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BILIMSEL PROGRAM

CERRAHPASA ROMATOLOJi DERNEGI

Vaskiilitlere Multidisipliner Yaklasim Sempozyumu
16 Nisan 2022 Cumartesi

09:00 - 09:10 Aglilis - Giilen Hatemi

09:10 - 11:10

Tedavide Yeni Ne var?

Oturum Bagkanlari: Sebahattin Yurdakul, Melike Melikoglu

09:10 - 09:30

Behcget sendromu - Vedat Hamuryudan

09:30 - 09:50

Bliylk capli damar vaskiiliti - Gllen Hatemi

09:50 - 10:10

ANCA iliskili vaskdlitler - Omer Karadag

10:10-11:10

Minazara - ANCA iliski vaskiilit tedavisinde plazma degisiminin yeri var mi?

Plazma degisimi: Glincel veriler ve oneriler - Nihal Esatoglu

Tartismacilar: Haner Direskeneli, Kenan Aksu, A. Emre Eskazan

11:10-11:30

Kahve Molasi

11:30-12:30

Kiigiik ve Orta Capli Damar Vaskiiliti

Oturum Bagkanlari: Hasan Yazici, izzet Fresko

11:30-11:50

Yeni AAV kriterlerine kritik bir bakis - Ahmet Gl

11:50-12:10

ANCA tipine gore klinik bulgular ve tedavi yaniti — Sevil Kamali

12:10-12:30

Kawasaki Hastaligi - Ozgiir Kasapcopur

12:30 - 14:00

Ogle Yemegi

14:00 - 15:40

Diger Hastaliklar ve Vaskiilit

Oturum Bagskanlari: Huri Ozdogan, Sedat Kiraz

14:00 - 14:20

VEXAS - Serdal Ugurlu

14:20 - 14:40

Romatoid artrit - Nevsun inang

14:40 - 15:00

Spondiloartritler - Servet Akar

15:00 - 15:20

COVID-19 enfeksiyonu ve asisi sonrasinda gelisen vaskiilitler - Cemal Bes

15:20 - 15:40

Tartisma

15:40 - 16:00

Kahve Molasi

16:00 - 17:30

Vaskiilitlerde Organa Ozgii Tutulumlar

Oturum Bagkanlari: Gilen Hatemi, Nillifer Alpay Kanitez




16:00 - 16:20 |Gastrointestinal tutulum - Aykut Celik
16:20 - 16:40 |interstisyel akciger hastaligi ve diger akciger bulgulari - Sermin Bérekgi

16:40 - 17:00 [Pulmoner hipertansiyon - Burcak Kilickiran Avci
17:00 - 17:20 |Vaskiilitlerin Tani ve izleminde PET - Lebriz Uslu Besli
17:20-17:30 |Tartisma

17:30 Kapanis

KONUSMA OZETLERI

Pulmoner Vaskiilitler-interstisyel Akciger Hastaligi ve Diger Akciger Bulgulan
Sermin Borekgi

istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari AD.

Vaskdilitlerin bircogu pulmoner damarlari da etkileyerek akciger tutulumu yapabilir. Akciger tutulumlari,
hafif bir interstisyel tutulumdan hayati tehdit edecek hemorojilere kadar degisen bir yelpazede cesitlik
gosterir. ANCA iliskili vaskdlitler pulmoner vaskdilitlerin dnemli bir alt grubunu olusturur. Granilomato6z
Polianjitis, Mikroskopik Polianjitis, Eozinofilik Granlilomat6z Polianjitis bu grupta yer alan vaskdlitlerdir.
Son vyillarda interstiyel fibroz saptanan bazi hastalarda vaskiilit kriterlerini tasimadan ANCA pozitifligi
saptanmis ve “ANCA pozitifligi ile birlikte Pulmoner fibroz” kavrami giindeme gelmistir. Bu hastalarda su
an kriterleri tagimasalar da gelecekte yaklasik %25’inde vaskiilit tablosunun ortaya ¢ikabilecegi akilda

bulundurulmali ve bu agidan yakin takip edilmelidirler.

Miinazara: ANCA iliski vaskiilit tedavisinde plazma degisiminin yeri var mi?
Plazma degisimi: Giincel veriler ve 6neriler
Sinem Nihal Esatoglu

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim
Dali, istanbul

Siddetli ANCA ile iliskili vaskiilit tedavisinde plazma degisiminin etkinligini arastiran PEXiVAS adl
randomize kontrolli arastirmada plazma degisimi yapilan ve yapilmayan hastalarin son dénem boébrek
yetmezligi ve 6lim sonlanim noktalari acisindan benzer oldugu saptandi. Bununla birlikte plazma degisimi
grubunda ciddi infeksiyon siklig1 plazma degisimi almayan gruba gore daha sik gozlendi ve bu bulgu daha
daha dnceki plazma degisimi ile ilgili calismalarda saptanmamisti. PEXiVAS calismasi sonrasinda bu yil

ANCA iliskili vaskiilit tedavisinde plazma degisiminin yerine dair glincel tedavi dnerileri yayimlandi.



Bu sunumda, glincel tedavi 6nerileri ile 6nerilere dayanak saglayan randomize kontrolll calismalar gézden
gecirilecek ve Cerrahpasa Romatoloji Klinigi’'nde ANCA iliskili vaskilit tanisiyla plazma degisimi yapiimis

olan hastalarda plazma degisiminin etkinligini ve glivenliligine dair veri sunulacaktir.

SUNUMLAR

[PS-01]

BEHCET HASTALIGINA BAGLI DEV KORONER ARTER ANEVRIZMASI: OLGU SUNUMU
Mustafa ERDOGAN?, Duygu Seving OZGUR!, Gamze AKKUZU!, Melek YALCIN MUTLU?, Fatih YILDIRIM?, Bilgin
KARAALIOGLU*,Cemal BES*

! Bagaksehir Cam Ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi

GIRIS: Behget hastaligi, genellikle tekrarlayan mukokutandz lezyonlarla seyreden ancak her ¢apta damari, arter
ve/veya venleri de etkileyebilen sistemik bir hastaliktir. Behcet hastaliginda koroner arter tutulumu bilinen ancak
nadir gorilen bir durumdur. Biz burada, gdgus agrisi sikayeti ile acile basvuran, sorgulamasinda derin ven trombozu,

tekrarlayan oral aft 6ykisu olan ve koroner arter anevrizmasi tespit ettigimiz bir Behget hastaligi olgusu sunuyoruz.

VAKA: 34 yasinda erkek hasta, 3 haftadir olan ve giderek artan gogis agrisi, sol kol agrisi sebebi ile acil servise
basvurdu. Anamnezinde tekrarlayan oral aftlari olan, 3 sene 6nce iki kez derin ven trombozu geciren, akut faz
yuksekligi ve HLAB51 pozitifligi saptanan hasta Behcet hastaligl 6n tanisiyla servise yatirildi. Tetkiklerinde C-reaktif
protein 105 mg/L, eritrosit sedimentasyon hizi 35 mm/saat bulundu. Pulmoner ve abdominal bilgisayarli tomografi
anjiografi gorintilemesi normal bulundu. Alt ekstremite vendz sistem doppler ultrasonografide akut tromboz,
Ekokardiyografide sol intrakardiyak trombds veya vejetasyon saptanmadi. Takibi sirasinda gogis agrisi, nefes darlig
oldu ve hastanin hipotansiyonu gelisti. Akut koroner sendrom 6n tanisiyla koroner anjiografi yapilan hastanin sol
anterior desenden arterde (LAD) 26 mm anevrizmatik dilatasyon saptandi (Resim 1). Hastaya pulse 1 gr/giin-3 gin
boyunca intraven6z metilprednizolon tedavisi verildi; ardindan 60 mg/giin metilprednisolon ile idame devam edildi.
Hastaya ek immunsupresif tedavi olarak pulse 1 gr/ay intraven6z siklofosfamid verildi. Hastaya kalp damar cerrahisi

tarafindan psédoanevrizma onarimi ve LAD koroner arter by-pass greft operasyonu basarili bir sekilde yapildi.

TARTISMA: Behcet hastaliginda koroner arter tutulumu oldukca nadir gorilir ve olimcil seyredebilir. Gogls

agrisiyla basvuran Behcget hastaslarinda koroner arter tutulumu akilda tutulmalidir. Koroner arter tutulumunda



oncelikle medikal tedavi olarak yiksek doz glukokortikoid ile birlikte siklofosfamid gibi immunsupresif ilaglar

verilerek hastalik aktivitesi baskilanmali ve gerekli goériilen hastalara ardindan cerrahi onarim yapilmaldir.

Resim 1; Koroner anjiografide sol anterior desenden
arterde (LAD) 26 mm’lik anevrizmatik dilatasyon

[PS-02]
ANCA (-) EGPA
Abdulbaki Gaydan?, Nilgiin Goveg Giynas®, Recep Yilmaz?, Emine Gézde Aydemir Giiloksiiz', Ahmet ilbay?,

Didem S$ahin Eroglu!, Emine Uslu Yurteri, Askin Ates', Tahsin Murat Turgay®, Giilay Kinikli*
*Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris:

Eozinofilik Granulomat6z Polianjiitis (EGPA), kronik rinosinusit, astim ve belirgin periferal eozinofili ile karakterize
multisistemik bir hastaliktir.! EGPA’da en sik tutulan organ akciger olup, bunun disinda kardiyovaskuler,
gastrointestinal, renal ve merkezi sistem dahil olmak tizere birgok sistemi etkiler. Hastalarin %40-60’inda c-ANCA
(+)'ligi gérilmekte olup, eozinofili karakteristik olmasina ragmen, hastalig spesifik tani testi yoktur.? Astim,
polindropati, sinusit, eozinofili 6ykusd ile koroner arterlerde tutulum olan c-ANCA (-) EGPA gelisen hastayi
sunuyoruz.

