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ONSOZ
Degerli Meslektaslarim,

I1ki 1991 yilinda yapilan ve ulusal anlamda en koklii romatoloji toplantilarindan
birisi olan Ege Romatoloji Giinleri'nin on dordiinciisiinii, 18-21 Mayis 2017
tarithleri arasinda Mugla'nin sirin beldelerinden birisi olan Dalaman, Sarigerme'de
diizenliyoruz.

Bilimsel icerigi ve konularin islenme sekli ile romatolojinin farkli alanlarina ilgi
duyan tiim hekimlerimizin katilmaktan memnun olacagi, ayrica sosyal yonii ile de
tatminkar bir toplant1 ger¢eklestirmeyi planladik.

14. Ege Romatoloji Giinleri'nde bir arada olmaktan mutluluk duyuyoruz.
Saygilarimizla,
Diizenleme Kurulu adina

Fahrettin Oksel
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KURULLAR

DUZENLEME KURULU

Kongre Baskam
Prof. Dr. Fahrettin OKSEL

Kongre Sekreterleri

Dog. Dr. Vedat INAL

Dog¢. Dr. Gonca KARABULUT

Yrd. Dog. Dr. Figen YARGUCU ZIHNI

Bilimsel Komite

Prof. Dr. Yasemin KABASAKAL

Prof. Dr. Gokhan KESER

Uzm. Dr Hayriye KOCANAOGULLARI
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BILIMSEL PROGRAM

14. EGE ROMATOLOJi GUNLERI
ROMATOLOJIDE SIK YAPILAN YANLISLAR
18-21 Mayis 2017

18 Mayis 2017 Persembe

18.30-19.00 | ACILIS

Dr. Gonca Karabulut
Dr. Figen Yargucu Zihni

19:00-20:00 | Akilci Antibiyotik kullanimi Dr. Sebnem Senol

19.00-20.00 KONFERANS

20.00-21.00 | Acilis Kokteyli |

19 Mayis 2017 Cuma

. Ender Terzioglu
. Fahrettin Oksel

09.30-10.15 | Romatolojik Aciller Dr. Devrim Bozkurt

09.30-10.15  KONFERANS

10.15-12.00 Panel:Bag Dokusu Hastaliklari Ve Hemofagositoz ' Gijlay.Kmlkll

. Necati Cakir
10.15-10.30 | Olgu Sunumu Dr. Mehmet Nedim Tas
10.30-10.50 | Hemafagositoz/Makrofaj aktivasyon sendromu Dr. Deniz Arica
10.50-11.10 |ARA
11.10-11.30 |Hemafagositoza neden olan bag dokusu hastaliklari Dr. Ayten Yazicl
11.30-11.50 | Tuberkiloz hemofagositoz iliskisi Dr. Sezai Tagbakan
12.00-13.30 | OGLE YEMEGi

Panel: Bag dokusu hastaliklari ile karisan interstisyel akciger . Refik Ali Sari
13.30-15.10 S ;

patolojileri . Mehmet $Sahin
13.30-13.45 | Olgu sunumu Dr. Elif Er Gulbezer
13.45-14.05 | Sistemik skleroz benzeri hastaliklar Dr. Figen Yargucu Zihni
14.05-14.35 | Meslek hastaliklari ve meslek hastaliklarinda tiberkiloz Dr. Miinevver Erding
14.35-14.55 | Radyolojik ayirici tani Dr. Recep Savas




15.30-17.00
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Panel: Bag dokusu hastaliklari ve karaciger

Dr. Tagkin Sentiirk

Dr. Gergek Can

15.30-15.45 Olgu Sunumu Dr. Sertag Ketenci
15.45-16.05 | Bag dokusu hastaliklari seyrinde karaciger tutulumu Dr. Selim Nalbant
16.05-16.25 | Hipergamaglobilinemi Dr. Berksoy Sahin
16.25-16.45 | Otoimmiin hepatit Dr. Nalan Giilsen Unal

09.30-10.15

20 Mayis Cumartesi 2017

KONFERANS

Dr. Lale Ocal

09.30-10.15

Sjogren sendromu sanilan sicca sendromlari

Dr. Yasemin Kabasakal
Dr. Emine Figen Tarhan

10.15-12.00

Panel: Romatoid artritle karisan durumlar

Dr. Cihat Oztiirk

10.15-10.30

Olgu Sunumu

Dr. Goksal Keskin
Dr. Oziin Bayindir

10.30-10.50

11.10-11.30

Psoriatik artrit

Eroziv osteoartrit

Dr. Siileyman Ozbek

Dr. Simin Hepgiler

11.30-11.50

Radyolojik bulgular

Dr. Aysenur Oktay

13.30-15.00

Panel: Vaskiilitle karisan enfeksiyonlar

Dr. izzet Fresko
Dr. Mehmet Soy

13.30-13.45 Olgu Sunumu Dr. Mete Kara
13.45-14.05 | Vaskdiliti taklit eden cilt lezyonlari Dr. Giilsiim Gengoglan
14.05-14.25 | CMV enfeksiyonu ve santral sinir sistemi tutulumu Dr. Hisni Pullukgu
14.25-14.45 Tedavi altindaki hastada relaps - komplikasyon ayrimi Dr. Eftal Yicel

15.30-17.00

Panel: Kemik iligi infiltrasyonu ile giden artritik patolojiler

Dr. Gokhan Keser

Dr. Hiiseyin Ediz Dalkilig

15.30-15.45 |Olgu Dr. Mete Pekdiker
15.45-16.05 | Pigmente villonodiler sinovit Dr. Semih Aydogdu
16.05-16.25 | Kemik iligini infiltre eden hastaliklarda lokomotor bulgular Dr. Neslihan Yilmaz
16.25-16.45 | immiin yetmezlikler Dr. Murat Turgay
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21 Mayis Pazar 2017

e Dr. Veli Cobankara
09.30-10.30 | Secilmis sozll bildiriler Dr. Songiil Cildag

Dr. Vedat inal
Dr. Emine Figen Tarhan

10.30-11.30 Poster turu 1

Dr. Duygu ErsozIi Bozkirli

11.30-12.30 Poster turu 2 Dr. Miige Aydin Tufan
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KONUSMA OZETLERI

(K01-K15)
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K01
AKilc1 antibiyotik kullanimi

Sebnem SENOL AKAR
Celal Bayar Universitesi Tip Fak. Enfeksiyon Hastaliklar1 ve Klinik Mikrobiyoloji AD

Akiler antibiyotik kullanimi (antimicrobial stewardship) antibiyotiklerin ideal kullanilmasi i¢in
yapilan tim miidahalelerin koordine edilmesini ve sistematik olarak Ol¢iilmesini igerir.
“Rasyonel antibiyotik kullanim1”, “Bilgece antibiyotik kullanimi” “Akilc1 antibiyotik
yonetisimi” olarak da tanimlanan bu siire¢ enfeksiyon hastaliklar1 uzmanlarinin en popiiler
konular1 arasindadir. Aslinda sadece enfeksiyon hastaliklari uzmanlarimi ilgilendirmemektedir ve
bizce hekimlik sanatinin 6nemli bir pargasidir.

Ulkemizde antibiyotikler en ¢ok tiiketilen ilag grubudur. Giincel veriler Tiirkiye’de ilag
tiketiminin yaklagik % 19’unun antibiyotikler oldugunu gostermektedir. Maliyet agisindan
bakildiginda antibiyotikler sosyal gilivenlik kurumunun ilag giderleri arasinda ikinci sirada yer
almaktadir.

Ulkemizde ilag¢ kullanimi1 konusunda ciddi sorunlar vardir ve saglik idaresi, saglik calisani ve
toplumu ilgilendiren kapsamli bir problemdir. Uzun yillardir siiregelen veya diizeltilmekte gec
kalinan hatalar, sosyal giivenlik kurumlarinin tim halki kapsamamasi, hastane kapasitesinin
yetersizligi ve eksik saglik personeli sayisi ve benzeri sorunlar nedeni ile ¢dziim basarili
olamamakta bu da vergi 6deyen toplumu ¢ok yiiksek rakamlara ulasan ila¢ harcamalari ile kars1
karsiya birakmaktadir

Saglik Bakanligr 2010 yilindan buyana akilct ilag kullanimi konusunda ¢alismalar baslatmis ve
bu konuda en biiyiik ¢aba antibiyotik kullanimi i¢in sarfedilmistir. Bu uygulamanin amaglari
ozellikle antibiyotiklerde, asir1 ila¢ kullaniminin 6nlenmesi, yanlis ila¢ kullaniminin 6nlenmesi,
bu yolla ekonomik kayiplarin oniine gecilmesi, ilaglara bagli yan etkilerin azaltilabilmesi ve
antimikrobiyal direncin azaltilmasidir. Her ne kadar en biiyiik motivasyon ekonomik kriterlere
dayansa da, Tiirkiye’de gereksiz antibiyotik kullanimimin vardigi boyutlar bu uygulamanin
mantigini ortaya koymaktadir.

Ozellikle ayaktan asir1 antibiyotik kullanimi, son yillarda bakteri direncinde belirgin sorunlara
yol agmistir. Antimikrobiyal diren¢ hizindaki dikkat cekici artisin en 6nemli nedenleri sOyle
siralanabilir:  hasta profilindeki degisiklikler (HIV enfeksiyonu, maliniteler, yasli hasta
sayisi,organ nakilleri vs ), selektif antibiyotik baskisi, tip dis1 sektorlerde kullanilan
antibiyotikler.

Akilcr antibiyotik kullaniminin temel ilkeleri dogru ilacin, dogru endikasyonla, dogru dozda,
dogru zamanda ve dogru yoldan uygulanmasidir. Bu uygulama, direng gelisimin kontroliindeki
en 6nemli ve temel basamaktir. Akiler antibiyotik uygulamasi ¢oziimiin tiim pargalarini i¢ine
alan nitelikte olmali, saglik otoritesi, antibiyotik {ireticisi firmalar, eczacilar ve hekimleri igine
alan multidisipliner bir calisma uygulanmali ve mutlaka gorsel ve yazili basin organlarinin
destegi ile toplum da egitilerek uygun antibiyotik kullanimi konusunda bilingli insanlarin
olusturdugu bir ortam yaratilmalidir.
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Akiler antibiyotik uygulamasinda baslangi¢ antibiyotik kullaniminin ve sonuglarinin izlenmesi
ile olur. izlenen parametrelerin (DOT (days of therapy), DDD (defined daily dose), hastane de
kalig siiresi, yeniden basvuru oranlari, cogul direngli sus ile enfekte hasta sayisi,
mortalite, yillik ilag maliyeti vs) raporlanmasi ve raporlar sonucunda sorunun paydaslarina
uygulanacak egitim ile siire¢ tamamlanir.

Akilc1 antibiyotik uygulamasinda primer hedef; antibiyotik kullaniminin istenmeyen sonuglarini
olabildigince azaltarak uygun doz, siire ve uygulama yolu ile klinik basartya ulagmak, sekonder
hedef ise belirli antibiyotiklerin duyarliliklarini korumak/arttirmak ve kaynak kullanimini
iyilestirmektir.

Ulkemizde akilcr antibiyotik uygulamasi heniiz bebek adimlari ile ilerlese de saghik bakanlig
idaresinde en sik yanlis regete edilen endikasyon olan akut tonsillofarenjit i¢in bir proje
baslatilmig, kapsamli bu proje heniiz sonuglanmamakla birlikte regete edilen kutu sayisinda
belirgin azalma oldugu ifade edilmistir. Proje kapsaminda uygulanan siirecler akilci antibiyotik
uygulamasina iyi bir 6rnektir.

Esas amag:
1- Akut farenjitin dogru tanisi
2- Akut farenjitte gereksiz antibiyotik kullanimi1 6nlemek
3- Akut farenjitte dogru antibiyotik kullanim1 saglamak
Uygulamalar:

1- Klavuz 6nerileri ile tan1 ve tedavi algoritmasi olusturulmasi
2- Hizl1 tan1 olanagi
3- Egitim ve farkindalik caligmalari

Hekimlerin egitimi

Hastalarin farkindali§inin saglanmasi

Toplumun farkindaliginin saglanmasi

Akilcr antibiyotik uygulamalari, kolaylikla uygulanabilir olmasi nedeniyle hizli sonug verir. Bu
prensipler uygulanirken sadece tip alaninda ¢aligmakta olan kisilerin degil toplumun, basin
organlarinin ve kanunlarin desteginin alinmasi ¢ok dnemlidir
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K02
Bag Dokusu Hastaliklar:1 Ve Hemofagositoz

Mehmet Nedim TAS
Ege Universitesi T1p Fakiiltesi

Daha once benzeri bir yakinmasi olmayan hasta 4 ay oOnce iist solunum yolu enfeksiyonu
gecirmis. Antibiyotik kullanmis. Ardindan halsizlik, kol ve bacaklarda dokiintli, eklem
yerlerinde agris1 gelismis. Dermatoloji  boliimii  tarafindan ilag reaksiyonu olarak
degerlendirilmis. Bakilan tetkiklerinde hemogram, bobrek testleri ve idrar tetkiki normal, ANA
negatif, ESH: 89 mm/st, CRP:2.5 mg/dl, AST ve ALT yiiksek saptanmis.

Deri dokiintlisti iki ay siirmiis ve kaybolmus. Eklem sikayetleri devam etmis ancak son ii¢
giindiir siddetlenmis ve 40°C‘e varan atesi olmus. Bagvuruda bakilan fizik bakida yiizde eritem,
bilateral 4.-5. metokarpofalengeal eklemlerinde artrit mevcuttu. Norolojik muayenesi ve kas
giicleri normaldi.

Giincel tetkiklerinde ESH: 104 mm/saat, CRP: 4,6 mg/dl idi. Rutin hemogram ve biyokimyasal
testleri normaldi. Viral hepatit serolojik testleri, RF, Anti-CCP, ANA, ANCA testleri, akciger
grafisi, ekokardiyografi ve eklem grafileri istenen olguya non-steroid anti-inflamatuvar tedavi
recete edildi, sonuglarla kontrole ¢agirildi. Kontrole gelmeyen hasta bu siire zarfinda farkli bir
hekimin Onerisiyle kisa bir siire sulfasalazin kullanmus.

Iki hafta sonra (Nisan 2016’da) genel saglik durumu belirgin kotii olarak kontrole geldi. Ileri
derecede halsizlik, istahsizlik ve yaygin eklem agrisi tariflemekteydi. Hastanin bir haftadir ilk
basvurudaki gibi yaygin eritematdz dokiintiileri, 40°C ates ve pretibial ddemi mevcuttu. iki hafta
once istenen viral belirtecler (HAV, HBV, HCV, HIV, EBV, CMV, Parvoviriis B19) ve RF,
Anti-CCP, ANA, ANCA testleri negatif, akciger grafisi normal ve transtorasik
ekokardiyografide basi bulgusu vermeyen perikardiyal efiizyon mevcuttu. Giincel tetkiklerinde
ise ALT: 167 U/L, CK: 3493 U/L, kreatinin: 2mg/dl, ESH: 51mm/st, CRP: 20.4mg/dl, Na: 124 —
Cl: 81 — Ca: 7.6 meg/L, WBC: 15870 1073/uL (Notrofil: %88), Hb:8,7 ve Trombosit: 62
10"3/ul’ 1di. Akut bobrek yetmezligi + bisitopeni + kas enzim yiiksekligi olan olgu ileri tetkik
ve tedavi amaciyla acil olarak yatirildi.

Ozgecmis:

Ozellik yok

Soygecmis:

Baba: Psoriasis

Kullandig flaclar:
Yok
Klinik izlem:

Nisan 2016°da, yatisindan bir giin sonra genel durumu kétiilesen ve oligiiri gelisen hasta I¢
Hastaliklar1 yogun bakim servisine devredildi, bakilan tetkikler:

10
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ESR:36 mm/saat, CRP:19 mg/dL (0-0,5), tre: 121 mg/dl, kre:4.2 mg/dl, AST: 710 UJ/L,
ALT:179 U/L, Total Protein: 6.2 g/dL, alb:2.4 g/dL, LDH:4408 IU/L, CK:5915 IU/L,
Myoglobin:1076 ng/ml, Troponin t: 51.68 ng/l, INR: 2.1 ferritin: 2100, Trigliserit 349 mg/dl,
LDL: 69 mg/dl, HDL:14 mg/dl, fibrinojen 400 mg/dl, D-Dimer 4545, ANA 1/80 Graniiler

Atesleri olan ve hipotansif seyreden hastaya genis spektrumlu antibiyoterapi baslandi. Olgu
Romatoloji konseyinde tartisildi. Klinik olarak DIC veya Hemofagositoz ontani1 olarak
degerlendirildi. Hastaya 5 doz 500 mg pulse steroid + IVIG (toplam 480 gr) verildi, 5 seans
plazma degisim yapildi. Plazma degisim sonrasi 1. doz siklofosfamid 1000 mg uygulandi.

Takipte bakilan kan ve idrar kiiltiirlerinde lireme saptanmadi, bakilan akciger grafisinde plevral
efiizyonu ve EKO’da perikardiyal eflizyonu olan hastaya Toraks BT c¢ekildi.

BT: “Bilateral plevral efiizyon ve perikardial eflizyon mevcut olan hastada pelviste asit sivisi
izlenmektedir. Poliserdzit olarak degerlendirilebilecek bu bulgular vaskiilit ile agiklanabilir.
Ancak olguda ilave olarak her iki aksiller lojda sagda en biiyiigii 2 cm'ye, solda 1 cm'ye ulasan
LAP kiimelerinin varligi izlenmektedir. Olguda ayrica her iki inguinal bdlgede fizyolojik
boyutlarda LAP'lar dikkati cekmektedir.* seklinde raporlandi.

Periferik yaymasinda hemofagositoz izlenmemis olan olguda takipte pansitopeni gelisti, olguya
kemik iligi aspirasyonu ve biyopsi yapildi; hemofagositoz ile uyumlu saptandi. Tedavisine
steroid ve destek tedavi olarak devam edildi.

Kemik iligi biyopsisi: Kemik iligi biyopsi kesitinde belirgin graniilositer seri kaybi, eritroid seri
artist ve dismegakaryopoez saptanmis, selliilarite %50 dolayinda bulunmustur. Aspirasyon
yayma ve imprint preparatta ¢ok sayida makrofajda eritrosit ve eritroblast fagositozu dikkati
cekmis; graniilositer seride azalma ve disgraniilopoez (hipersegmentasyon), eritroid seride artig
ve diseritropoez (niikleer sekil bozukluklari, bilobe niikleuslar) ve %3 dolayinda blastik hiicre
izlenmistir. Tan1: Hemofagositoz

Baslangicta 24 saatlik idrarda 1 gram proteiniiri ve hematiirisi olan hastaya bobrek biyopsisi
diisiiniildii ancak trombosit diisiikliigii ve INR yiiksekligi nedeniyle yapilamadi. immiinsupresif
ve plazma degisim tedavisinden yaklasik 2 hafta sonra yapilan bobrek biyopsisinde anlamli
patoloji saptanmadi.

Bobrek biyopsi: Kortikal glomeriil sayilari: Toplam: 30, Global skleroz: 1; Glomeriiler Bulgular:
Olagan smirlarda olup yer yer yumaklar kapsiil ile yakin iliskide; Interstisyel Bulgular: Olagan
smirlarda; Tibiiler Bulgular: Olagan siirlarda, birkag tiibiilde silendirler; Vaskiiler Bulgular:
Olagan sinirlarda; Immunfldresan inceleme: 2 glomeriil immiinfléresan yorumu: Spesifik birikim
saptanmadi.

Bu asamada hemofagositoz etiolojisi tartisilan hastada; Oykiisiindeki ates, poliartralji, MKF
artritleri, deri bulgular, serozitleri nedeniyle 6n planda Still Hastaligi ve Sistemik Lupus
Eritemat6z On tanilar1 degerlendirildi. Ferritinin ¢ok yiiksek olmamasi Still Hastalii aleyhine,
ANA negatifligi ve bobrek biyopsisinin normal olmasi SLE aleyhine olarak diisiintildii.

Steroidi devam etmekte olan hastaya 2. doz intravendz siklofosfamid verildi. Toplam 2 gr
siklofosfamid aldiktan sonra izlemde hastanin klinigi diizeldi, idrar ¢ikislar1 normale dondii,
laboratuvar degerleri olagan sinirlara geriledi. Klinik olarak sikayetleri diizelen, laboratuvar

11
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tetkikleri normale donen hasta Romatoloji servise devralindi. Laboratuvar tetkiklerinde: ESH: 17
mm/st, CRP: 0.14 mg/dl, Ferritin 795, 16kosit 6320, hb:13.5 ve Trombosit: 293 bin idi. Hasta
siklosporin (200 mg/giin) ve metilprednizolon tedavisiyle taburcu edildi.

Ayaktan izleminde Temmuz 2016’da steroid dozunun azaltilmasi sonrasi hastanin 39°C ates
yiiksekligi, el bilekleri, dirsekler ve dizlerde agr1 yakinmalar1 oldu. Akut faz yanitlar1 hizla
yiikseldi. ESH: 96 mm/saat, CRP: 5.86mg/dl, ferritin 5974 saptandi. Hemogram normal idi.
Hastalik aktivasyonu olarak degerlendirildi. Steroid dozu arttirildi. Biyolojik ilag tedavi plani ile
bakilan PPD 11 mm olmas1 iizerine istenen quantiferon pozitif saptaninca hasta Gogiis
Hastaliklar1 poliklinigine yonlendirildi. TBC yoniinden istenen Toraks BT (08.09.2016): “Solda
daha belirgin her iki akciger tist ve alt loblarda progresyon gostermis bazilar1 tomurcuklanmis
agac goriiniimii olusturan asiner nodiiler infiltrasyon alanlar1 ve milimetrik parankimal nodiiller.
Ayiricr tanida ilk planda aktif bir tiiberkiiloz géz 6niinde tutulmalidir.” seklinde raporlandi.

Bu donemde balgam incelemesinde PCR ile M. Tuberculosis complex saptanmadi, iireme
olmadi. Kasim 2016’da bronkoskopide BAL’da PCR ile M. Tuberculosis complex saptanmadi
ancak kesin sonug 20 Ocak 2017’de “M. tuberculosiscomplex tiredi” seklindeydi.

Ocak 2017°de ¢ekilen Toraks BT onceki BT ile benzerdi. Hastaya Gogiis Hastaliklar1 boliimiince
anti-TBC tedavi baglandi. Steroid dozu 4 mg/giine azaltildi, ancak hemen ardindan yiiksek ates
(39°C), kemozis, yiizde yaygin eritem, tiim viicutta yaygin eritemli makiiler dokiintiiler gelisti.
Bunun iizerine steroid dozu yeniden 24 mg/giin olarak artirildi. Yanit alindi. Hasta halen Gogiis
Hastaliklar poliklinigi tarafindan izlenmektedir.

12
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K03
Hemofagositoz/Makrofaj Aktivasyon Sendromu

Deniz ARICA
Baskent Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji BD

Hemofagositik lenfohistiyositozis (HLH), diger adiyla hemofagositik sendrom, nadir
goriilen sistemik inflamatuar bir tablodur. Bu tablo, neoplaziler, enfeksiyonlar, otoimmun
patolojiler ve kalitsal hastaliklar gibi ¢esitli durumlarla iligkili olabilir. Sitotoksik yolaktaki
dogal oldiiriicti (NK)/T hiicre fonksiyonlarinin dogumsal ya da kazanilmis olarak bozulmast
sonucunda ortaya ¢ikan kontrolsiiz hipersitokinemi HLH tablosuna yol agar. Giiniimiizdeki
tedavi yaklasimlarina ve spontan parsiyel iyilesme olasiligina ragmen HLH halen 6liimciil bir
tablodur. Tedaviye hizla baslanmasi hipersitokinemi tablosunu yatistirabilecek kritik bir karardir,
aksi takdirde son organ hasar1 ve 6liim ihtimali ytiksektir.

Geleneksel olarak HLH iki gruba ayrilir. Primer form NK ve T hiicrelerinin sitotoksik
fonksiyonlarini bozan birtakim genetik bozukluklarla karakterizedir ve daha ¢ok cocuklarda
goriillir. Sekonder form ise enfeksiyon ya da malignansi gibi baz1 durumlarla tetiklenir ve daha
cok erigkin yasta ortaya ¢ikar. Sekonder HLH’da tanimlanmis bir genetik anormallik olmamakla
birlikte HLH un genetik bozukluklar1 her yasta ortaya ¢ikabilir. Enfeksiyon ya da diger
etiyolojik nedenler bu genetik bozukluklarin ortaya ¢ikmasini tetikleyebilirler. Bu nedenle,
aslinda primer ve sekonder HLH tanimlamalar1 yerine genetik ve kazanilmis HLH
terminolojisini kullanmak daha dogru bir yaklagim olabilir.

Kazanilmis HLH alt gruplara ayrilir. Bu alt gruplar; enfeksiyon iliskili HLH [6zellikle
Ebstein-Barr virus (EBV) iligkili], malignansi iligskili HLH ve otoimmun hastaliklarla iligkili
HLH olarak sayilabilir. Makrofaj aktivasyon sendromu (MAS) terimi ise otoimmun hastaliklarla,
0zelikle Romatolojik hastaliklarla birlikte olan HLH i¢in kullanilir. Bu durumu tetikleyebilen
Romatolojik hastaliklar arasinda sistemik baslangicl juvenil idiyopatik artrit (soJIA), eriskin
baslangich Still hastalig1 ve sistemik lupus eritematozus sayilabilir.

Kazanilmis HLH ayrica transplant sonras1 immun supresif tedavi alanlarda veya
intravezikal Bacille Calmette-Guerin (BCG) tedavisi alanlarda da bildirilmistir. Ote yandan bu
hastalarin firsat¢i1 enfeksiyonlar acisindan risk altinda olmalar1 da bir neden teskil edebilir.

Klinik Bulgular

Ani ve aciklanamayan sekilde sistemik inflamatuar yanit sendromu (SIRS) gelisen
olgularda, eslik eden ates, halsizlik, hepatosplenomegali, sarilik, yaygin lenfadenopati ve
sitopenilerin de oldugu durumlarda HLH da ayiric1 tanida akla gelmelidir.

Tam Kriterleri

HLH tanisinda kullanilabilecek kriterler 1991 yilinda ortaya atilmis ve 2004 yilinda
revize edilmistir. Bu kriterler 8 maddede toplanmis olup bunlardan en az 5 tanesinin varlig tani
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icin gereklidir. Ote yandan, eger HLH tanis1 molekiiler olarak dogrulanmis ise (6r. FHL
mutasyonu) 8§ maddeden 5 tanesinin birlikteligi kosulu aranmaz. Bu 8 kriter sdyle siralanabilir;

1- Ates
2- Splenomegali
3- Enaz 2 seride sitopeni

Hemoglobin seviyesinin 10 g/dL altinda olmasi

Trombosit sayisinin < 100.000 /uL olmas1

Notrofil sayisinin < 1000/ pL olmasi
4- Hipertrigliseridemi ve/veya hipofibrinojenemi;

Aclik Trigliserid seviyesinin > 265 mg/ dL olmasi

Fibrinojen diizeyinin < 1,5 g/L olmasi
5- Kemik iligi, dalak ya da lenf nodlarinda gosterilmis hemofagositoz varligi
6- NK hiicre aktivitesinin yok ya da diisiik olmast
7- Ferritin seviyesinin > 500 ug/L olmasi
8- Coziinebilir CD25 (6r. ¢ozilinebilir interlokin-2 reseptor) > 2,400 u/mL olmasi

Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS)

Otoimmun hastaliklarla iligkili olarak ortaya ¢ikan HLH tablosu MAS olarak adlandirilir.
SoJIA ve Still hastalig1 disinda Kawasaki Sendromu, SLE ve seronegatif spondiloartropatiler ile
de birlikte goriilebilir. Bu hastalarda HLH klinik tablosunun yani sira agir koagiilopati ve
kardiyak yetmezlik gibi bagka durumlar da rapor edilmistir.

HLH ve romatolojik hastaliklarin birbiriyle rtlisen klinik ve laboratuvar bulgular
nedeniyle MAS tanis1 igin modifiye HLH tan1 kriterlerini kullanmak gerekir. Ornegin SoJIA
genellikle anemi, hiperferritinemi ve 10kositoz ile birliktedir. Boyle bir hastada MAS tablosunun
eslik edip etmedigini mevcut kriterler tizerinden belirlemek oldukca zordur. SoJIA iligkili-MAS
hastalar1 afebril olabilirler ya da sitopeniler daha hafif olabilir.

Diger HLH tiplerinde oldugu gibi MAS’da da patofizyolojik mekanizma yine NK/T
hiicre disfonksiyonudur. MAS hastalarinda familyal HLH hastalarinda oldugu gibi perforin ya
da SAP gen ekspresyonunda azalma gortilebilir.

Tedavi ve Prognoz

HLH tedavisinde amag, artmig immun yanitin immun supresif tedaviler araciligiyla
baskilanmasidir. Tedavi modaliteleri biiyiik oranda HLH-2004 protokoliine dayanmaktadir.
Familyal olgularin biiyiik cogunlugunda HLH-2004 protokoliine uygun bir baglangi¢ rejiminin
ardindan hematopoietik kok hiicre nakline (SCT) ihtiya¢ duyulmaktadir. HLH-2004 tedavi
protokoliine gore indiiksiyonda kortikosteroid, etoposid ve siklosporin A igeren 8 haftalik bir
tedavi semasinin uygulanmasi onerilir. Bu ti¢ ila¢ HLH tedavisinin belkemigini olustururlar.
Kortikosteroidler hipersitokinemiyi baskilamak i¢in kullanilirlar. Siklosporin A T hiicre
inhibisyonu yaparken, etoposid de hiicre boliinme ve ¢ogalmasini bloke eder. Familyal olgularda
SCT tedavisi 3 yillik sagkalim oranlarini1 % 0°dan % 50’lere yiikseltebilmektedir. SCT i¢in
yogunlugu azaltilmis rejimler kullanilmasi daha i1yi sonuglar elde edilmesini saglamistir. SCT
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sonrasi kiir olan olgular bildirilmistir. Enfeksiyon iliskili HLH, malignansi iliskili HLH ve MAS
tablolarinda altta yatan hastaligin hizla tedavisi biiylik 6nem tagimaktadir.

