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Ailesel ozellik gosteren ve tekrari kolsisin ile
baskilanan bir rekurren perikardit olgusu
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Ozet

Akut perikardit geciren eriskinlerde rekiirrens 9%15-30
oraninda bildirilirken, rekiirren perikardit cocuklarda nadir
olgu sunumlarindan ibarettir. Olgularin bir kismi kronik
inflamatuvar hastaliklarla, bir kismi kardiyak operasyonlar-
la iliskilendirilmisse de, neden siklikla idiyopatik kalmak-
tadir. Sadece birkac olgu bildiriminde ailesel ozellik
gosteren rekiirren perikardit tamimlanmistir. Nuksleri
onlemede kolsisin son 18 yildir kullanilmakta olup, umut
verici sonuclar mevcuttur. Babasinda ve kendisinde rekiir-
ren perikardit tanimlanan 14 yasindaki olguyu ailesel 6zel-
lik gostermesi ve kolsisin tedavisi ile kontrol altina alinmasi
nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.
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Summary

A case of familial recurrent pericarditis with its relapse
suppressed by colchicine

The recurrence rate of acute pericarditis is 15% to 30% in
adulthood, whereas it is rare in children with cases, most
of which are case reports. The cause is usually idiopathic
although some cases have been associated with chronic
inflammatory diseases and cardiac operations. Recurrent
pericarditis with familial involvement has been reported in
only a few cases. Colchicine has been in use in the pre-
vention of recurrent pericarditis relapses for the last 18
years. A 14-year-old girl with recurrent pericarditis who
has had familial (parental) involvement and been managed
(under control) with colchicine treatment is presented in
this paper.
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Giris

Erigkinlerde akut perikarditli hastalarda %15-32
oraninda rekiirrens-niiks bildirilmektedir (1). Cocuk-
larda ise rekiirren perikardit (RP) son derece seyrek
olup, nadir olgu sunumlarindan ibarettir (2). Ilk atagin
etiyolojisi ve niikslerin nedeni siklikla bilinmez (idiyo-
patik). Olgularin bir kismi kronik inflamatuvar hastalik-
larla, bir kismi kardiyak operasyonlarla iligkilendirilse
de, neden siklikla idiyopatik kalmaktadir (2). Nadir olgu
bildirimlerinde ise ailesel 6zellik gosteren RP tanimlan-
mustir (3-7).

RP'de tedavi nonspesifik olup, niiksleri 6nlemede
optimal bir tedavi yoktur (8). Kolsisin 1987'den bu yana
niiksleri 6nlemek icin kullanilmakta olup, umut verici
sonuglar mevcuttur (8-11).

Biz de burada kendisinde ve babasinda RP tanim-
lanan ve kolsisin ile niiksleri kontrol altina aliman bir
olguyu sunduk.

Olgu Sunumu

On dort yaginda kiz hasta sol gogiis ve sirt agrisi,
garpintt, halsizlik ve ates yakinmalari ile bagvurdu. Fizik
muayenede nabiz: 110/dk, kan basinci: 100/70 mmHg,
femoral nabazanlar palpabl, viicut 1sist: 37 ‘C idi ve
belirgin ifiiriim, organomegali, asit ve 6dem yoktu.
Laboratuvar incelemede beyaz kiire: 12.400/mm3, CRP:
96 mg/dl, sedimentasyon 27 mmy/saat, EKG normal,
ckokardiyografide kardiyak anatomi, sistolik ve diyasto-
lik fonksiyonlar normal ve 6n duvarda 7 mm efiizyon
saptandi. Olguya akut perikardit tamisi ile ti¢ hafta
siireyle nonsteroidal antiinflamatuvar (NSAI) ilag
(indometazin) tedavisi verildi. Ilk haftadan itibaren
yakinmalar azalarak kayboldu. Semptomlar dort ay ve
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bundan bes ay sonra tekrar etti; NSAI ilag ile ataklar
kontrol edildi. Ugiincii niiks baglangigtan on ay sonra
olup, hasta siddetli gogiis agrisi, dispne ve hipotansiyon
ile geldi. Ekokardiyografide 6n ve arka duvarda 28 mm
eflizyon, sag ventrikiilde ve sag atriyumda basi bulgulari
saptanan hastaya tamponad nedeniyle perikardiyosentez
yapilarak oral prednizolon baglandi. Perikard sivisindan
viral ve bakteriyel kiiltiir-izolasyon ¢alismalari, tiiber-
killoz kiltir, PCR, AARB kiiltiir galigmalar1 yapildi.
Sivinin goriinimi serosangindz, glikoz: 92 mg/dl, pro-
tein/albumin: 5.0/3.3 gr/dl, LDH: 1526 U/L, Gram ile
boyali preparatta bakteri goriilmedi, 4-5 PMNL izlendi.
Sedimentasyon: 85 mmy/saat, CRP: 96 mg/dL, fibrino-
jen: 471 mg/dL bulundu. Otoimmdiin etiyolojiye yone-
lik olarak ANA, anti-dsDNA, anti-RNP, p-ANCA,
anti-Sm, antikardiyolipin antikorlar ¢alisildi. Soy
gecmisinde anne-babanin hala-day1 ¢ocuklar1 olduklari,
babasinda dort yil 6nce iki kez doékiimante edilmig
perikardit atagi, annenin kuzenlerinde ailevi Akdeniz
atesi bulunmasi nedeni ile pirin gen mutasyo-nu
caligildi. TNFRS1A mutasyonu ise ¢alisilamadi. Tim
bu ¢aligmalarin sonucu negatif bulundu. Dort haftalik
prednizolon tedavisi sonrasi klinik semptomlar ve
eflizyon tamamen ortadan kalkti. Ancak ila¢ kesimini
miiteakip iki hafta sonra niiks goriildii. Bu atakta NSAI
ilag ile birlikte kolsisin 1 mg/giin baglandi. Ug hafta
NSAT ilag kullandiktan sonra tedaviye sadece kolsisin ile
devam edildi. Bu tedavi {izerinde iken hafif bir atak
daha meydana geldi ve bu atak da NSAT ilag ile kontrol
edildi. Hasta halen kolsisine devam etmekte olup, son
altt aydir niiks ve miidahale etmeyi gerektirir ilag yan
etkisi goriilmemigtir.