Olgu Sunumu:

74 yasinda erkek hasta, 10 yildir astim, 10 yil 6nce myokardial enfarktiis nedeni ile koroner anjiografi ile LAD’ye
stent implantasyonu yapilan, 7 yildir sinusit, 6 yildir eozinofili hikayesi olan hasta son 3 aydir gece terlemesi, son 6
ayda 14 kilo kaybi, her 2 ayak bilekleri ve distalinde eldiven ¢orap tarzi uyusma, son 2 aydir eforla nefes darlig
sikayetleri ile sikayetlerle kardiyoloji klinigine yatirildi. Fizik muayenede bilateral bazallerde ince ral disinda ek
patolojik bulgu saptanmadi.

Bakilan tetkiklerde kreatin:0,91 mg/dl ast:10 u/l alt:12 u/l alp:39 u/l ggt:6 u/l total/direk bilirubin:0.99/0.37 mg/dI
amilaz:51 u/l crp:5.1 mg/l sedim:119 mm/sa wbc:9.7 x109/I nétrofil:3.34 x109/I, lenfosit:3.26 x109/I,
eozinofil:3.56 x109/1, hg:11 g/dl mcv: 98.5 fl, platelet:242 x109/I, ferritin: 145 ng/mL, b12: 702 pg/mL, folik asit:
4.99 pg/mL, ANA, RF, Antifosfolipid antikorlar, HBsag, Anti Hbc Total (Anti Hbc IgG ve IgM), Anti Hbs, Anti-HCV,
Anti HIV, ENA paneli ile ANCA (c-ANCA ve p-ANCA alt gruplari dahil) negatifti.



Mevcut klinik bulgular 1siginda ¢ekilen toraks BT'de her iki ac parankiminde silik tarzda fokal buzlu cam dansiteleri,
bilateral 1 cm plevral eflizyon, bilateral alt loblarda plevraya uzanan fibroz cekintiler izlenmis olup EMG’de ise
kronik sensorimotor aksonal polinéropati ile uyumlu bulgular seklinde saptanmisti.

Hastaya kardiyoloji klinigince ¢ekilen ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu: %35-40 olup, ek patolojik bulguya
rastlanmamis olup, ¢cekilen kardiyak MRG’da global sistolik fonksiyonlarda azalma, subendokardiyal
kontrastlanma, lateral duvar akinetik, diger duvarlar hipokinetik olup EF: %22 olarak saptaninca, mevcut bulgular
sonucunda koroner anjiografi yapilmis ve KAG’da (i¢ damarda yaygin ektazi gorilmusta.

Mevcut bulgularla romatoloji, gogus hastaliklari, kardiyoloji ve noroloji tarafinca ortak konseyde goérusilen
hastada 6n planda eozinofilik granulomatéz vaskulit dislintildi. Hastaya metilprednizolon 1x40 mg (0.5
mg/kg/guin), siklofosfamid 500 mg iv (2 haftada 1, toplamda 6 kiir olacak sekilde) ile mesna 500 mg iv baslanmis
olup takibine romatoloji poliklinignde devam edilmektedir.

Sonug:

EGPA, kilo kaybi, myalji, artralji gibi konstitusyonel semptomlarin eslik ettigi, cilt tutulumu, pulmoner opasiteler,
kardiyomyopati, bébrek hastaligi, néropati ve gastrointestinal tutuluma yol acan hipereozinofili ile karakterize
multisistemik kiglik damarlari etkileyen vaskulittir. %40-60 hastada c-ANCA (+) gérilmekte olup, hastalik igin
spesifik biyomarker bulunmamaktadir. Ozellikle multisistemik tutulum gériilen ve diger tanilarin ekarte edilen
hastalarda, vaskulit 6n planda distintlmeli ve erken tani konulup hastaligin tedavi edilmesi ile gelisebilecek
komordititeler 6nlenip genel sagkalim artirilabilir.

Anahtar Kelimeler: EGPA, vaskulit, c-ANCA, eozinofili

Kaynaklar:

1. Sinico RA, Bottero P. Churg-Strauss angiitis. Best Pract Res Clin Rheumatol 2009; 23:355.

2. Jennette JC, Falk RJ, Bacon PA, et al. 2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference
Nomenclature of Vasculitides. Arthritis Rheum 2013; 65:1.

[PS-03]

PROSTATIZM BULGULARIYLA TANI ALAN ANCA iLiSKiLi VASKULIT

Selin Cebeci', Hiimeyra Rekali Sahin?, Mustafa Erdogan?, Serdal Ugurlu®

Yistanbul Universitesi Cerrahpasa-Cerrahapasa Tip Fakiiltesi Hastanesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

?jstanbul Basaksehir Cam ve Sakura Egitim Sehir Hastanesi, istanbul
3jstanbul Universitesi Cerrahpasa-Cerrahapasa Tip Fakiiltesi Hastanesi, Romatoloji Bilim Dal, istanbul

Olgu: Hashimoto tiroiditi ve post-renal kronik bobrek hasari disinda bilinen kronik hastalik 6ykisii olmayan 65
yasindaki erkek hastaya Ug yildan beri olan prostatizm bulgulari nedeniyle basvurdugu roloji kliniginde
transiretral prostat rezeksiyonu yapilmis. Gleason skoru 3+3 adenokarsinom gelmesi lizerine radikal
prostatektomi yapilip materyalin patolojik incelemesinde yaygin yliksek dereceli prostatik intraepitelyal neoplazi
disinda kii¢clik damarlarda fibrinoid nekroz, fokal granilom formasyonu olusturan iltihabi infiltrasyon ve
nekrotizan vaskdlitik degisiklikler saptanmasi tizerine sistemik vaskdlitik stireclerin degerlendirilmesi amaciyla
tarafimiza yonlendirilmis.

Bulgular: Sistemik sorgulamasinda allerji, astim, sindizit; isitme problemi; hemoptizi 6ykisii; néropatik yakinmalari
yoktu. Fizik muayenesi dogaldi. Son 3 ay icinde kreatinin degerlerinde progresif bir artis ve aktif idrar sedimenti
gozlenmesi tizerine nefrolojik olarak degerlendirildi. B6brek boyutlari ve parankim kalinlklari alt sinirda, parankim
ekojeniteleri ise artmisti. Renal dopplerinde bilateral renal arterde akim mevcut olup rezistivite indeksi normal
araliktayd. idrar kiiltiriinde ireme olmadi. Yirmi dort saatlik idrarda total protein 3,5 g/giin protein,
mikroalblmin 2,5 g/gindu. Hastaya, hizli ilerleyici glomerulonefrit 6n tanisiyla renal biyopsi yapildi. Romatolojik
belirteclerden MPO-ANCA: 35 IU/ml (N<12 IU/ml) olarak saptandi. C3, C4 ve anti-GBM dahil olmak tizere diger
belirtecleri negatifti. Cekilen toraks bilgisayar tomografisinde (BT) arkus aortada duvar kalinlasmasi ve akciger
parankiminde buzlu cam dansitesindeki opasiteler vaskailit ile uyumlu olarak degerlendirildi. Paranazal BT'de de
vaskdilit ile uyumlu tutulumlar mevcuttu. isitme testi, ince lif elektromiyografi géz ve kulak, burun, bogaz
muayenesi dogaldi. Renal biyopsi sonucu diffliz nekrotizan vaskiilit olarak sonuglanan hastaya ardisik 3 giin, 1



gram pulse steroid tedavisi uygulandi. Pulse steroid sonrasi kreatinin degerlerindeki artisin devam etmesi lizerine
plazmaferez, siklofosfamid ve rituksimab tedavilerine baslandi. Yedi seans plazmeferez, bir kurs rituksimab,
siklofosfamid ve idame metil-prednisolon tedavileri altinda kreatinin 4,09 mg/dl’den 2,5 mg/dI’'ye geriledi; 24
saatlik idrardaki total protein 1,9 g/giin’e diistii. Urolojik acidan yapilan multiparametrik manyetik rezonans (MR)
goriantilemesinde niiks lehine bulgu yoktu, post-operatif 3. ayinda bakilan prostat spesifik antijen (PSA): 0,047
olup remisyonda tedavisiz takip edilmesi 6nerildi.

Sonug: Vaka serileri ve post mortem analizler incelendiginde ANCA iliskili vaskdlitlerde prostat tutulumu %2,3-
%7,4 arasinda seyretmektedir. Literaturlerdeki vakalarin blyik bir kisminda C-ANCA pozitifligi belirtilmis olsa da
bir kisminda ANCA hakkinda bilgi verilmemistir. Cogunda, tani aninda PSA yiksekligi ve dijital rektal muayenede
noduler prostat yapisi nedeniyle malignite acisindan yiksek riskli kabul edilip biyopsiye gidilmistir. Biyopsi
sonucunda granilomatoz yapilar ve nekrotizan vaskdlitik bulgular gelmistir (1). Bizim vakamiz prostatta hem
yaygin ylksek dereceli prostatik intraepitelyal neoplazi hem de vaskiilitle uyumlu tutulumlarinin olmasi nedeniyle
digerlerinden ayrilmistir.