Genetik HLH tedavi edilmedigi takdirde prognozu oldukca kotiidiir. Ortalama yasam
beklentisi 1-2 ay ile sinirlidir ve hastalarin ancak % 10’undan daha azi i¢in 3 yillik sagkalimdan
sozedilebilir. SoJIA tablosuna eslik eden MAS i¢in mortalite oran1 %8-22 arasinda
degismektedir. Kazanilmis HLH olgularinda eslik eden hastaliga gore rakamlar degismekte,
malignansi iliskili HLH tablosunda prognoz genellikle daha kotli olmaktadir. Kazanilmig HLH
olgulari i¢in ortalama mortalite oranlar1 % 50°nin tizerindedir.

HLH ile iliskili virusler arasinda EBV en kotii prognoza sahiptir. Mortalite oranlar1 %
25’ten % 100’e kadar cikabilir. Bununla birlikte, ilk 4 hafta i¢inde tedaviye etoposid eklenmesi
daha iyi sonuglar alinmasini saglayabilmektedir.

HLH tanis1 konulan bir hastada FHL veya primer immun yetmezlik sendromu ile ilgili
genetik bozukluklarin diglanmasi ¢ok 6nemlidir. Ciinkii familyal tipte hem rekiirrens oranlari
daha yiiksektir hem de bu hastalar uzun dénem kiir agisindan SCT aday1 olarak
degerlendirilmelidirler. Transplantasyona kadar bu bireyler reaktivasyon yoniinden yakin takip
edilmelidirler. Yine de, heniiz tanimlanmamis mutasyonlar ya da altta yatiyor olabilecek
kazanilmis durumlar yoniinden, genetik taramalar1 negatif olgularin bile rekiirrens agisindan
yakin takibi yapilmalidir. Erigkin olgularda ise altta yatan tetikleyici bir enfeksiy6z neden yoksa
malignansi yoniinden tarama yapilmalidir.
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K04
Hemofagositoza Neden Olan Bag Dokusu Hastaliklari

Ayten YAZICI
Kocaeli Universitesi Kocaeli Tip Fakiiltesi I¢ hastaliklar1 AD, Romatoloji BD

Hemofagositoz, diger ismi ile hemofagositik sendrom veya hemofagositik lenfohistiyositoz
(HLH) siklikla ineffektif ve kontrolsiiz bir immun yanit sonucu olusan, immun sistemin asir1
aktivasyonu ile karakterize bir sendromdur. Genel olarak iki ana tipi vardir. Primer HLH erken
cocukluk doneminde goriilen, ailesel HLH olarak da tanimlanan ve genetik mutasyonlardan
kaynaklanan tipidir. Sekonder (kazanilmis, reaktif) HLH ise herhangi bir yasta ortaya ¢ikabilen,
altta yatan bir nedenin gosterilebildigi ve genetik mutasyonlarla iliskili olmayan tipidir. Reaktif
HLH infeksiyonlar, maligniteler ve otoimmun hastaliklarla iliskili olabilir (1). Ik olarak 1985
yilinda Hadchouel ve ark tarafindan klinik olarak tanimlanan ve 1993’te Stephan tarafindan
terminolojisi Onerilen makrofaj aktivasyon sendromu (MAS) ise romatizmal hastaliklarda
goriilen reaktif HLH formudur (2).

MAS en sik sistemik baslangicli jiivenil idiopatik artritte (sJIA) goriilmekte olup eriskin
Still (ES) hastaliginda ve sistemik lupus eritematozusda (SLE) da sik bildirilmistir. Ayrica
romatoid artrit (RA), periarteritis nodosa (PAN), mikst bag dokusu hastaligi, pulmoner
sarkoidoz, sistemik skleroz ve sjogren sendromunda da goriilebilir. Nonsteroid antiinflamatuar
ilag, antiepileptikler, metotreksat, siilfasalazin, altin tuzlari, TNF- alfa inhibitorleri
hemofagositoza yol agabilen ilaglar arasinda sayilmaktadir (3).

MAS genel olarak sJIA’l1 ¢ocuklarin %5’inde gelisen ciddi bir komplikasyon olarak
tanimlansa da (4) baz1 yayinlarda klinik olarak %10-20 oraninda goriildiigii, subklinik olarak ise
bu oranin %30-40’lara kadar ¢iktigi belirtilmektedir (5). ES hastalarinda da %5-10 oraninda
bildirilmis olup siklikla hastaligin tan1 konmasi siiresince ortaya ¢ikar; fakat baslangic formu
MAS seklinde de olabilir (6). Ramos-Casals ve ark’nin 2014’te yaptiklar1 derlemede 1974-2011
arasindaki 2197 eriskin HLH hastasinin verilerine ulasilmis. Yaklasik %50’si Japonya’dan
bildirilen bu vakalarin tan1 yas1 ortalama 50 olup 6/7’sinin kadin oldugu bildirilmistir. Bunlarin
276’smin (%11) otoimmiin hastaliktan kaynaklandigi ve 30°dan fazla sistemik veya organ
spesifik otoimmun hastalik bildirildigi goriilmistiir. En siki birliktelik SLE (133 hasta) ve ES (54
hasta) gozlenmistir. SLE ile daha fazla vaka bildirilmis olmasina karsin prevalansa bakildiginda
prevalansin ES’de daha yiiksek oldugu (%12 vs %4) goriilmiistiir. Bu hastalarin ¢cogunda
tetikleyici etken olarak infeksiyonlar bildirilmektedir. Eriskinlerde ¢ogunun viral
infeksiyonlardan kaynaklanmakta (%62°1 Herpes virus) oldugu, %9’unda ise etkenin bakterilerin
oldugu vurgulanmistir. Bunlarin da yarisindan fazlasinin tuberkiilozdan kaynaklandigr ve
%380’inin ekstrapulmoner tutulum seklinde gorildiigi bildirilmistir. Az bir kisminda ise HLH
ilagla iliskili bulunmustur (7).

Patogenezi tam olarak aydmlatilamamigtir. Periferik T hiicre artist ve NK hiicre
aktivitesindeki defekt ile hemofagositoz ve hiperinflamatuar sistemik yanit arasinda siki bir
baglant1 oldugu bilinmektedir (5). Asirt artmis proinflamatuar sitokin sekresyonu (IL-1, IL-6, IL-
18 ve TNF-alfa) (sitokin firtinasi) ile birlikte kemik iligi ve diger retikiiloendotelyal organlarda
fagositoza yol agan T lenfosit ve makrofajlarda artmis aktivasyon ve proliferasyonu goézlenir.
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Primer HLH’de T hiicre sitotoksisitesiyle ilgili perforin geninde mutasyonlar saptanmistir. Hem
primer hem de reaktif HLH’de en 6nemli immunolojik anormallik sitotoksik fonksiyondaki
yetersizliktir. Defektif sitotoksisite nedeniyle yetersiz patojen yikimi ve devamli bir makrofaj
aktivasyonu olmaktadir. Devam eden makrofaj aktivasyonu da ¢esitli sitokinlerin ve ferritinin
miktarini arttirmaktadir. Bunun sonucunda yogun, siklikla mortal olabilen multisistemik
inflamatuar bir yanit ortaya cikar (8).

Hastaligin herhangi bir aninda (tan1 aninda, tedavi sirasinda, eslik eden infeksiyonla
birlikte..) gelisebilir. Yaymlarda ES’de %71 inin (8), SLE’de ise %63.2’sinin (9) tanidan sonraki
ilk 1 ay igerisinde gelistigi ve ¢ogunun aktif hastalar oldugu bildirilmistir. Yiiksek ates,
hepatospelomegali, lenfadenopati, pansitopeni, karaciger fonksiyon testlerinde bozulma,
dissemine intravaskiiler koagiilasyon, hipofibrinojenemi, hiperferritinemi ve hipertrigliseridemi
onemli klinik ve laboratuar ozellikleridir. Siddetli sistemik inflamasyona ragmen karaciger
yetmezligi ve/veya tiiketimden kaynaklanan hipofibrinojenemiye bagli ESH diisiikliigi dikkat
cekicidir. Klinik tablo bircok agidan sistemik inflamatuar yanit sendromuna (SIRS)
benzemektedir. Eriskin HLH ile ilgili bir vaka derlemesinde ilk semptomun genellikle
nonspesifik oldugu ve genellikle akut-subakut bir baslangi¢ goriildiigii (1-4 hafta) bildiirlmistir.
Ana belirti devamli yiiksek ates (>38.5°C) ile lenfadenopati ve hepatosplenomegali olup “4’iinde
non spesifik cilt bulgulari, %60’da karaciger enzim yiikseklikleri, %42’sinde akciger ile ilgili
bulgular, %18’de gastrointestinal semptomlar ve %?25’de ndrolojik bulgular gozlendigi
bildirilmistir (7). ES ve MAS bulgular1 benzer olabilir, yaymnlarda plorit ve ARDS sikliginin
MAS’l1 ES’lerde daha fazla goriildiigii (1/3’tinde) bildirilmektedir (10). ES’de tani i¢in anahtar
bulgularin ates, sitopeni, hipertrigliseridemi ve artmis ferritin ile LDH’1n oldugu belirtilmektedir
(6).

Nadir goriilmesi ve altta bagka bir hastaligin olmas1 nedeni ile sliphelenilmezse tani zor

konmaktadir (3). Hayati tehdit edici bir tabloya yol agabilecegi i¢in hizla taninin konmasi ve
erken donemde tedavinin baglanmas1 gerekmektedir.
Tanm i¢in 2004’te gelistirilen kriterler (Tablo 1) biiylik 6l¢iide primer HLH’1 yansittig1 i¢in
sekonder olanlarda, 6zellikle de MAS’ta bu kriterlere gore tan1 koymak problem olabilir. Ayrica
her bir kriterin agirlik derecesi belirlenmemis olup cut off’lar ampirik olarak belirlenmistir.
Ayrica kriterlerde Onerilen bazi parametreler giinliik pratikte bakilamamaktadir (NK hce
aktivitesi, soluble IL2 reseptor diizeyi.. gibi).
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Tablo 1: 2004 Hemofagositik Lenfohistiyositoz Tan1 Kriterleri
Major kriterler

s Ates

* Splenomeagali

* =2 hicre serisini etkileyen sitopeni
— Hb <9 g/dl veya
— Trombosit <100 bin/ul veya
— Mutlak nétrofil sayisi <1000/ul

¢ Hipertrigliseridemi veya hipofibrinojenemi
— Trigliserid =265 mg/dl veya
— Fibrinojen =150 mg/dl

* Hemofagositoz

— Kemik iligi

— Dalak

— Lenf dUgimii
- BOS

Alternatif kriterler
* NK aktivitesinin yoklugu ya da azalmasi
® Serum ferritin =500 ug/d|
* sILZR (CD25) 22400 U/mi

Tani
* 5 major kriter

¢ Alternatif kriterlerden 1.'si ya da 243 bir major kriter yerine gecebilir.

Bu kriterlere gore ates, splenomegali, en az iki seriyi etkileyen sitopeni, hipofibrinojemi
veya hipertrigliserdemi ve hemofagositozdan olusan en az 5 major kriter tan1 icin gereklidir.
Oysa SLE’de otoimmun sitopeni olabilecegi i¢in sitopeni MAS i¢in bir gosterge olmayabilir. Bu
nedenle SLE’de MAS’tan siiphe ediliyorsa hiperferritinemi veya LDH yliksekligi énemli bir
belirte¢ olabilecegi belirtilmektedir (11). Ayrica SLE ve ES’de HLH’ nin erken déneminde Ki
biyopsisinde hemofagositoz goriilemeyebilecegi, bu nedenle de tipik klinik ve laboratuar
bulgular varsa K1, lenf, KC biyopsisinin gerekli olmadigini savunan otorler bulunmaktadir (8).

2016°da sJIA’da MAS tanis1 i¢in yeni bir kilavuz &nerilmistir. Bu kilavuzdaki kriterlerde
trombosit, fibrinojen degerlerinin cut off’u 2004 kriterlerinden daha yiiksek olup, 2004 kriterinde
olmayan yliksek AST de kritere eklenmistir (11). Ayrica sekonder HLH tanisi i¢in bir skorlama
sistemi gelistirilip valide edilmeye caligilmaktadir. Bu skorlama sistemine goére HScore 169 ise
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%93 sensitivite ve %86 spesifisite ile hemofagositik sendrom olma ihtimali var denebilmektedir
2).

HLH benzeri tablolar primer viral infeksiyonlarda, otoimmun hastaliklarin veya
malignitelerin baglangicinda goriilebilir. Ayn1 zamanda otoimmun hastaliklarin siddetli ataklar
da HLH benzeri tabloya yol agabilir. Cok yliksek ferritin degerleri histiyositik malignitelerde ve
ES’nin dogal kliniginde goriilebilir. Hipofibrinojenemi ve trigliserid yiiksekliklerine dissemine
kanserlerde, sepsiste, SIRS’te rastlanabilir. Ayirict tan1 da bunlarin da g6z Oniinde
bulundurulmasi gerekmektedir.

MAS tedavisine yonelik kontrollii calisma yoktur. Veriler vaka serilerine dayanmaktadir.
Yiiksek doz IV kortikosteroid pulse tedavisi ilk basamak tedavisidir. Bu tedavi ile hastalarin
yaklasik yarisinda, ozellikle sistemik otoimmun hastaligi olanlarda hastaligin kontrol altina
alinabildigi gozlenmistir. Hizli yanit gozlenmezse siklosporin eklenebilir. Ozellikle SLE ve
dermatomiyozitli vakalarda takrolimus ile basarili sonuglar bilsirilmistir. Hizli progresyon
gosterenlerde etoposid ile tedavi Onerilmektedir. IVIG etki mekanizmasi agik olmamakla birlikte
siklikla kullanilmaktadir. Ozellikle sepsisin dislanamadigi vakalarda IVIG diisiiniilebilir.
Direngli hastalarda anti-TNF’ler (6 vakada anti-TNF ile MAS gelistigi bildirilmis olmasina
ragmen) kullanilabilir. Son doénemde anti-lL-1 ve IL-6 tedavisi bazi hastalarda etkili
bulunmugstur. Spondiloartropati veya RA’da anti TNF; ES’de anakinra veya tosilizumab; SLE,
Sjogren veya ANCA iligkili vaskiilitlerle iligkili HLH’de ise rituksimab Onerilebilir.

Tedaviye yanit alinmazsa daha agresif tedavilere gecilmesi gerekebilir (antitimosit
globulin veya alemtizumab gibi) (4).

Spesifik tedavinin yaninda destekleyici tedavi de Destekleyici tedavi hayat1 tehdit eden
tim klinik durumlardakine benzer. HLH hastalarinda yiiksek kanama riski mevcuttur. Hayat
tehdit eden akut kanamada taze donmus plazma, trombosit transfiizyonu, aktive FVII ihtiyaca
gore verilmelidir. GCSF siddetli notropenik hastalara verilmelidir.

[lk hafta sik1 takip cok 6nemlidir. 2-3. haftada yanit alinmamasi siklikla direngli HLH nin
gostergesidir. Hastalik aktivitesinin izleminde CRP ve ESH yararlidir. Tedavi sonrasi relaps
siktir. Bu nedenle herhangi bir ates epizotu relaps acisindan dikkatle degerlendirilmelidir.
Relaps, tedavi azaltilir veya kesilirken ortaya c¢ikabilir. Bazi1 arastirmacilar hematolojik
parametrelerdeki azalma ve serum ferritin degerlerindeki artmayr muhtemel relaps olarak kabul
etmektedir.

sJliA’da MAS gelistiginde mortalite bazi serilerde %350 civarinda bildirilmistir.
Eriskinlerde ise mortalite %58-75 olarak bildirilmektedir. Ozellikle ilk hafta mortalite riski daha
yiiksektir. Ancak altta yatan nedenin mortaliteyi etkiledigi, en iyi prognozun infeksiyon ve
otoimmiin hastaliga bagli HLH de oldugu kaydedilmektedir.
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K05
Tiiberkiiloz Hemofagositoz iliskisi

Sezai TASBAKAN
Ege Universitesi Gogiis Hastaliklari Ana Bilim Dali

Hemofagositik sendrom (HFS), anormal fogasitoza neden olan makrofajlarin artmis
stimiilasyonu ve proliferasyonu ile karakterize bir kliniko-patolojik durumdur. Patofizyolojik
hipoteze gore, CD8 T hiicrelerinden stimiilator sitokin salgilanmasi ve Naturel killer (NK)
hiicrelerinin disfonksiyonu sonucu makrofajlarin anormal aktivasyonuna neden olmaktadir.
Bunun sonucu olarak makrofajlardan, pro-inflamatuvar sitokin salgilanmasi (TNF-alfa, IFN-
gama, IL) ortaya c¢ikmaktadir. Sonug¢ olarak aktivite makrofajlar eritrositler, lokositler,
trombositler ve bu hiicrelerin prokiirsor formlarini fagosite etmektedir.

Hemofagositik sendromun primer ve sekonder olmak iizere iki formu vardir. Primer form
siklikla ¢ocukluk yaslarinda goriilmekte ve zeminde genellikle kalitsal faktrler bulunmaktadir.
Sekonder form ise her yasta goriilmekte ve etiyolojisininin yaridan fazlasinda tiiberkiiloz da
olmak {izere enfeksiyonlar rol oynamaktadir. Bunun yaninda otoimmun hastaliklar, maligniteler
ve ilaglar da HFS’a yol acabilmektedir.

Hemofagositik sendrom tanisi; splenomegali, 7 giinden uzun siiren ates, kemik iligi hipoplazisi
olmadan bisitopeni, aglik trigliserid yiiksekligi ya da hipofibrinojenemi, ferritin diisiikliigii, NK
hiicre aktitivitesinin diisiik yada yok olmasi, CD25 diizeyinin artmasi ve histopatolojik olarak
hemofagositozun gosterilmesi kriterlerinden en az 5 tanesinin olmasi ile konulmaktadir.

Tiiberkiiloz (TB), HFS’un nadir fakat 6nemli bir nedenidir. Hemofagositik sendrom olgularinin
yaklagik %3’linden TB’nin sorumlu oldugu disiiniilmektedir ve her yas grubunu
etkileyebilmektedir. Tiberkiiloz hastalarinda goriilen HFS, TB klinigi nedeniyle maskelenebilir
ve gozden kagabilir.

Tiiberkiiloz hastalarinda HFS patogenezi tam bilinmese de, zeminde bir immun disregiilasyonun
oldugu disiiniilmektedir. Tiiberkiiloz normalde Th 1 yamtini arttirir. Thl hiicrelerindeki
sitokinler makrofajlarla koopere bir sekilde, sitotoksik lenfositlerin etkinligini, makrofajlarin
proliferasyon kapasitesini arttirir. Ek olarak, sitotoksik T hiicrelerinde ve NK hiicre
proliferasyonlarinda ortaya c¢ikan defektler, yetersiz immun yanit regiilasyonuna neden olur. Bu
da deven eden immiinolojik stimiilasyon icinde bakterilerin yasamasi ve prolifere olmasi ile
sonuclanir. Bunun yaninda, NK hiicreler, immun yanit1 regiile etmekte yetersiz kalabilir, bunun
sonucu da kontrolsiiz makrofaj proliferasyonu ortaya ¢ikabilir.

Hemofagositoz ve kemik iligininde hematopoesisin sitokinlerle (IFN-gama, TNF-alfa, IL-1beta)
inhibisyonu sonucunda sitopeni ortaya ¢ikar. Hemolizis nedeni ile biluribin ve LDH artar, yine
IL-1beta artis1 nedeniyle, ferritin artar. TNF-alfanin lipoprotein lipazi inhibe etmesi nedeniyle,
trigliserid diizeyi artar, kolestaza da neden olabiler. IF-gama asir1 salgilanmasindaki, koloni
stimiilan faktor ile fas/fas ligand iliskisi, apopitoza ve karaciger hasarina neden olabilir. IF-gama
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artis1 hipoalbiiminemiye neden olabilir. Nerfrotosksik IL-6 artisina bagli bobrek yetmezligi
ortaya ¢ikabilir.

Tiiberkiiloza bagli HFS yash hastalarda daha siklikla goriilmektedir. Bu hastalarda yasliliga bagl
immun sistemin zayiflamasi1 6nemli rol oynar.

Tiiberkiiloz iliskli HFS, taninin ve tedavinin gecikmesi nedeniyle kotii prognoza sahiptir. Bu
hastalarda yiiksek klinik kusku, nonspesifik antibiyotiklere yanitsizlik ve radyolojik progresyon
varsa ampirik antitiiberkiile tedavi baglanmalidir. Verilen TBC tedavisinin yaninda,
kortikosteroidler gibi immunsupressif tedaviler de goz 6nilinde bulundurulmalidir. Kortikosteroid
tedavi ile yogun inflamatuvar yanitin ve sitokin firtinasinin baskilanmasi amaglanmaktadir.
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K06
Bag Dokusu Hastaliklar ile Karisan interstisyel Akciger
Patolojileri

Elif ER GULBEZER
Ege Universitesi T1p Fakiiltesi

Daha 6nceden bilinen hastalig1 olmayan hasta ilk kez 2010 yilinda kilo kayb1 sikayetiyle Tepecik
Egitim ve Arastirma Hastanesi’'nde degerlendirilmis. O donem yapilan testlerinde, ESH:
63mm/saat, malignite taramasi negatif saptanmis. 07/2010’a ait Toraks BT: Sag akciger alt lob
siiperior segment ve alt lob posterior bazal segment boyunca asiner tarzda parankimal yogunluk
artimlari, pndmonik konsolidasyon sahasi, olarak raporlanmis. Bu sirada Raynaud fenomeni
tarifleyen hasta romatoloji poliklinigine yonlendirilmis. Ancak hastanin o donem romatoloji
hekimine basvurusu olmamis.

Nisan 2013’te nefes darlig1 ve nefes alirken sag tarafta batma sikayetiyle Cine Devlet
Hastanesi’ne bagvurmus. Pndmoni? pulmoner tromboemboli (PTE)? 6n tanilariyla
moksifloksasin, DMAH (Enoksheparin), NSAII tedavisi baslanarak Toraks BT ¢ekilmek iizere
Aydin Devlet Hastanesi’ne yonlendirilmis. Aydin Devlet Hastanesi’nde ¢ekilen toraks BT de
mediasten penceresinde karina anterior kesiminde birkag adet milimetrik boyutlu LAP, her iki
akciger apekslerinden kaidelere dogru yayilan interstisyel fibrotik kondansasyonlar ve sag
akciger alt lob posterior segmentte yaygin pndmonik kondansasyon, her iki akciger alt loblarda
intersegmenter plevral kalinlagmalar belirtilmis, PTE saptanmamus.

Bu sonug ile Nisan 2013°te EUTF Gégiis Hastaliklar1 poliklinigine bagvuran hastanin, dis
merkez Toraks BT leri degerlendirildiginde, 2010 yilina gore parankimal konsolidasyonlarda
degisiklik olmadig1 goriilmiis. FVC: %74, DLCO:%54, BAL: benign sitoloji, ARB yok. Fizik
muayenesinde sklerodaktili saptanan hastanin anti Ro, La, Scl-70 (ELISA) pozitif, Anti U1-
RNP, Jo-1, dsDNA (ELISA) negatif sonu¢lanmis. Minor tiikiiriik bezi biyopsisi: lenfosit skoru 3,
Schirmer testi: 7 ve 7 mm, Ekokardiografi: SPAB normal olarak degerlendirilmis. Sonrasinda
hasta ileri degerlendirme ve takip i¢in hasta romatoloji boliimiine devralindi.
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Ozgecmis:

Emekli madenci — kuvars madeninden is kazasi sonrasi 1990’da malulen emekli
1991- sol goz protezi

Sigara / alkol / alerji yok

Soygecmis:

Anne: Pankreas Ca, exitus

Erkek kardes: Lenfoma, exitus

Sistemlerin Gozden Gecirilmesi:

Halsizlik-yorgunluk

Kilo kaybi1

Nefes darligi

Nefes alirken batma seklinde sag yan agrisi
Oksiiriik

Raynaud

Parmaklarda sertlesme

Fizik Muayene

TA:96/51mm/Hg Nabiz:60/dk SpO2:%99
Sag akciger bazalde ral (+), kaba ronkusler (+)
Sklerodaktili (+)

Laboratuar:
ESR: 33mm/saat

CRP: 5,15mg/dL

Hemogram:

— Hb:12,6g/dL MCV:82,2 fL

—  Lokosit:5860/mm?®

— Trombosit: 319000/mm?

+ Biyokimya:

— Karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normal
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T.PROTEIN 7,8 G/DL 6.4-8.3
ALBUMIN 4 G/DL 35-5.2
GLOBULIN H 3,8 G/DL 25-35
IgG* H 2220 MG/DL 650 - 1600
IgA* H 416 MG/DL 40 - 350
IgM 101 MG/DL 50 - 300
DEMIR* L 37 MICG/DL 59 - 158
T.DEMIR BAGLAMA K. 299 MICG/DL 228 - 428
FERRITIN 113,8 NG/ML 30 - 400
B12 VITAMINI 209 PG/ML 197 - 866
FOLIK ASID 14,7 NG/ML 4.6-187
— RF: negatif
— Anti CCP: negatif
— ANA:
ANTI-RO (ELISA) 577
ANTI-LA (ELISA) 315
ANTI-SCL70 189
ANTI U1 RNP 9 <25U/ML

ANTIJO 1 (ELISA) 6

ANTI-DS DNA (ELISA) 3 <20 IU/ML

ETHANOL ANCA /P-ANCA NEGATIF

ETHANOL ANCA /C-ANCA NEGATIF
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SFT/DLCO: FVC:3150ml (%74), FEV1:2560ML (%73), FEV1/FVC:%81, DLCO:15,9
ml/mmHg/dak (%54), DLCO/VA:3,45ml/mmHg/dak/L (%76)

EKG: Normal siniis ritmi

HRCT: “Trakea ve 6zefagus normal olarak izlenmektedir. Mediastende multipl sayida
patolojik boyutlara ulagsmis lenf bezleri izlenmistir. En biiyligliniin ¢ap1 prevaskiiler alanda
3x1,2cm olarak 6l¢iilmiistiir. Subkarinal diizeyde santralinde kalsifikasyon izlenen 1,8x1,8cm
capla sol hiler lokalizasyonda 1,4x1cm ¢apli yiiksek dansiteli lenf bezi ve sag hiler diizeyde
benzer morfolojide 1,4x1,2 cm ¢apli lenf bezleri izlenmistir. Mediastinal bilateral hiler LAP
izlenen olguda tamimlanan akciger paterni oncelikle sarkoidozu diisiindiirmiistiir. Sag
akciger orta lobda ve her iki akciger alt lob bazallerde periferik agirlikli inter ve
intralobiilerseptal kalinlagsmalar, buzlu cam alanlari, traksiyon bronsiektazileri, kiigiik hava
kistleri izlenmistir. Bulgular interstisyel fibrozisle uyumludur.” seklinde sonuglandi.

Degerlendirme ve Tedavisi:

Klinik bulgular1 skleroderma ile uyumlu olan hastaya 3 haftada bir 500mg siklofosfamid IV,
nifedipin 1x30mg po, pentoksifilin 3x400mg po, kolsisin 3x1tb po tedavisi baglanarak izleme
alindi.

Klinik izlem:

8 kiir siklofosfamid (6,5g) tedavisi sonrasi, DLCO: %66, EKO’da SPAB: normal, HRCT: eski
HRCT ile karsilastirildiginda stabil saptaninca azatioprin ile idameye gecildi.

Aralik 2014’te azatioprin intolerans1 ve DLCO’da diisiis nedeniyle mikofenolat mofetil (MMF)
onerildi.

Temmuz 2015°te MMF tedavisi altindayken dis merkezde ¢ekilen kontrol HRCT de yeni ortaya
¢ikan sag akcigerde en biliyligii 10x15mm olan multinodiiler sekilde konsolidasyon ve fibrotik
degisiklikler saptaninca tekrar Gogiis Hastaliklar1 poliklinigi ile konsiilte edildi ancak ek 6neri
olmadi.

Subat 2016°da, hasta zayiflamasinin devam ettiginden, 6nerilen tedaviyi diizenli kullanmasina
ragmen iyilesme hissetmediginden, halsizliginde artis oldugundan yakinmaktaydi.

Fizik muayenesinde viicut agirligi:50kg boy:1,70m. Hasta uzun vadede yavas yavas yaklasik
70kg’dan 50kg’a diistiigiinii ifade etti.

Ellerde sklerodaktili benzeri cilt degisikligi mevcuttu, pitting skar saptanmadi. Izlemde hig
digital tilseri olmamuisti.

Kapilleroskopisinde kapiller tortiosite artis1 ve az miktarda kapiller kayip alanlar1 saptandi.
Hastanin 6zofageal genislemesi, EKO’da kotlilesmesi yoktu.

DLCO: %68, stabil seyretmekteydi.