Tartisma

Erigkinlerde akut perikardit, olgularin %15-32'sinde
tekrar ederken (1), cocuklarda RP'e ¢ok seyrek rastlan-
maktadir (2). Perikardit bir kisim hastada diizelirken,
bir kisminda nicin tekrarladigi bilinmemekte, aktif
dénem 5-15 yil siirebilmektedir. Ataklar arast remisyon
donemleri birkag hafta ile birkag ay arasinda degigmek-
tedir (11-13). RP ila¢ kullanilmadan semptomsuz
aralarin oldugu aralikli tip ve antiinflamatuvar tedavinin
kesilmesinden hemen sonra relaps gosteren devamli tip
olmak tizere iki sekilde goriiliir. Masiv perikardiyal
eflizyon, tamponad, konstriksiyon nadirdir (14,15).

Perikarditin etiyolojisinde enfeksiyon, akut miyokard
infarktiisii, iiremi, neoplazi, travma, radyasyon, otoim-
miinite siklikla bulunmakla birlikte, olgularin biiyiik bir
kisminda sebep belirsizdir (4). Az sayida olgu bildiri-
minde genetik gecis bildirilmistir (4-7). Raattika ve ark.
cocukluk ¢aginda 15 RP'li olgudan bir olgunun biiyiik-
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babasinda RP ataklar1 gériildiigiinii bildirmiglerdir (2).
DeLine ve ark. Alman kokenli bir ailenin bes ferdinde
degisik zamanlarda perikardit tanimlamiglar, bu olgular-
da bilinen tiim etiyolojik nedenler ayirt edildikten sonra
izole ailesel perikardit yorumuna varmiglar, genetik
gecisin olasilikla inkomplet penetransh otozomal domi-
nant oldugunu diisiinmiiglerdir (4). Genecin 1959'da
iki genc erigkin kardeste kolesterol perikardit (3),
1983'de Martinez Levin ve ark. Meksikali bir ailede
perikardit, artrit ve kamptodaktili (5), 1986'da Bulutlar
ve ark. bir Tiirk ailenin beg bireyinde bunlara ek olarak
koksa vara anomalisi (6), 2003'de Erdol ve ark. okiiler
hipertansiyonla birlikte kronik perikardit tanim-
lamiglardir (7).

Perikardiyal hastalikla birliktelik gésteren pek ¢ok
sendrom ve sistemik hastalik bildirilmis olmakla birlik-
te, DeLine (4) ile Raattika ve ark.nin (2) bildirimleri
disinda izole perikardit olgusu bulunmamaktadir.
Olgumuz, babasinda da RP ataklarina rastlanmasi
nedeniyle, ailesel gecis gdsteren az sayida izole
perikardit olgusundan birisi olma 6zelligi tagimaktadir.

Raattika ve ark. RP'li 15 pediatrik olguyu inceledik-
leri galigmalarinda olgularin %47'sinde etiyolojide bir
stire dnce gegirilmis kardiyak operasyon oldugunu sap-
tamuglardir (2). Alti yagindan sonra ameliyat edilenlerde
(6zellikle atriyal septal defekt ameliyat1) RP riski %5'e
cikmaktadir.