Kaynaklar:
1. Jorge A. Lamarche, Alfredo M. Peguero, Joaquin O. Rosario. Anti-MPO small-vessel vasculitis causing
prostatitis and nephritis. Clin Exp Nephrol (2007) 11:180-183

[PS-04]
Ates ile prezente olan vaskaiilit taklitcisi olgusu

ilyas Ercan Okatan?, Emre Selim?
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Farabi Hastanesi, i¢ Hastaliklari Romatoloji Bilim Dali, TRABZON
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Farabi Hastanesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, TRABZON
55 yas kadin hasta 15 yildir Romatoid Artrit (RA) tanisiyla dis merkezde takipli olup metotreksat 15 mg/hf
,kolsisin ve silfasalazin tedavileri almaktaymis. Batinda asit, yaygin 6dem ve pansitopeni gelismesi tzerine FTR
poliklinigine basvurusu olmus. ANA pozitifligi, C3-C4 distkligl, splenomegalisi olan hastada SLE distinilerek
5 glin 32 g IVIG, 120 mg metilprednizolon verilmis. Metilprednizolon 1x32 mg ile taburcu edilmis. 3 hafta
sonrasinda ayaklarda sislik, karinda sislik, yaygin ekimoz ve petesi ile acil servise basvuran hasta FTR bolim{
ile konsiilte edilmis. 3 glin 250 mg pulse steroid tekrar verilmis. Yaygin 6dem ve hipoalbuminemisi olan hasta
replasman tedavisi ve devir agisindan i¢ Hastaliklari bilim dali ile konsiilte edilmis. Sistemik sorgulamasinda
halsizlik, karinda ve ayaklarda sislik, goz ve agiz kurulugu, eklem agrilari oldugu 6grenilen hastanin hastanin
fizik muayenesinde batin bombe, acikligi yukari bakan matite, KC kot altinda 2 cm palpabl, dalak 3 cm
palpabl, traube kapali, bilateral alt ekstremitelerde ekimotik alanlar, PTO ++/++ tespit edildi. Laboratuvar
bulgular kreatinin 0.44 mg/dl, albtimin 20.4 g/L, ALT 26 U/L, AST 24 U/L, CRP 59 mg/L, lI6kosit 6620/ uL, Hb 10
g/dL, Plt 52.000/uL, lenfosit 540/uL, notrofil 5590/uL, Hematokrit 31, MCV 102 fL, ESH 74 mm/saat olarak
saptandi. Gorlintlilemede bakilan abdomen USG de karaciger boyutu 173 mm olcllmdistir. Dalak boyutu 200
mm Olctlmistir (hepatosplenomegali). Batinda perihepatik, perisplenik ve pelvik alanda en derin yerinde 110
mm ye ulasan anekoik serbest mayi izlendi. Abdomen BT de ise splenomegali, karaciger konturunda hafif
diizensizlik (kronik parankimal karaciger hastalig1?), portal hipertansiyon, batinda yaygin asit saptandi.Kronik
parankimal karaciger hastaligi acisindan bakilan parasentez sivi 6rneginde SAAG 1,66 olarak raporlandi
hastada portal hipertansif asit dlistinaldd.
Schirmer testi 3mm saptanan hastanin 4 sene 6nce sol parotis bezinde sislik olmasi lizerine biyopsi yapilmis
benign olarak raporlanmis. Hastanin bakilan ANA'sI benekli paternde 1/320-1/1000, Anti-dsDNA negatif, SS-A
+3, SS-B +2 ve Ro-52 +3 olarak saptanmasi lizerine hastada Primer Sjogren Sendromu tanisi distnalda.
Takibinde diz agrisi olup hemen sonrasinda spot 38 derece atesi ¢cikan hastanin kan kiltiir rneginde Staf.
aureus Uiremesi olunca EKO ve TEE yapildi abse, vejetasyon izlenmedi. Konjonktival hemoraji, roth spot varlgi
ve romatoid faktdr pozitifligi olan hastada infektif Endokardit diisiiniilerek uygun antibiyoterapisi verildi.

PSS, pozitif ANA veya pozitif RF varligina bagh olarak siklikla SLE veya RA olarak yanls tani alabilir. iE’nin

hem klinik hem laboratuvar bulgulari ile vaskiiliti taklit edebilecegi akilda tutulmalidir.

[PS-05]



Behcget Hastasinda Endovaskiiler Coil Sonrasi Gelisen Pulmoner Arter-Trakea Fustll
Mert Oztas® Serdal Ugurlu®

1- Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Romatoloji, istanbul, Tiirkiye
Behget hastaligi tanisi olan 38 yasinda erkek hasta acil servise spontan metalik tel ekspektorasyonu ile basvurdu.
Oykiisiinde, sol popliteal ven trombozuna ek olarak hasta tekrarlayan oral aftdz iilser ve papiilopiistiiler lezyonlar
tarif etmekte. Acil basvurusundan bir yil dnce masif hemoptizisi dykusi olan olgunun bilgisayarli tomografisinde
(BT) sol pulmoner arter anevrizmasi (PAA) oldugu gorilmus. Sol PAA endovaskiler coil ile embolizasyonu
yapildiktan sonra olgu Behget hastaligi sliphesiyle romatoloji Ginitemize sevk edildi. Behget hastaligi tanisi konulan
hastaya remisyon indiiksiyonu icin pulse siklofosfamid ve prednizolon verildi. imminsupresif tedaviye
baslandiktan iki ay sonra hasta yukarida belirtilen sikayetlerle basvurdu. Gégis rontgeni (Sekil 1a) ve BT'si (Sekil
1b) trakeaya sol PAA'dan fistile olan coil materyali izlendi. Hastaya sol alt lobektomi ve koil ile birlikte PAA
eksizyonu yapildi. Postoperatif komplikasyon olmadi ve ameliyattan iki ay sonra pulse siklofosfamid glivenli bir
sekilde yeniden baslatildi.

Tartisma

Behcet hastaliginda PAA'larin tedavisinde temel tedavi yaklasimi immiinosupresifler olsa da kanama veya masif
hemoptizi riski yiksek hastalarda embolizasyon gerekebilir. Masif hemoptizili Behcet hastalarinda tarif edilen
medikal tedaviye ek olarak cesitli endovaskiiler yaklasimlar (siyanoakrilat yapistirici, Amplatzer vaskiler tikag).
Ancak bu yaklasimlara bagli ek cerrahi gerektiren komplikasyonlar da tanimlanmistir

[PS-06]

Behget Sendromunun Vaskiiler Tutulumunda infliksimab Tedavisi

Giilen Hatemi®, Nur Beyza Tiikek?, Sinem Nihal Esatoglu?, Yesim Ozgiiler?, Melike Melikoglu?, Elif Buse Caliskan?,
Serdal Ugurlu?, izzet Fresko?, Sebahattin Yurdakul®, Hasan Yazici, Vedat Hamuryudan*

Yistanbul Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali,
istanbul

?jstanbul Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul

AMAC:

Behcet sendromunda (BS) vaskdiler tutulum mortalite ve morbiditenin 6nemli bir nedenidir. infliksimab (IFX)
BS’nun bitin tutulumlarinda etkili bir tedavi olmakla birlikte vaskuler tutulumdaki etkinligine dair veriler oldukca
kisithidir. Klinigimizde vaskdler tutulum nedeniyle IFX baslanan hastalarda ilacin etkinligini ve glvenliligini
arastirmayi amacladik.

YONTEM:
2004-2021 yillari arasinda IFX kullanan BS hastalarinin dosyalari retrospektif olarak taranarak aralarinda vaskiiler



tutulum nedeniyle baslanmis olanlar belirlendi. Demografik ve klinik 6zellikler, vaskiler tutulum tipi, 6ncesinde ve
beraberinde kullandiklariilaglar, IFX kullanim siiresi, niiks, kesilme nedenleri ve klinik seyir kaydedildi.

BULGULAR:

127 hastada (102 erkek, ortalama yas 40 * 9 yil) vaskiiler tutulum nedeniyle IFX tedavisi baslanmisti. IFX tedavisini
endike kilan vaskiler tutulumun tipleri, IFX 6ncesi kullanilan ilaglar ve tedavi sonuglari Tablo 1-2’de belirtilmistir.
24 hastada IFX tedavisi baslandiginda birden ¢ok farkli damarda tutulum vardi. 6’sinda goz, 3’iinde parankimal
santral sinir sistemi, 2’sinde gastrointestinal tutulum, 2’sinde eklem tutulumu olmak (izere 13 hastada
beraberinde baska bir major organ tutulumu mevcuttu. Yikleme dozunu takriben IFX doz ve sikligl 4 hasta disinda
hepsinde 5 mg/kg 6-8 haftada birdi. 29’unda intraven6z metilprednizolon (1 gr/3 glin) olmak Gizere induksiyon
tedavisi sirasinda 111 hasta glukokortikoid almisti. Ek olarak 74 hasta azatiopurin, 14 hasta siklofosfamid ve 8'i
mikofenolat mofetil kullanmisti.

Ortanca 24 ay (CAA:10-40) takip sliresi sonunda 78 (%61) hastada niiks gbzlenmedi ve bu hastalarin 22
(%17)’sinde IFX tedavisi kesilebildi. IFX tedavisi 13 hastada yan etkiler nedeniyle kesilmis olup bu yan etkiler 5
hastada inflizyon reaksiyonu ve 1’er hastada tlberkiloz, yaygin zona, akciger adenokarsinomu, fibromiksoid
sarkom, sol kalp yetmezligi, sistemik lupus eritematozus, kostokondrit ve palmoplantar pustiilozis idi. Takip
sonunda 6len 4 hastanin 6lim nedenleri akciger adenokarsinomu (n=1), sepsis (n=1) ve pulmoner hipertansiyona
bagl sag kalp yetmezligi (n=2) idi.

SONUC:

infliksimabin immunsiipresiflere ve glukokortikoidlere refrakter vaskiiler tutulumu olan BS hastalarinda dahi etkin
bir tedavi oldugu gorilmistiir. Hastalarin %61’inde takip siiresince niiks izlenmemis ve %10’unda yan etkilere
bagli olarak tedavi sonlandiriimistir.