ANA: 1/2560 graniiler, Anti-Scl 70: 3+, anti-SSB: 2+, anti-R052: 3+, anti-SSA: 3+ saptandi.

Kontrol HRCT; “Pulmoner konus ve her iki pulmoner arter ¢ap1 normaldir. Mediastende trakea,
trakeal bifurmasyonu ve 6zofagusun torasik seyri normaldir. Mediastende multipl
lenfodenomegaliler izlenmektedir. Bu lenf bezlerinden en biiyiikleri solda aortikopulmoner
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pencere diizeyinde yaklasik 30x12 mm takipte stabil lenf bezi izlenmektedir. Bunun disinda
subkarinal mesafede icerisinde kalsifikasyon izlenen yaklasik 18x15 mm’ lik lenf bezide
takipte stabildir. Yine solda hiler lokalizasyonlu takipte stabil yaklasik 14x10 mm ve ayni
boyutta sag hiler lokalizasyonlu yaklasik 14x11 mm boyutunda lenf bezleri izlenmistir.
Lenf bezleri genel anlamu ile takipte stabildir. Her iki akciger parankim degerlendirilmesinde
iist ve orta zonda peribronkovaskiiler dagiliml nodiiller izlenmektedir. Bu goriiniimlerde
sag akciger orta lobdaki nodiiler lezyonlar takipte progresyon gostermis olup, boyutsal olarak
belirginlesmistir. Bunun disinda her iki akciger bazalinde intertisyel fibrozis ile uyumlu
bulgular bir 6nceki tetkikle kiyaslandiginda bir miktar progresyon gostermektedir. Diger
bulgularda anlamli farklilik saptanmamuistir.” seklinde raporlandi.

Mesleki maruziyete bagl akciger hastaligi, pndomokonyozlar, sarkoidoz ve lenfoma 6n tanilariyla
hastanin almakta oldugu immunsupresif tedavi kesildi. Lenf nodu 6rneklemesi igin G&giis
Cerrahisi poliklinigine yonlendirildi.

Yapilan EBUS/TIIAB“(1) antrakozik lenf nodu (2) nekrotik lenf nodu (3) nekrotik lenf nodu;
Hiicre bloklarinda nekroz, kalsifikasyon, antrakoz pigmenti igeren makrofajlar ve lenfosit izlendi
” seklinde sonuglanmasi tizerine eksizyonel biyopsi planlandi.

Eksizyonel biyopsi sonucu;
(1) orta lob nodiil; nekrotizan graniilomatdz enflamasyon
(2) nodiil; nonspesifik yangisal inflamasyon

(3) LAP; nekrotizan graniilomat6z lenfadenit. Lenfositik Langhans tipi dev hiicreler ve
nekroz iceren EZN (-) Pas (-) graniilom formasyonlari izlenmistir. Olguda basta “TBC” olmak
iizere, graniilomatdz enflamasyon nedenlerinin arastirilmasi uygundur.” olarak geldi.

Hastanin ameliyat materyalinde Mycobacterium tuberculosis kompleksi tiredi.

Hastaya tiiberkiiloz tedavisi bagland.
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K07
Bag Dokusu Hastaliklar: ve Karaciger

Sertagc KETENCI
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

2007 yilinda el kiigiik eklemlerde baslayan bir saati bulan sabah tutuklugu ve eklem agrisi
sikdyeti gelisen hastanin, zamanla bulgularina aralikli eklem sisligi de eklenmis. Eklem
sislikleri ayn1 anda sag ve sol MKF eklemler ve PIF eklemleri tutacak sekilde simetrik olarak
gelisip NSAI ilaglara yamt vermiyormus. Giin i¢inde eklemlerde hareketle agr1 ve tutuklukta
rahatlama gergeklesmekteymis. Alt1 ay1 asan siirede sikayetleri giderek artan hastanin kizinda
da adin1 net olarak bilmedigi inflamatuar artrit 6ykiisii oldugundan romatizma siiphesiyle dis
merkez FTR klinigine bagvurmus. Basvuru sirasinda akut faz yanitlar1 yiiksek olan hastaya
Romatoid Artrit tanistyla Hidroksiklorokin 400mg/giin ve Metilprednizolon 16mg/giin
baslanmis. Steroid dozu yavas sekilde azaltilarak 4mg/giine inilmis. Eslik eden mekanik
vasifly, sisligin eslik etmedigi diz agrilar1 nedeniyle ortopedi tarafindan artroskopik debritman
uygulanmis. Ayn1 zamanda tip 2 diyabet tanili hasta artarak beliren agiz goz kurulugu sikayeti
olmasi nedeniyle 2011 yilinda 9 Eyliil Universitesi Goz Hastaliklari Klinigince
degerlendirilmis ve Schirmer testi 3mm/3mm bulunarak kuru g6z i¢in ilag raporu ¢ikarilip
lokal tedavi baglanmas.

Eklem sikayetleri ilk baglarda tedaviden fayda goren fakat ilerleyen donemde sislik tutukluk
ve agr1 yakinmalart HQ ve steroid tedavisi altinda yeniden baglayan hasta 2012 yilinda dig
merkezde ilk kez bir romatologa basvurmus. Laboratuvar incelemeleri dosyasina ANA
graniiler ++, RF 672 IU/ml, Anti-CCP diisiik titrede pozitif, ESH: 57 mm/saat, KCFT 2 kata
yakin yiiksek olarak not edilmis. Hastanin tedavisi Romatoid Artrit ve Sekonder Sjogren
Sendromu tanilariyla metotreksat 15mg/hafta, sulfasalazin 2gr/giin, hidroksiklorokin
200mg/giin ve metilprednizolon 4mg/giin olarak diizenlenmis. Bu tedaviye ragmen aktif
hastalig1 devam etmesi (HES=8 SES=4) iizerine leflunomide gec¢ilmis ancak tolere edememis.
Biyolojik ajana gecilmesi disiiniiliip; bakilan quantiferon testi negatif sonuglaninca Mart
2013’te Golimumab 50 mg/ay eklenmis. Golimumab sonrasi sikayetlerinde belirgin iyilesme
tamimlayan hasta izleyen romatolog hastaneden ayrildig: icin EUTF Romatoloji poliklinigine
basvurdu.
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Ozgecmis

Tip 2 Diyabet

Hipertansiyon

Morbid Obezite

Hepatosteatoz

Hipotroidi

Her iki diz artroskopik debridman

Soygecmis

Kiz1 inflamatuar artrit (hastalik adin1 bilmiyor)
Kullandig Tlaclar

MTX 15mg/hafta, SSZ 1gr/giin, MP 2mg/giin, Golimumab 50mg/hafta, Metformin 2gr/giin,
Levotiroksin sodyum 100mcg/giin

Klinik Takip

Hastanin Eyliil 2013 tarihinde Ege Universitesi Romatoloji Klinigi’nde yapilan ilk
muayenesinde Heberden nodiilleri diginda genel sistem ve lokomotor bakisinda 6zellik yoktu.
Laboratuar incelemelerinde CRP: 0.7mg/dL ve ilimli KCFT yiiksekligi disinda patoloji yoktu.
Kullanmakta oldugu MTX ayn1 dozda devam edildi, SSZ 1 gr/giin 6nerildi ve MP azaltilarak
kesildi. Golimumab devam raporu ¢ikarildi.

Sikayetsiz izlenen hastanin Ekim 2014 tetkiklerinden ANA 1/640 homojen, anti-Ro 52: 3(+),
RF 581 IU/mL, ALT 129 U/L (<40 U/L), AST 69 U/L (<40 U/L), ALP 95 U/L (<35-105
U/L), GGT 35 U/L (<38 U/L), LDH 258 U/L (135-225 U/L), Globiilin 5.2 g/dL, Ig G 2570
mg/dL (650-1600 mg/dL) olarak sonuglandi. El grafisi radyoloji boliimiince “Belirgin erozyon
yok, eklemlerde siipheli denilebilecek daralma ve periartikiiler osteopeni” olarak raporlandi.
Anti-TNF kullanim onay1 igin bagvurdugu Gogiis hastaliklari tarafindan akciger grafisinde
goriilen sol perikardiak bolgede infiltrasyon siiphesi nedeniyle Toraks BT istendi.

Toraks BT’de subplevral bir adet nodiil saptanan hastadan istenen PET-CT’de akcigerdeki
nodiilde patolojik FDG tutulumu bulunmazken, abdomende sol paraaortik alanda
hipermetabolik 6zellikli iki lenf nodu saptandi (SUV Max 9.2). Hematoloji tarafindan sadece
takip Onerilen hastaya Gogiis Hastaliklart Klinigi’nce onay verilmedi, golimumab tedavisi
kesilerek diger tedavilerle hastanin izlemine karar verildi.

Bir ay sonraki kontrolde hastanin sol el bilegi, sol el 2. PIF ve sag el 4. PIF eklemlerinde artrit
mevcuttu. Laboratuar incelemelerinde ESH: 43mm/saat, CRP: 1.9 mg/dL, hafif trombositoz,
ALT 104 U/L, AST 66 U/L, ALP 107 U/L, GGT 55 U/L, LDH 248 U/L saptandi. Hepatit
serolojisi negatifti. Batin USG’de karaciger parankimi normaldi ve 175mm boyutu ile
hepatomegaliyle uyumluydu.

Alevlenme déneminde yogun NSAII kullanimi olan hastanin KCFT vyiiksekligi kullandig
ilaglara baglanarak MTX, SSZ ve NSAII kullanimi kesildi, tedavisi HCQ 2x1 ve MP 4
mg/giin olarak diizenlendi. Kasim 2014°te rituksimab 1 kiir toplamda 2 gram olarak
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uygulandi.

Mart 2015°te Rituksimab {igiincii ay kontroliinde HES: 0 SES: 0 VAS: Omm, sabah tutuklugu
yoktu, akut faz yanitlar1 ve KCFT olagan sinirlar igindeydi.

Altinc1 ay kontroliinde son 15 giindiir yakinmalarinin bagladigi 6grenildi. Fizik muayenede
HES: 16, SES: 4 olan hastada VAS 70mm, sabah tutuklugu 1 saatti. ESH: 35mm/saat, CRP:
2.4mg/dL, ALT 70 U/L, AST 50 U/L, globiilin 3.8gr/dL, Ig G 1930 mg/dL (1) saptandi. RTX
ikinci kiir 2 gram olarak uygulandi. HCQ 2x1, MP 4 mgr/giin olarak ayni1 dozda siirdiiriildii.

Kasim 2015’te RTX 3. kiir i¢in bagvuran hastanin son 1 aydir sikayetlerinin yeniden baslamis
oldugu 6grenildi. HES: 10, SES: 0, VAS 60 mm, sabah tutuklugu 3 saatti. ESH: 35mm/saat,
CRP: 2.6 mg/dL, ANA 1/160 homojen 1/160 graniiler, ALT 124 U/L, AST 105 U/L, globiilin
51 g/dL, lg G 2480 mg/dL (1) olarak saptandi. Protein elektroforezi poliklonal
hipergamaglobiilinemi ile uyumlu idi. Transaminazlardaki yiikseklik nedeniyle HCQ kesildi,
diisiik doz steroid tedavisi stirdiirtildii. Aralik 2015 ve Temmuz 2016 tarihlerinde ti¢iinci ve
dordiincii kiir RTX tedavileri sorunsuz uygulandi.

Ocak 2017 kontroliinde, son inflizyondan sonra sikayetlerinde hicbir degisiklik olmadig: ve
yogun NSAII kullanimi oldugu 6grenildi. Fizik muayenede 7 hassas ve 2 sis eklemi mevcuttu.
ANA 1/160 graniiler 1/320 aktin, anti-Ro 52: 3 pozitif, anti-CCP 119 RU/ml (<5 RU/ml),
ALT 131 U/L, ALP 99 U/L, globiilin 6.4 g/dL, Ig G 4270 mg/dL (1), Ig M 447 mg/dL (50-
300) saptandi. El grafisi tekrarlandi ve 10 yildan fazla siiredir yakinmasi olan hastanin
eklemlerinde daralma ve erozyon gelismedigi gozlendi.

Eslik eden siiregen KCFT, globiilin yiikseklikleri olan, USG’de hepatomegali saptanan
ve grafide RA ile uyumlu radyolojik bulgusu olmayan hastadan otoimmiin hepatit 6n
tanistyla Gastroenteroloji Klinigine yonlendirildi. Gastroenteroloji Klinigi tarafindan KCFT
yiiksekligi ilag yan etkisi olarak degerlendirildi, NSAII’lardan sakinilmasi ve kontrol disinda
ek oneri olmadi.

Bu arada istenen otoimmiin hepatit paneli anti-SLA +++ gelen hasta; taninin diglanmasi
istegiyle tekrar Gastroenteroloji Klinigine yonlendirildi. Bu asamada yapilan karaciger
biyopsisi ‘Hepatositlerde belirgin balon dejeneresans, fokal nekroz odaklarimin varhgina
eslik eden portal alanlarda ilimh plazma hiicrelerini de iceren mikst yangi, minimal
interface aktivite goriildii. Mevcut bulgular otoimmiin hepatiti desteklemektedir’
seklinde rapor edildi.

Hastanin baslangigtan itibaren var olan lokomotor yakinmalarinin otoimmiin hepatite bagh
oldugu diisiiniildii ve olgu hepatoloji poliklinigi takibine alindi. Hepatoloji polikliniginde 60
mg/giin prednizolon tedavisinin 1. ayinda kontrol ALT 14 U/L, AST 10 U/L, ALP 73
U/L, globiilin 3,5 g/dL, 1g G 2210 mg/dL (1), Ig A 167mg/dl (40-350) , Ig M 224mg/dL (50-
300) saptandi.
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K08
Bag Dokusu Hastaliklar: ve Karaciger

Selim NALBANT
Maltepe Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastalivklar: Ana Bilim Dali-iISTANBUL

Karaciger, en biiylik lenfoid organlar arasindadir ve sadece tolerans alami olarak degil ayni
zamanda mukoza immiinobiyolojisinde birincil savunma hatt1 olarak etkindir. Hem immun
tolerans1 saglamasi hem de enfeksiyonlara karsi bir defans organi olmasi bir biriyle celigir
goriinse de aslinda bir birini kontrol eden mekanizmalardir. Buna en iyi 6rnek kronik viral
hepatitlerdir. Kronik viral hepatitlerde tolerans ne kadar yetersiz kalirsa karaciger hasasi o kadar
yiiksek olmaktadir. Diger taraftan karacigerin otoimmiin ve kronik inflamatuar hastaliklarin
modiile edilmesindeki kritik rolii i¢in kanitlar artmaktadir. Immun sistem igerisinde bu kadar yer
alan bir organin bag dokusu hastaliklarindan da etkilenmesi aslinda son derece beklenen bir
sonugtur.

Bag dokusu hastaliklarda karaciger temelde ti¢ sekilde etkilenir:

1. Sistemik bag dokusu hastaliklarina bagl karacigerin etkilenmesi
2. Otoimmiin karaciger hastaliklar
3. Sistemik bag dokusu hastaliklarinda kullanilan ilaglarin karaciger lizerindeki etkileri

1. Sistemik Bag Dokusu Hastaliklarina Bagli Karacigerin Etkilenmesi:

Karaciger genis romatolojik hastaliklar yelpazesi icerisinde ¢esitli derecelerde derecelerde ve
farkl1 histopatolojik sekillerde etkilenebilir. Ancak bu etkilesim komorbiditelere 6zgii degildir ve
diger kronik karaciger hastaliklarinda da sik goriilen klinik 6zelliklere benzerlik gosterir.

Bag dokusu hastaliklarinda karaciger tutulumu nadir degildir, ancak karaciger ana organ hedef
degildir. Sistemik lupus eritematosus (SLE), sistemik skleroz (SSc) ve Sjogren sendromunda
(SS) karaciger fonksiyon bozuklugu ve histopatolojik lezyonlar farkli vaka serilerine dayanan
cok sayida calismada tanimlanmistir. Anormal karaciger fonksiyon testleri hastalarin% 3 ila
29'unda (¢ogunlukla hastalik ataklari sirasinda) SLE'li hastalarda goriiliir. SLE hastalarinin
karaciger biyopsilerinde, hastalarin% 21'inde kiiciik arter vaskiiliti,% 20-73'de yagli karaciger
hastaliklar1,% 5.7'de nodiiler rejeneratif hiperplazi, kronik kalict veya nodiiler rejeneratif
hiperplazi gibi ¢ok sayida histopatolojik patern bulunabilirken, % 2.4'linde aktif hepatit,% 1.1'de
siroz ve % 0.8'de firoz goriilmektedir. Ayrica, graniilomatdz hepatit, masif hepatik nekroz,
kolanjit, izole portal hipertansiyon, Budd-Chiari sendromu ve karaciger enfarktiisii de tarif
edilmigtir. Son donem karaciger hastaligi ise ¢ok nadir bir bulgudur. Anti-fosfolipid antikor
sendromu ile iligkili olarak Budd-Chiari vakalar1 da bildirilmistir. Gastrointestinal tutulum her
zaman SSc'de olusur. Biiyiik bir hasta grubunda karaciger tutulumu SSc’li olgularin % 1.1'inde,
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otopside ise% 8.8'inde bildirilmistir. SSc ve PBC arasindaki iligki daha belirgindir ve ortak bir
patojenik 6zellik oldugu diisiiniilmektedir.

SS'de karaciger tutulumu, en sik goriilen ekzokrin olmayan organ tutulumu olarak kabul
edilmektedir ve hastalarin % 27-49'unda karaciger fonksiyon testleri anormal olarak
bulunmustur. Bu olgularin iigte ikisinde kolestaz bulgular1 bulunur bunlarin da % 50'sinde AIH
veya PBS ile iligkilidir.

Karaciger ve vaskiilit:

Vaskiilitler, sindirim sisteminin her organmi etkileyebilir ancak karaciger yaygin olarak
tutulmaz. Karaciger tutulumu, polimiyalji / Horton arteriti, poliarterit nodoza, Wegener
graniilomatozisi ve Behget hastaligi ile sinirlidir. Bu hastaliklarda karaciger enzimleri kolstatik
paternde anormallik gosterir.

Karaciger enzimlerinin yiikseldigi polimiyaljik hastalarda Horton arteriti gelisme riski artar.
Karaciger tutulumu, poliarterit nodozda degisen bir oranda (% 16-56) goriilmekle birlikte
karaciger hastaligina bagl klinik bulgular olduk¢a nadirdir. Bunun tersine, karacigerin
nekrotizan arteriti, poliarteritli hastalarinin ¢ogunda bulunmustur. Wegener graniilomatozunda
karaciger tutulumu nadirdir. Behcet hastalifinda karacigerin parankimal ya da kolestatik
tutulumu Budd-Chiari sendromunun baskin oldugu durumlarda nadiren goriiliir.

Karaciger ve artrit:

Artritli hastalarda karaciger tutulumu yalnizca romatoid artrit (RA) ve onun varyantlarinda
bildirilmistir. Bununla birlikte, karaciger hasar1 genelde RA'nin eklem dis1 bir 6zelligi olarak
goriilmemektedir. RA hastalarinin %18-50'sinde hastalik aktivitesine gore degisen anormal
karaciger testleri, Ozellikle alkalin fosfataz yiiksekligi bildirilmistir. Benzer sekilde, RA'l1
hastalarin% 65'inde anormal karaciger biyopsisi bulgular1 saptanmistir.

SLE'de oldugu gibi, ilaglardan kaynaklanan karaciger hasar1 RA'da, 6zellikle de nonsteroid anti-
inflamatuvar ilaclar (NSAID) ve metotreksat tedavileri sirasinda siktir. Karaciger tutulumu Felty
sendromunda karaciger biiylimesi (% 68) ve alkalin fosfataz (% 25) olarak da bildirilmistir.

Karaciger biiylimesi ve yiikselmis aminotransferazlar yetiskin baslangi¢li Still hastalarinda da
bildirilmistir. Bu hastalarin karaciger biyopsilerinde sinirli, non-spesifik portal tutulumlar
bulunmustur. Bununla birlikte akut karaciger yetmezligi vakalari da bildirilmistir.

Karaciger ve overlap sendromlar:

Iki veya daha fazla immiinolojik hastaligin belirtileri ve semptomlar1 olan hastalarda 6rtiisme
sendromlar1 diigiintilmelidir. Cakisan sendromlar, literatiirde bildirildigi iizere AIH ve PBS veya
PSK'yi igerebilir (Tablo). Ortiisme sendromlu hastalar hepatit ve kolestatik biyokimyasal
profilleri ile AIH, PBS veya PSK'yi diisiindiiren histolojik 6zellikleri ortaya koymaktadir. Bir
karaciger hastaligindan birine gegis, bazen bir ay i¢ginde miimkiindiir.

Anti-mitokondriyal antikor negatif PBS ve AIH 6rtiisme sendromu vakalari tanimlanmais olsa da,
bir PBS / PSK o6rtiisme sendromunun varligr hakkinda agik bir kanit bulunmamaktadir. Buna ek
olarak, AIH ve PBC ortiisme sendromu, SLE, SSc ve SS'li hastalarda tanimlanmistir. Sistemik
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romatizmal hastalarda AIH, PBS ve PSK gelisebilir. Mevcut epidemyelojik ¢calismalarda overlap
sendromlarin yayginligr bilinmemektedir. Verilerin ¢ogunlugu yalnizca vaka raporlarin
bildirirken, seri halinde karaciger histolojisi secilen hastalarda siklikla karaciger enzim
anormallikleri ile otopsi incelemelerden veya karaciger biyopsilerinden tiiretilmistir. Karaciger
anormallikleri olan hastalarda SLE'li hastalarda AIH ve PBS prevalansi benzer goriiliirken,
karaciger fonksiyon bozuklugu olan SSc'li hastalarin %51.2'sinde, CREST'li hastalarin %
50'sinden fazlasinda PBS bildirilmisken AIH nadirdir.

Karaciger fonksiyon bozuklugu olan ve karaciger biyopsileri yapilan SS hastalarinda AIH ve
PBSnin % 6 ve% 47 gibi oranlarda birlikteligi bildirilmistir. AIH ile polimiyozit /
dermatomyozit, RA, Still hastaligi, polimyalji ve poliarterit nodoza birliktelikleri olgu bazinda
tanimlanmistir. PBS ile ise polimiyozit / dermatomyozit, RA, Still hastalig1, polimyalji, Churg-
Strauss hastaligi, mikro skopik polianjit, Behget hastaligi ve Schonlein-Henoch purpura'da
tanimlanmistir. PSK ile romatizmal hastalik birlikteligi son derece az rapor edilmistir.

2. Otoimmiin Karaciger Hastaliklari:

Karacigerin birincil otoimmiin hastaliklar1 ise otoimmiin hepatit (OIH), primer biliyer siroz
(PBS) ve primer sklerozan kolanjit (PSK)'dir. Ug¢ ana otoimmiin karaciger hastaliginin
yayginligi, milyonda 100 olgu (AiH), milyonda 400 olgu (PBS) ve milyon basina 150 (PSK)
arasinda goriiliir. PBS ve PSK, temelde karaciger parankim hastaligindan ¢ok kolestatik
hastaliklardir. AIH de tipik bir hepatit modeliyle hepatosit hasar1 olusur.

Bu ii¢ grup hastalikta da kas iskelet sistemi semptomatoloji olabilir. Ancak, dzellikle OIH li
hastalarda eklem bulgular1 daha fazladir. OIH romatoid artriti ve SLE’yi eklem

3. Sistemik bag dokusu hastaliklarinda kullanilan ilaclarin karaciger tizerindeki etkileri:

Non-steroid Anti-inflamatuvar Ilaglar(NSAI): Tiim NSAII’lar karaciger hasar1 yapabilir. Klinik
olarak belirgin karaciger hasar1 NSAII kullanan 1-8 hasta/100 000 hasta yilinda goriiliir.
Karaciger hasar1 genellikle hepatoselliiler 6zelliktedir. NSAII kullanici romatoid artritli
hastalarda osteoartritlilere gére NSAII’a baglh akut karaciger hasar1 10 kat fazla gelisir. Bunun
nedeni muhtemelen es zamanli diger ilaclarin kullanilmasidir.

Gegici, mindr transaminaz bozukluklari NSAIl’a bagl akut karaciger hasarini gostermez.
Romatoid artritlilerde gelisebilen bu mindr transaminaz bozukluklar1 immiinolojik ve
idiosenkrazikdir.

Diklofenak ve 6zellikle sulindak daha sik hepatotoksisite gosteren ajanlardir.
Selektif COX-2 inhibitorleri de hepatotoksisite gosterirler.

Ibuprofen ile ciddi hepatotoksiste nadirdir. Akut karacier yetmezligi ¢ok nadir olmakla
bildirilmistir. Ancak ibuprofen alimindan sonra HCV pozitif hastalarda ALT’de 5 kata varan
artislar bildirilmistir. Hepatotoksisite ila¢ basladiktan sonra herhangi bir zaman olabilir. En
siklikla tedavi basladiktan 6-12 hafta i¢inde olur.

Diklofenak hepatotoksisitesi olan 180 hasta %33’ii rutin kan testleri sirasinda saptanmis, %67
inde semptomlar sonucu bulunmus. Bu hastalarin %67’sinde semptom sarilikmis ve hastalarin
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%79 kadmn, %71’1 ise >60 yas iizeriymis. Diklofenak romatolojik hastaliklarda karaciger
toksisitesi acisindan en riskli NSAIi’lerde birisidir denilebilir.

Kronik NSAII kullanimi sirasinda ilk 8 hafta iginde KCFT yapilmalidir. Semptom izlemek
yetersizdir ¢linkli semptomatik hepatit cok nadirdir. AST, ALT normalin 3 kat1 yiiksek ¢ikarsa
veya alblimin diiserse veya protrombin zamani uzarsa ila¢ kesilmelidir

Metotaxate: Hepatotoksisite en 6nemli yan etkisidir. Hepatik folat depolarini bosaltmasi ile
hepatotoksisite iliskisi kurulan ¢aligmalar var ama kesin iliskisi bilinmiyor. Ancak haftada 1 mg
folik asit, veya 2.5 mg folinik asit serum AST, ALT yiikselmelerini azaltir.

Onerilen dozlarda kullanilinca rutin izlem biyopsileri énerilmez. Transaminazlar ve karaciger
fonksiyon testleri normal ise 10 yillik kullanimda rutin biyopsi maliyet etkin degildir. Biyopsi
tedavi sirasinda ve ilaci kesince transaminaz yiiksekligi devam edenlerde dnerilmektedir.

Diger laclar:

¢ Bunun diginda leflunamid metotraxate yakin hepatotoksisiteye sahiptir.

e Steroidler ise dzellikle karaciger yaglanmasindan sorumlu olabilirler.

e Salazopyrin i¢in olgu bazinda fibrozis yaptigina dair veriler olmasina ragmen genellikle
karaciger iizerine olumsuz etkileri yoktur. AST ve /veya ALT'nin iist limitinin 2 katindan
fazla artis olursa tedavi kesilmelidir.

e Azatiyoplirin hepatik metabolizmas1 onemli olmasina ragmen, karaciger hastaliklarinda
azatiyoplirin metabolizmasi iizerine etkilerini tahmin etmek giictiir. Karaciger hastalig
bulunan bir kistm hastada azatiyopiirin metabolizmas1 normale yakinken, digerlerinde
Ozellikle kronik karaciger hastaligi bulunanlarda hematolojik toksisite riski artabilir.
Azatiyoplirinin yarilanma 0mri, renal yetmezlikte artabilir.
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K09
Sjogren Sendromu Sanilan Sikka Sendromlari

Emine Figen TARHAN
Mugla Sitki Kogman Universitesi

Sjogren sendromu agiz ve goz kurulugu (sikka), tiikiiriik bezi sisligi, hastalarin yarisinda goriilen
ekstraglandiiler bulgular ve %5-10 oraninda goriilen lenfoma ile karekterize sistemik otoimmiin
bir hastaliktir (1).

Sikka yasam kalitesini etkileyen 6nemli bir sesmptomdur. En sik agiz ve goz kurulugu goriiliir.
Prevelans1 %5-30 dur ve yasla birlikte artar. Siklikla perimenopozal ve postmenepozal kadinlar
etkiler. Ozellikle kadinlarda 65 yasindan sonra %30 lara kadar yiikselir. Primer Sjogren
hastalarinin %98’inde agiz veya goz kurulugu, %89’inde ise sadece bir tanesi vardir.

Sikka sendromu en sik Primer Sjogren’de goriilmesine ragmen bu hastaliga 6zgii degildir. Bu
nedenle Sjogren tanist konulmadan 6nce buna neden olan Tablo 1 de belirtilen sebeplerin
dislanmasi gerekir (2).

Temel sikka bulgular (kseroftalmi ve kserostomi) objektif olarak spesifik okiiler (Okiiler yiizey
boyama testleri, schirmer testi, g6z yasi kirilma zamani) ve oral (sialometre, parotis sintigrafisi,
parotis sialografi) testlerle degerlendirilebilir. Histopatolojik tanist minoér tiikiiriik bezi
biyopsisinde fokal lenfositik infiltrasyonun varligi ile karekterizedir.

Primer sjogren siniflama kriterleri 2002 yilinda American—European Consensus grup tarafindan
gelistirilmistir. Bu kriterler klinik pratikte genellikle tan1 konulmasi i¢in kullanilmistir (3).Daha
sonra 2012 American College of Rheumatology (ACR) kriterleri yaymlanmistir(4). Tablo 2 de
bu kriterler yer almaktadir. Tablo 3 de de 2016 American College of Rheumatology/European
League Against Rheumatism siniflama kriterleri yer almaktadir(5).Bu kriterlerde dislama tanilar
da yerini almastir.

