donlisiimlii olarak
sekonder amenoreye sebep olabilir.’) Cogunlukla puberte
baslangicinda ortaya g¢ikan anoreksia nervosada GNRH
pulsasyonlar1 azalmis, LH ve FSH baskilanmis, 6stradiol
diizeylerinin diisik oldugu bildirilmistir.* Bu faktorler
amenoreye neden olan diger hastaliklarla es zamanli
olarak da goriilebilir. Olgumuzun tibbi &zgegmisinde,
amenoreye yol acacak ila¢c kullanimi, cinsel iliski
Oykiisii veya psikolojik faktdr saptanmadi. Klinik ve
laboratuvar incelemelerinde AAA disinda eslik eden
baska bir hastalik tespit edilmedi. Iki senedir diizenli olan
menstruasyon sikluslarinin aniden bozulmasiyla gelisen
sekonder amenorenin kolsisin tedavisi ile normal diizenine
girmesi, hastamizda hipotalamus-hipofiz anatomik ya da
fonksiyonel biitlinliigiiniin saglam ve/veya amiloidoza
bagli organ tutulumunun olmadigimi gostermektedir.
Ayrica kolsisin cevabi nedeni ile mutasyonun heterozigot
olmasi tanimizi etkilememistir.

Inflamatuvar hastaliklar gibi kronik hastaliklar da
sekonder amenoreye neden olabilmektedir.”) Inflamatuar
hastaliklarin patogenezinde sorumlu tutulan endotel dis-
fonksiyonunun, gerek AAA gerekse de sekonder amenorede
rol aldig1 ¢aligmalarda gosterilmistir.>® Kolsisin tedavisi
AAA’da inflamasyon supresyonunda etkilidir.” Olgumuzun
kolsisin tedavisine cevap vermesi, dolayli olarak endotel
disfonksiyonu gibi inflamatuar reaksiyonlarn baskilanmasi
ile sekonder amenorede diizelmenin saglandigini agiklayabilir.

Sonug olarak adolesanda sekonder amenore ayirict
tanisinda ailevi Akdeniz atesinin 6énemini vurgulamasi agi-
sindan olgumuzu bildirmeyi uygun gordiik.
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