Anahtar Kelimeler: Behcet sendromu, infliksimab, vaskiler tutulum

Tablo 1. infliksimab tedavisini endike kilan vaskiiler tutulumun tipleri ve éncesinde kullanilmis olan ilaglar

Venoz tutulum (n=74)

Alt ekstremite DVT (n=24),

Arteriyel tutulum (n=53)

infliksimab tedavisini
endike kilan vaskiiler
tutulumun tipi

ilk basamakta infliksimab
kullanimi

Onceki tedaviler

Siklofosfamid (CYC)

interferon-alfa
Azatiopurin
Mikofenolat mofetil

Siklosporin-A

Pulmoner arter anevrizmasi ve/veya
trombozu (n=37),

Periferik arter anevrizmasi veya
trombozu (n=8)

Koroner arter trombozu (n=4)

Aort anevrizmasli (n=4)

6(11)

44 (83) (31 siklofosfamid tedavisine
refrakter; 13 siklofosfamid sonrasi
idame tedavi icin)

1

31 (58)
1
6(11)

Tablo 2. Takip sonunda infliksimab tedavisinin sonuglari

Dural sinis trombozu (n=14),
Vena cava superior ve/veya
inferior trombozu (n=14),
Venoz ulser (n=13),
Budd-Chiari Sendromu (n=4)
Superfisiyal tromboflebit (n=3)
intrakardiyak tromboz (n=2)

22 (30)

16 (22) (12 CYC tedavisine
refrakter, 4 CYC sonrasi idame
tedavisi igin)

27 (36)
58 (78)
7(9)

16 (22)



Arteriyel tutulum Veno6z tutulum Damar tutulumu

nedeniyle IFX nedeniyle IFX nedeniyle IFX
kullanan hastalar kullanan hastalar kullanan tiim
(n=53) (n=74) hastalar (n=127)f

Vaskiiler niiks yasamayan, n 34 (64) 44 (59) 78 (61)

(%)

Halen IFX kullanan, n (%) 25 (47) 34 (46) 59 (46)

Remisyon nedeniyle tedavisi

kesilen, n (%) 6(11) 16 (22) 22 (17)

Yan etki nedeniyle tedavisi

kesilen, n (%) 5(9) 8(11) 13 (10)

Primer etkisizlik nedeniyle

kesilen, n (%) 4(8) 79) 1109)

Sekonder etkisizlik nedeniyle

kesilen, n (%) 1 1 2(2)

Hasta uyumsuzlugu nedeniyle

tedavisi kesilen, n (%) 4(8) 6(8) 10(8)

Diger nedenlerle kesilen, n

(%)0 1 8(11) 9(7)

Oliim, n (%) 2* (4) 2(3) 4* (3)

# infliksimab tedavisi kesilen 68 hastanin 13’iine ikinci kez infliksimab baslandi. 4’ii sirasiyla 5, 31, 32, 38 aydir
halen kullanmaktayken 9’unda yan etki (n=5), remisyon (n=2) ve hasta uyumsuzlugu (n=2) nedeniyle tekrar kesildi.

0 Diger nedenler ise cerrahi operasyona hazirlik (n=2), pandemi sirasinda sik inflizyona gelmek istememe (n=2),
gebelik (n=1), gebelik istegi (n=1), saglik sigortasinin olmamasi (n=1), hapis cezasi (n=1) ve éliimdii (n=1).

* Pulmoner arter trombozuna badli pulmoner hipertansiyonu olan hasta infliksimab kullanmaktayken sag kalp
yetmezligi sebebiyle vefat etti. Diger 3 hastada éncesinde infliksimab kesilmisti.

[PS-07]

Pfizer-BioNTech BTN162b2 mRNA COVID-19 asisi sonrasi gelisen biilyiik damar vaskiiliti

Erdem Bektas
Girig

Bliylik damar vaskdlitleri 6zellikle aort ve dallarini etkileyen, tutulan organ sistemine gore degisken oranlarda
mortalite ve morbidite ile seyreden hastaliklardir. Bliyik damar vaskiilitlerinin en sik sebebi dev hiicreli arterit ve
Takayasu arteritidir. Genellikle ates, kilo kaybi, halsizlik gibi konstitlisyonel semptomlar ve akut faz reaktanlarinda
yikseklik yaninda tutulan organ sistemi ile alakali belirti ve bulgu verirler. Vaskiilit etyopatogenezinde ¢esitli
tetikleyici faktorler ortaya konulmustur (1). Biz de Pfizer-BioNTech BTN162b2 mRNA COVIiD- 19 asisi sonrasi
gelisen blylk damar vaskiliti vakasini sunmayi amacladik.

Vaka



48 yasinda vitiligo disinda bilinen hastalik 6ykiisi olmayan kadin hasta yaklasik 2 aydir olan sirt ve gogis agrisi
sikayetine eklenen kilo kaybi, halsizlik ve ates sikayeti ile tarafimiza basvurdu. Hastanin anamnezinden omuz-kalga
kaslarinda gtigstizlik, cene kladikasyosu, yeni baslayan bas agrisi, gorme bozuklugu olmadigi ve sikayet
baslangicindan 2 hafta dnce ilk doz BTN162b2 mRNA asisi oldugu ve bu dozdan 2 ay sonra 2. doz asisini oldugu
ogrenildi. Hastanin TA sag kol 140/100 mmHg sol kol 150/110 mmHg, atesi 37.6, nabiz 89/dk, oda havasinda
oksijen saturasyonu 98 olarak saptandi. Fizik muayenede bilateral periferik nabizlar palpabldi, boyun sag tarafinda

hafif Gfliriim disinda patolojik bir 6zellik saptanmadi. Tam kan sayiminda WBC 8200/mm3, Notrofil 4400/mm3,

Lenfosit 2900/mm3, Hb 10.4 gr/dL, Trombosit 595000/mm3 olarak saptandi. Hastanin yapilan biyokimyasal
tetkiklerinde renal fonksiyon testleri ve karaciger fonksiyon testleri normal olarak bulundu, CRP 137 mg/dL (0-5)
ve eritrosit sedimentasyon hizi 80 mm/saat olarak ylksek saptandi. O donemde yapilan Sars-Cov-2 PCR negatif
olarak sonuglandi. Yapilan serolojik tetkiklerinde ANA, PR3-ANCA, MPO-ANCA, Anti- CCP, ENA paneli, AFS
antikorlari negatif saptandi. Bunun tizerine yapilan IV kontrasth boyun, toraks, batin BT de inen aorta duvarinda 5
mm kalinhga ulasan diffuz hipodens kalinlik artisi, abdominal aort duvarinda en genis yerinde 6.5 mm ye ulasan
diffiiz kalinlasma saptandi, tanimlanan duvar kalinlik artisi her iki renal arter orifisi, SMA ve iIMA orifisini icine
almaktaydi. Vaskiilit 6n tanisi ile cekilen PET-BT de boyunda bilateral common carotid arterlerde, bilateral
subklavian ve aksiller arterlerde, brakiosefalik arterde diffiiz tarzda, arkus aortada, ¢ikan

aortada ve inen torasik aorta boyunca diffiiz tarzda yer yer belirgin fokal FDG tutulumlarinin eslik ettigi,
abdominal aortaya uzanim gosteren, abdominal aorta diizeyinde en yogun sirkiiler FDG tutulumunun izlendigi ve
aortik bifurkasyon seviyesine devam eden diffiiz tarzda artis FDG tutulumlari izlendi ve bilateral common iliak
arterlerde diffiiz tarzda, sol iliak bifurkasyon diizeyinde fokal artmis FDG tutulumu saptandi (SUDmax 4.0).
Hastaya semptomlari, akut faz reaktani yiksekligi ve gérintileme sonuglariyla biyik damar vaskdliti tanisi
koyuldu. Hastanin yakin zamanda BTN162b2 mRNA asisi yaptirmasi g6z énlinde bulunduruldugunda biiyik damar
vaskdlitinin asl iliskili oldugu distnaldi, kortikosteroid ve metotreksat tedavisi baslandi.

Tartisma

Blylik damar vaskdilitlerinin etyopatogenezinde bazi ¢cevresel ve infeksiydz ajanlardan stiphelenilmistir. Bunun
yaninda bu hastaliklara karsi HLA ve non-HLA lokuslarinda genetik yatkinlik saptanmistir (2). Gliniimizde, Sars-
Cov-2 enfeksiyonu ve asilariyla ilgili birgok yan etki ortaya konulmustur (3). Sars-Cov-2 enfeksiyonu ile
iliskilendirilen Kawasaki hastaligl, cilt, santral sinir sistemi, akciger ve gastrointestinal sistem tutulumu ile seyreder
kiiclik ve orta capl damar vaskailitleri, retinal vaskilit bildirilmistir (4). Sars-Cov-2 asilart ile iliskilendirilen bliytk
damar vaskailiti, I6kositoklastik vaskulit, ANCA iliskili vaskilit, renal vaskiilit, IgA vaskiiliti reaktivasyonu, Henoch-
Schonlein purpurasi, kiiciik damar vaskiiliti gibi vakalar literatlirde mevcuttur (5). Bizim vakamiz semptomlarin
baslangicindan 2 hafta dnce ilk doz BTN162b2 mRNA asisi olmak (izere tani dncesinde 2 doz asi yaptirmis. Asi
sonrasi blylik damar vaskdiliti tanisi alan hastamizin vaskiler patolojisini tetikleyen faktor olarak asi stipheli olarak
gorllmustiir. Her ne kadar asi sonrasi vaskiilit patogenezi net olmasa da bu vakada oldugu gibi asi predispozan
faktor olarak goz onilinde bulundurulmalidir.

1 Ralli M, Campo F, Angeletti D, et al. Pathophysiology and therapy of systemic vasculitides. EXCLI J. 2020;19:817-
854. Published 2020 Jun 18. doi:10.17179/excli2020-1512

2 Watts RA, Robson J. Introduction, epidemiology and classification of vasculitis. Best Pract Res Clin Rheumatol.
2018;32(1):3-20. doi:10.1016/j.berh.2018.10.003

Barda N, Dagan N, Ben-Shlomo Y, et al. Safety of the BNT162b2 mRNA Covid-19 Vaccine in a Nationwide

Setting. N Engl J Med. 2021;385(12):1078-1090. doi:10.1056/NEJM0a2110475



4 Ramos-Casals, M., Brito-Zerdn, P. & Mariette, X. Systemic and organ-specific immune-related manifestations
of COVID-19. Nat Rev Rheumatol 17, 315-332 (2021). https://doi.org/10.1038/s41584-021-00608-z

5 Gilio M, De Stefano G. Large-vessel vasculitis following the Pfizer-BioNTech COVID-19 vaccine [published online

ahead of print, 2022 Jan 24]. Intern Emerg Med. 2022;1-3. do0i:10.1007/s11739-021-02908-4

[PS-08]
COVID-19 ASI SONRASI ANCA iLiSKiLi VASKULIT
Ayse Ozdede, Sabriye Giiner, Yesim Ozgiiler

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakdiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Anabilim Dali,
istanbul, Tiirkiye

Amag

COVID 19 hastaligi ortaya c¢iktigindan itibaren diinyayi etkisi altina aldi ve hastaligi kontrol altina almak icin
gelistirilen asinin gtivenilirligi 6nemli konulardan biridir. BioNTech COVID-19 asisi sonrasi literattirde bildirilmis
vakalar nedenli bu konuda dikkatli olunmalidir.