Sarkoidoz hastaligi mevcut olanlarda %3-6 sinda tiikiiriik, géz yas1 bezi etkilenir. Sonugta agiz
ve gbz kurulugu ve parotis bezi biiyiimesi goriiliir. Sarkoid artrit ve Sjogren ayirimi klinik
(sarkoidozda tiveit, eritema nodosum, hiler lenfadenopati, kutandz sarkoidoz) ve laboratuar( 1.25
OH D3 artmasi sonucu olusan hiperkalsemi, ACE yiiksekligi, otoantikor negatifligi) ile
yapilabilir. Bazen sjogren sendromu -sarkoidoz bir arada bulunabilir (6).

Allojenik kemik iligi naklinden sonra olusan Graft versus-host hastaliginda hastalarin biiyilik
cogunlugunda tiikiiriik ve géz yas1 bezi etkilenir ve sikka semptomlar1 goriiliir.

Bas boyun radyasyon tedavisi epitelyal glandiiler hiicre nekrozu ve apoptozis yoluyla tiikiiriik
bezlerinde kronik inflamasyon ve asiner atrofiye neden olur. Agiz kurulugu siddetli olur. Kemik
iligi naklinden bir hafta sonra tiikiiriik akiminda %60-90 azalma olur(7)

Hepatit C salg1 bezlerini etkileyebilir. %11 oraninda sikka sendromuna neden olur. Bu hastalarin
yaklasik %70’ inde ANA pozitifligi olur ama anti Ro/la negatiftir. Krioglobulin, RF yiiksekligi ve
hipokomplementemi goriilebilir. Bu hastalarda sikka sendromu daha 1limli seyreder. Minor
tiikiirtik bezi biopsisinde lenfositik infiltrasyon vardir ama glandiiler alan ¢evresinden bagka
prekapiller alanlar da etkilenir. Antiviral tedaviden sonra sikka semptomlar1 gerileyebilir (8).
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HIV enfeksiyonlu hastalarin %3-8’inde sikka semptomu gériiliir. ANA, RF, anti Ro/La
negatiftir. Mindr tiikiiriik bezi biyopsisinde lenfosittik infiltrasyon vardir ama Pr Sjogren
sendrominda CD4 +T iken burada CD8 +T hakimiyeti vardir.

Yas ile iligkili sikka sendromu primer Sjégren’in ayirici tanisinda diistintilmelidir. Yaslanma
hem ag1z hem de gz kurulugu semptomlari i¢in 6nemli bir risk faktoriidiir. Menopoz ve
yaslanma goz yas1 ve tiikiiriik tiretimini azaltabilir ve seks steroid eksikligi nedeniyle (6zellikle
androjen) goz yasi buharlagmasi artar.

IgG4 sendromu plazma hiicreleri ve IgG4 lenfosit infiltrasyonuna bagli pseudotiimoérler ile
karekterize bir hastaliktir. Temel klinik bulgusu tiikiiriik ve goz yasi infiltrasyonu ve pankreatite
bagli semptomlardir. 2012 ACR kriterlerinde diglama tanisi olarak yerini almistir. Sikka
semptomlarinin daha hafif seyretmesi, kanda IgG4 seviyesinin yiiksekligi, otoantikor negatifligi
ve histopatolojik bulgular ile ayirici tanisi yapilabilir.

Koétii kontrollii diyabet hastalarinda agiz kurulugu (bazen goz kurulugu) semptomlari olabilir.
Diyabetik noropati hastalarinda sikka ¢ok yaygindir.

Sonug olarak sikka sendromlu ¢ogu hastalik Sjogren hastaligini taklit edebilir. Sikka sendromlu
hastalarda yapilmasi gereken testler icin kaliplagsmis 6neriler yoktur. Tablo 1 de belirtilen
durumlar ile ayiric1 tantya gidilmelidir.
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Tablo 1 Sikka sendromuna neden olan Sjogren hastalig1 disindaki nedenler

Yasla iligkili glandiiler atrofi
Dehidratasyon
Bas boyun radyasyon Oykiisii
Tiikiiriik bezi travmasi
Tiikiiriik bezi timort
Enfeksiyonlar: bakteriyel, viral ( rnegin hepatit C ve HIV)
Endokrin nedenler( 6rnegin diabetes mellutus)
Sarkoidozis
IgG4 ile iliskili hastalik
Graft versus-host hastaligi
Amiloidozis
Kistik fibrozis
Alzheimer hastalig1
Tlag yan etkileri:
Trisiklik antidepresanlar
Antikolinerjikler
Sempatomimetik ilaglar
Benzodiazepinler
Selektif serotonin reuptake inhibitorleri
Fenotiazinler
Antihistaminikler

Alfa 1 antagonistler
Alfa 2 antagonistler
Beta blokerler

Diliretikler
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Tablo 2 American—European Consensus Group(AECG), American College of
Rheumatology(ACR) Kriterleri

2002 AECG Kiriterleri

2012 ACR Kriterleri

1-  Go6z kurulugu semptomlari

2-  Agiz kurulugu semptomlari

3- GOz kurulugu objektif
bulgulari(Schirmer testi <5 mm/5 dk
veya van Bijsterveld’s skorlamasina
gore >4)

4-  Mindr tukirik bezi biopsisi skor 21
fokus/4 mm?

5-  Tukurik bezi tutulumu(Parotis
sintigrafisi, anormal parotis
sialografisi, stimule edilmemis tukaruk
akimi 0.1 ml/dk

6- SSA veya SSB pozitifligi

DISLAMA KRITERLERI

Bas boyun radyasyon tedavisi 6ykisu
Hepatit C Enfeksiyon

HIV enfeksiyonu

Lenfoma

Sarkoidozis

Graft versus host hastaligi
Antikolinerjik ilag kullanimi

Dért objektif kriterin(3-4-5-6)
herhangi 3 tanesinin varligi veya 6
kriterden herhangi 4 tanesi, hem 4

hemde hemde 6 kriteri igermelidir.

1-Pozitif anti SSA veya anti SSB antikorlari
veya pozitif RF ile birlikte ANA 21:320

2-Mindr tikurik bezi biyopsisi fokus skoru
21 fokus/4 mm?®

3-G6z boyama skoruz3 keratokonjiktivitis
sikka

DISLAMA TANILARI
Bas boyun radyasyon tedavisi dykisu
Hepatit C Enfeksiyon
HiV enfeksiyonu
Sarkoidozis
Amiloidozis
Graft versus host hastaligi

IgG4 ile ilskili hastalik

Siipheli hastalarda 3 kriterden
herhangi 2 tanesi pozitifligi
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Tablo 3: Primer Sjogren 2016 American College of Rheumatology/European League
Against Rheumatism Siniflama Kriterleri

Dahil edilme kriterleri

1-Ug aydan uzun siiredir gozlerde devam eden direncli goz kurulugunuz var mi?
2-Gozlerinizde tekrarlayan kum veya ¢akil kagmais hissi var m1?

3- Glinde iicten fazla gozyast kullantyormusunuz?

4-Ug aydan daha uzun siiredir agi1z kurulugu hissi var mi1?

5-Kuru gidalar1 yutmaya yardim etmesi igin sik sik s1vi alma ihtiyaciniz olur mu?

Minér tlikiiriik bezinde fokal lenfositik infiltrasyon >1 focus/4 e 3
mm2

Anti SSA/Ro pozitif « 3
En az bir gdzde okiiler boyama skoru(veya van Bijsterveld e 1
score >4)

En az bir gézde schirmer testi <5 mm/5 e 1
Stimiile edilmemis tiikiiriik akim oran1 <0.1 ml/dk - 1

Dislama Kriterleri

Bas boyun radyasyon tedavisi

Aktif hepatit C(PCR ile dogrulanan)
AIDS

Sarkoidoz

Amiloidoz

Graft versus-host hastaligi

IgG4 ile iligkili hastalik

Kaynaklar

1-

Cornec D, Saraux A, Jousse-Joulin S. et al. The Differential Diagnosis of Dry Eyes, Dry
Mouth, and Parotidomegaly: A Comprehensive Review. Clin Rev Allergy

Immunol. 2015;49(3):278-87

Rischmueller M. Tieu J. Lester S. Primary Sjogren's syndrome. Best Pract Res Clin
Rheumatol. 2016 ;30(1):189-220

Vitali C. Vitali C, Bombardieri S. et al (2002) Classification criteria for Sjogren’s
syndrome: a revised version of the European criteria proposed by the American-European
Consensus Group. Ann Rheum Dis 61:554-558

Shiboski SS, Shiboski CH, Criswell LA et al (2012) American College of Rheumatology
,classification criteria for Sjogren’s syndrome: a data-driven, expert consensus approach
in the Sjogren’s International Collaborative Clinical Alliance Cohort. Arthritis Care Res
64:475-487
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Caroline H Shiboski, Stephen C Shiboski, Rapha¢le Seror et al.2016 American College
ofRheumatology/European League Against Rheumatism classification criteria for
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Ship JA, Hu K(2004).Radiotherapy-induced salivary dysfunction. Semin Oncol 31:29-36
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K10
Romatoid Artritle Karisan Durumlar

Oziin BAYINDIR
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

2007 yilinda diz eklemlerinde agr1 sikayeti ile dig merkeze bagvurmus. O donemde sabah
tutuklugu veya diz ekleminde sislik tanimlamayan hastada RF: 6.9 TU/mL (0-14 1U/mL), CRP:
2.4 mg/L saptanmis. Hastaya “romatizma baslangic1” oldugu sdylenerek hidroksiklorokin
baslanmis. Hasta tedaviye 3 ay devam etmis ve fayda gormedigi gerekgesi ile kendisi tedaviyi
birakmis ve takiplerine de gitmemis.

Ardindan Haziran 2011°de diz ekleminde sislik ve yaygin eklem agris1 yakinmasi ile bagka bir
dis merkeze bagvurmus. O dénemde yapilan tetkiklerinde CRP: 30.9mg/L, ESH: 32mm/saat, RF:
(-), antiCCP: (-) oldugu goriilmiis ve romatizmal patoloji olabilecegi gerekcesiyle hasta
romatoloji uzmanina yonlendirilmis. Agustos 2011°de dis merkezde hasta bir romatoloji
profesorii tarafindan degerlendirilmis ve mevcut yakinmalari ve klinigi ile “periferik tutulumlu
spondilartropati” tanis1 konarak ve metilprednizolon 4mg/giin, metotreksat 15mg/hafta, folbiol
Ix1/hafta ve diklofenak 75mg/giin tedavisi baslanmig. Hasta birkag¢ ay devam ettikten sonra bu
tedaviyi ve takipleri birakmis.

Hastanin 2012-2014 yillar1 arasinda tedavisiz bir donemi olmus. Bu siirecte el eklemlerinde ve
boynunda agr1 nedeniyle bagvurdugu fizik tedavi kliniginde boyun bolgesinden fizik tedavi almig
ve ellerine parafin tedavisi uygulanmis. Bu tedavi ile parafinden yararlanmis, boyun agrilart
artmis.

2014 yil1 Nisan ayinda kalga ve diz agrilar1 ile romatoloji hocasina tekrar bagvurmus.
Tetkiklerinde CRP: 8.6 mg/L saptanmis. Depomedrol (haftada 1 IM enjeksiyon, 3 ardisik hafta)
ve sulfasalazin 2gr/giin baslanmis, diizenli NSAII kullanmasi1 énerilmis. Bu donemde KCFT
yiiksekligi gelisince hastada SSZ kesilmis ve tedavi MTX 15mg/hafta ile stirdiiriilmiis.

Ocak 2015°te el eklemlerinde agr1, sabah tutuklugu (30 dakikay1 asmayan) ve devam eden kalga
agrist nedeniyle biyolojik karari alinmis. Romatoid Artrit tanisi ile Etanersept 50mg/hafta
tedavisi baglanmis. Mayis 2015’e kadar bu tedaviye devam eden hastada enjeksiyon sonrasi lokal
alerjik reaksiyon gelismesi {izerine bu tedaviye son verilip Infliksimab (300mg) tedavisine
gecilmis.

Eyliil 2015°te biyolojik DMARD tedavisi altindayken yeni gelisen ayak bilegi artriti (sislik, agr1
ve kizariklik) nedeniyle, mevcut tedaviye leflunomid 20mg/giin eklenmis. Bulant1 — kusma
nedeniyle bir kutu kullanilip kesilmis.

Onerilen tedavilere yeterince yanit alamadigini diisiinen hasta ilk kez Aralik 2016’ da EUTF
Romatoloji Poliklinigi’ne bagvurdu.

Ozgecmis:
Hipotiroidi (+)
Sigara / alkol / alerji yok
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Soygecmis:

Hala ve babaanne: osteoartrit

Kullandig Tlaclar:

MTX 15mg/hafta, MP 8mg/giin, Infliksimab 300mg/4 hafta, Levotroksin sodyum 1x1
Klinik Degerlendirme ve izlem:

Hasta bagvurdugunda el parmaklarinda agridan yakiniyordu. Sorgulamada sabah tutuklugunun
hi¢ bir zaman 30 dakikay1 bulmadig1 6grenildi. Ailede ya da kendisinde psoriasis 0ykiisii yoktu.
Her iki elde Heberden ve Bouchard nodiilleri disinda genel ve lokomotor baki olagandi.

Direkt el grafisi istendi. Grafideki bulgular eroziv osteoartrit ile uyumluydu.

Hastaya konan tan1 periferik tutulumlu spondilartropati oldugu i¢in sakroiliak grafi istendi,
normal bulundu. Laboratuvar incelemede ANA: 1/80 graniiler, anti-CCP: negatif, ESH:
6mm/saat ve CRP: 0.1 mg/dl olarak saptandi.

Hastada inflamatuar romatizmal patoloji diisiiniilmedi ve almakta oldugu konvansiyonel
DMARD ve infliksimab tedavisi kesildi, MP dozu azaltildi. Gereginde NSAII almas 6nerildi.

Hastanin en ¢ok yakinmasinin oldugunu belirttigi sol elden istenen MRG tetkiki “2. 3. 4. ve 5.
distal interfalangeal eklemlerde ve 2. proksimal interfalangeal eklemde eroziv osteoartrit
bulgulari, 1. parmak interfalangeal eklemde efiizyon, eklemi olusturan kemik yapilarda
belirgin 6dem, eklem yiizlerinde minimal erozyon ve diizensizlik ve kontrasth boyanma
tammmlanan degisiklikler kristal artropati acisindan anlamh olarak degerlendirildi. Klinik
esliginde degerlendirme 6nerilir”’ olarak yorumlandi.

Hasta bilgilendirildi. Takiplerine gelmeye devam etmektedir.
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K11
Eroziv Osteoartrit

Simin HEPGULER
Ege Universitesi Tip Fakiltesi
Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali

Ik kez 1966 tarihinde Peter JB tarafindan isimlendirilmis olan eroziv osteoartrit(EO), elin PIF ve
DIF eklemlerini tutan, X-ray'de santral erozyonla giden, inflamatuar bulgularla seyreden,
sinovyal doku 6rneklerinde inflamatuar 6zellikler saptanan, kroniklesen bir hastalik olarak tarif
edilmisgtir.

Genellikle, 40-50 yaslarda, menopoz sirasinda baslar. Erkeklerde daha az oranda goriiliir. Beyaz
itk daha sik etkilenir. ILIB5810 AA genotipinin saptanmasi, IL-1 bdlgesinde genetik anomali
oldugu diisiincesini de desteklemistir. MS alfa 1 antitripsin fenotipinde artma gosterilmistir.

Elin tipik olarak PIF ve DIF eklemlerini, daha az siklikla birinci karpometakarpal (KMK)
eklemlerini tutar. Nadir olarak metakarpofalanjeal ve trapezioskafoid eklemi de tutabilir (Tablo
1). Sabah tutuklugu, bir saatten azdir, elin PiF ve DIF eklemlerinde,simetrik agrili sislikle baslar
ve diz eklemi tutulusu da saptanmistir. Heberden ve Bouchard nodiillii elin, IF eklemlerinde
deformitelere subluksasyonun eklenmesiyle, 'Z sekli' veya 'dalgali' bir goriiniim verir. El
eklemleri, kirmizi, hassas, 6dematdz ve 1lik, palpe edilebilen sinovitli yapida olup, eklem
hareketinde kisitlanma ile eklem dagilimi1 hari¢ romatoid artrite benzer. Eklem flizyonu olusur ve
artritis mutilans veya rezorbtif osteopati de goriilebilir. Fioravanti ve ark, elin gorlinlimiiniin
psoriatik artrite benzedigini, tirnak yatagindaki mikrovaskiiler degisikliklerin DIF eklemini de
kapsadigini ifade etmislerdir. Genelde eli tutmasina ragmen, ayak agrist ve parmaklarin IF
eklemlerinde hareket azalmasi, bu eklemlerde palpasyonla hassasiyet, X-ray'de kemik ankiloz
gorilebilir. Klinik gidis olarak, birka¢ ay-bes yil arasinda, eklem deformitesi ve elde oziirliiliige
neden olabilir.

Laboratuar testleri: Siklik sitriiline peptid antikoru, RF, ANA genellikle (-) tir. Tip 1kollajen C-
telopeptid ve proteoglikan dongii belirteci olan (Col2-3/4) ve CS846'nin; osteoartritli veya
kontrol grubundaki hastalardan daha yiiksek oldugu tespit edilmistir. EO'nun belirteci olarak
serum rezoliisyon CRP'si yiiksektir.

Patogenezine bakildiginda, akut EO'nun lenfositik ve nétrofilik infiltrasyon, sinovyal hipertrofi
ve pannus olusumuyla romatoid artrite, kikirdak osifikasyonu, marjinal osteofit olusumu ve
kondrosit kiimelenmesiyle kronik OA'ya benzedigi gozlenmistir. Bununla birlikte, santral
erozyonun sinovyumdan gelen enzim ve kimyasal maddelerle santral olarak yer alan kikirdagin
hasarlanmas1 sonucu ortaya ¢iktig1 belirtilmektedir. Kikirdaktan eklem araligina salgilanan
hidroksiapatit ve CPPD kristallerinin inflamatuar ve eroziv olaylara yol actigi, kadinlarda
menopoz sirasinda olustugu igin Ostrojen eksikliginin de etkili oldugu ve bazi ilaglarin da
patolojide rol alabilecegi ifade edilmektedir.

Radyoloji: PIF ve DIF eklemlerinde, 'marti kanadi' sekinde merkezde yer alan erozyon
karakteristik ozelligidir. Ayrica, genel bulgu olarak, eklem araliginda daralma, kistik olusum, ve
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kemik ankilozu goriiliir (Tablo 2). 33 EO'lu hastanin el fimlerinde, ek olarak subkondral skleroz
ve osteofitte saptanmistir

Son yillarda, ultrason Romatoloji rutinine girmistir. Bir calismada da, EO'da daha 6nce
radyografik olarak tespit edilen santral erozyonun, %73{inii ultrasonun da tespit ettigi, kacirilan
%?27'nin ise, osteofitlerin erozyon goriiniimiinii engelledigi belirtilmistir. DIF ekleminde
Doppler sinyalinde, EO'nun inflamatuar yapisi1 gésterilmistir.

Semptomlarin tedavisi

EULAR'm 2007'de el OA icin tedavi onerilerine bakildiginda, fizik ve mesguliyet tedavisiyle,
elin intrensek kaslarmin kuvvetlendirilmesi, subluksasyon/angulasyon ig¢in parmak splinti
kullanimi, agr1 ve tutukluk i¢in nemli 1s1 ve parafin banyosu, karaciger ve bobrek yetmezligi
olmayanlarda 4gr/giin e kadar oral asetaminofen, oral en diisiikk etkili dozda nonsteroid
antiinflamatuar ilag (NSAIJ), topikal NSAII veya kapsaisin krem, eger agr1 primer yakinma ise,
diisiikk doz opioid analjesik ve hicbir tedaviye yanit vermeyen hastalara cerrahi eklem flizyonu
veya replasmanmin yapilmasi Onerilmektedir. Sis ve agrili ekleme kortizon injeksiyonu
yapilabilir. EO'da hidroksiklorokin, kondroitin, glukozamin, anti-Tnf ve IL-1  reseptor
antogonisti uygulamalar1 mevcuttur.

Sonu¢ olarak, geng yasta ani baslangicli, palpabl sinovyal inflamasyon, deformite ve santral
erozyonlarla seyreden EO'nun, eli tutan diger hastaliklardan ayird edilmesi ve etyolojisine
yonelik tedavilerin aragtirilmasine gereksinim vardir.

GOA Nodal OA EO
Eklem Kalca, Eller (DIF, PIF, | Eller (DIF, PIF, ilk
dizler, ilk KMK), KMK, MKF),
omurga, MTF, dizler, ayaklar (nadir)
eller (DIF) | omurga,
kalgalar
Inflamatuar | Hayir Hayir Evet
Baslama >55 >52 40-50
yasl
Simetri Asimetri Asimetri>simetr | Simetri>asimetri
i
Erkek/kadin | 1:1 1:110 0:10, erkek nadir
Ilerleme Yavas Yavas Erken agresif, kr.
inflamatuar
IF Nadir Yavas Goriilebilir
instabilite
ve ankiloz

Tablo 1: Osteoartrit tipleri arasindaki klinik farkliliklar
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Eroziv OA | Non- Psoriyatik artrit
eroziv OA

Osteofit Evet Evet Kalem yapisinin bir
kism1

Eklem Evet Evet Evet-ge¢

araliginda

daralma

DIF tutulumu Evet Evet Evet

Santral Evet Hayir Hayir

erozyon 'marti

kanadi

deformitesi’

Marjinal Hayir Hayir Evet

erozyon

Ankiloz/fiizyon | Evet Sik degil | Evet

Elbilegi KMK hari¢ | Hayr Evet

tutulusu yok

Tablo 2: Eroziv OA, eroziv olmayan OA ve psoriatk artrit arasindaki radyografik farklar

Kaynaklar:
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9:365-388
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3. Fioravanti A, Tofi C, Cerase A, Priolo F et al Capillaroscopic findings in erosive and nodal
osteoarthritis of the hands.

Clin Rheumatol 2001;20(3):174-176

4. Smith D, Braunstein E, Brandt K, Katz B. A radiographic comparison of erosive osteoarthritis
and idiopathic nodal osteoarthritis.

J Rheumatol 1992;19(6):896—904

5. Zhang W, Doherty M, Leeb BF, Alekseeva L et al EULAR evidence based recommendations
for the management of hand

osteoarthritis: report of a task force of the EULAR Standing Committee for International Clinical
Studies Including Therapeutics (ESCISIT). Ann Rheum Dis2007;66:377-388
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K12
Eroziv Artrit

Aysenur OKTAY
Ege Universitesi Radyoloji AD

Eroziv osteoartrit (EOA), osteoartrit (OA) ve inflamatuar artrit i¢in tipik olan bulgulari birlikte
tagiyan Ozel bir klinik tablodur. Klinik ve radyolojik olarak ayiric1 tanida bazen zorluk
yaratabilir.

Eroziv osteoartrit genellikle el tutulusu yapar, tutulan eklemler tipik olarak distal interfalangeal
(DIF) ve proksimal interfalangeal (PIF) eklemlerdir. 1. karpometakarpal eklem de daha az
oranda tutulabilir. Metakarpofalangeal (MKF) ve trapezioskafoid midkarpal eklemler nadiren
tutulabilir. Elde tutulus genellikle simetrik dagilimdadir.

Eroziv osteoartritde hastaligin basinda inflamasyon 6n plandadir ve eslik eden sinovial
inflamasyon nedeniyle ayirici tanida inflamatuar artritler yer alir. Ilerleyen evrelerde EOA de
elde nodal OA de oldugu gibi Heberden ve Bouchard nodiillerine bagli deformiteler olusur,
ancak interfalangeal eklemlerde eklenen subluksasyon nedeniyle deformasyon daha belirgindir.
Ilerleyen olgularda eklem fiizyonu olusabilir gelisebilir.

Radyoloji:

Direkt radyografiler degerlendirmede altin standarttir. EOA de interfalangeal eklemlerde (DIF ve
PIF) eklem aralig1 daralmasi, osteofit ve subkondral skleroz ile birlikte santralde lokalize
erozyonlar goriiliir, “mart1 kanad1” goriintiisii tipiktir. RA ve PA de ise eklem erozyonlari tersine
marjinaldir.

Karakteristik erozyonlarin erken tanisi i¢in yapilmig US ¢alismalar1 mevcuttur, erozyonu daha
erken gosterebilir. Doppler ile kalin inflame sinovium gosterilebilir. MRG sinoviti ve kemik iligi
lezyonlarini gosterebilir, erozyonlari radyografiden daha erken ortaya koyar.

Ayiricr tani:

EOA nin ayirici tanisinda klasik dejeneratif interfalangeal OA, romatoid artrit (RA) ve psoriatik
artrit (PA) diisiiniilmelidir. interfalangeal OA de bazi1 6zellikler, osteofitler, subkondrak skleroz,
eklem daralmasi, Heberden ve Bouchard nodiilleri EOA ile benzerdir, ancak eklem erozyonlari
ve interfalangeal ankiloz goriilmez.

Eriskin baslangi¢li RA de EOA dakinden farkli olarak, DIF eklemler genellikle tutulmaz ve
erozyonlar santral degil marjinaldir. RA de beklenen periartikiiler osteoporoz EOA da genellikle
goriilmez. PA’de de erozyonlar RA deki gibi marjinaldir. EOA den farkli olarak PA de asimetrik
eklem tutulusu sdz konusudur. PA’de periostit dnemli bir bulgudur, ayrica cilt lezyonlar1, SIE
tutulusu, paraspinal ossifikasyonlar ve kalkaneus alt yiiziinde tutulus gibi baska lezyonlar eslik
edebilir. Osteofitler EOA da 6nemli bir bulgu iken, RA ya da PA de hemen hi¢bir zaman
goriilmez.
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K13
Vaskiilitle Karisan Enfeksiyonlar

Mete Kara
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

Hasta Aralik 2015°te baglayan sol kulak agrisi, kulakta akinti, sol yiiz yarisinda hissizlik
sikayetleri ile Subat 2016°da Ege Universitesi Tip Fakiiltesi KBB poliklinigine basvurmus.
Yapilan muayene ve tetkik sonucunda malign eksternal otit, sol periferik fasiyal paralizi ve sol
iletim tipi isitme kaybi1 saptanmis. Hastanin yatisinda bakilan laboratuar testlerinde ESH:105
mm/saat, CRP:6,09 mg/dl olmasi ve kronik hastalik anemisi ile uyumlu hemoglobin diistikliigii
disinda anormallik saptanmamig. Temporal MRG ve BT tetkiklerinde sol tarafta otit ve
mastoidit, sagda genis juguler bulb dehisansi ile uyumlu bulgular saptanmis. Hastanin sol
kulagima ventilasyon tiipli yerlestirilmis. Taburcu edildikten 10 giin sonra bakilan laboratuar
testlerinde ESH:90 mm/saat, CRP:3,45 mg/dl gelen hastanin c-ANCA, p-ANCA ve MPO ANCA
(elisa) testleri negatif saptanmis. Nisan 2016’da Okstiriik yakinmasi tizerine ¢ekilen PA akciger
grafisinde sagda santral kitle ile uyumlu goriiniim izlenmis, 6n planda pndmoni diisiiniilerek
hastanemiz GOgiis Hastaliklar1 Poliklinigi’nden ampirik antibiyoterapi baslanmis. Takipte
kliniginde, tedaviden fayda gérmemesi nedeni ile abse, tiimdr, kist hidatik 6n tanilari ile ayni
klinige yatirilmis.Bu siiregte ¢ekilen toraks anjio BT’de sag akcigerde en genis boyutlar
7.7x7x5.5 cm olarak olciilen, sag hiler LAP ile birlesen, nekrotik i¢ yapida ve hava dansiteleri
barindiran lezyon saptanmis. Lezyonun nekrotik akciger malignitesine bagli olabilecegi gibi
enfekte kist hidatik veya nekrotizan graniilomat6z vaskiilit tutulumuna ait olabilecegi belirtilmis.
Ultrason esliginde gergeklestirilen TTiIAB’nde doku ©6rneginin patolojisi benign olarak
degerlendirilmis ve bakteriyolojide iireme olmamis. Kist hidatik serolojisi negatif saptanmuis.
Bronkoskopide endobronsgiyal lezyon izlenmemis, aspirasyon orneklerinin patolojisi benign
saptanmis ve kiiltiirde iireme olmamas. Immiin serolojisinde c-ANCA: 1/40, PR3-ANCA: 3+,
anti-PR3 (elisa): 78 RU/mL (N<20 RU/mL) saptanmis. Vaskiilite bagli nazal tutulum ve malign
eksternal otit agisindan tekrarlanan maksillofasiyal BT de maksiller ve sfenoid siniizit bulgulari,
nazal mukoza ve konkalarda lilserasyon ve kontrastlanmalar raporlanmis. Akcigerdeki kitle
lezyonuna yonelik Mayis 2016’da ¢ekilen toraks MRG’sinde lezyon nekrotizan vaskiilit ile
uyumlu olarak degerlendirilmis. Spot idrarda 950 mg/g proteiniiri saptanmasi lizerine 11 Mayis
2016 ‘da yapilan bobrek biyopsisi fokal segmental nekrotizan/sklerotik glomeriilonefrit olarak
degerlendirilmis (Kortikal Glomeriil sayilari: Toplam: 14, Global skleroz: 4. Glomeriiler
Bulgular: Glomeriillerden birinin vaskiiler kutbuna yakin nekrotizan lezyon ile bir glomeriilde
Bowman kapsiil yapisikli§i ve segmental skleroz, birinde tiibiiler kutuba yakin nekrotizan alan,
diger glomeriiller olagan smirlarda. Interstisyel Bulgular: Fokal odaksal ddem ve yangisal
infiltrasyon. Tiibiiler Bulgular: Tiibiiler vakuoler degisiklikler. Vaskiiler Bulgular: Interlobuler
arter diizeyinde olagan. Immunfldresan inceleme: 2 glomeriil immunflresan yorumu: Glomeriil
sayist kesitlere gore degismekte, biri sklerotik, spesifik bulgu yok). Bu sonugclar ile tarafimiza
danigilan hastanin graniilamat6z polianjiit oldugu diisiiniilerek romatoloji klinigine nakil alindu.