RP'in herediter rekiirren inflamatuvar hastaliklarin
bir gériiniimii olabilecegi goriisii birgok sunumda mev-
cuttur. Herediter inflamatuvar bozukluklar ategin yam
sira, karin, toraks, kas-iskelet sistemi ve deriyi tutabilen,
tekrarlayan inflamasyon ataklar1 ile karakterizedir.
Bunlardan Akdeniz  atesi  ("familial
Mediterrenean fever", FMF) ve "tumor necrosis factor
associated periodic syndrome” (TRAPS) RP ayirict
tanisinda Gzellikle akilda tutulmali ve mutasyon analizi
galisilmahidir. FMF'de perikard tutulumu nadir (%0.5-
1), ancak iyi bilinen bir gériintimdiir (16). Tirkiye'de
yapilan ¢ok merkezli ¢galigmada 2838 olguda perikardit
sikligi daha sik bildirilmistir (%1.4) (17). Hastaligin
peritonit, artrit gibi sik rastlanan klinik bulgular1 belir-
gin olmakla birlikte, sadece RP ataklari ile seyreden
olgular bildirilmistir (18-20). Dode ve ark. rekiirren
inflamatuvar sendromlu 394 hastay: inceledikleri galig-
mada 28 (%7.1) TNFRS1A mutasyonu saptamuiglar ve
bu olgularin ikisi sadece RP olarak ortaya ¢ikmugtir (21).

Olgumuzda da babada RP ataklarinin olmasi ve
annenin yegenlerinde FMF bulunmasi nedeniyle FMF
agisindan gerekli mutasyon analizleri yapildi, ancak
negatif bulundu. TRAPS acisindan ise genetik inceleme
yapilamadi.

ailesel
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RP tedavisinde NSAT ilaglar ilk secenek olmakla bir-
likte, yanit her zaman yeterli olmamaktadir. Kortiko-
steroidler atagi hizla baskilamakla birlikte, steroid
bagimlilig: riski ve bu hastalarda relaps sikliginin steroid
kullanilmayan olgulara gére daha sik olusu 6nemli ge-
kincelerdir (1,12,14,22-24). Hem bu yan etkiler
nedeniyle, hem de RP'de hastaligin siddeti sonraki atak-
larda giderek azaldigindan, bu hastalarda kortikosteroid
kullanimi tamponad gibi siddetli semptomatik olgularla
siurl tutulmalidir.

Kolsisinin tek bagina verilmesi veya NSAT ilag tedavi-
sine cklenmesi hem ilk atagin kontroli, hem de niiks-
lerin 6nlenmesi bakimindan yararlidir (14,23,24).
Kolsisinin antiinflamatuvar etkisi lokositlerde secici
birikimine baghdir (25). Beyaz kiirelerde plazmadan 16
kat daha fazla bulunmaktadir. Tubuline baglanarak
mitozu bloke etmekte, inflamasyonlu bolgeye 16kosit
diapedezini dnlemekte, kollagenin transselliiler hareke-
tini degistirmekte, anfibroblastik aktivite gostermekte-
dir. 1k kez 1987 yilinda Serna ve ark. akut perikarditin
niikslerinin 6nlenmesi amact ile {i¢ olguda kolsisin kul-
lanmiglar ve bagar1 elde etmiglerdir (9). Guindo ve
Adler'in 51 olguyu kapsayan ¢aligmalarinda toplam 1004
aylik kolsisin tedavisi boyunca niiks %13.7'dir (8).
Olgularin %60.7'st 2333 aylik izlemde semptomsuz
kalmistir. Imazio ve ark.min 120 adet erigkin akut
perikarditli hastada yaptiklar1 ¢aligmada, baglangicta
antiinflamatuvar ila¢ ile birlikte kolsisin verilenlerde
nitks %10.7, sadece antiinflamatuvar ilag kullananlarda
%32.3 bulunmus, kortikosteroid kullaniminin rekiir-
rens acisindan bagimsiz bir risk faktorii oldugu saptan-
mugtir (23).

Erigkinlerde kolgisinin RP ataklarini 6nlemedeki
basaris1 %50-80 olarak bildirilmektedir (8-11). Kolsisin
kesildikten sonra ortaya ¢ikan niiksler genellikle hafif
olup, kolay kontrol edilebilir. Onerilen siire en az bir
yil, doz ise 1 mg/giin'diir. Tlag kesimi kademeli olarak
yapilmalidir (8).

Kolsisinin ¢ocuklarda RP tedavisinde kullanimina
dair az sayida yayin vardir (25,26). Az sayida olgu ile
yapilan bu ¢aligmalarda niikslerin 6nlendigi bildiril-
mektedir.

Olgumuzda da tamponad bulgular1 gelisen bir atakta
kortikosteroid kullanilmis, bundan kisa siire sonra
relaps goriilmiis, NSAI ilag ile birlikte kullanilan
kolgisin ile atak kontrol edilmis, alt1 aylik kolsisin
tedavisi boyunca yeni bir niiks olmamugtir.

Direncli ve ¢ok sik tekrar eden olgularda siklofos-
famid, azatiyopiirin (27), intravendz immiinglobulin
(28-29), intraperikardiyal triamsilon asetonid (30)
eriskin ¢alismalarinda kullanilmistir. Cerrahi tedavi
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biitiin bunlara ragmen devam eden, agir semptomatik
olgularda endikedir (31).
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