Olgu

45 yasinda erkek, on yillik astim hastaligi olan hastanin 20.06.21 de 1.doz biontech asisindan sonra ates, tisiime,
ayaklarda agri, uyusma, his ve glic kaybi, alt ekstremitede nekrotik dokiintller nedeniyle noroloji klinigine
basvuruyor. Yapilan FM’de her iki alt ekstremitede nekrotik cilt lezyonlari, kas gliclinde asimetrik ve farkli
derecelerde kayip, reflekslerde ve duyu hissinde azalma saptaniyor. Laboratuarda eozinofil: 4300 agirlikli
|6kositoz, ESH:79 mm/saat, CRP:113 mg/L, protein elektroforezinde: %32 poliklonal gammopati, kr: 3.4, MPO-
ANCA: 300, TiT: ++ protein, 24 saatlik idrar total protein: 1071 mg/giin. Yapilan EMG’de asimetrik subakut
dénemde, agir diizeyde, sensorimotor, aksonal polinéropati saptaniyor. Paranazal sinlis BT: Pansinuzit ve
sinonazal polipozis. Cilt biyopsisinde: Kliclik damarlari tutan nekrozitan vaskdilit. 3 glin 1 gr pulse steroid baslandi,
takibinde siklofosfamid ve rituximab tedavisi uygulandi.

Sonug

En basindan beri Uist solunum yolu ve akciger tutulumu olan sinirli ANCA iliskili vaskulit olup BioNTech COVID-19
asisi sonrasl mi alevlendi, yoksa de nova bir vaskulit tablosu ile mi ugrasildigina dikkat cekmek amaci ile bu vakayi
bildirmeyi amacladik.

Anahtar Kelimeler: ANCA, Covid-19, Vaskulit

[PS-09]
Sinovac-CoronaVac Sonrasi De Novo ANCA iliskili Vaskulit

Sabriye Giiner,Ayse Ozdede, Serdal Ugurlu
istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakdiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Anabilim Dali,

istanbul, Tiirkiye

Amag:
Pandemi ile birlikte covid 19 asisinin indiikledigi dlistinlilen romatolojik hastaliklar vaka bildirimi seklinde nadir de
olsa bildirilmis olup 6zellikle mRNA COVID-19 asisinin tetikledigi de ANCA iliskili vaskulit bildirilmis olup Sinovac-



CoronaVac asisi ile ilgili veriler sinirliydi. Amacimiz Sinovac-CoronaVac asisi sonrasi de novo vaskulit olaylara ilgi
cekmekti.

Olgu:

33 yasinda erkek hasta, bir haftadir olan nefes bile aldirmayacak siddette karin agrisi sikayeti ile basvuruyor.Karin
agrisina ates, bulanti-kusma, ishal eslik etmiyor. Ciddi istahsizlik nedeniyle bir haftada (g kilo kaybi olmus. Cekilen
BT'de ileal anslarda kalinlk saptaniyor ve diagnositk laparoskopi sonucunda duodenum ikinci kita ve jejunum 30
cm’lik segmentte hafif dilatasyon, enflame gériiniim ve mezenter pannikulit saptaniyor. Ust gis endoskopisi
yapiliyor, jejenumda yaygin Ulserler, 3-4 mm coin Ulserler saptanmis, biyopsi aliniyor. Biyopsi sonucu orta dereceli
aktif enterit, villus boylari diizenli, lamina propriada belirgin eozinofil artisi, kriptit, kript abseleri,asiner metaplazi
saptaniyor, granulom saptanmiyor.Takibinde yaygin eklem agrilari, tisime, titreme, ciddi kas agrilari, her iki gbzde
kizariklik gelismesi lizerine romatoloji poliklinigine yonlendiriliyor. Romatolojik sorgulamasinda:1-2 yildir ara ara
diz, topuk, kalca agrilari mevcut. Yilda 1-2 kez oral aft 6yklisii mevcut, genital aft dykisi yok. Bilinen sistemik bir
hasthgi yok. 03.08.21 ve 06.09.21’de Sinovac-CoronaVac asisi olmus.Nisan 2021 de Covid-19 enfeksiyonu gegirmis.
FM’de: GD iyi, biling acik, bilateral gézde kizarik, sulanma, sklerit?, iridosiklit?sag ayak bileginde kizariklik, yaygin
eklemlerde artralji ve takibinde her iki diz alti basmakla solmayan dokiintileri olusuyor. Lab’da wbc:8.200
hgb:13.1 plt:338.000 neu:7200 lenf:500 eoz:100, CRP:129, ferritin:344, tit: dansite:1030, 2+ protein sedimenti:30
|6kosit, bol eritrosit, RF:120, CCP:- ANA:1/160+, C3-C4 normalSS-A:26 SS-B:78 PR3-ANCA:300 MPO-ANCA:- Anti-ds
DNA-12.7. Cekilen kruris MR’da kruris posterior kompartmanda fleksor grubu kas liflerinde sinyal artisi, minimal
perifasyal 6dem (myozit?)saptandi. 3 gin 1gr pulse IVMP takibinde 1mg/kg/guin oral prednisolon ve mikofenolat
mofetil 500 mg 2*2 ve rituksimab 1gr iki hafta ara ile planlandi.

Sonug:
COVID 19 enfeksiyonu sonrasi iki doz Sinovac-CoronaVac asisi da olan hastanin muhtemelen indiikledigi
enflamasyona sekonder vaskulitin de ¢cok da yadsinmamasina ilgi cekmek amaciyla bu olguyu bildiriyoruz.

Anahtar Kelimeler: anca, covid 19, sklerit

[PS-10]

INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI iLE PREZENTE OLAN ANCA iLiSKiLi VASKULIT OLGUSU

Basak Ecem Bircan , Nigar Rustamli , Ayse Ozdede , Sinem Nihal Esatoglu , Melike Melikoglu , izzet Fresko
Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali Romatoloji Bilim Dali,
Istanbul

GIRIS: interstisyel akciger hastaligi (IAH) ve anti-nétrofil sitoplazmik antikor (ANCA) iliskili vaskiilit (AAV) arasindaki
iliski son yillarda giderek daha da yaygin bir sekilde rapor edilmektedir. Bu iliskili 6zellikle mikroskobik polianjiit
(MPA) hastalarinda daha sik bildirilmektedir. Diger yandan, bazi ILD’li hastalar MPO-ANCA pozitifligi ile
basvurabilmekte ve bu hastalarda ekstrapulmoner manifestasyonlar gérilmeyebilmektedir.

OLGU:

61 yasinda erkek hasta 6 aydir efor dispnesi sebebi ile dis merkezde c¢ekilen toraks bilgisayarli tomografisinde (BT)
interstisyel akciger hastaligi (IAH) ve Anti—SSA pozitifligi saptanmasi lizerine tarafimiza Sjégren sendromu iliskili
IAH 6n tanisi ile yonlendirildi. Fizik muayenesinde akcigerde bilateral krepitan raller, sagda daha belirgin olmak
Gzere solunum seslerinde azalma disinda patolojik bulgu saptanmadi. Tetkiklerinde C- reaktif protein (CRP): 62
mg/L , sedimentasyon : 97 mm/h , hemograminda normositer anemisi ve trombositozu mevcuttu. Bazal
kreatinini 0,8 mg/dl olan hastanin yatisinda gorilen kreatinin: 1,47 mg/dl olup tam idrar tetkikinde proteinuri,
mikroskobik hematuiri ve aktif idrar sedimenti mevcuttu. 24 saatlik idrarda total protein: 844 miligram/guin olarak



saptandi. Cekilen yiiksek rezollsyonlu bilgisayarli tomografide her iki akcigerde biyigi 3 cm’yi bulan multiple
kistleri, bilateral akciger bazalinde retikller dansite, buzlu camlar ve fibrozise bagli traksiyon bronsektazileri
mevcuttu. (Sekil 1-2) G6gus hastaliklari ve radyoloji tarafindan, hastanin akciger tutulumu, Anti SSA pozitifligi de
oldugu icin, Sjégren sendromu ile iliskili lenfositik interstisiyel pnémoni olarak degerlendirildi.

isitmede azalma tarifleyen hastanin odyometri testinde bilateral iletim tipi isitme kaybi saptandi. Paranazal siniis
BT ve elektromiyografisinde patoloji saptanmadi. G6z muayenesinde sag gdzde gecirilmis 6n liveite bagh sekel
bulgulari saptandi.

ILD ve yeni gelisen bobrek yetmezligi oldugu icin istenen ANCA testlerinde MPO ANCA: 202 lu/ml saptandi ve
renal biyopsi yapildi. Renal biyopsi pauci-immun kresenterik glomerulonefrit ile uyumlu idi.

Hastaya 3 glin 1 gram metilprednizolon ve rituksimab 1 gr baslandi. Prednizolon 40 mg/giin ve mikofenolat
mofetil 2 gram/ glin ile tedavisine devam edildi.

Tedavinin ikinci ayinda kreatinin: 0,9 mg/dl, Sedimentasyon : 10 mm/ h, crp: 0,85 mg/L, 24 saatlik idrarda total
proteini : 180 mg/giin ve MPO ANCA kontrolii: 9,87 lu/ ml olup hastalik aktivasyonunun belirgin geriledigi gérildu.
SONUC:

ANCA iliskili vaskilitlerde akciger tutulumu sik gortilmektedir. Klinik bulgulari arasinda semptomatik veya
asemptomatik noddller, pulmoner infiltratlar, plevrit, plevral efflizyonlar, alveolar hemoraji, alveolit, pulmoner
fibrozis ve pulmoner hipertansiyon yer almaktadir. ANCA iliskili vasklit ve IAH birlikteligi son yillarda daha da
yaygin rapor edilmekte ve bu birliktelik daha sik olarak MPO ANCA pozitif vakalarda bildirilmektedir. Biz burada
akciger disi bulgulari olmadan iAH ile prezente olan ve sonrasinda renal tutulumun eklendigi bir MPA olgusunu
sunarak iAH ayirici tanisinda MPA’nin da yer almasi gerektiginin altini cizmek istedik.