(")zgeg:mis
Tip 2 Diabetes mellitus (15 yil)
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Hipertansiyon (15 yil)

Soygecmis

Kardesi 2 yil 6nce pankreas ca nedeni ile ex
Kullandig ilaglar:

Metformin, gliklazid, amlodipin, pantoprazol, siprofloksasin kulak damlasi, deksametazon kulak
damlas1

Klinik izlem

Mayis 2016’da Romatoloji Klinigi’nde yapilan fizik muayenesinde semer burun deformitesi
saptandi. Gogiis Hastaliklar1 Klinigi’'nde bakilan quantiferon testi pozitif olmasi nedeni ile INH
profilaksisi baglandi. Hastaya 1 gr/glin pulse metilprednizolon 5 giin siire ile uygulandi,
48mg/giin dozunda devam edildi. 1 gr siklofosfamid tedavisi verildi. TMP-SMX profilaksisi de
baslanarak bir ay sonra poliklinik kontroliine gelmek {izere taburcu edildi.

Diizenli kontrole gelen hastada, 2016 Mayis-Temmuz tarihleri arasinda 3 gram siklofosfamid
verildi. Son doz siklofosfamidden 15 giin sonra kulak arkasi ve inguinal bdlgede derin, iilsere,
yer yer lizeri beyaz membran ile kapli lezyonlar saptandi. Lokopenisi de gelisen hasta aktivasyon
ve/veya enfeksiyon kuskusu ile klinige tekrar yatirildi.

Karin cildinde, her iki 6n kol fleksor yiiziinde milimetrik ekimotik lezyonlar saptandi.
Lezyonlarin vaskiilite bagl cilt tutulumu ya da enfeksiyona sekonder mi oldugunun
anlagilabilmesi i¢in biyopsi ile 6rnek alindi. Alinan materyallerin kiiltiirinde pseudomonas
aeruginosa saptandi. Doku biyopsisi: “Histopatolojik incelemede izlenen iki doku pargasindan
birisinde yiizeyel ve derin dermada yogun polimorf niiveli l6kosit infiltrasyonu ve netrobiyotik
degisikliklerle karakterli difliz yangisal hiicre infiltrasyonu, diger par¢ada dermada interstisyel ve
perivaskiiler belirgin mikst yangisal hiicre infiltrasyonu goriildii. Bulgular enfeksiy6z olasiliklar
ekarte edildikten sonra klinik "pyoderma gangrenozum" on tanisini destekler niteliktedir.”
seklinde raporlandi. Pseudomonas sepsisine sekonder gelistigi diisiiniildii. Pseudomonasa
yonelik verilen seftazidim, imipenem ile alerjik reaksiyon gelismesi iizerine meropenem
baslandi.

Yatis1 sirasinda peroral uyusma ve konusma bozuklugu gelismesi iizerine noroloji tarafindan
onerilen kraniyal MRG’de kronik iskemi saptandi. Boyun ve beyin MR anjio goriintiilemeleri ise
normaldi. Balgamda, BAL 6rneginde bakilan tiiberkiilloz PCR negatifti. Perioral uyusmasinin
INH sonrast oldugunu belirten, ¢oklu ilag alerji oykiisii de olan hastada, Gogiis Hastaliklart
Klinigi ile goriisiilerek, INH tedavisi sonlandirildi.

Antibiyoterapi sonrasi lezyonlar1 gerileyen hastanin MP dozu tedricen diisiildii. CyP yerine,
haftalik 375mg/m? den rituksimab tedavisine gegildi.

Ekim 2016°da {giincli doz rituksimab tedavisi alan hastanin infiizyon sonras1 yutma gii¢liigi,
bilateral fasiyal paralizi, yiizii de i¢ine alan sag hemi-hipoestezi gelismesi lizerine ¢ekilen
kontrastli kraniyal MRG’de leptomeningial tutulum saptandi. Dordiincii rituksimab inflizyonu
uygulanmadi.
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Nazofarinks MRG’de; “Nazofarinks diizeyinde, periferik patolojik kontrastlanma ozelligine
sahip, santralinde nekrotik alan barindiran, komsu kemiklerde patolojik sinyal degisikligine
neden olmus yer kaplayan olusum” raporlandi ve graniilomatdz polianjiit olarak yorumlandi.
Nazofarinks biyopsisinde; subepitelyal yogun kronik yangisal infiltrasyon izlendi, vaskiilit ya da
graniilomatdz lezyon saptanmadi. Leptomeningial tutuluma yonelik BOS 6rnekleri gonderildi.
Direkt bakida 50 16kosit goriildii. BOS biyokimya testleri normaldi, BOS seroloji , PCR — TBC
ve kiiltiirleri negatifti.

On planda hastalik aktivasyonu diisiiniilmekle birlikte, immiinsuprese hastada enfeksiyon da
olabilecegi goz oniinde bulunduruldu. Bu nedenle hastaya 14 giin boyunca ampirik meropenem
ve linezolid verildi. Hastanin mevcut bulgularinin vaskiilite bagl oldugu klinik ve goriintiileme
yontemleri ile disiiniildiigli i¢in 5 seans plazmaferez yapilip, 5 giin 1000 mg/giin dozunda pulse
MP uygulandi. Genel durumu diizelen, rutin kan tetkiki CRP yiiksekligi (9.99mg/dL) disinda
normal olan ve kontrol akciger grafisinde kitlesi regrese olan hasta taburcu edildi.

Taburculuktan 10 giin sonra, 11 kasim 2016’da hasta bas agrist ve senkop nedeni ile tekrar
basvurdu. Kraniyal BT’ de progrese hidrosefali bulgulari, batin BT de de pararenal dokuda
inflamasyon olmasi iizerine graniilomat6z polianjiit atag1 ve sepsis On tanilari ile yogun bakima
yatirildi. Hastaya 5 giin plazmaferez ve IVIG tedavisi verildi.

Bas agrisi, biling bulanikli1 ve ense sertligi nedeni ile yapilan kraniyal MRG’de “Her iki lateral
ventrikiilde posterior kesimde diffiizyon agirlikli incelemede kisitlanma gosteren, post kontrast
goriintiilerde belirgin bir kontrastlanma etkilesimi gostermeyen, seviyelenme veren enfekte
materyale ait olabilecek goriinim dikkati ¢ekmektedir. Serebellar ve serebral hemisferde
diffiizyonel kisitlanma gosteren milimetrik boyutlu odaklar dikkati ¢gekmektedir. Bulgular klinik
ve laboratuar veriler esliginde enfeksiyoz siireglerle iliskili olarak degerlendirilmistir.
Nazofarinks diizeyinde post kontrast goriintilerde yumusak dokularda kontrastlanma
etkilesimleri mevcut olup goriinim Wegener Graniilomatozunun yumusak doku tutulumu lehine
degerlendirilmistir.” seklinde raporlandi.

Tekrarlanan LP’de BOS’ta direkt bakida >1000 16kosit, protein 198 gr/dL (N: 15-45mg/dL),
glukoz 45 mg/dL (N:40-70mg/dL) saptandi. BOS’ta ve kanda CMV DNA pozitifti. CMV
enfeksiyonuna yonelik gansiklovir tedavisi baslandi. Kan ve idrar kiiltiirlerinde pseudomonas
aeruginosa ve katater ucunda maya iiredi. Uygun antibiyoterapi verildi. izlemde sepsise bagl
trombositopeni gelisen, hemodinamisi bozulan hastaya destek tedavisi uygulandi. Genel durumu
bozulan hasta yatiginin 14. giiniinde sepsise bagli ex oldu.
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K14
Kemik iligi Infiltrasyonu Ile Giden Artritik Patolojiler

Mete PEKDIKER
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

Astim disinda bilinen kronik hastalig1 olmayan olgunun son bir yildir baslayan ve zamanla
giderek artan sol dizde agr1, sislik, 1s1 artis1 ve hareket kisitlilig1 gelismesi iizerine digs merkezde
birka¢ kez romatoloji hekimine basvurmus. Birkac¢ kez sol dizden ponksiyon yapilip
intraartikiiler steroid enjeksiyonu uygulanmis ancak intraartikiiler steroid tedavisine direngli
hastalik olmasi tizerine Romatoid Artrit tanisiyla metilprednizolon (MP) 16mg/giin ve
sulfasalazin (SSZ) 1.5g/giin tedavisi baglanmus.

Bu tedavi rejimi ile sikayetlerinde azalma goriilmiis ve iki ay sonra tarafimiza bagvurmus. Ocak
2015 tarihinde ileri tetkik ve tedavi amaciyla yatirildi.

(")zge(;mis:

Astim (2005)

Romatoid Artrit (2014)

TAH+BSO (2013)

Soygecmis:

Anne: Astim, Baba: Hipertansiyon

Kullandig flaclar:

Metilprednizolon 16mg/giin, Sulfasalazin 1,5g/giin, Ipratropium+salbutamol (gereginde)
Klinik izlem

Ocak 2015°te Romatoloji Klinigi’nde yapilan fizik bakisinda sol diz sis, agrili ve eklem
hareketleri kisitliydi. Sol diz disinda fizik baki bulgusu yoktu. Vital bulgular stabildi. Lokomotor
sistem disinda sikayet veya fizik baki bulgusuna rastlanmadi. Rutin tetkiklerinde
hipogamaglobulinemi (Glb: 1.3g/dl) ve trombositopeni (73.10"3/uL) saptandi. Serum albiimin
diizeyi ve idrar tetkikleri normaldi. ESH: 15mm/saat ve CRP: 3.3mg/dl (N:0-0,5 mg/dl) idi.
ANA, anti-CCP ve RF testi negatifti. Akciger, el-el bilek, lateral topuk ve diz grafileri normaldi.

Sag diz MRG: “patellofemoral dejenerasyon bulgulari, diz ekleminde minimal eflizyon, kemik
yapilarda anemi yoniinden anlamli olabilecek kirmizi kemik iligi rekonversiyon bulgulari
mevcut ve sinoviyal kalinlasma saptanmadi” ve sol diz MRG (imaj-1) “diz ekleminde artmis
eflizyon ve eflizyon igerisinde sinovit lehine sinovyal proliferasyon alanlari, pesanserinus bursiti,
popliteal fossa medialinde Baker kisti, patellofemoral eklemde dejenerasyon bulgulari
izlenmistir” olarak raporlandi.

Sol dizde kronik sinovit + hipogamaglobulinemi + trombositopeni tablosundaki olguda primer
romatolojik patoloji diisiiniilmedi ve Hematoloji béliimiine danisildi. LDH: 502 U/L (N:135-
225), B2-mikroglobiilin: 4022 mg/dl (N:651-2295), her ii¢c immiinglobulin serisinde (IgG, IgA
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ve IgM) azalma, protein elektroforezinde hipogamaglobulinemi, batin USG’sinde
hepatosplenomegali (karaciger: 162 mm, dalak: 124 mm) saptandi. Periferik kan yaymas;
trombosit: 44. 10"3/uL, %44 PNL , %8 monosit , %48 lenfosit: cogunlugu aktif formda, bazilar
atipik niikleuslu - ¢entikli goriiniimlii olarak degerlendirildi. Lenfoma 6n tanisiyla kemik iligi
biyopsisi yapilan olgunun MP ve SSZ tedavisi azaltilarak kesilmesi planland1 ve parasetamol
onerildi. Hematoloji ve Romatoloji poliklinik kontrolii 6nerilerek taburcu edildi.

Subat 2015 tarihli kemik iligi biyopsisi * Kemik iligi biyopsi kesitinde selliilarite %90 dolayinda
olup, belirgin interstisvel lenfoid hiicre infiltrasyonu dikkati cekmis, ilige ait hiicre serileri

olagan dagilimda bulunmustur. Aspirasyon yvayma gonderilmedigi icin degerlendirilememistir.

Imprint preparatta hiicrelerin yaklasik yarisi lenfoid morfolojide olup, bunlarin bir kismi blastik
ozellikler gostermektedir. Histopatolojik ve immunohistokimyasal incelemede CD2, CD3, CDS5,
CD8, CD16, TiA-1 ve Granzim B pozitif yogun lenfoid hiicre infiltrasyonu saptanmus, lenfoid
hiicrelerin az sayida bir kismi EBV pozitif bulunmustur. Olgunun kesin tanisi i¢in hematolojik

degerlendirme, periferik olarak kuskulu lenf nodiiliniin varliginda eksizyonel biyopsi ve

nazofarinks Oncelikli olmak lizere ekstranodal tutulum acisindan arastirilmasi 6nerilir. TANI:
LENFOMA INFILTRASYONU ' olarak sonuglandi.

Periferik lenf nodu saptanmayan olgunun tiim viicut tomografisinde ve PET de de patolojik lenf
nodu saptanmadi. Ayrica olgunun gastroskopi, kolonoskopi, serviko-vajinal smear ve
mammografi tetkiklerinde de malignite lehine bulgu saptanmadi. Hematoloji klinigi tarafindan
ikinci kez kemik iligi biyopsisi yapilmasina karar verildi. Temmuz 2015°de ikinci kez yapilan
kemik iligi biyopsisi - Kemik iligi biyopsi kesitinde megakaryositlerde artig, kiimelenme ve
anormal lokalizasyon dikkati ¢gekmis, ancak ilik mesafesinin fibrotik nitelikte olmasi nedeniyle
yogun ezilme artefakt1 bulundugu i¢in ileri degerlendirme yapilamamaistir. Aspirasyon yayma ve
imprint preparat yogunluklu olarak periferik kan niteliginde olup, %15-20 dolayinda, bir kism1
genis sitoplazmali kii¢iik lenfosit popiilasyonu dikkati cekmistir. Yeni gonderilen kemik iligi
biyopside interstisyel lenfoid hiicre popiilasyonu daha diisiik oranlarda ve CD2, CD3 ve CD8
pozitif sitotoksik fenotipte bulunmus, infiltrasyonun natiirii aydinlatilamamistir. Kemik iligi
aspirasyon yaymasindan PCR ile T hiicre gen rearanjmani ¢alisilarak klonalite analizi
yapilmasimin uygun olabilecegi diisiiniilmiistiir. TANI: HIPERSELULER KEMIK ILIGI (%90) ’
olarak sonuglandi.

Agustos 2015°de tekrar yatirilarak degerlendirilen olguda ikinci kez yapilan kemik iligi biyopsi
sonucunda Hematoloji boliimii tarafindan lenfoproliferatif hastalik olmadigi kanaatine varildi.
Immiinoloji klinigi ile degerlendirilen panhipogamaglobulinemik olguda flow sitometrik lenfosit
paneli ¢alisildi. CD 19 ve CD 4 hiicre sayilarinda diisiikliik saptandi ve *YAYGIN DEGISKEN
IMMUN YETMEZLIK (CVID)’ tanis1 konuldu ve ilgili klinige devredildi. Aralik 2016°da
hiperseliiler kemik iligi raporlu patoloji preparati tekrar degerlendirildi ve ‘DNA ekstrakte
edilerek yapilan PCR analizinde immiinglobulin gen rearanjmani ile T hiicre reseptorii gen
rearanjmaninda poliklonal patern saptanmasi iizerine kemik iligi biyopsisinde "hiperselliiler
kemik iligi (%90)" tanis1 almistir. Mevcut biyopside histopatolojik ve immiinohistokimyasal
bulgular CVID ile uyumludur.’ olarak raporlandi.

Olgunun primer takip ve tedavisi Immiinoloji kliniginde devam etmektedir.
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K15
PVNS

Semih AYDOGDU
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

Ortopedi ve Trv AD, Izmir

PVNS, eklem sorunlari ile ugrasan hekimlere, elbette romatolog ve ortopedistlere, hem tani, hem
de tedavi asamasinda onemli giigliikler yasatan bir hastaliktir. Kisaca “agrisiz, laboratuvar
bulgusuz tek eklem sisligi” olarak tanimlanabilecek bu hastalik, adindaki tiim yaniltici ifadeye
karsmn “enflamatuar” bir hastalik olmayip, aslinda “neoplastik” bir hastaliktir. Isminde yer alan
“sinovit” s0zciigii hastaligin kokeni ve seyri konusunda bilgi vermek bakimindan yanilticidir.
Eklem iginde yerlesmesi ve sinovyal dokuyu agirlikla tutmasi yiiziinden bu isimlendirme uzun
siire ve yerlesik olarak kullanilmistir. Yine histopatolojik olarak ayn1 6zelliklerini tasiyan
“tendon kilifinin dev hiicreli tim6rii” de bu hastaligin gegmiste yaygin olarak kullanilan bir diger
sinonimidir. Giiniimiizde bu hastalig1 daha dogru olarak tanimlayabilmek i¢in “tenosinovyal dev
hiicreli tlimor” adlandirilmasi kullanilmaktadir.

PVNS, sabit bir anatomik, biyolojik ve klinik davranig 6zelligi gdsteren lezyon olmayip farkl
ozelliklere sahip bir lezyonlar ailesidir. Tan1 ve tedaviyi giiclestiren de bu farkl
karakteristikleridir.

PVNS ya da TSDHT, eklem sinovyasi, bursa ve tendon kilifin1 tutabilen bir lezyonlar ailesidir.
Intra-artikuler olabilecegi gibi, ekstra-artikuler de olabilir. Temel olarak iki tipi bulunmaktadir:
Daha 1limli bir klinik seyir gdsterip tedaviye iyi yanit veren lokalize tip; daha agressif-destriiktif
klinik gidisli ve her tiirlii tedaviye karsin niiksler gosterebilen diffiiz tip. Lokalize tip, cogunlukla
el ve parmaklarda yerlesirken diffiiz tip cogunlukla diz, kalga, ayak bilegi gibi biiyiik eklemleri
tutmaktadir. Diffiiz tipin seyrek de olsa, malign transformasyon riski de bulunmaktadir. Lokalize
tip, siklikla 4 ve 5. dekadda goriiliirken, diffiiz tip biraz daha erken (40 yas alt1) yaslarda daha sik
ortaya ¢ikmaktadir. Ama yerlesim (omurga ve temporomandibuler eklem dahil) konusunda
oldugu gibi yas konusunda da (¢ocuklar dahil) goriilmeyecegi bir grup bulunmamaktadir.
Lokalize tip, daha siklikla kadinlarda goriiliirken diffiiz tip bakimindan cinsiyet ayrimi yoktur.
Lokalize tip ¢cogunlukla ekstra-artikiiler yerlesimli olup, en sik intra-artikiiler yerlesim diz
eklemindedir. Diffiiz tip ise agirlikli olarak intra-artikiilerdir ve en siklikla diz eklemini
tutmaktadir (%75). Cogunlukla tek eklem tutulusu olmakla birlikte; multifokal ve simetrik
bilateral tutuluslar da bildirilmistir. Travma olgularin yaklasik olarak yarisinda 6ykiide
bulunmakla birlikte; arada bir nedensellik bagi kurulamamustir.

Klinik gidis: Genel olarak ekstra-artikiiler, tendon kilifini tutan tipleri, cok yavas ilerleyen,
agrisiz kitle formasyonu ile kendisini gosterir. Intra-artikiiler yerlesimli olanlari ise, biraz daha
fazla semptom vermekte; yineleyen agri, sislik, takilma-kilitlenme gibi yakinmalara neden
olabilmektedir. Tiimiiyle rastlantisal olarak saptanan, asemptomatik olan tipleri de
bulunmaktadir.
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Goriintiileme: Diz eklemini tutan diffiiz tip PVNS olgularinin yaklasik 1/3’{inde konvansiyonel
radyografilere yanstyan bulgular1 vardir. En sik rastlanan bulgu; kistik erozyonlarin varligidir.
Kistlerin, eklemin yliklenme olmayan bolgesinde, eklemin karsilikl1 ylizlerinde simetrik olarak
yerlesmis olmast PVNS yoniinden destekleyicidir. Tan1 ve tedavi planlamast bakimindan en
yararlt goriintiileme yontemi, MRG’dir. Hem eklemde tutulum bélgelerini ve yogunlugunu,
kemige infiltrasyonu, sinovyal sividaki artis1 ve hemosiderin birikimini MRG ile en iyi bir
sekilde degerlendirebilmek miimkiin olabilecektir.

Ayiricr Tani: PVNS’in klinik ve radyolojik goriiniimii ne yazik ki ganglion kistinden sarkomlara
kadar pek ¢ok benign ve malign yumusak doku lezyonu karisabilmektedir.

Hastahigin progresyonu: PVNS’in lokalize ve diffiiz tipleri arasinda seyir farki bilinmekle
birlikte; progresyonun olup olmayacagi, olacaksa hangi hizla ger¢eklesecegi bilinmemektedir.
Ancak ilk belirtilerin ortaya ¢ikisi ile taninin konmasi arasindaki nispeten uzun siire seyrin ¢ok
da hizli olmadig lehinedir. Biiyiik eklemlerde goriilen progresyon, en sik eklemde kondrolizis ve
kemik i¢ine uzanim seklinde goriilmektedir. Diz ekleminde kalga eklemine kiyasla daha fazla
oranda kotii seyirle karsilagilmaktadir. PVNS’in lokal riskleri digindaki riskleri, basta malign
progresyon istisnaidir. Hastaligin progresyonunun getirebilecegi riskler tiimodral olmaktan
ziyade artikiilerdir.

Tedavi:

1. Cerrahi Tedavi: Semptomatik ve progresyon gosteren lezyonlarin temel tedavisi
cerrahidir. Bu anlamda da lokalize ve diffiiz tipler arasinda 6nemli farkliliklar vardir.
Lokalize tipler, cerrahi olarak gozle ayirt edilebilen sinirlardan tiimiiyle ¢gikartilabilmekte;
bu da biiyiik bir cogunlukla herhangi bir niiks olmaksizin sifay1 saglayabilmektedir.
Tedavide yasanan sorunlar, ¢ogunlukla diffiiz tipe iliskindir.

Diffiiz tiplerin cerrahi olarak tiimiiyle ¢ikartildigindan hi¢gbir zaman emin olunamamaktadir.
Cerrahi rezeksiyon sonrasi niiks orant %50 ye kadar ulasabilmektedir. Bu tiplerin
tedavisinde, eklemin 6zelligine, tutulusun eklemdeki yerlesimine gore sinovektomi
yontemlerinden biri ya da her ikisi (artroskopik, a¢ik) uygulanmasi, ardindan da
destekleyici-niiks onleyici ek onlemlerin-girisimlerin gergeklestirilmesi gerekmektedir.
Tiim bu destekleyici ek yontemlere karsin niiksler olabilmekte ve yineleyen cerrahi
girisimlere neden olabilmektedir. Ozellikle niiks olgularinda eklemin ilerleyici
kotiilesmesi ile karsilasilmakta, bu da protez cerrahisini gerektirebilmektedir.

2. Adjuvant-alternatif tedavi yontemleri:

a. Radyoizotop tedavisi: Diffiiz tiplerde cerrahi sonrasi niiks olusumunu engellemek,
olursa da cerrahi tedaviye bagvurmaksizin tedavi edebilmek amaciyla
kullanilmaktadir. Kanit degeri yiiksek veriler olmamakla birlikte niikslerin
onlenmesi bakimindan en akilc1 yontemlerden birini olugturmaktadir.

b. Eksternal radyoterapi: Ayni amaglarla ya da kitlenin tam olarak ¢ikarilamadigi
durumlarda kullanilmaktadir. Ancak benign bir lezyonda yaygin kullanima
ulagilamamistir. Radyoterapi sonrasi malign transformasyon bir risk olarak
belirlenmekle birlikte; bugiine degin bdyle bir olgu tespit edilmemistir.

54



14. Ege Romatoloji Giinleri 18-21 Mayis 2017, Dalaman - Mugla

C. Medikal tedavi: Son zamanlarda onerilen ve ilerisi i¢in umut vaad eden bir
yontem olarak goriinmektedir. Bu amagla bugiine degin TNF-alfa blokerlerinden
ve CSF1 reseptorlerini inhibe eden monoklonal antikorlardan yararlanilmaistir.

Sonu¢: PVNS (giincel adiyla TSDHT), goreceli olarak nonspesifik semptomlari olan, yavas
progresyonlu benign bir lezyondur. Tanida en degerli yontem MRGdir. Kesin tani1 igin
histopatolojik dogrulamaya ihtiya¢ vardir. Tedavi herhangi bir aciliyet géstermeyip,
semptomlara, yerlesime ve progresyona gore karar verilmelidir. Cerrahi tedavi ile miimkiin
oldugunca lezyonun ¢ikartilmasi tedavinin temelini olusturur. Diffiiz tiplerde ve lezyonun ancak
parsiyel olarak ¢ikartilabildigi adjuvant yontemlerin de kullanilmasinin yararli olacagi
beklenmektedir.
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K16
Sistemik Skleroz Benzeri Hastaliklar

Dr. Figen YARGUCU ZIHNI
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi
I¢ Hastaliklar1 AD Romatoloji BD

Progresif sistemik skleroz (PSSc) fonksiyonel ve yapisal mikrovaskiiler anormallikler ile
baslayan sonrasinda hiicresel ve hiimoral immunitede anormallikler (otoimmiinite) sonucu deri
ve i¢ organlarin fibrozisi ile seyreden multi-sistemik bag dokusu hastaligidir. Deride kalinlasma
PSSc’in en bilinen klinik bulgusu olmakla birlikte, i¢ organ tutulumunun ele alinmasi ve
tedavinin planlanmasi bakimindan sistemik skleroza bagli deri kalinlagsmasinin diger fibrotik ve
inflamatuvar durumlardan net olarak ayrilmas: gereklidir.'Deride kalilasma skleroderma
taklitcilerinin de ortak 6zelligi olsa da bu hastaliklar, deri bulgularinin yayginligi, dagilimi ve
sistemik bulgularin varlig1 bakimindan degiskenlik gt')sterirler.1

Tablo-1 Skleroderma benzeri deri bulgulart ile seyreden hastaliklar

Patoloji Goriildiigii hastaliklar

Miisin birikimi ile seyreden | Tiroid hastaliklari, sklerdmiksddem, skleddem, nefrojenik
hastaliklar sistemik fibroz

Monoklonal gamapati ile Sklerdmiksodem, POEMS sendromu, myelom, nadiren
seyreden hastaliklar sklerddem

Metabolik bozukluklar IDDM, nefrojenik sistemik fibroz

Ilag ve kimyasal maruziyeti | Eosinofili myalji sendromu, toksik yag sendromu,
vinilklorid hastalig1 vb

Fiziksel hasar Travma, vibrasyon, radyasyon

Kalitsal progeroid Werner sendromu

sendromlar

Heterojen herediter Melorheosthosis, stiffskin sendromu , porfiri, fenilketoniiri,

bozukluklar restriktif dermopati, Pasini-Pierini atrofodermasi, Huriez
sendromu

SSc etiyolojisi bilinmeyen bir hastalik olsa da ¢esitli ¢evresel faktorlerle iliskili oldugu
bilinmektedir.? Silika veya organik solventler gibi bu faktorler genetik olarak yatkin bireylerde
tetikleyici olarak davranabilirler. Silikozisle birlikte olsun ya da olmasin silika maruziyeti ile SSc
iliskisine “Erasmus Sendromu” adi verilir.? Ilk kez 1957de Giiney Afrikali erkek SSC’lu maden
is¢ilerinde LD Erasmus tarafindan tanlmlanmls‘ur.3 Yapilan ¢aligmalar silkaya maruziyet sonrast
gelisen SSc olgularinin idiyopatik olgulara gore ¢esitli farkliliklar gosterdiklerini
desteklemektedir.* Bu olgularda erkek cinsiyetin baskin oldugu, hastahigin daha ¢ok difiiz tipte
oldugu ve anti-scl70 antikorlarmin sikligmnin daha fazla oldugu éne siiriilmektedir.* interstisyel
akciger hastalig1, prevalansi daha yiiksek olan tek viseral tutulum olarak bildirilmektedir.*Ayrica
mortalitenin de silika maruziyeti olanlarda olmayanlara gére daha kotii oldugu da 6ne
stiriilmektedir (10 yillik mortalite %77 ye karsin %40,7).4'5
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Sonug olarak mesleki maruziyeti olan hastalarda (6zellikle silika ve benzer inhale partikiillerle)
SSc basta olmak iizere diger bag dokusu hastaliklarinin da goriilebilecegi akilda tutulmali ve
ozellikle erkek SSc olgular mesleki maruziyet agisindan sorgulanmalidir. Ayrica deride
kalinlagma ya da sertlesme ile bagvuran olgularda 6zellikle de akral tutulumun olmadigi
olgularda benzer bulgularin SSc disinda baska kalitsal, metabolik hastaliklar, toksin maruziyeti
ile de gelisebilecegi akilda tutulmalidir.

Referanslar:

1- Nashel J et al. Scleroderma mimics. Curr Rheumatol Rep 2012 (14):39-46

2- Czirjak L et al. Progressive systemic sclerois occuring in patients exposed to chemicals.
Int J Dermatol 1987 Jul-Aug; 26(6):347-8

3- Erasmus LD. Scleroderma in goldminers on the Witnaterstrand with particular reference
to pulmonary manifestations. S Afr J Lab Clin Med 1957 Sep 3(3):209-31

4- Freire M et al. Clinical pecularities of patients with scleroderma exposed to silica: a
systematic review of the literature. Semin Arthritis Rheum 2015(45):294-300

5- Rocha LF et al. Systemic sclerosis and silica exposure: a rare association in a large
Brazilian cohort. Rheumatol Int. 2016 ;36(5):697-702
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SO01

Ankilozan spondilitli hastalarda D vitamini diizeyinin hastalik
aktivitesi ve inflamatuvar parametrelerden IL-1, IL-6, TNF-a, ADMA ve
arjinin/ADMA orani lizerine etkisi

Serpil Ergiilii Esmen', Sema Yilmaz?, Levent Kebapcilar®, Ali Unlﬁ4, Siilleyman Hilmi
ipekei®, Sebat Abusoglu’

'Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklar1, Romatoloji, Konya

2Sel¢uk Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar, Romatoloji, Konya

3 Selguk Universitesi T1p Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1, Endokrinoloji ve Metabolizma Hastaliklari,
Konya

% Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya, Konya

Girig: Vitamin D kalsiyum, fosfor ve kemik metabolizmasinda 6nemli rol oynayan bir
vitamindir. In vitro ¢alismalar D vitamininin T hiicre proliferasyonunu inhibe ettigini, Thl
sitokinlerinden 1L-2, IFN-y, TNF-a salinimini azalttig1 gosterilmistir. In vivo ¢alismalar, vitamin
D desteginin kemirgenlerde inflamatuar artrit gelisimini ve progresyonunu &nledigini
gostermistir. Literatiirde vitamin D diizeyi ile ankilozan spondilit (AS)’de hastalik aktivitesini
aragtiran calismalar bulunmaktadir. AS’de vitamin D diizeyi ile inflamatuar parametreler olan,
interlokin-1 (IL-1), interlokin-6 (IL-6), asimetrik dimetilarjinin (ADMA), simetrik dimetilarjinin
(SDMA), arginin, sitriilin arasindaki iliskiyi arastiran ¢alisma bulunmamaktadir. Bu ¢alismada
AS’li hastalarda D vitamini replasmani ile hastalik aktivitesi ve inflamatuar parametreler
arasindaki iliskiyi ortaya koymak amaclanmistir. Calismamiz, bu iliskiyi ortaya koyan
literatiirdeki ilk ¢aligma olma 6zelligine sahiptir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza vitamin D diizeyr <20 ng/ml olan, yas ortalamasi
39.91+10.28 y1l (18-65 yas arasi1), hastalik stiresi 5.58+7.26 yil (0-35 yil) olan, anti-TNF-a tedavi
almayan 48 kadin, 34 erkek toplam 82 AS hastas1 alindi. Vitamin D degeri <20 ng/ml ve >20
ng/ml iken BASDAI, BASFI, sedimantasyon (ESR), c-reaktif protein (CRP), kalsiyum, fosfor,
albumin, TNF-a, IL-1, IL-6, ADMA, SDMA, NG monometil L-arjinin (LNMMA), arginin,
arginin/ADMA orant ve sitriilin diizeylerine bakildi.

Sonuglar: Vitamin D diizeyi yiikseldiginde albiimin diizeyinin arttigi, parathormon, IL-1 (
4.8619.7 ve 3.17+4.05, p<0.001), IL-6 (7.17£14.19 ve 4.75+2.15, p=0.009), ADMA (0.8+0.21
ve 0.49+0.16, p<0.001), SDMA (0.934£0.26 ve 0.49+0.20, p<0.001), LNMMA (0.08+0.02 ve
0.06+0.02, p<0.001), arginin (385.83+106.43 ve 269.22+79.08, p<0.001) ve sitriilin
(91.14+34.34 ve 75.3+23.52, p<0.001) diizeyinin azaldig1 goriildi. Arginin/ADMA diizeyinde
ise artig goriildii. Pearson korelasyon analizinde, ADMA, SDMA, LNMMA, arginin ve sitrulin
ile vitamin D diizeyi arasinda negatif korelasyon goriildii. Coklu regresyon analizinde vitamin D
diizeyi ile SDMA, arginin ve sitrulin anlaml olarak iligkili bulundu. ADMA ve D vitamini
diizeyleri arasinda negatif korelasyon grafi 1°de gosterildi. BASDAI BASFI ve ESR’de diigme
goriildii, fakat istatistiksel olarak anlamli degildi.
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Tartisma: Vitamin D diizeyi diisiik olan AS hastalarinda vitamin D diizeyi ylikseldiginde
inflamatuar parametrelerden IL-1, IL-6, ADMA, SDMA, LNMMA, arginin ve sitriilinde diisme,
arginin/ADMA oraninda artis goriilmektedir. Calismamizda, D vitamini diizeyi <20 ng/mL olan
AS hastalar1 ¢alismaya alindigi ve D vitamini diisiikliigii kadinlarda daha sik goriildiigl i¢in
kadin hasta sayist erkeklerden fazladir. ADMA plazmada, idrarda ve dokularda bulunan,
arginine benzeyen, endojen nitrik oksit sentaz inhibitoriidiir. Lokal NO sentezini engelleyerek
vazospazma ve endotel disfonksiyonuna neden olmakta ve koroner arter hastalii dahil bir ¢ok
hastaligin gelisimi i¢in risk faktorii olarak kabul edilmektedir. D vitamini eksikligi olan AS
hastalarinda vitamin D replasmanit ADMA yolagi {izerinden antioksidan etki gostermektedir.
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Grafi 1: Vitamin D Diizeyi ile ADMA Arasindaki iliski
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S02
ANCA-iliskili vaskiilitlerde sagkalimin retrospektif
analizi: lokal tek merkez tecriibesi

Figen Yargucu Zihnil; Isabel Raika Durusoy2; Gokhan Keser1, Kenan Aksul

1Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklart AD Romatoloji BD, Izmir; 2Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi Halk Sagligi AD, Izmir

Giris: Anti-Notrofil Sitoplazmik Antikor (ANCA) iligkili vaskiilitler (AAV) kii¢iik damar
vaskiilitlerinden olup bu baglik altinda graniilomatdz polianjiit (GPA), mikroskobik polianjiit
(MPA) ve eozinofilik graniilomatozlu polianjiit (EGPA) yer almaktadir. Ozellikle renal ve
pulmoner tutulusla seyrettiklerinden, immunsupresif tedavi gerektiren ciddi hastaliklardir ve
yasamsal risk olustururlar. Prognozlari; tutulumun yayginhigi, agirligi, tedaviye yanit ve tedavi
komplikasyonlarina gére degisken olup sagkalim %75 civarindadir. Ulkemizde ise AAV’de

sagkalim oranlarina iligkin yeterli veri yoktur.

Bu calisma Ege Bolgesi’nde AAV’deki sag kalim oraninin belirlenmesi ve varsa sagkalimi

etkileyen faktorlerin belirlenmesi amaciyla tasarlanmistir.

Gereg ve yontem Calismaya Ege Romatoloji Kliniginde Ocak 1993-Ekim 2015 arasinda AAV
tanisiyla izlenen hastalar alinmistir. Yas, cinsiyet, semptom baslangi¢ ve tani tarihi, tutulan organ
ve sistemler, immiinolojik belirtecler (ANCA), tedavi bilgileri, son vizit tarihi ve son durum
(sag/olii) gibi bilgiler poliklinik hasta kayitlarindan retrospektif olarak elde edilmistir. Sagkalim,
son temas tarihi ya da 6liim tarihine gore hesaplanmistir. Yas, taniya kadar gecen siire ve izlem
siiresinin dagilimi, medyan ve aralik olarak hesaplanmistir. Sag kalim ve sag kalima etki eden
faktorler Kaplan-Meier yontemi ve Cox regresyon modeliyle incelenmistir. Mortaliteyi

ongordiiren faktorler cok degiskenli analizlerle degerlendirilmistir.

Sonuglar: Toplam 114 hasta galismaya alindi. Calisma grubunda 73(%64.0) GPA, 28(%24.6)
MPA; 13(%11.4) EGPA hastas1 saptandi. Medyan yas 56.5 (25-85) ve medyan izlem siiresi 39
(0-264) aydi. c-ANCA 56 (%49.1) ve p-ANCA 38 (%33.3) olguda pozitifti. En sik gozlenen
bulgular sirastyla akciger tutulumu (n=89; %78.1), konstitiisyonel belirtiler (n=84; %73.7) ve
bobrek tutulumuydu (n=75; %65.8). Medyan sagkalim tiim grup i¢in 216.2+13.6 aydi. Tan alt
gruplar1 sagkalim acisindan karsilastirildiginda sagkalim gruplar arasinda benzerdi (p=0.218).
Tim grupta 1-y1l ve 5-yillik sagkalim sirasiyla %91.6, %82.5°ti. Elli bes yas ve iistiinde olma
(p=0.025) ile hemodiyaliz (p=0.00) sagkalimi anlamli sekilde azaltiyordu. Baglica olim

nedenleri enfeksiyonlar ve aktif hastalik olarak saptandi.
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Tartisma Erken tani olanaklarinin gelismesi ve immiinsiipresif tedavilerin kullanima girmesinden
bu yana sistemik vaskiilitli hastalarin sag kaliminda belirgin bir iyilesme izlense de bu hastaliklar
yiiksek mortalite oranlariyla hala énemini korumaktadir. Ozellikle renal fonksiyon bozuklugu
olan ve ileri yastaki hastalarda risk daha ytliksek goriinmektedir. Bu nedenle yeterli hastalik
kontrolii ile tedaviye bagli komplikasyonlarin 6nlenmesi arasindaki dengeyi goz ardi etmeden,

hastanin yas1 ve hastaliginin ciddiyetine gore tedaviyi uyarlama stratejisi benimsenmelidir.
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P01
Romatoid artritle karisan durumlar

Oziin Bayindir*, Gonca Karabulut*, Mehmet Argin**, Figen Yargucu Zihni*, Hayriye
Kocanaogullar*, Fahrettin Oksel*

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Romatoloji Bilim Dali<
** Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali

58 yasindaki kadin hasta 2007 yilinda diz eklemlerinde agri sikayeti ile dis merkeze
basvurmus. O donemde sabah tutuklugu veya diz ekleminde sislik tanimlamayan hastada RF:
6.9 IU/mL CRP: 2.4 mg/L saptanmis. Hastaya hidroksiklorokin baslanmig. Tedaviye 3 ay
devam etmis ve fayda gormedigi gerekgesi ile tedaviyi birakmus.

Ardindan Haziran 2011°de diz ekleminde sislik ve yaygin eklem agris1 yakinmasi ile yine dis
merkeze. O donemde yapilan tetkiklerinde CRP: 30.9mg/L, ESH: 32mm/saat, RF: (-),
antiCCP: (-) oldugu goriilmiis ve romatizmal patoloji olabilecegi gerekgesiyle hasta
romatoloji uzmanina yonlendirilmis. Agustos 2011°de dig merkezde romatoloji uzmanina
basvuran hastaya mevcut klinigi ile metilprednizolon 4mg/giin, metotreksat 15mg/hafta,
folbiol 1x1/hafta tedavisi baglanmis. Bu tedaviye birkac ay devam ettikten sonra hasta
tedaviyi ve takipleri birakmis.

2014 yil1 Nisan ayinda kalga ve diz agrisi ile tekrar eski romatoloji hekimine bagvuran
hastanin tetkiklerinde CRP: 8.6 mg/L saptanmis ve hastaya depomedrol ve sulfasalazin
2gr/giin baslanmis, rutine NSAII konulmus. Bu dénemde KCFT yiiksekligi gelisen hastada
SSZ kesilmis ve tedavi MTX 15mg/hafta ile siirdiiriilmiis.

Ocak 2015°te el eklemlerinde agr1, sabah tutuklugu (30 dakikay1 asmayan) ve devam eden
kalca agris1 nedeniyle biyolojik DMARD karar1 alinmis. Romatoid Artrit tanisi ile Etanersept
50mg/hafta tedavisi baglanmis. Mayis 2015’e kadar bu tedaviye devam eden hastada
enjeksiyon sonrasi lokal alerjik reaksiyon gelismesi iizerine bu tedaviye son verilip
Infliksimab (300mg) tedavisine gecilmis.

Eyliil 2015°te biyolojik DMARD tedavisi altindayken yeni gelisen ayak bilegi artriti (sislik,
agr ve kizariklik) nedeniyle, mevcut tedaviye leflunomid 20mg/giin eklenmis.

Onerilen tedavilere yeterince yanit alamadigini diisiinen hasta ilk kez Aralik 2016’ da EUTF
Romatoloji Poliklinigi’ne bagvurdu.

Hasta bagvurunda el parmaklarinda agridan yakiniyordu. Sorgulamada sabah tutuklugunun
hi¢ bir zaman 30 dakikay1 bulmadig1 6grenildi. Ailede ya da kendisinde psoriasis dykiisii
yoktu. Her iki elde Heberden ve Bouchard nodiilleri disinda genel ve lokomotor baki
olagandi. Direkt el grafisi eroziv osteoartrit ile uyumluydu, sakroiliak grafisi normal olarak
izlendi. Laboratuvar incelemede ANA: 1/80 graniiler, profil negatif, anti-CCP: negatif, ESH:
6mm/saat ve CRP: 0.1 mg/dl olarak saptandi.
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Hastada 6n planda inflamatuar romatizmal patoloji diisiiniilmedi ve almakta oldugu
konvansiyonel ve biyolojik DMARD tedavisi kesildi, MP dozu azaltild1.

Hastanin en ¢ok yakinmasinin oldugunu belirttigi sol elden istenen MRG tetkiki “2. 3. 4. ve
5. distal interfalangeal eklemlerde ve 2. proksimal interfalangeal eklemde eroziv
osteoartrit bulgulari, 1. parmak interfalangeal eklemde efiizyon, eklemi olusturan
kemik yapilarda belirgin 6dem, eklem yiizlerinde minimal erozyon ve diizensizlik ve
kontrasth boyanma tanimlanan degisiklikler kristal artropati acisindan anlamh olarak
degerlendirildi.” olarak yorumland.

Hasta bilgilendirildi. Tedavisi diisiik doz MP ve gereginde NSAIl ile siirdiiriilmektedir.
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P02
Osteoartitli Hastalarda Bir Dans Ve Hareket Terapisi Deneyimi

Dr. Nurhayat Yazgan

Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon uzmani / Dans Terapisti

Bu ¢aligsma iskelet sisteminde kronik agrisi olan osteoartrit hastalarinda dans ve hareket
terapisini bedensel, zihinsel ve duygusal etkilerini deneyimlemektedir. Ana amag hastalarin
agr1 ve mobilizasyon zorluklar: ile yasamdaki duygusal zorluklar1 ayristirabilme, karistirmama,
farkindalik artimi ile bedeni ve duygular1 daha iyi tanimalaridir. Aynca bedensel ve duygusal
yonden giinliik yasam kalitesinde artig, giiven, empati ve motivasyonda gelisme de amaglar
icinde yer almaktadir.

Dans ve hareket terapisi bir grup terapisidir. Beden ve zihin aras1 koprii kurar, dansin yaratici
ifadeye yonelik elamanlarmi kullanir. Dans ve hareket terapisinde ZIHIN, BEDEN ve
ILISKI nin varhg: gereklidir. ilk olarak samanlar tarafindan baslatilmistir. Marian Chase
Ikinci Diinya Savas1 sonrasi “Iletisim I¢in Dans” adli programiyla dans ve hareketi tedavide
kullanmaya baslamis, sonrasinda grup dans ve hareket terapi yontemini gelistirmistir. Bu
konuyla ilgili egitimimi Sayin Prof. Dr. Leandra Perrotta 6nderliginde Subat 2017°de
tamamladim.

Hareketin derinlemesine gézlemlenmesi ve bireyin i¢ dinamikleriyle baglantilandiriimasi
dans terapinin temel taslarindan biridir. Dans ve hareket terapisi giiniimiizde tiim diinyada
psikoterapinin bir formu olarak kabul gormektedir.

OA hastalarinda agri, hareket kaybi, deformiteler, fonksiyonel kayip yaninda depresyon,
anksiyete, sosyal yasama katilmada azalma gibi etkenlerle hastalarin giinliik yasam kaliteleri
diiser. Kronik agr1 psikolojik ve medikal yonleri olan kompleks bir problemdir. Yaslilarda
psikoterapinin etkili olabilmesi igin; hastalara uygun, yargilayici olmayan, yapilandirilmas,
zamanla sinirl: ve amaca yonelik olmalhidir. Dans terapi bu 6zelliklere uygun bir yontemdir.

Calismaya yas ortalamasi 66 olan 6 kadin hasta alindi. Haftada bir seans 2 saat siireli 6
uygulama yapildi. Pratik uygulamada genel amaglar:

1 - Grup matrisini olusturmak
2- Grup giivenini olusturmak
3- Yasamsal zorlugun tersi olarak fonksiyonel memnuniyeti kesfetmek

4

Kendi i¢sel duygularin ifadesini giiglendirmek
5- Duygusal ve bedensel yasam kalitelerinde artis

Calismanin 6zel amact bedeni ve duygular: daha iyi tanima, agri ve mobilizasyon
zorluklart ile yasamsal giigliikleri ayristirabilme ve farkindalikta artistir.

Bu ¢aligma ile hastalarimda:
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- bedensel ve yasamsal zorluklar ile bas edilmede farkindalik kazancini,

- daha gtivenli olduklarini,

- psikolojik olarak daha stabil olduklarini,

- fiziksel olarak daha az agr1, daha ¢ok fonksiyonel aktivite kazandiklarini1 gézlemledim.

Basta Amerika, Avrupa olmak iizere pek ¢ok iilkede kronik agri ve yasl hastalarda dans
terapi uygulamalar1 yapilmaktadir.

Kronik agrili osteoartritli hastalarima uyguladigim dans terapi: agri ve fonksiyonel giicliikte
azalma, grup ici ve bireysel giivende artis, motivasyonda artig, empatide artis, kendini ifade
etmede giiclenme, kendine ait farkindalikta artis, birlik ve beraberlik duygusu yaratmistir

Bu tiir calismalarin saglik merkezlerinde uygun endikasyon ve uygun kisilerce daha yaygin
yapilmasini ve bu konudaki adimlarin ¢ogalmasint diliyorum.
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P03
Nadir goriilen bir sendrom: ‘SAPHO Sendromu’

Erman Mercan’, Mahmut Kiisbeci’, Hasan Alakbarov®, Figen Yargucu Zihni?, Soner

Duman®
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* Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar1 AD, Romatoloji BD, izmir
> Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 AD, Nefroloji BD; izmir

Giris

SAPHO (Sinovit, Akne, Piistiiloz, Hiperosteoz, Osteit) sendromu; 6n planda inflamatuvar cilt ve
eklem rahatsizliklari ile seyreden, tanisi klinik ve radyolojik bulgular bir araya getirilerek
konulan, nadir goriilen kronik bir hastaliktir. Yazimizda, SAPHO sendromu konusunda
farkindalig1 arttirmayi; bu alanda simdiye dek yayinlanmis olan vaka bildirimlerinden derlemeler
ve literatiir taramasi yaparak hastaligin klinik, radyolojik bulgularindan ve tedavi
alternatiflerinden bahsetmeyi amacladik.

Olgu sunumu

Olgu sunumumuzda, 54 yasinda erkek olgunun, esas olarak kasinti ve bununla beraber olan kilo
kaybi, istahsizlik, gece terlemesi gibi belirli bir hastaliga 6zgii olmayan konstitiisyonel
semptomlarla bagvurusunda yapilan laboratuvar, radyolojik ve patolojik tetkikler sonucunda
SAPHO sendromu tanis1 konulmas1 stirecinden bahsedilmistir. Olgumuz, sistemik tedavi
baglandiktan sonra klinik iyilesmenin gézlenmesi ve tedaviye bagl gelisebilecek yan etkilerin
takibi acisindan ayda bir kez olmak iizere diizenli kontrollere gelmek iizere taburcu edilmistir.

Olgumuzda etiyolojiye yonelik yapilan laboratuvar tetkiklerinde akut faz reaktanlarinda
yiikseklik; radyolojik tetkiklerde sakroiliak eklemlerde, kostovertebral eklemlerde, pubik
eklemde inflamatuvar degisiklikler ve skleroz artislari izlenmistir (Resim-1,2). Bu bulgularla
beraber yakinmalarinin en belirgin oldugu dermatolojik bulgular1 nedeniyle (Resim-3) ayak
tabanindaki piistiiler lezyondan yapilan biyopsi materyalinin mikroskobik incelemesinde
palmoplantar piistiiloz ile uyumlu bulgular goriilmiistiir. Olgumuz, mevcut bulgulari ile bir biitiin
olarak degerlendirilerek ‘SAPHO Sendromu’ tanist almistir. Metotreksat ve sulfasalazin
tedavileri baglanarak klinik iyilesmenin gézlenmesi ve tedaviye bagli olasi yan etkilerin takibi
acisindan kontrollere gelmek tizere taburcu edilmistir.

Tartisma

SAPHO sendromu, farkli klinik bulgularin bir arada goriildiigii bir hastaliktir. Nadir olarak
karsilagildigindan bu hastalar genellikle yanlis tanilar alarak yanlis tedavilere maruz kalirlar. Bu
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nedenle hastaligin esas tanis1 gecikmekte ve sonucunda hastalar, yasam kalitesini 6nemli dlgiide
etkileyen sorunlara uzun siire maruz kalmaktadir. Hastalarin yasam kalitesi bozulmadan uygun
tedavilerin baglanmasi ise ancak yazimizda bahsedilen klinik 6zelliklere sahip olgularla

karsilasildiginda olgunun yakinma ve bulgularina biitlinciil olarak yaklasilmasi ve SAPHO
sendromundan siiphelenilmesi ile miimkiindiir.

Resim-1: Her iki sakroiliak eklemde skleroz artisi

Resim-2: Sintigrafide sternum, sag 1.kostokondral bileske, sag sakroiliak alanda aktivite artis
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Resim-3: Hastanin a) ayak taban1 ve b) avug i¢inde yer alan piistiiler lezyonlar
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P04
Bir olgu esliginde, inter-digital néroma tanisinda
ultrasonografinin yeri

Ali Yavuz Karahan*, Ezel Giinay*, Meryem Kaésehasanogullar*, Nihal Yilmaz*, Nadire
Dal*, Mahmut Bozan*.
*Usak Universitesi Tip Fakdiltesi, Egitim ve Arastirma Hastanesi FTR Anabilimdali

Girig: On ayak agrisinin énemli bir nedeni olan inter-digital néroma, ézel adi ile Morton Néroma
(MN)’ si siklikla 3. interfalengeal araliktan yanici, batici tarzda ayagin altina veya sirtina yayilan
agn ile karakterizedir. Siklikla metatrs baslarina uygulanan sikistirma testi (squeeze testi) ile olan
agr nedeniyle romatolojik hastaliklarin ayirici tanisinda mutlaka akilda tutulmalidir. Tani
genisleyerek néroma formasyonu olusturmus inter-digital sinirin géranttlenmesi ile konur.
Manyetik rezonans goruntaleme (MRI) ve ultarasonografi (USG)’ nin tanidaki sensivitesi
oldukga yuksektir. Ancak guncel ¢calismalar klinisyen tarafindan yapilan kas iskelet sistemi USG’
nin spesifitesinin MRI’ dan daha yiiksek oldugu tizerinde durmaktadir. Yk alma ve ortezleme
yontemleri ile konservatif tedavi ve lokal steroid uygulamari ancak hastalarin yarisnda tam bir
rahatlama saglar. Cerrahi eksizyon ise oldukga basarihdir. Guncel literatirlerde botox
enjeksiyonu ile yapilan tedavinin oldukga yiz galdaracia oldugu belirtilmektedir.

Olgu sunumu: Sol ayakta son bir yildir agri sikayeti ile bagvuran 52 yasindaki bayan hasta,
yanma tarzindaki agrilarinin ve parmak uglarina yayilan uyusmalarin yaramekle ve yuksek
topuklu giymekle arttigini, istirahat ile azaldigini tariflemekteydi. Daha 6nce metatarsalji tanisi ile
kullandigi agn kesici ilaglardan fayda gormemis. Muayenesinde 6zellikle metatars sikistirma tesi
ile 3. interfalengeal arahkta agri olmaktaydi. Bu bélgede klik hissinin alinmasi ve presyonla olan
lokalize agri nedniyle Morton néromasi 6n tanisi ile klinisyen taradinfan USG’ si yapildi. Yapilan
goruantulemede inter-digital néroma izlenmesi ile (Resim 1) MN tanisi konuldu. Plantar yaklasim
ile opere edilen hastanin 3. ay kontrollerinde agrilarinda belirgin bir rahatlama olan hastaya 6
aylk takipler onerildi.

Klinisyene mesaj: MN tanisinda klinik bulgularin, MR1 veya USG ile desteklenmesi esasdir. Bu
iki teknigin biribirine istatistiksel olarak tstanliigi gosterilemesede, USG’ nin klinisyen
tarafindan poliklinik sartlarinda uygulanabilir olmasi oldukga biyuk bir avantajdir.

71



14. Ege Romatoloji Giinleri 18-21 Mayis 2017, Dalaman - Mugla

A: Normal durumda ayagin plantar plandaki USG goriintisiinde MN izlenememektedir.
B: Metatarsal sikistirma sonrasinda ortaya ¢ikan Morton néromasi (Kirmizi ok)
(Mavi oklar: 3. ve 4. metarsal kemikler)
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P05
Kriyoglobulinemik Vaskiilitin Nadir Bir Nedeni:
Brusella

Erdal Bodakgi *, Adem Ertiirk', Dondii iiskiidar Cansu’, Timucin Kasifoglu ! ,Cengiz
Korkmaz'

1.Eskisehir Osmangazi tiniversitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari, Romatoloji Bilim
Dali,Eskisehir

Giris: Kriyoglobiilinemik vaskiilit baslica kii¢iik ¢apli damarlarin immiin kompleks ve
kompleman birikimi ile karakterize bir iltihaptir ve enfeksiyonlar en belirgin sekonder
nedenleridir.Ozellikle HCV enfeksiyonu en sik goriilen nedenidir.Bu olguda poliklinigimize alt
ekstremitede dokiintiilii cilt lezyonlari ile bagvuran ve brucella serolojisi pozitif olan
kryoglobulinemik vaskiilit vakasini sunmay1 amacladik.

Olgu: 39 yasinda kadin hasta son 1 aydir halsizlik,yorgunluk, 38,5 ¢ dereceye varan ates ve her
iki alt extremitede dokiintiilerin olmasiyla enfeksiyon hastaliklarina basvurmus.yapilan
tetkiklerde brucella testi pozitif saptanmis .ciltteki dokiintiiler nedeniyle romatolojiye
yonlendirilmis. Oykiisiinde bilinen romatolojik hastalig1 yoktu.Hasta kdyde yasamakta olup
hayvancilikla ugragsmaktaydi.sistem sorgulamasinda son 1 ayda 3 kilo kaybi1 vardi. Halsizlik,
gece terlemesi vardi. Agiz kurulugu, goz kurulugu,fotosensitivite, oral aft, sarilik
oykiisii,reynaud fenomeni, kanli burun akintisi,hematiiri tariflemiyordu .Fizik muayenesinde her
iki alt ekstremitede palpabl purpurik dokiintiileri mevcut idi. Cilt biyopsisi yapildi. Cilt biyopsisi
notrofilik kiiclik damar vaskiiliti olarak raporlandi. Yapilan tetkiklerinde; hemoglobin 10,6 g/dL,
16kosit sayis1 6400 u/l, , absolii lenfosit sayis1 1400 u/l, absolii nétrofil sayis1 4200 u/l, trombosit
sayist 214.000 w/l, eritrosit sedimentasyon hizi1 (ESH) 74 mm/saat, Creaktif protein (CRP) 3.0
mg/dl kreatinin 0.6 mg/dl, laktat dehidrogenaz 210 U/L, aspartat aminotransferaz 42 U/L,
alanine amino transferaz 43 U/l, brucella tiip agliitinasyon 1/640, romatoid faktér (RF), ,IgA:170
, antiniikleer antikor , ekstrakte edilebilir antijen(ENA) paneli, antindtrofilik sitoplazmik antikoru
ve anti dsdna negatif idi. C4 diizeyi 14 mg/dl (N:10—40),C3 diizeyi 56 md/dl (N:90-180).Lupus
antikoagiilan1 ve antikardiyolipn antikorlar1 nagatifti. Tam idrar tahlilinde mikroskopisi normal
ve proteiniirisi 164 mg/ giin 1di.C3 diisiik olmasi iizerine kriyoglobulinemik vaskiilit olabilecegi
diistintilerek kriyoglobulin istendi.Kriyoglobulin pozitif saptandi.(sekil 1ve 2) Bakilan HBsAg,
anti-HCV ve HCV-RNA negatif geldi. Hasta kriyoglobulinemik vaskiilit olarak
degerlendirildi.Kryoglobulneminin nedeni aktif brucella enfeksiyonu diisiiniiliip brucella
tedavisi verildi.6 haftalik rifampisin ve doksisiklin tedavisi sonrasi ciltteki dokiintiiler kaybolmus
olup tekrar bakilan kryoglobulinemi sonucu negatif saptandi.