Sekil-1

Sekil-2

[PS-11]

Coklu Biyolojik Tedavi Sonrasi Romatoid Artrite Eslik Eden Miliyer Tiiberkiiloz ve Pott Apsesi Olgusu
Seda Kutlug Agackiran®, Fatma Alibaz Oner!, Mehmet Pamir Atagiindiiz!, Giizide Nevsun inang?, Haner
Direskeneli’

!Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali




Giris: Romatolojik hastaliklarda immunsupresif tedavi alan hastalarda firsatgi enfeksiyonlar sik goriilmektedir.
Bu bildiride, coklu immunsupresif tedavi sonrasi gelisen bir tiiberkiiloz vakasi sunulmustur.

Vaka Sunumu: 56 yasinda erkek hasta,diyabet,hipertansiyon,KOAH ve 1990 yilindan beri seropozitif romatoid
artrit tanili hasta,Subat 2018’de baslayan kilo kaybi ve sirt agrisi nedeniyle poliklinigimize basvurdu.Oncesinde
sulfasalazin(1990-2006)metotreksat(2006-2008,karaciger enzim yliksekligi nedeniyle kesilmis)ile takip edilen
hastanin tedavisine 2007'de 6nce infiliksimab(2007-2008,hasta fayda gormemis),sonrasinda etanersept(2008-
2015),tofasinitib(2016,ylizde dokinti sikayeti nedeniyle kesilmis),tosilizumab(2016-2017,hasta fayda
gormemis)eklenmis.Glincel tedavisi leflunomid(2009) ve sertolizumab(Mart 2017) ile devam edilen hastada
etyoloji arastirmasi icin yapilan Ust-alt GIS endoskopide patoloji saptanmamis.Yakinmalarina gece terlemesi ve
ates eklenen hasta dis merkez basvurusunda kolestatik karaciger enzim yuksekligi tzerine cekilen batin
MR/MRCP'de safra kese duvar kalinligi artmis,safra yollari normal .Akut kolesistit tanisiyla semptomatik
tedavisinin ardindan taburculugu ardindan sikayetleri artan hasta 29.6.18’de servise yatirildi.Tetkiklerinde
hemogram ve renal fonksiyonlar,total/direkt bilirubin,koagtlasyon paneli,amilaz,lipaz normal,AST/ALT 49/64
IU/L,ALP/GGT 301/232 IU/L,LDH 277 IU/L,total protein/albumin:6.5/3.4 mg/d|l,CRP 85,ESR 38 mm/sa,prokalsitonin
negatif saptandi.1.7.18’de 39°C ates olmasi lzerine gonderilen kan ve idrar kiltirlerinde Gireme olmadi.Abdomen
BT’de safra kesesinde slipheli tas gbriinimu saptanmasi nedeniyle batin MR/MRCP'si tekrarlanan ve akut patoloji
bulunmayan hastanin karaciger enzim yuksekligine yonelik gonderilen tetkiklerinde 6zellik saptanmadi.Toraks
BT'de her iki akcigerde milimetrik noddller ve mediastende en biyligi 13 mm’lik lenf nodlari olan hastada miliyer
tlberkiiloz diisinildi.Quantiferon pozitif,idrar ARB'si negatif,PPD'si19 mm saptandi.4.7.18'de bronkoskopi
yapilan hastada bronkoalveolar lavajda TBC PCR pozitif, ARB negatif tespit edildi. Ayni giin atesinin tekrarlamasi
Gzerine kultarleri yenilenen hastada Gireme saptanmadi.Spinal MR’da T7-8'deki kontrast tutulumu ve
dejenerasyon Pott apsesi ile uyumlu degerlendirilen hastaya 5.7.18’de izoniazid 1*300 mg,rifampisin 1*600
mg,etambutol 3*500 mg ve pirizinamid 2*1000 mg baslandi.Sirt agrisi devam eden hasta algolojiye danisilarak
tedavisine tramadol 3*50 mg,parasetamol+kodein fosfat+kafein 3*1 tablet ve pregabalin 2*75 mg eklendi ve
stabilizasyon amacli torakolomber celik balenli korse 6nerildi.Hastanin takip ve tedavisi klinigimizde devam
etmektedir.

Sonug: Sonug olarak ¢oklu anti-TNF tedavi lilkemizde tiiberkiiloz riskini arttirmaktadir. Olgumuzda sertolizumab
tedavisinin henliz 3. ayinda saptanan tiiberkiiloz patogenezinde 6nceki anti-TNF tedavilerinin de roli olabilir.

Keywords : romatoid artrit,miliyer tiberkiloz,pott apsesi
Resimler :

Baslik: Toraks BT'de miliyer tiberkiloz gorlintlsi ve sagittal yag baskili T1+C spinal MR'da spondilodiskit ve spinal
apse
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MEFV Ekson 10 Mutasyonu Taslyan Hastada immiinoglobulin A Vaskiiliti Olgu Sunumu
Oznur Sadioglu Cagdas', Duygu Temiz Karadag®, Ayten Yazici®, Ayse Cefle?

IKocaeli Universitesi, Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklar1 AD, Romatoloji Bilim Dali, Kocaeli

immiinoglobulin A (IgA) vaskiiliti, deri, bobrek, eklemler ve gastrointestinal sistemi tutan sistemik bir kiigiik damar
vaskdlitidir. Ailesel Akdeniz atesi (AAA), periyodik ates, peritonit, plorit veya artrit ile karakterize en yaygin
otoinflamatuar hastaliktir. FMF'nin vaskiilit, 6zellikle kiicik ve orta damar vaskiiliti ile birlikte olabilecegi iyi
bilinmektedir. Burada IgA vaskiiliti tanisi alan ayni zamanda FMF gen mutasyonu tasiyan hasta paylasiimistir.

19 yasinda bilinen kronik hastalik 6ykisii olmayan erkek hasta, 3 hafta 6nce biontech asisi olmus. Asidan 2 giin
sonra ates yliksekligi ve miyalji sikayeti olmasi (izerine nonsteroid anti inflamatuar ilag kullanmis. Ardindan
hastanin her 2 bacak ve ayak bileklerinde yaygin purpurik dokiintileri ve karin agrisi baslamis. Yapilan batin BT ve
endoskopik incelemelerde ihmli hepatomegali, kolelitiazis, rektumda anjioektazi odaklari, bulbus ve postbulber
bolge mukozasinda multipl hipervaskiiler odaklar goriildi. MR anjiografide belirgin damar tutulumu yoktu.
Hastanin karaciger fonksiyon testlerinde ylkseklik vardi. ANA, ANCA, anti-MPO, anti-PR3, AMA, ASMA, anti-LKM,
hepatit serolojisi testleri negatifti. Hematurisi olan hastanin 24 saatlik idrarinda protein miktari 170 mg/giin olarak
bulundu. Kabul etmedigi icin cilt biyopsisi alinamayan hastaya IgA vaskiilit 6n tanisiyla 0,5 mg/kg dozunda
metilprednizolon baslandi. Klinik olarak FMF bulgusu tarif etmeyen hastanin aile hikayesinde FMF 6ykiisii olmasi
nedeni ile istenen genetik analizinde M694V heterozigot olarak bulundu. Steroid tedavisi sonrasi KCFT
degerlerinde gerileme olan hastaya uzun etkili tedavi olarak azatioprin, FMF icin de kolsisin kademeli olarak
eklendi; steroid dozu 4 mg’a kadar disuldi. Hasta mevcut tedavisiyle asemptomatik olarak poliklinigimizde takip
edilmektedir.

FMF sikhgi yliksek olan tlkemizde IgA vaskiiliti saptanan hastalarda FMF anamnezinin dikkatlice alinmasi ve
gerekirse genetik tetkik istenerek FMF mutasyonunun arastiriimasi 6nemlidir. IgA vaskdliti hastalarinda AAA
varligindan sliphelenmek, hastaligin daha erken fark edilmesi ve tedavinin daha erken baslanmasiyla amiloidoz
gibi 6limcul komplikasyonlarin 6niine gecilmesinde 6nemli olacaktir.
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PAREZI iLE BASVURAN HASTA

Dr. Murat Tasgl

Bolu Abant izzet Baysal Egitim ve Arastirma Hastanesi Romatoloji Klinigi

Giris: Romatolojik hastaliklarin ilk prezantasyonu norolojik patolojiler ile olabilir. Vaskdilitler, damar tutulumu ve
norolojik tutulumun birlikte gorilebildigi inflamatuvar romatolojik hastalik grubu icerisinde yer alirlar.

Vaka: Kirk yasinda bilinen kronik hastaligi olmayan erkek hasta bir glindiir olan viicut sol yariminda uyusukluk,
glicsuzliik ile basvurdu. Muayenesinde biling acik, oryante koopere, sol kol ve bacak paretik, erken distiyor, solda



hipoestezi mevcut oldugu goriuldi. EKG’si normal siniis ritminde saptandi. Beyin difiizyon MR ‘sagda frontal ve
parietal lobda kortikal-subkortikal alanda, sentrum semiovalede akut enfark ile uyumlu milimetrik difiizyon
kisithklari izlenmis olup Watershed enfark olarak kabul edilmistir’ seklinde yorumlandi. Servikoserebral anjiyo
sagda ve solda ‘internal juguler vende brakiosefalik ven ile birlesim yerinde trombds ile uyumlu diizensizlikler
izlendi. Eksternal juguler vende yer yer trombiusle uyumlu diizensizlikler izlendi’ seklinde rapor edildi.
Anamnezinden ve muayenesinden tekrarlayan oral aftlari ve iz birakarak iyilesen skrotum (izerinde genital ulser
skarlari mevcut oldugu anlasildi. DVT, lveit 6ykisi yoktu. HLA B51 negatif bulundu. Pateriji testi negatifti.
Trombofili panelinde MTHFR heterozigot mutant oldugu gorildi. AFAS antikorlari, ANA, ANCA, RF negatif
saptandi. CRP ve sedimantasyon hizi normal bulundu. Mevcut bulgularla hasta Behget Hastaligi olarak kabul edildi.
Mikofenolat, Coumadin tedavisi baslandi.