Tartisma

Kriyoglobiilinler serum sogutulunca geri doniisiimlii olarak ¢oken serum
immiinglobiilinleridir.Kriyoglobiilinemik vaskiilit baglica kii¢lik ¢apli damarlarin immiin
kompleks ve kompleman birikimi ile karakterize iltihabidir. Immiinglobiilin alt tipi ve klonal
ozelligine gore ti¢ farkli kriyoglobiilin tanimlanmistir. Kompleman diisiikliigii ve palpabl purpura
ile bagvuran hastada lupus yok ise kryoglobulinemi diistiniilmelidir. Kryoglobulinemi tespit
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edildiginde altta yatan hastaliga yonelik incelemeler yapilmalidir. Ozellikle HCV birlikteligi sik
goriilmektedir. Bu hastamizda da brusella tanisi sonras1 kompleman diistikliigii saptanmasi
sonrasi kryoglobulinemiden siliphelenildi ve basaril1 brusella tedavisiyle kryoglobulinemi
negatiflesti. Sonug olarak, romatoloji pratiginde kriyoglobulinemik vaskiilitin HCV iligkisi ¢ok
iyi bilinse de 6zellikle kriyoglobulin varliginda brusella da akla gelmelidir.

Anahtar Sozciikler :Kriyoglobulinemi,Brusella

Sekil 3: palpabl cilt dokiintiisii
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P06
Romatoid Artritle Karisan Otoimmiin Hepatit Olgusu

Sertac Ketenci*, Mete Pekdiker*, Aysenur Arslan**, Figen Yargucu Zihni¥*,
Gonca Karabulut*, Hayriye Ko¢canaogullar1*, Fahrettin Oksel*

* Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Izmir
**Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dal1, izmir

Giris

Kiiciik eklemlerin simetrik tutulusu olan artritli olgularda, Romatoid Faktor (RF) ve yiiksek
spesifitesiyle anti- CCP pozitifligi hekimlerin Romatoid Artrit (RA) tanisina yonelmesini
kolaylastirmaktadir. RF ve Anti- CCP 'nin her ikisinin pozitif oldugu kronik artritte en olas1 tani
RA olsa da, otoantikor pozitifligi ve artrit - artralji yapan bir¢cok sebep ayirici tanida gdzden
gecirilmelidir.

Olgu

Poliklinigimize bagvuran 59 yasindaki kadin hastanin sorgusunda; 2007 yilinda simetrik MKF ve
PiF poliartriti nedeniyle bir FTR kliniginde Hidroksiklorokin(HCQ) ve Prednisolon baslandig
ve bu tedaviden yararlandig1 6grenildi. Ozgegmisinde tip 2 diyabet, hipertansiyon, hepatosteatoz
ve morbid obezite mevcuttu. 2011°de yapilan Schirmer 3mm/3mm olmasi iizerine kuru géz
tedavisi baglanilmisti. Kizindaki romatizma disinda soyge¢misinde 6zellik yoktu.

2012’de tedavi altinda poliartriti gelisince bagvurdugu dis merkezde ANA graniiler ++, RF 672
IU/ml, Anti-CCP pozitif, ESH: 57mm/saat, KCFT 2 kat yiiksek olarak bulunup RA + Sekonder
Sjégren tanilariyla tedavisine metotreksat 15mg/hafta, sulfasalazin 2gr/giin eklenmisti. Ug ay

.....

Eyliil 2013’te klinigimize ilk gelisinde yakinmasi yoktu; tetkiklerinde CRP 0.7 mg/dL ve 1liml
KCFT yiiksekligi disinda patoloji saptanmadi. Tedavisine golimumab, MTX, SSZ olarak devam
edildi.

Ekim 2014°te ANA 1/640 homojen, anti-Ro 52: 3(+), RF 581 IU/mL, ALT 129 U/L (<40 U/L),
AST 69 U/L (<40 U/L), Globiilin 5.2g/dL, Ig G 2570mg/dL (650-1600mg/dL) saptandi. Anti-
TNF kullanim onay1 i¢in basvurdugu Gogilis Hastaliklari tarafindan akcigerde nodiil saptanmast
tizerine istenen PET-CT’de nodiilde patolojik tutulum bulunmazken, abdomende sol paraaortik
alanda hipermetabolik 6zellikli lenf nodu saptandi. Hematoloji takip dnerdi ancak Gogiis
Hastaliklar1 Klinigi’nce onay verilmemesi iizerine golimumab kesildi.

Bir ay sonra artrit alevlenmesiyle basvuran, hepatit serolojisi negatif olan hastada KCFT
yiiksekligi hepatosteatoz ve ilaglara baglanarak MTX, SSZ ve NSAII kesildi, tedavisi
Rituksimab 2 gr, HCQ 2x1 ve MP 4 mg/giin seklinde diizenlendi.

Altinc1 ay kontroliinde 15 gilindiir artriti yenilemisti. KCFT yiiksekligi devam ediyordu, HCQ
kesilip RTX ikinci kiir 2 gram olarak uygulandi.
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RTX 3. kiir sirasinda; ESH 35mm/saat, CRP 2.6mg/dL, ANA 1/160 homojen 1/160 graniiler,
ALT 124 U/L, AST 105 U/L, globiilin 5.1 g/dL, 1g G 2480 mg/dL,protein elektroforezinde
poliklonal hipergamaglobiilinemi saptandi.

Dordiinct kiir sonrasi artriti hi¢ gerilemeyen hastanin ANA 1/160 graniiler 1/320 aktin pozitif,
Ro 52 +++, ALT 131 U/L, ALP 99 U/L idi, globiilin 6.4g/dL, Ig G 4270mg/dL’a ¢ikmist1. Yeni
el grafisinde 10 yil1 agkin hastaliga ragmen daralma ve/veya erozyon gelismemisti.

Stiregen KCFT, globiilin yiikseklikleri olan; RA ile uyumlu radyolojik bulgusu olmayan hasta
otoimmiin hepatit 6n tanistyla Gastroenteroloji Klinigine yonlendirildi. Gastroenteroloji KCFT
yiiksekligini ilag yan etkisine bagladi.

Istedigimiz otoimmiin hepatit paneli sonucu anti-SLA +++ gelmesi iizerine; tanmin diglanmasi
icin tekrar Gastroenteroloji boliimiine yonlendirilen hastada yapilan karaciger biyopsisi
otoimmiin hepatitle uyumlu olarak bulundu.

Otoimmiin Hepatit tanistyla Gastroenterolojiye devredilen hastada Prednisolon 60 mg/giin
tedavisi ile KCFT testleri normale gerilemis; eklem yakinmasi olmaksizin tedavisinin 1. ayini
tamamlamistir.

Sonuc¢

Otoimmiin hepatitler ANA, anti-ds DNA, RF ve anti-CCP gibi bir¢ok spesifik - non spesifik
otoantikorun yliksekligine sebep olmaktadir. Siiregen artritli olgularda, globiilin yiiksekligine
eslik eden KCFT bozuklugu durumunda ayirici tanida otoimmiin karaciger hastaliklart akilda
tutulmalidir.

Ek 1: Hastanin 2017 tarihli el grafisi
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P07
Hemoptizi ile Basvuran Behg¢et Hastasinda izole
Kardiyak Trombiis

Sezin Tgran, Mehmet Ali Balc, B_arls Yilmazer
Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali,Romatoloji
Bilim Dali1,Edirne

Giris

Behget hastaligi (BH),etiyolojisi bilinmeyen, ataklarla seyreden, multisistemik kronik
inflamatuar bir vaskiilittir (1). Ciddi komplikasyonlara yol acabilen kardiyak tutulum nadir
olarak goriilmektedir (2). Ensik basvuru semptomlari ates, dispne, hemoptizi, gogiis agrisi, kilo
kayb1 ve oksiiriiktiir (%53,%48,%35,%29,%23 ve %22 siklikla) (3). Bu yazida hemoptizi ile
basvuran ve kardiyak trombiis saptanan bir Behcet hastasindan bahsedilmektedir.

Olgu

23 yasinda erkek hasta nefes darlig1 ve kanli balgam sikayeti ile acil servise bagvurdu. 2
yil dnce sik tekrarlayan oral aft, gecirilmis genital iilser ve posterior iiveit bulgular1 ile Behget
muayenesinde solunum sesleri ve kardiyak muayenesi normaldi. Dispne, takipne ve ortopne
mevcuttu. Laboratuar tetkiklerinde ESH:91mm, CRP:4,76 mg/dl, Hb:11,3 gr/dl olarak bulundu.
Diger rutin testleri normal smirlardaydi. Paterji testi negatif idi. PA Akciger grafisinde anormal
bulgu yoktu. Toraks BT anjiografisinde pulmoner emboli ve pulmoner anevrizma izlenmedi. Alt
extremite vendz Doppler USG de tromboemboli goriilmedi. Balgamda ARB negatif idi.
Bronkoskopide hemoptizi etyolojisini  agiklayacak lezyon  goriilmedi. Transtorasik
ekokardiyografide sag atrium igerisinde interatrial septuma yapisik hareketli 22*10
mm’lik,diyastolde trikiispit annulusa hareket eden kitle izlendi. Olgu kardiyak tutulumlu Behcet
hastalig1 olarak degerlendirildi. Hastaya 3 kez 1 gr pulse metilprednisolonu takiben 1mg/kg
metilprednisolon, ayda bir olmak iizere 6 kez lgr siklofosfamidve antikoagiilasyon tedavi
planlandi. 6 kiir siklofosfamid sonrasinda ¢ekilen kardiyak MR’da sag atriumdaki trombiisiin 9
mm’ye geriledigi goriildii. Hasta, 6 aydir sikayetsiz olarak 100mg azatiopurin, 4 mg
metilprednisolon ve warfarin tedavisi altinda takip edilmektedir.

Tartisma

Behget hastaliginda kardiyak tutulum sikligi %6 olarak bildirilmis olup bu hastalarin
1/3’linde de hastalik baslangicinda ortaya cikabilmektedir (2). Erkek cinsiyet, kardiyak tutulum
icin risk faktoriidiir (4).Intrakardiyak trombiis daha ¢ok kalbin sag tarafini etkilemektedir ve
cogunlukla pulmoner arterit ile birliktedir(5). Intrakardiyak trombiisii olan 154 Behget hastasinin
geriye doniik tarandigr bir caligmada 21 hastada sag atrialtrombiis saptanmis olup bunlarin da
%60’1ma pulmoner tutulumun eslik ettigi goriilmiistiir (3). Behget hastalarinda kardiyak kitlelerin
en sik nedeni kardiyak trombiis olmakla birlikte inflamatuar kitle ve kistler de bildirilmistir (6).
Tedavi konusunda tam bir fikirbirligi olmamakla birlikte cerrahi segenegi biiyiik trombiisler,
medikal tedavi sonrasi tekrarlayan veya konjesyona yol acan trombiisler i¢in saklanmalidir
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(7).Bizim hastamizda intrakardiyak trombiis mevcut olup pulmoner tutulum tespit edilmedi.

Immiinsupesif tedavi ile klinik iyilesme saglanmistir. Behget hastaliginda hemoptizi sebebi
olarak ilk akla gelen durumlar pulmoner arter anevrizmasi ve pulmoner emboli olsa da kardiyak
trombiis de akilda tutulmalidir.
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P08
Graniilomatoz Polianjiit; Hastalik Aktivasyonu mu,
Enfeksiyon mu?

Mete Kara*, Oziin Bayindir*, Figen Yargucu Zihni*, Gonca Karabulut*, Selen
Bayraktaroglu**, Hayriye Kocanaogullari*, Nese Celebisoy***, Fahrettin Oksel*

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dal1, Izmir,
Tiirkiye

**Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Radyodiagnostik Anabilim Dali, izmir, Tiirkiye

***Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Giris
Gozlemsel ¢alismalarda, ANCA-iliskili vaskiilit tanil1 hastalarin %20-60'inda 6nemli
enfeksiyonlar gelismektedir. Enfeksiyonlar tanidan sonraki ilk yil iginde 6liimlerin en 6nemli

nedenini olusturmaktadir. Enfeksiyonlar ve hastalik aktivasyonu benzer klinik bulgu yapmalari
nedeniyle ayrimlarinin yapilmasi zor olmaktadir.

Olgu Sunumu

68 yasinda kadin hastada, 1 yil 6nce baslayan sol kulak agris1, kulakta akinti, sol yiiz yarisinda
hissizlik sikayetleri ile Subat 2016’da bagvurdugu KBB kliniginde malign eksternal otit, sol
periferik fasiyal paralizi, sol iletim tipi isitme kayb1 saptanmis. Tetkikleri ESH:105mm/saat,
CRP:6,09mg/dl disinda olaganmis. Sol kulagina ventilasyon tiipii yerlestirilmis..

Nisan 2016°da okstirlik yakinmasi tizerine ¢ekilen akciger grafisinde sagda santral kitleyle
uyumlu goriiniim izlenmis. Pnémoni diistiniilerek 6nerilen antibiyoterapiden yararlanmamais.
Toraksanjio BT de sag akcigerde 7.7x7x5.5cm, nekrotik i¢cyapida lezyon saptanmis. Doku
orneginin patolojisi benign olarak degerlendirilmis, iireme olmamis. Bronkoskopide
endobronsiyal lezyon izlenmemis, aspirasyon orneklerinin patolojisi benignmis, lireme olmamus.
Immiin serolojisinde c-ANCA:1/40, PR3-ANCA:3+, anti-PR3:78RU/mL (<20RU/mL).
Maksillofasiyal BT de maksiller ve sfenoid siniizit bulgulari, nazal mukoza ve konkalarda
iilserasyon ve kontrastlanmalar raporlanmis. Toraks MRG’sinde lezyon nekrotizan vaskiilitle
uyumluymus. Spot idrarda 950 mg/g proteiniiri nedeniyle yapilan bobrek biyopsisinde fokal
segmental nekrotizan/sklerotik glomertilonefrit saptanmas.

Tarafimiza danisilan hastada graniilomat6z polianjiit diisiiniildii, klinigimize yatirildi.

Bes giin 1gr/giin pulse metilprednizolon uygulandi, 48mg/giin siirdiiriildii. 1 gr siklofosfamid
verildi. TMP-SMX profilaksisiyle taburcu edildi.

Ug gram siklofosfamid sonrasinda kulak arkasi ve inguinal bdlgede derin, iilsere, yer yer iizeri
beyaz membran ile kapli lezyonlar ve 16kopeni gelisti. Aktivasyon ve/veya enfeksiyon
kuskusuyla yatirildi. Lezyon biyopsi materyallerin kiiltiiriinde pseudomonas aeruginosa
saptand1. Doku biyopsisi "pyoderma gangrenozum" 6n tanisini destekledi. Antibiyoterapi sonrasi
lezyonlar: geriledi. Rituksimab 375mg/m?/hafta planlandi.

79



14. Ege Romatoloji Giinleri 18-21 Mayis 2017, Dalaman - Mugla

3.doz rituksimab alan hastada; yutma giigliigii, bilateral fasiyal paralizi, sag hemi-hipoestezi
gelisti. MRG’de leptomeningial tutulum saptandi.

Nazofarinks MRG graniilomatdz polianjiit aktivasyonu olarak yorumlandi. Nazofarinks
biyopsisinde vaskiilit veya graniilomatdz lezyon saptanmadi. Leptomeningial tutuluma yonelik
gonderilen BOS 6rnekleri normaldi.

5 seans plazmaferez, 5 gilin 1gr/gilin metilprednizolon uygulandi. Genel durumu diizeldi, CRP
yiiksekligi disinda laboratuar1 normaldi, akciger grafisinde kitlesi regreseydi. Hasta taburcu
edildi.

10 giin sonra bas agris1 ve senkop nedeniyle bagvurdu. Kraniyal BT de progrese hidrosefali
bulgulari, batin BT de pararenal dokuda inflamasyon saptandi. Graniilomat6z polianjiit atagi ve
sepsis diislintilerek yatirildi. Bes giin plazmaferez+IVIG uygulandi.

Bas agrisi, biling bulanikligi, ense sertligi nedeniyle yapilan kraniyal MRG’de bilateral lateral
ventrikiil posteriorunda difiizyon kisitliligi ve seviyelenme gosteren enfekte materyale ait
goriiniim saptandi. BOS’ta direkt bakida >1000 16kosit, protein artmis, glukoz normaldi. BOS’ta
ve kanda CMV-DNA pozitifti. CMV enfeksiyonuna yonelik gansiklovir baglandi. Kan, idrar
kiiltiirlerinde pseudomonas aeruginosa, katater ucunda maya tiredi. Uygun antibiyoterapi verildi.
Izlemde trombositopeni gelisen, hemodinamisi bozulan hastaya destek tedavi uygulandi.
Yatisinin 14. giinlinde sepsise bagli ex oldu.

Tartisma

Grantilomatoz polianjiit tanili hastanin izleminde hastaligin dogasina veya tedaviye bagh
enfeksiyon riski artmaktadir. Olgumuz; BOS’ta ve kanda saptanan CMV’e, kan ve idrar
kiiltiirlerinde tireyen pseudomonas aeruginosa’ya, katater ucunda iireyen mayaya baglh gelisen
sepsis nedeniyle ex olmustur. Sonug olarak, graniilomatdz polianjiit tanili hastalarda enfeksiyon
her zaman g6z 6niinde bulundurulmalidir. Tedavi stratejilerindeki degisiklige ragmen
enfeksiyonlar morbidite ve mortaliteyi etkileyen dnemli bir husustur.
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P09
Bag Dokusu Hastalig1 Akciger Tutulusu ile Karisan Ve
Tbc ile Komplike Olan Pnémokonyoz Olgusu

Elif Er Giilbezer®, Figen Yargucu Zihni', Gonca Karabulut!, Hayriye Koganaogullart!, Fahrettin
Oksel*
1 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

Giris: Inhale partikiillerle mesleki maruziyeti olan hastalarda sistemik skleroz(SS) basta olmak
iizere bag dokusu hastaliklar1 goriilebilmektedir. Madenciler, dis teknisyenleri, metal ve tekstil
taglama iscileri risk altindaki meslek gruplaridir.

Olgu: 46 yasinda erkek hasta. Ik kez 2010°da kilo kayb1 nedeniyle dis merkeze basvurmus.
Sedimentasyon yiiksekligi ve Raynaud fenomeni saptanarak romatolojiye yonlendirilmis ama
gitmemis. 2013°te nefes darligi, ploretik gogiis agris1 ile gdgiis hastaliklarina bagvurmus.
Tetkiklerinde FVC:%74 DLCO:%54, HRCT’de bilateral multipl patolojik lenf bezleri ve
intersitisyel fibrozis saptanmis. BAL’da ARB izlenmemis ve sitoloji benign saptanmus.
Sklerodaktilisi ve Anti-Ro, La, SCL-70 pozitifligi bulunmus. Hastaya sistemik skleroz tanisiyla
immunsupresif baslanmis. Toplam 6,5g pe siklofosfamid sonras1 azatioprin ve MMF’le
izlenmis. 2016°’da MMF alirken devam eden kilo kayb1 ve halsizlikle klinigimize
basvurdugunda Raynaud ve sklerodaktilisi mevcuttu, dijital tilserinin hi¢ olmadig1 6grenildi.
Kapilleroskopisinde kapiller tortiosite artis1 ve az miktarda kapiller kayip alanlari izlendi.
ANA:1/2560 grantiler, Anti-Scl70:3+, SSB:2+, R052:3+, SSA:3+ idi. DLCO:%68, pulmoner
arter basinci normaldi. HRCT sinde stabil interstisyel bulgulari ve patolojik lenf nodlari, bilateral
akciger iist ve orta zonda peribronkovaskiiler dagilimli nodiiller izlenmekteydi. Ozge¢misinde
kuvars madeninde ¢alistig1, 1990°da is yeri kazasi sonrasi sol goziinii kaybettigi ve malulen
emekli olarak ciftcilik yaptig1 6grenildi. Abisinde lenfoma hikayesi mevcuttu. Hastaya meslek
iligkili hastalik, Erasmus sendromu, sarkoidoz, lenfoma, 6n tanilartyla mediastinal lenf nodu ve
akciger biyopsisi planlandi. Lenf nodlarinda antrakoz pigmenti iceren makrofajlar, lenfositik
Langhan’s dev hiicreleri ve nekroz igeren graniilom formasyonlari, akciger nodiillerinde ise
nekrotizan graniilomatdz enflamasyon izlendi. Biyopsi materyallerinde Mycobacterium
tuberculosis kompleksi tireyen hastaya tiiberkiiloz tanis1 kondu.

Tartisma: Silikozis varliginda ya da silikozis olmadan silika maruziyetinde sistemik skleroz
gelismesine Erasmus Sendromu denir. Silika inhalasyonuyla sistemik skleroz arasindaki iligki ilk
defa 1957°de Erasmus tarafindan tanimlanmistir(1). Bulgular ilk silika maruziyetinden 15 yil
sonra ortaya ¢ikabilir. Partikiillerin inhalasyonu sonrasi alveolar makrofajlarca salinan
mediatorlerin otoimmun siiregleri tetikledigi ve otoantikor {iretimi sonrasi klinik belirtilerin
gelisebilecegi dne siiriilmiistiir. Ozellikle geng erkek sistemik skleroz hastalar1 mesleki maruziyet
acisindan sorgulanmalidir. Bunlarda es zamanli sigara kullanim1 ve tiiberkiilozun sik
gozlenebilecegi unutulmamalidir(2).
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Referanslar:

1. de Miranda AA ve ark., Erasmus syndrome: silicosis and systemic sclerosis, Rev Bras
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P10
Tedaviye Direncgli Ve Ciddi Trombositopenili SLE
Hastasi

Zevcet Yilmaz
Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi,Romatoloji Boliimii,izmir

Amac:

Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) immun sistem iligkili doku hasar1 ile seyreden multisistemik
otoimmun bir hastalik olup; antiniikleer antikor varlig1 ile karakterizedir. SLE'de cilt eklemler,
bobrek,akciger kardiyovaskiiler sistem,sinir sistemi, ser6z membranlar ve hematolojik sistemler
tutulabilir. SLE'li hastalarda en sik karsilasilan hematolojik tutulum anemi, 16kopenti,
trombositopeni ve antifosfolipid sendromudur.! Hematolojik bozukluklar SLE'de oldukg¢a siktir
ve ¢ogu zaman hafif olduklari i¢in bir miidahele gerektirmezler. SLE hastalarinda
trombositopeni %15-25 saptanir ve hastaligin aktivitesi ile genel olarak paralellik gdsterir. Bu
hastalarin ¢cogunlugunda diisiik doz kortikosteroid, hidroksiklorokin ile trombositopeni diizelir.
Bir kisim SLE'li hastada trombositopeni agirdir ve etkin tedavi edilmesi gerekir. Trombosit sayisi
<10000/mm? ise hayati tehlike olusturacak kanamalar ile karsilasilabilinir. Byle hastalarda etkin
tedavi gerekir. Burada SLE tanis1 konulmus kortikosteroid ve immunsupresif tedavi ile ciddi
trombositopenisi kontrol altina alinamayan ve Rituksimab ile yanit alinan bir hastamizi
sunacagim.

Olgu:

29 yasinda bayan hasta; ilk olarak 4 yil 6nce fotosensitivite, malar rash, el kiigiik eklemlerinde
artralji ve sabah tutuklugu baslamis. 1 y1l 6nce postpartum 2. ayda diseti kanamasi, epistaksis
gelismesi nedeniyle Dahiliye poliklinigine basvuran hastanin yapilan tetkiklerinde; hemogramda
trombositopeni (39000 K/uL), ANA 1/1280 Homojen + Graniiler bulunmasi iizerine
Romatolojiye konsiilte edildi. Hastanin trombositopeni etyolojisi i¢in yapilan periferik yaymasi
trombositopenik, sistosit ve fragmantasyon saptanmadi. Anti DsDNA 140 w/ml, c3 67 mg/dl, c4
5.3 mg/dl, ENA profilde Antihistone ++ bulundu. idrar tahlilinde 6zellik yoktu. Hasta SLE' ye
bagli trombositopeni olarak degerlendirildi ve 0,5 mg/kg/giin Prednisolon, Hidroksiklorokin 400
mg/giin eklendi. Hastanin klinik izleminde trombosit degerlerinde yiikselme olmamasi nedeniyle
Azatiopurin 150 mg/giin eklendi. Hastanin AFA 1GG 2.2 RU/ml, IGM 3.96 RU/ml, ACA IGG 9
RU/ml, ACA IGM 6.7 RU/ml bulundu. Antifosfolipid antikorlarinda 6zellik saptanmadi. Direk
ve Indirek Coombs negatif saptandi. Hastanin bu mevcut tedavi altinda trombositler 70-80.000'
kadar yiikselmekte, steroid dozu azaltildiginda ise 40.000'nin altina gerilemekte idi. Hasta
tedavinin 3. ayinda Romatoloji poliklinigine epistaksis ve vaginal kanama ile bagvurdu. Yapilan
periferik yayma trombositopeni ile uyumlu ve hemogramda trombosit 3000 saptandi. Hastanin
steroid dozu 1 mg/kg/giine yiikseltildi ayn1 zamanda 400mg/kg/giin dozunda 5 giin intravendz
Immunglobulin uygulandi. Trombositleri 110000 olan hasta 1 ay sonra poliklinik kontroliine
cagrilarak taburcu edildi. Hasta 20 giin sonra epistaksis ve digeti kanamasi ile Romatoloji
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poliklinigine basvurdu. Hemogramda trombositleri 9000 saptanmasi iizerine 400 mg/kg/giin 5
giin intravendz immunglobulin uygulandi. Klinik izleminde trombositleri 90000 olan hasta
metilprednisolon 48 mg/giin, hidroksiklorokin 400 mg/giin ve azatiopurin 150 mg/giin ile
taburcu edildi. Hasta 3 hafta sonra siddetli epistaksis ve vaginal kanama ile bagvurdu. Hastanin
hemogramda trombositleri 7000 saptandi. Hasta mevcut tedavilere direngli trombositopenisi
nedeniyle Rituksimab 1000 mg/giin 2 hafta ara ile uygulandi. Hastanin 1 ay sonraki poliklinik
kontroliinde trombositleri 220000 saptandi. Hasta su an rituksimab tedavisinin 4.aymda ve
trombosit degerleri 190000; almakta oldugu metilprednisolon 8mg/giin, azatiopurin 100mg/giin,
hidroksiklorokin 200mg/giin olarak izlenmekte.

Sonug:

Kortikosteroid ve sitostatik ilag tedavisi ile trombosit sayisi yeterli sayiya ylikselmeyen veya
trombositopeni kontrolii i¢in uzun siire yiiksek doz kortikosteroid verilmesi gereken hastalara
CD20 antikoru olan rituksimab uygulanabilir?.

Kaynaklar:

1- Nossent JC, Swaak AJ. Prevelance and significence of haematological abnormalities in
patients with systemic lupus erythematosus. QJ Med.1991;80(291):605-12.

2- Binstadt BA, Caldas AM, Turvey SE, et al. Rituximab therapy for multisystem autoimmune

diseases in pediatric patients. J Pediatr 2003; 143: 598-604.

Anahtar Kelimeler: Rituksimab, trombositopeni, sistemik lupus eritematosus
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P11
Gogiis On Duvarinda Kitle ile Gelen Romatoid Artrit
Hastasi

Ozgiil Soysal Giindiiz
Manisa Devlet Hastanesi

Basvuru Yakinmasi: 62 yasinda bayan hasta, gégiis 6n duvarinda kitle, sag omuzda siddetli agr1
ve hareket kisitliligr sikayetleri ile romatoloji poliklinigine bagvurdu

Kisa Oykii, Fizik Muayene ve Baslangi¢c Laboratuvar Bulgulari: 25 yildir romatoid artrit
(RA) tanist ile takip edilmekte olan hasta tedavi olarak Deflazakort 12 mg/giin, Metotreksat
(MTX) 10 mg/hafta, hidroksiklorokin 200 mg/giin ve folik asit kullanmakta iken sikayetlerinin
artmasi lzerine kendisi son 15 giindiir steroid dozunu 30 mg/giin olarak arttirmis. Tim
eklemlerde agri, sag omuzda hareket kisitlilig1 ve goglis 6n duvarinda kitle sikayeti olan hasta
kitleyi 6 ay once fark ettigini ancak zamanla biiylidiigiinii ifade etti. Sikayetlerine 6 aydir kilo
kayb1 ve gece terlemesi de eslik ediyormus. Fizik muayenede gogiis 6n duvarinda sternumun
saginda 3 ve 4. kostalar {izerinde 5 x 6 cm biiyiikliiglinde yumusak doku kitlesi, sag§ omuz
hareketleri her yone agrili ve kisitli, palpasyonla tiim el ve ayak eklemlerinde hassasiyet, ellerde
unlar deviasyon mevcuttu. Periferik lenfadenopati ve splenomegali saptanmadi.Bagvuru
sirasinda laboratuar tetkikleri Tablo 1 de gosterilmistir.