Sonug: Noéroloji kliniklerine akut norolojik sikayetlerle basvuran hastalarda eslik eden periferik tromboz da varsa
ayirici tanida vaskalitler de mutlaka diistiniilmelidir.
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AKCIGER ADENOKARSINOM TAKLITGiSi: ANCA-iLiSKiLi VASKULIT
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Giris: Granulamatoz polianjitis (GPA) kiiglik-orta damarlari etkileyen nekrotizan bir vaskdlittir. Etkilenen tipik
organlar arasinda sinUsler, akcigerler ve bobrekler bulunur. GPA sayisiz semptomla ortaya ¢ikabilmekle beraber,
kanser veya enfeksiyonlari taklit edebilmektedir. Biz burada akciger malignitesini taklit eden bir ANCA iliskili
vaskdlit olgusunu sunduk.

Olgu: 56 yas erkek hasta, iki aydir olan kronik 6ksiriik ve kilo kaybi sikayetleriyle Aralik 2021’de dis merkezde
tetkik amaciyla yatiriliyor. Ozgecmisinde bilinen kronik hastalik éykiisii yok iken, 40 paket/yil sigara dykiisi
mevcuttu. FDG-18 PET/BT de sag akciger orta lobta 82.8x46.8 mm boyutlu icerisinde nekroza bagli hipodens
alanlar iceren ve sol akciger lingular segmentte 70x40 mm boyutlu kostal-mediastinal plevralara oturan diizensiz
sinirh yumusak doku lezyonlarinda artmis FDG tutulumlari, her iki akciger parenkiminde degisik yerlesimli 6n
planda metastaz oldugu distnilen nodiler lezyonlar, mediastinal lenf nodlarinda patolojik artmis FDG
tutulumlari saptaniyor. Sag akciger parenkimindeki lezyona yapilan tru-cut biyopsisi invaziv adenokarsinom olarak
sonuglaniyor.

Hasta invaziv adenokarsinom tanisinin revizyonu amaciyla merkezimize Ocak 2022’'de basvuruyor. Patoloji
revizyonu, malignitenin eslik etmedigi organize pnémoni seklinde raporlaniyor. Basvuru laboratuvar degerleri
Tablo 1’de gosterilmis olup hastanin o donemdki tetkiklerinde kreatinin degeri normal araliktaydi. Merkezimizde
tekrarlanan IV kontrastli toraks BT'de de akcigerdeki lezyonlar 6n planda metastaz olarak raporlandi ve bu
nedenle Subat 2022’de lezyonlara yonelik transbronsiyal biyopsi yapildi. 2 hafta sonra nefes darligiyla acil servise
basvuran hastada sol akcigerde 6.5 cm kalinlikta hidropnémotoraks izlendi. Bu tabloya ek olarak akut bébrek
yetersizligi ve akut faz yiiksekligi mevcuttu., Toraks tlipl takildiktan sonra plevral sivinin makroskopik olarak
plrilan oldugu goraldi ve biyokimyasal incelemede ekstida vasifliydi. Bu nedenle piperasilin-tazobaktam
baslanarak hasta yatirildi. Yatisindaki laboratuvar tetkikleri Tablo 2’de 6zetlenmistir.

Servis takiplerinde Ure-kreatinin yliksekligi icin ayirici tanida kontrast nefropatisi distiniildiiyse de kontrast
verildikten yedi glin sonrasindaki kreatinin degeri normal oldugu icin bu tanidan uzaklasildi. Gelisine gére
hemoglobin degerindeki tedrici diisiis ve BUN hakimiyetinde bébrek fonksiyon testlerindeki hizl yikselise ek tam
idrar tetkikinde zengin sediment goriilmesi izerine 6n planda renal ve prerenal bobrek yetersizligi diislintldi.
Yatis seyri boyunca laboratuvar tetkikleri seyri Tablo 3’te 6zetlenmistir.

Olasi kanama odaginin saptanmasi agisindan cekilen toraks BT'de sag hemitoraksta 4.5cm kalinlikta plevral
eflizyon ve kavitasyon alani komsulugunda yeni gelisen buzlu cam dansitesinde alanlar gorildi. Plevral drenaj
kateteri takildi ve hemorajik karakterde eflizyon sivisi mevcuttu. Ayni tarihte kreatinin degeri de 4.12 mg/dL‘e
progrese oldugu i¢in renal biyopsi yapildi ve pauci-immun kresentik glomertlonefritle ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Akciger biyopsileri yeniden incelendi ve graniilom formasyonu goruldi. ANCA iliskili vasklit 6n
tanisiyla 1 gr pulse metilprednizolon, 750 mg siklofosfamid ve plazmafereze baslandi. 3 glinliik 1 gr pulse sonrasi 1



mg/kg’dan prednizolon tedavisine devam edildi. Plazmaferez 7 gline tamamlandi ve her plazmaferez sonrasi
hemodiyalize alindi. Plazmaferez dncesi alinan kanda calisilan PR-3 ANCA diizeyi 26.6 IU/ml olarak sonuclandi.
Tedavinin 20. glintinde kreatinin degeri 1.69 mg/dL’ye gerileyen, hemodiyaliz ihtiyaci ortadan kalkan, enfeksiyon
tablosu gerileyerek antibiyoterapisi kesilen ve 6 It/dk nazal oksijen ile sp0O2’si %98 olarak izlenen hastanin
romatoloji servisinde su alti drenajiyla takibi devam etmektedir.

Tartisma: GPA, pulmonorenal sendromu olan hastalarda akciger lezyon patolojisi akciger adenokarsinomu olarak
rapor edilmis dahi olsa ayirici tanida akilda tutulmalidir.

Tablo 1
HGB 11.2 Ure 24 mg/dL
HCT 33,5 Kreatinin 0.9 mg/dL
WBC 8700/ pL AST 16 IU/L
NEUT 6500/ pL ALT 27 1IU/L
PLT 691000/ pL CRP 117.9 mg/L
LYMPH 1400/ pL ESR 67 mm/sa
Tablo 2
WBC 29.100 /uL Total Protein 5.54 g /dL
HGB 9,5 g/dL Albimin 2.42 g/dL
HCT %28.5 LDH 258 U/L
NEUT 27200 /uL Albumin(Plevra Sivisi) 1.66 g/dL
LYMPH 1400 /uL Total Protein (Plevra Sivisi) 3.7 g/dL
PLT 972.000 / pL LDH (Plevra Sivisi) okunamadi
Ure 116 mg/dL Serum Poliklonal artis
immunelektroforezi
Kreatinin 1,96 mg/dL Plevra Sivisi Hiicre Sayimi 2100 he/mm3
CRP 225 mg/L idrarda Protein Eser
Prokalsitonin 1,42 pg/L idrar Sedimenti 12 Iokosit, bol
eritrosit,nadir yassi
epitel, 4 bakteri, az
maya
Tablo 3
TARIH 311 | 15.2 17.2 | 19.2 21.2 | 22.2 23.2 24.2 25.2
Ure (mg/dL) 24 115 | 106 | 109 110 | 129 129 137 141
Kreatinin (mg/dL) 0.9 2.04 2.04 | 2.21 2.75 | 3.08 3.57 4.14 4.12
HEMOGLOBIN (g/dL) | 11.2 | 9.5 89 |89 74 |73 6.6 8.7 8.7
HEMATOKRIT (%) 335 | 274 22.4 | 28.4 249 | 22.1 19.5 24.6 23.2

Anahtar kelimeler : alveolar hemoraji, ANCA iliskili vaskdlit, kresentik glomerilonefrit
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BEHCET SENDROMUNA ESLIK EDEN; PSORIATIK ARTRIT ve PSORIASIS
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Behcet sendromu karakteristik olarak tekrarlayan oral aftlara eslik eden; sistemik bulgular: genital aft, goz,
cilt, gastro intestinal, norolojik, vaskiler hastaliklar ve artrit ile karakterizedir. Psoriatik artrit cilt dokintilerinin de
eslik ettigi inflamatuar kas iskelet sistem hastaligidir. Biz Behcet sendromu olan bir olguda; tzerine gelisen psoriatik
artrit, psoriasis nedeniyle karisabilecek ortak ve farklh klinik verileri sunmak istedik. Kirk bir yasinda bayan hasta;
son iki senedir baslayan el ve ayak eklemlerinde agri ve sislik sikayetiyle Gnitemize basvurdu. Hasta on bes sene
once baslayan kutanoz bulgulari ve paterji test sonrasinda Behget sendromu tanisi ile dermatoloji bolimunde takip
ediliyormus. ikinci derece yakinlarinda da Behget Sendromu olan hastanin tedavisinde; Kolcisin 1,5 mg/giin po
olarak uygulaniyormus.

Klinik muayene sonrasinda; bel ROM kisith bulundu. Sol dizde efflizyon, bilateral 1. MTF eklemde hassasiyet,
sag el 3. ve 4. PiF eklemlerde artrit saptandi (Resim:1). Kan testlerinde ESR 72 mm, CRP 29,1 mg/| olarak bulunurken;
RF 8.7, anti CCP <8 ASO, ANA, ENA, anti ds DNA, ai-glikoprotein, dolasimda imm{in kompleksler ve rutin hematolojik
testler normal bulundu. HLA B27, HLA B51 testleri normal bulunan hastanin radyolojik degerlendirmesinde:
sakroiliyak MRI ile tek tarafli sakroileit (Resim: 2) ve karsilikh el grafilerinde periartikiiler osteoporoz saptandi.
Hastanin her iki dirseginde zaman zaman ortaya ¢ikan Behcet sendromu ile iliskilendirdigi bu nedenle ihmal ettigi
cilt dokilntllerinin psoriatik plaklar oldugu belirlendi (Resim:3). Hastanin birinci derece yakinlarinda da psoriasis
bulunmaktaymis.