Tablo 1: Basvuru sirasindaki laboratuvar tetkikleri

WBC 10.4 10°/uL (4.5-10.5)
HGB 111 gridl  (11-14)
PLT 207 103/uL (140-400)
Glukoz 68 mg/dl  (74-118)
Ure 57 mg/dl  (15-50)
Kreatinin 0.9 mg/dl  (0.5-1.1)
AST 31 IU/L  (15-41)
ALT 28 IU/L  (10-40)
LDH 244 mg/dl  (98-192)
ALP 82 IUL  (25-125)
Ca 10.6 mg/dl  (8.9-10.3)
CRP 77 mg/L  (77)

RF 56 IU/ML (0-30)
Sedimentasyon 67 mm/saat (1-30)
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Ayiricl Tam ve Tamya Gotiiren Bulgular: Kitlenin zamanla biiylimesi ve hastanin kilo kayba,
gece terlemesi gibi sistemik sikayetlerinin olmasi malign karakterde olabilecegini
diistindiirmekte. Kitlenin muayenede yumusak doku olarak palpe edilmesi nedeni ile Once
toraksa yonelik manyetik rezonans goriintiilemesi (MRG) planlandi. MRG’de sagda 3. Kosta
anterior kismini santralize alan 73*54 mm boyutunda, sagda 2. Kosta lateral yerlesimli 33*20

mm boyutunda T1A yag dokuya gore hipointens, T2A hiperintens kontrastli kesitlerde heterojen
kontrastlanma paterni gosteren kemik destriiksiyonu yapan kitle lezyonlar izlendi. Takibinde
nefes darligi tarif etmesi lizerine yapilan Toraks Bilgisayarli Tomografide (BT) de sag akciger
anteriorda malign karakterde yumusak doku kitlesi goriildii. Parankim penceresinde her iki
akciger postero bazalinde atelektaziler etrafinda yer yer hafif buzlu cam dansiteleri disinda
lezyon saptanmadi.(Sekil 1)

Sekill: ToraksBT’dekostadestriiksiyonu yapan Kitle

Sag omuzda siddetli agr1 ve hareket kisithilig1 olan hastada eklem MRG’de, Caputhumerus,
diyafizde, skapulada, akromion ve klavikulada TI1A' da hipo, PDD' de hiperintens diizensiz
konturlu metastaz ile uyumlu lezyonlar goriildii, artrit saptanmadi. Metastaz tarama amach
yapilan batin ultrasonografisinde organomegali ve metastaz ile uyumlu lezyon goriilmedi. Kemik
sintigrafisi sonucu aksiyel iskelette ve appendikiiler iskeletin proksimal kesimlerinde primer
malignitenin yaygin metastatik tutulumlari ile uyumlu multipl hiperaktif odaklar olarak
raporlandi.

Toraks onduvarindaki kitleden eksizyonel biopsi yapildi. Patoloji sonucu diffiiz biiyiik B hiicreli
lenfoma olarak raporlandi. Immiinohistokimyasal incelemede neoplastik hiicreler CD79a, CD20,
PAX5, bcl-2, bclé ve MUML1 pozitif, ALK, CD3,CD5, CD10, CD23, CD30, siklin D1, PLAP,
sitokeratin, sitokeratin 8/18, sitokeratin 19 ve TTF1 negatif bulundu. (Sekil2)
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Sekil 2: HemotoksilenEozin(HE) boyamada dar stoplazmali bazofilik hiicrelerin
olusturdugu difffiiz neoplastik infiltrasyon ve CD79, CD20,PAXS5 ile boyanan neoplastik B
hiicreleri

Hastaya oncelikle toraks duvarindaki kitleye ve sag koldaki metastatik lezyonlara radyoterapi
verildikten sonra hematoloji klinigi tarafindan rituksimab, siklofosfamid, doxorubusin, oncovin
ve prednisolon (R-CHOP) kemoterapi rejimi baslandi.

Tartisma: Lenfoid malignensiler B ve T lenfositlerden koken alan heterojen bir neoplazm
grubudur ve etiyolojileri tam olarak agiklanmamistir.immiin yetmezIik bilinen en kuvvetli risk
faktori olup HIV enfeksiyonu Nonhodgkinlenfoma (NHL) riskini yirmi kat kadar arttirmaktadir
(1). RomatoidArtrit (RA), Sjogren Sendromu ve Sistemik LupusEritematozus gibi ¢esitli
otoimmiin hastaliklar NHL ile iliskilidir (2).Immiinsiipresif ilaglar (methotrexate v.b.) 6zellikle
transplantasyon hastalarinda Epstein-Barrvirus (EBV) reaktivasyonu ile lenfoma gelisimine
sebep olabilmektedir (3).RA hastalarinda 6zellikle Hodgkinlenfoma (HL) riski normal
populasyona gore 2-3 kat artmistir. Bu risk immiinsupresif ilaglardan bagimsizdir (4).

Tam: Methotrexate tedavisi altindaki bir RA hastasinda nadir goriilen torax duvarinda diffiiz
biiyilik B hiicreli lenfoma

Sonu¢: Romatoid Artrit gibi otoimmiin hastaliklarin sekonder maligniteler agisindan riskli
olduklart unutulmamalidir. Ayrica bu hastaliklarda kullanilan MTX gibi immiin-modiilator
tedaviler malignite riskini arttirmaktadir. Hastalar rutin poliklinik kontrolleri sirasinda lenfoma
semptom ve bulgular1 agisindan da izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler:Romatoid artrit, metotreksat, lenfoma
Kaynaklar
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P12
Okranozisin Nadir Tutulumu: Spinal Psodoartroz

Ayse Camci, M. Emre Urhan, Emin Derin, Ali Sahin
Cumhuriyet tiniversitesi tip fakiiltesi dahiliye romatoloji bilim dali
Cumbhuriyet tiniversitesi tip fakiiltesi dahiliye ana bilim dali

Amac: Okronozis(Alkaptoniiri) otozomal resesif gecisli homogentisik asit oksidaz eksikligi ile
karakterize nadir bir metabolik hastaliktir. Cesitli organlari tutabildigi gibi, kas iskelet
semptomlari ile de prezente olabilir. Servikal, torakal, lumbosakral bolgede dejeneratif disk
hastalig1 6n planda gézlenebilir.(1) Alkaptoniiri ile takipli iken klinigimize bel agris1 ile
basvuran hastamizda, kas iskelet bulgularin1 paylasacagiz.

Vaka Ozeti: 45 yasinda erkek, inflamatuar karakterde bel ve sirt agris1 ile basvurdu. Topuk agrist
da eslik ediyormus. 10 yil 6nce baslamis. El eklemlerinde de agrist oluyormus. Artrit, psoriazis,
enfeksiyon, raynaud, oral aft, genital yara, dokiintii, inflamatuar barsak hastaligi, sabah
tutuklugu, ataklar halinde karin agris1 ve ates tariflemiyordu. Romatolojik muayenesinde aktif
artrit yoktu, sakroiliak kompresyon, FABERE ve FADIR negatif sag dizde hassasiyet saptandi.
Laboratuarinda CRP: 11 mg/dl Sedimentasyon 33 mm/sa, RF ve anti CCP negatif, ANA ve alt
gruplar1 negatif saptandi. Sakroiliak(SI) grafide sag Si eklem araliginda daralma-grade 2-3
sakroiliit, tiiber iskiadikumlarda diizensizlik ,lomber grafide ise spondiloz bulgulari saptandi.
HLA B27 negatif idi. Ozgeg¢mis sorgulamasi derinlestirildiginde Alkaptoniiriyle takipli oldugu,
anne ve ablasinda da benzer sikayetlerin ve taninin bulundugu 6grenildi.Okronozisin iskelet
tutulumu olarak degerlendirildi.

Sonu¢: Okronoziste homogentik asit kristalleri tendonlarda, kikirdakta, intervertebral disklerde
birikerek biiyiik eklem ve omurga tutulumu yapar. Oncelikle torakolumber bolge olmak iizere
omurga erken donemde etkilenir.(1) Kronik inflamasyon dejeneratif degisikliklere sebep olur;
kemik olusumlari, ankiloz, skolyoz, kifoz olusumu, hareket kisitliliklar1 ve yiikseklik kayb1
gozlenebilir. Goglis ekspansiyonu kisitlanabilir.Hastalikspondiloz gelisene kadar tan1 almayabilir
ya da ankilozan spondilit 6n planda olmak {izere seronegatif spondilartropatiler ile karigabilir,
yanlis tan1 alabilir. (2) Erken tan1 6nemlidir. Erken tedavi ile eklem fonksiyonlarinda iyilesme ya
da progresyonda azalma goriilebilir. (3) Biz de inflamatuar spondilartropati klinigi ile gelen bir
hastada, altta yatan Okronozis gibi metabolik bir hastaligin da benzer bulgulara
sahipolabilecegini paylasmakistedik. Ozge¢misin ve soyge¢misin ayrintili sorgulanmasi dogru
tan1 koymada onemli yer arzetmektedir.

Anahtar Kelimeler: Okronozis, spondiloz, homogentik asit
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P13

AnKkilozan Spondilit ve Postpolio Sendromu birlikteligi
bulunan hastada Adalimumab tedavisi ile elde edilen
etkiler

Ece Cimar', Cihat Oztiirk?, Arzu On?
! Sanlrfa Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Klinigi, Sanlurfa
2Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi, Fiziksel T1p ve Rehabilitasyon Anabilim Dal1, Izmir

Olgu sunumu: 57 yasinda kadin hasta, 3 yildir devam eden enflamatuvar karakterde boyun, bel
agrilar1 ve halsizlik yakinmasi ile bagvurdu. Lomber fleksiyon ileri derece kisitliydi. Sag alt
etkstremitede poliomiyelit sekeli ile uyumlu kisalik ve atrofi mevcuttu. Sakroiliak eklem
grafisinde bilateral grade 2 sakroiliit saptandi. Ankilozan spondilit (AS) tanis1 konulan hasta, son
bir yildir yorgunluk ve kas gii¢siizliigiinde artis, son 2 aydir baston kullanma ihtiyaci oldugunu
ifade etmekteydi. Bu yakinmalar AS iligkili hastalik aktivitesi ile kismen agiklanabilse de,
gecirilmis poliomiyelit enfeksiyonu varliginda eslik eden Postpolio sendromu (PPS) tanisi
kondu. Hastaya PPS semptomlarini degerlendirme amagli Yorgunluk Siddeti Skalasi(Y'SS),
Yorgunluk Etki Skalasi(YES), Nottingham Saglik Profili(NSP), son bir haftadir yorgunluk ve
agr1 viziiel analog skala(VAS) ol¢ekleri uygulandi. Tani esnasinda BASDAI’si 6.2 olup, hasta
once tam doz indometazin, daha sonra tam doz naproksen sodyum tedavisi ile izlendi. Sabah
tutuklugu ve agr1 yakinmasi devam eden hastanin 2. ay vizitinde BASDAI’si 5.5 saptandi.
Hastaya adalimumab (ADA) tedavisi baglanmasina karar verildi. 6 aylik tedavi sonras1t BASDAI
skoru 1.5’e geriledi. Tedavi baglanmadan 6nce ve 6. ay vizitinde YSS sirasiyla 24 ve 22 birim
olarak saptandi. Tedavi dncesi ve sonras1 YES kognitif alt skoru 5 ve 8, fiziksel skor 18 ve 19,
sosyal skor 17 ve 15 olarak saptandi. NSP fiziksel mobilite alt skoru 55.52 saptanmis ve
degismemistir. Agri alt skoru 20,18’den 8’e, uyku skoru 21,7’den 0’a gerilemistir. Enerji, sosyal
izolasyon ve emosyonel reaksiyonlar skorlari sirasiyla 24, 0 ve 0 olarak saptanip degismemistir.
Agr1 VAS skoru 7.8den 0’a, yorgunluk VAS skoru 6.7’den 7’ye degisim gostermistir.

Tartisma: TNF-a inhibitorleri, AS tedavisinde yaygin olarak kullanilan, hastalik aktivitesi,
yasam kalitesi ve fonksiyonel kapasite tizerine olumlu etkilere sahip bir tedavi yontemidir
(Maxwell LJ, 2015).

PPS, paralitik poliomiyelit enfeksiyonundan seneler sonra gelisen, kas giigsiizliigi, atrofi, agr1 ve
yorgunlukta artis ile karakterize bir sendromdur. Etiyolojisi aydinlatilamamis olup, poliomiyelit
sonrasi saglam kalmis olan sinir liflerinin yaglanma ve artan metabolik yiik ile hizlanan
norodejenerasyonu sonucu ortaya ¢iktigi diisiiniilmektedir (Emeryk B, 1990). Ancak PPS
etiyolojisinde TNF-alfa ve prostoglandinler gibi proenflamatuvar mediatorlerin yer aldigi da 6ne
stiriilmektedir (Gonzalez H, 2002).

Sonug: Hastamiza yiiksek AS hastalik aktivitesi nedeniyle TNF-a inhibitor tedavisi baglanmis
olmasina ragmen, PPS yakinmalarina etkisini de gézlemleme imkani vermistir. AS
aktivitesindeki azalma ile agr1 yakinmasinda da azalma gozlenmistir. Yorgunluk dl¢eklerinde
belirgin degisim saptanmamistir. Bu bulgular hastanin yorgunlugunun enflamasyonun yani sira
PPS ile de iliskili olmasu ile agiklanabilir. ADA tedavisi ile PPS semptomlarinda belirgin bir
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iyilesme elde edilmemis olmakla beraber eslik eden AS tanisinin bulunmasi ve PPS
semptomlarinin uzun siiredir var olmasi fikir sahibi olmamiz1 gii¢lestirmektedir. PPS
enflamatuvar etiyolojisi tartigsmali bir klinik sendrom olup, TNF-inhibitor tedavilerin etkinligi ile
ilgili yapilacak ileri aragtirmalara ihtiyag¢ vardir.
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P14
AnKkilozan Spondilit Ve Kronik Periaortit Birlikteligi
Vakasi

Berrin Zengin, ‘Gerc¢ek Can,' Gokce Kenar, ‘Handan Yarkan, 'Aydan Koken Avsar, 'Saadettin
Uslu, * Merih Birlik, 'Fatos Onen
"Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ hastaliklar1 Anabilim dali, Romatoloji Bilim dali, izmir

Giris Kronik periaortit, genellikle abdominal aortada ve iliak arterlerde inflamatuar ve fibrotik karakterde
bir durumdur. Sistemik otoimmiin hastaliklarda oldugu gibi nadir de olsa ankilozan spondilit(AS) tanilt
hastalarda da periaortit birlikteligi bildirilmistir. Amacimiz, AS tanili vakada yiiksek akut faz yaniti ile
yola ¢ikarak saptanan periaortitin, AS ile birlikteligine dikkat ¢cekmektir.

Olgu: 2013 yilindan beri miyelodisplastik sendrom(MDS) tanisi ile takipli olan 62 yasinda bayan hasta,
2015’de bilateral omuz ve dizlerde agri olmasi nedeni bagvurdu. Anamnezinde otuzlu yaglardan beri olan
inflamatuar karakterde bel ve gluteal agr sikayeti vardi. Fizik muayenede bilateral omuz ve diz artriti
olan hastanin laboratuar degerlerinde pansitopenisi vardi ayrica eritrosit sedimantasyon
hizi(ESR):129mm/sa (0-20mm/sa) ve C-reaktif protein(CRP):96mg/I(0-5 mg/l), ANA-RF-Anti-ccp
negatifti. Pelvis ferguson grafisinde bilateral grade 2 sakroileit ile uyumlu goriinimii vardi. Sakroiliak
eklem MR’da bilateral sakroileit saptandi. HLA-B27 negatifdi. AS tamis1 ile diklofenak 150 mg/gn ,
periferik artrit nedeni ile prednol 16 mg / gn baslandi. Asamali olarak prednol dozu 4mg /giin e kadar
disiildii. Periferik eklem bulgular, aksiyel yakinmalari gerilemesine ragmen tedavin 6. aymda
CRP:95mg/l, ESD:104 mm/sa olmasi iizerine hastada akut faz yiiksekligini agiklayacak diger nedenler
hastada arastirildi. Abdominal BT angiografide, sol aksesuar renal arter distalinden itibaren abdominal
aortada ve iliak arterler duvarinda 8 mm kalinliga ulagan periaortit ile uyumlu yumusak doku dansitesi
izlendi. Aort ve dallarina yonelik arterial dopplerde infrarenal aortadan iliak bifurkasyonuna kadar uzanan
diffiiz duvar kalinlik artis1 saptandi. IgG4 diizeyi 19 mg/dl(0-125mg/dl) olarak geldi. Enfeksy6z nedenler
ekarte edildikten sonra kronik abdominal periaortit tanisi ile 1mg/kg/gn metilprednizolan baslandi.
Tedavinin 1.ayinda kontrol ESD:6 mm/sa, CRP:1 mg/lI’ye geriledi. MDS ve pansitopeni nedeni ile
hastaya DMARD tedavisi eklenemedi. Prednol dozu 8mg/gn’e kadar agamali olarak diisiilen hasta halen
klinik olarak remisyonda takip edilmektedir.

Tartisma: Ankilozan spondilit hastalarinda kronik periaortit tanimlanmistir. Bu hastalik, fibroza doniisen
inflamasyon ile karakterizedir ve periaortik ve peri-iliak retroperitoneumda lokalize olabilir.Hastaligin
inflamasyon diizeyini yansitmada ESR ve CRP 6nemlidir.

Kortikosteroidler abdominal aortadaki hasar gelisimini ve retroperitoneal fibrozise ilerlemeyi durdurmak
amactyla inflamatuar siire¢ tizerindeki etkileri i¢in yaygin olarak kullanilmaktadir ancak tedaviye bagh
bir remisyondan birkag y1l sonra bile sik niiks olabilir. AS’li hastalarda HLA B27 pozitif olanlarda aortik
tutulum daha sik goriilmekle beraber bizim hastamizda HLA B27 negatif saptanmistir. Hem AS
hastalarinin prognozunu 6nemli derecede etkileyebilecekleri hem de hizli tedaviye ihtiyag duyabilecekleri
icin de AS hastalarinda periaortit akilda tutulmalidir.
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P15
Orbital Kitle ile Basvuran Immunglobulin G4 Ile iliskili
Sklerozan Hastalik

Emine Koca', Emine Figen Tarhan®

Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali

Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali/Romatoloji Bilim
Dal1

Giris

Immunglobulin G4 ile iliskili sklerozan hastalik fibroinflamatuar, sistemik immun aracili bir
durumdur. Immunglobulin G4 ile zengin plazma hiicrelerinin yogun infiltrasyonu ile
karekterizedir. Pankreas, tiikiiriikk bezleri, gdzyas1 bezleri, akciger, aorta, meme, prostat, troid,
safra kesesi gibi bir¢ok organ tutulumu ile seyredebilir. G6z i¢inde kitle ve gbz kapaklarinda
siglik yakinmasi ile poliklinigimize basvuran sikka semptomlari olan bir olgu sunduk

Olgu:

42 yasinda bayan hasta 1997 yilinda sag goz kapaginda sislik ve agr1 gelismis. G6z hekimi
tarafindan anjiddem tanisiyla antihistaminik verilmis. Bir ay sonra her iki goz i¢inde kitle
gelistigini farketmis. 1997 yilindan bu yana ¢esitli goz i¢i damlalar kullanan hastanin
semptomlar1 gerilememis. Kitlelerin patolojik olmadig1 sdylenmis ve miidahale edilmemis. 2016
Mayi1s romatoloji poliklinigine bagvuran hastanin sorgulamasinda sikka semptomlarinin (agiz ve
g6z kurulugu) oldugu, fotosensitivite, oral aft, alopesi, raynaud fenomeni, gastrointestinal sistem
semptomu olmadig1 6grenildi. Kas iskelet sistemi muayenesi olagandi. Bilateral goz iginde
kitlesi vardi(Resim 1). Laboratuar tetkiklerinde ANA, Anti ds DNA, Anti Ro, Anti La, Anti
sentromer negatif, RF, CCP, C3 ve C4 normal smirlarda oldugu tespit edildi. Schirmer testi
4/4mm/5 dk olarak degerlendirildi. Mindr tiikiiriik bezi biyopsisi fokus 0 olarak yorumlandi. 1gG
4 degeri 4.8(0.08-1.4) mgr/dl yiiksek olarak geldi. Orbital MR olagandi. IgG4 sendromu tanisi
ile hastaya metilprednizolon16 mgr/giin baslandi. Tekrarlayici vasifta ortaya ¢ikan goz kapagi
sisligi olmad1 ve goz igi Kitle boyutu kiiciildii.

Sonug:

IgG4 sendromu kitleler ile seyredebilen bir hastaliktir. Sikka semptomu ile gelen olguda sjogren
sendromu dislandiktan sonra akilda olmas1 gereken bir hastaliktir.
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Resim 1
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P16
Hemofagositoz Nedeni Olarak Tuberkiiloz

Mehmet Nedim Tas, Figen Yargucu Zihni, Gonca Karabulut, Hayriye Ko¢anaogullari,
Miinevver Erding, Fahrettin Oksel
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

Giris:

Hemofagositik sendromun iki formu vardir. Birincisi, degisik nedenlere bagli gelisen reaktif
hemofagositik sendrom, ikincisi ise familial eritrofagositik lenfo-histiyositozistir. Reaktif
hemofagositik sendromu bag dokusu hastaliklarina, malignite ve enfeksiyonlara eslik eden;
mortal seyreden bir tablodur. Hemofagositik sendromun en onemli klinik bulgulari; ates,
halsizlik, yorgunluk, istahsizlik, kilo kaybi, cilt dokiintiileri, splenomegali, lenfadenopati,
hepatomegali, gastrointestinal semptomlar ve solunum sistemi semptomlaridir. Hemofagositozu
klinik ve laboratuar olarak tanimlamak miimkiinse de altta yatan etiyolojiyi belirlemek genellikle
kolay olmamaktadir. Hemofagositoz olgularinin bag dokusu hastaliklari, malignite, enfeksiyon
ve Ozellikle iilkemizde tiiberkiiloz acisindan ciddi arastirilmasi gerekmektedir.

Olgu:

26 yasinda kadin hasta poliklinigimize ates ve eklemlerde sislik ile basvurdu. Bagvuruda bakilan
fizik bakida yiizde eritem, bilateral 4.-5. metokarpofalengeal eklemlerinde artrit mevcuttu.
Norolojik muayenesi ve kas gii¢leri normaldi.

Hastanin bakilan tetkiklerinde akut faz yanitlar1 yliksek saptandi ve ileri tetkikleri istenerek
hastaya NSAII yazildi. Kontrole gelmeyen hasta, 2 hafta sonra genel saglik durumu belirgin kotii
olarak hastaneye yatirildi. Ileri derecede halsizlik, istahsizlik ve yaygin eklem agrist
tariflemekteydi. Hastanin bir haftadir yaygin eritematdz dokiintiileri, 40°C ates ve pretibial
o0demi mevcuttu.

Bakilan tetkiklerinde anemi, trombositopeni, hiperferritinemi, bobrek ve karaciger enzimlerinde
yiikseklik, idrarda proteiniiri mevcuttu.Otoimmiin ve viral markerlar negatif olan hastanin
plevral ve perikardiyal efflizyonu mevcuttu.

Yapilan bobrek biyopsisinde anlamli patoloji saptanmadi. Hastanin kemik iligi biyopsisi
hemofagositoz ile uyumlu geldi.

Atesleri olan ve hipotansif seyreden hastaya genis spektrumlu antibiyoterapi baslandi. Hastaya 5
doz 500 mg pulse steroid + IVIG (toplam 480 gr) verildi, 5 seans plazma degisim yapildi.
Plazma degisim sonrast 2 doz siklofosfamid 1000 mg uygulandi. Hastanin klinigi diizeldi,
laboratuar degerleri normale dondii.

Olgunun; tedavisinin 4. ayinda 39°C ates yiiksekligi, el bilekleri, dirsekler ve dizlerde agr
yakinmalar1 oldu. Oksiiriik, balgam sikayeti yoktu. Akut faz yanitlar1 hizla yiikseldi. Hastalik
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aktivasyonu olarak disiiniilen olguda Biyolojik ilag verilmesi planlandi. Bakilan PPD ve
Quantiferon (+) saptandi. Toraks BT’de Tiiberkiilloz ile uyumlu goriinti saptandi,
Bronkoalveolar Lavaj kiltiiriinde M. Tuberculosis complex iiredi. Hastaya anti-TBC tedavi
baslandi. Olgu 2 aydir 4’1i anti-TBC tedavi ve diisiik doz steroid almaktadir.

Tartisma:

Hasta klinik, laboratuar ve histopatolojik olarak hemofagositik sendroma uymaktadir.
Hemofagositoz etyolojisi tartisilan hastada; Oykiisiindeki ates, poliartralji, MKF artritleri, deri
bulgulari, serozitleri nedeniyle 6n planda Still Hastaligi ve SLE 6n tanilar1 degerlendirildi.
Ferritinin ¢ok yiiksek olmamas1 Still Hastalig1 aleyhine, ANA negatifligi ve bobrek biyopsisinin
normal olmasi SLE aleyhine olarak diistintildii.

Olguda hemofagositoza yonelik immiinsupresif tedavinin 4. ayinda Tiiberkiiloz kanitlanmakla
birlikte, hemofagositoza yol acan en muhtemel neden olarak tiiberkiiloz diisiiniildii.

Ulkemizde birgok hastaligin ayirici tamisinda tiiberkiiloz gdz ©6niinde bulundurulmalidir.
Hemofagositoz diisiiniilen olgularda tiiberkiiloz gdzden kagirilmamalidir.
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P17
ARTRIT ILE SEYREDEN BIR iMMUN YETMEZLIK OLGUSU

Mete Pekdiker, Vedat inal, Gonca Karabulut, Hayriye Kocanaogullari, Fahrettin Oksel
Ege Universitesi T1p Fakiiltesi

GIRIS:

48 yasinda kadin olgu sol dizde agr, sislik, 1s1 artist ve hareket kisitliligi ve sag dizde hareketle
artan agn sikayeti ile tarafimiza bagvurdu. Astim (10 y1l 6nce) ve Romatoid Artrit (1 y1l 6nce)
tanilar1 mevcut olup metilprednizolon (mp)l6mg/giin, sulfasalazin 1,5 g/glin ve gereginde
bronkodilator tedavi kullanmaktayda.

OLGU:

Ocak 2015’te Romatoloji Klinigi’nde yapilan fizik bakisinda sol diz sis, agrili ve eklem
hareketleri kisitliydi. Sol diz disinda fizik baki bulgusu yoktu. Vital bulgular stabildi. Lokomotor
sistem disinda sikdyet veya fizik baki bulgusuna rastlanmadi. Rutin tetkiklerinde
hipogamaglobiilinemi (Glb: 1.3g/dl) ve trombositopeni (73.10"3/uL) saptandi. Serum albiimin
diizeyi ve idrar tetkikleri normaldi. ESH: 15mm/saat ve CRP: 3.3mg/dl (N:0-0,5 mg/dl) idi.
ANA, anti-CCP ve RF testi negatifti. Akciger, el-el bilek, lateral topuk ve diz grafileri normaldi.
Sol diz MRG’de kronik sinovit bulgular1 (Resim-1), sag diz MRG’de ise patellofemoral
dejenerasyon bulgular1 ve kemik yapilarda anemi yoniinden anlamli olabilecek kirmizi kemik
iligi rekonversiyon bulgular1 saptandi.

Resim-1:

Sol dizde kronik sinovit + hipogamaglobiilinemi + trombositopeni tablosundaki olgunun
romatolojik sorgulamasinda 6zellik saptanmadi ve primer romatolojik patoloji diisiiniilmedi.
Hematoloji boliimiine danisilarak istenen tetkiklerde LDH: 502 U/L (N:135-225), B2-
mikroglobiilin: 4022 mg/dl (N:651-2295), her {i¢ immiinglobiilin serisinde (IgG, IgA ve IgM)
azalma, protein elektroforezinde hipogamaglobiilinemi, batin USG’sinde hepatosplenomegali
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(karaciger: 162 mm, dalak: 124 mm) saptandi. Periferik kan yaymasi; trombosit: 44.10"3/uL,
%44 PNL, %8 monosit, %48 lenfosit; cogunlugu aktif formda, bazilar1 atipik niikleuslu - ¢entikli
gortinlimlii olarak degerlendirildi.

Subat 2015 tarihinde Hematoloji Onerisi ile yapilan kemik iligi biyopsisi ‘Lenfoma infiltrasyonu’
olarak sonucglandi. Periferik lenf nodu saptanmayan olgunun tiim viicut tomografisinde ve
PET’de de patolojik lenf nodu saptanmadi. Olgunun gastroskopi, kolonoskopi, serviko-vajinal
smear ve mammografi tetkiklerinde de malignite lehine bulgu saptanmamasi lizerine Hematoloji
tarafindan Temmuz 2015°te ikinci kez kemik iligi biyopsisi yapildi; Hiperselliiler kemik iligi
(%90)’ olarak sonuglanmasi lizerine Hematoloji klinigince lenfoproliferatif hastalik olmadigi
kanaatine varildu.

Immiinoloji klinigi ile degerlendirilen panhipogamaglobiilinemik olguda flow sitometrik lenfosit
paneli ¢alisildi. CD 19 ve CD 4 hiicre sayilarinda diisiikliik saptand1 ve 'Yaygin Degisken Immiin
Yetmezlik (CVID)’ tanisi konularak ilgili klinige devredildi.

Aralik 2016°da hiperseliiler kemik iligi raporlu biyopsisi ikinci kez degerlendirildi ve ‘DNA
ekstrakte edilerek yapilan PCR analizinde immiinglobiilin gen rearanjmani ile T hiicre reseptorii
gen rearanjmaninda poliklonal patern saptanmast tizerine kemik iligi biyopsisinde "hiperselliiler
kemik iligi (%90)" tanisi almistir. Mevcut biyopside histopatolojik ve immiinohistokimyasal
bulgular CVID ile uyumludur’ olarak raporlandi.

SONUC:

Olgunun primer takibi Immiinoloji kliniginde devam etmektedir. Artrit; primer romatizmal
hastaliklara spesifik bulgu olmayip ayirict tanilar gozden gecirilmeli ve gilinliik pratikteki
testlerimiz dikkatli yorumlanmalidir.
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