Behget sendromu: genellikle oligo-artikiler eklem tutulumuna neden olurken; %5 poliartikller: non eroziv,
1-2 hafta slren, tekrarlayan artrit nedenidir. Sakroiliyak eklemin etkilendigi olgu sunumlari bulunmaktadir. Psériasis
seyrinde oligoartiktler, poliartikiiler artrit, spondilit ve sakroileit gdzlenebilir. Behgcet sendromu ve psoriasis cilt
dokintileri de benzer klinik 6zellikler gbsterebilmektedir. Hastanin tedavisine haftalik methotrexat ve indometazin
baslandiktan sekiz hafta sonunda hastanin dokintileri, artrit bulgulari geriledi. Ortak klinik 6zelliklerin gézlendigi
romatizmal hastaliklarin seyrinde, eslik eden diger romatizmal hastaliklar gelisebilmektedir.
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Giris:



ANCA iliskili vaskilitlerde, merkezi sinir sistemi (MSS) tutulumu nadir gérilen bir durumdur. Bununla birlikte;
hastalarin bir kisminda, immiinsupresif (iS) tedavinin komplikasyonlari veya hastaligin diger bulgulari MSS
tutulumunu taklit edebilmektedir.

Amag:

MSS tutulumu olan veya MSS tutulumu disinda herhangi bir neden ile nérolojik semptomu gelismis ANCA iliskili
vaskdlit tanili hastalarimizin klinik, laboratuvar ve goriintiileme 6zelliklerini degerlendirmeyi amacladik.

Yontem:

Norolojik belirti veya semptomlari olan ANCA iliskili vaskdlit tanili hastalarimiz tarandi ve demografik ozellikleri,
ANCA iliskili vaskdlit tipleri, nérolojik belirti ve semptomlari, nérolojik semptom ile iliskili son tanilari ve takip
slrecg bilgileri incelendi.

Alti hastada (%32) nérolojik semptomlar ANCA iliskili vaskdlitin diger bulgularina bagh olarak degerlendirildi.
Sensorinoral isitme kaybi olan iki hastada ve gorme bulanikhigi olan bir hastada sinonazal tutulum; bas agrisi olan
iki hastada orbital tutulum; gérme bulanikhgi ile gelen bir hastada okdiiler tutulum (sklerit) mevcuttu. Bu alti
hastada, yliksek doz steroid (n=6), mikofenolat mofetil (MMF) (n=2), metotreksat (n=2), rituksimab (n=1) ve
siklofosfamid ile birlikte plazmaferez (n=1) tedavileri ile iyilesme saglandi.

Ug hastada (%16) sekonder komplikasyonlar nedeni ile MSS bulgulari izlendi. Nébet ile basvuran hastada posterior
reversibl ensefalopati sendromu (PRES) mevcuttu ve siklofosfamid ile antiepileptik tedavisi ile remisyon saglandi.
Bulanik gérme ve bas agrisi olan ikinci hastada serebral ven6z sinis trombozu tespit edildi ve antikoagiilan tedavi
ile remisyon saglandi. Kas gli¢slizIGgl ile basvuran li¢lincii hastada spondilodiskit ve aort psédoanevrizma
komplikasyonu nedeni ile kaybedildi.

Bes hastada (%26) norolojik incelemeler sonucunda herhangi bir patoloji bulunmadi. Bu hastalarin nérolojik belirti
ve bulgulari; iki hastada ani gegici gorme kaybi, bir hastada ekstremitelerde uyusma, bir hastada senkop ve bir
hastada ise vertigo seklindeydi. Vertigosu olan hastada yliksek doz steroid ve rituksimab tedavisi sonrasi nérolojik
bulgu izlenmedi. N6rolojik semptomlar gelistiginde bir hasta azatiopurin, bir hasta MMF, diger hasta ise
siklofosfamid iceren immiinsupresif tedavi altindaydi. Bir hasta ise takip disi kaldi. Bu hastalarda norolojik
semptomlar gecici seyretti ve 36, 52, 57 ve 120 aylik takip slireleri boyunca tekrarlama izlenmedi.

Bulgular:

Norolojik belirti veya bulgulari olan 19 ANCA iliskili vaskilit hastasi (13 erkek, 6 kadin, ortalama yas: 46.6+16.6 SS
yil) belirlendi. Graniilomat6z polianjit tanili 15 hasta, mikroskopik polianjit tanili ti¢ hasta ve eozinofilik
granllomato6z polianjit tanili bir hasta tespit edildi. Dokuz hastanin nérolojik semptomlari tani aninda mevcutken;
diger 10 hastanin norolojik semptomlari tanidan ortalama 36,7 £ 40,1 SS ay sonra gelismis olarak bulundu. Tim
hastalarin norolojik semptomlarinin ortaya ciktigi dénemde hastalik aktivitesi yiiksek (ortanca (IQR) BVAS: 13.8
(9.5-18.5)) olarak tespit edildi. Sekiz hastada (%42) periferik sinir sistemi tutulumu mevcuttu.

Bes (%26) hastada kesin tani ANCA iligkili vaskdilitin MSS tutulumu olarak belirlendi. MSS tutulum prezentasyonu
iki hastada serebrovaskiiler olay (SVO), bir hastada hemorajik SVO ve iki hastada kraniyal néropati (periferik
fasiyal sinir paralizisi) seklinde tespit edildi. iskemik SVO geciren hastalarin birinde sinir bolge iskemik
degisiklikleri, digerinde ise terminal dal iskemisi ile uyumlu alanlar ve ayni zamanda bu iki hastanin kraniyal MR
gorlintllemesinde T2 FLAIR hiperintensiteler mevcuttu. Hemorajik SVO tanili hastada ise sol pariatel lobta
kortikosubkortikal hematom ve sag frontal lobda mikrohemorajiler izlendi. Fasiyal sinir felci tanisi alan iki hastanin
birinde MR gorintilemesi normalken, digerinde serebral kortekste spesifik olmayan T2 sinyal artislari mevcuttu.
Bir hastada kraniyal ndropati yliksek doz steroid tedavisi ile diizelirken diger hastada yliksek doz steroid ve
siklofosfamid tedavisi ile geriledi. iskemik SVO ile izlenen hastalardan biri yiiksek doz steroid ve siklofosfamid
tedavisi ile sekelsiz iyilesti. iskemik SVO tanili diger hasta ve hemorajik SVO tanili hasta takip siirecinde kaybedildi.
Sonug:

ANCA iliskili vaskiilitlerde MSS tutulumu nadir goriilmekte olup; okdler, orbital, nazofarengial tutulum veya PRES,
serebral veno6z sinlis trombozu gibi komplikasyonlar ve enfeksiyonlar MSS tutulumunu taklit ederek karsimiza
cikabilmektedir.

[PS-17]

Yaygin Tutulumlu Sarkoidoz : Nadir Bir Olgu Sunumu
Zeynep Kaya, Eylem Atasoy Gliner, Feyza Ak, Sevil Yigit, Feyza Sahan Girpinar, Pelin Yazgan, Damla Baki Gedik,
Sinem Sag, Necati Cakir
Fatih Sultan Mehmet Egitim ve Arastirma Hastanesi Romatoloji Klinigi
Sarkoidoz; sistemik, enflamatuvar, graniilomatoz bir hastaliktir. Etiyolojisi tam olarak aydinlatilamasa da , genetik
varyasyonlar, mesleksel ve ¢cevresel etkenler diistinilmektedir. En sik akcigerleri tutmakla beraber gbz, deri ve diger



organlarda tutulabilir (1). Bircok romatizmal hastalig taklit edebilir veya romatizmal hastaliklarla eslik edebilir.
Sarkoidoz hastalarinda, romatizmal belirtiler %4-38 oraninda goriilmektedir. Artrit, periartrit, artralji, sakroiliit ile
eklemleri tutabilecegi gibi; miyozit ve miyopati seklinde kas tutulumu da gozlenebilir. Kemik tutulumu nadir olup
genellikle el ve ayaklarin kiiclik eklemlerin tutulumu seklindedir. Vertebral tutulum ise daha nadirdir ve metastatik
lezyonlari taklit edebilir (2,3).

Olgu

55 yasinda kadin hasta, klinigimize 6zellikle kalga boélgesinde olan yaygin kas ve eklem agrilari yakinmalari ile
basvurdu. Oksiiriik ve balgam sikayetleri olan hastanin, ates, burun akintisi, kilo kaybi, gece terlemeleri ve gogiis
agrisi yoktu. Fizik muayenesinde bilateral aksiler lenfodenopati, yaygin ince krepitan raller, solda daha fazla olmak
Uzere kalca hareketleri agrili, FABER ve FADIR pozitif saptandi. Hikayesinde on yil dnce oksirik sikayetleri ile
basvurdugu gogis hastaliklar kliniginde akciger sarkoidozu ve bes yil 6nce cilt lezyonlarindan alinan biopsi ile deri
sarkoidozu tanisi kondugu 6grenildi. Gogus hastaliklari béliminde takipli hasta son zamanlarda artan nefes darligi,
Oksurik sikayetleri ve akciger bulgularina yonelik 3 haftadir 45 mg Deflazakort tedavisi almaktaydi. Sarkoidoza
yonelik ek tedavi almamaktaydi. Hastanin gecmiste Metotreksat kullanim 6ykisti mevcuttu. Yiksek doz steroid
kullanmakta olan hastada Kalca MR ve Sakroiliak MR ile degerlendirildi. Solda sakroiliak ekleme komsu iliak kemigi
tamamen tutan alanda heterojen yapida lezyon, L5 vertebra korpusunda, solda pubik kolda, 2.sakral vertebra
duzeyinde cok sayida olmak uzere sag ve sol iliak kemiklerde T1 hipo, T2 hiperintensite ile karakterize lezyonlar
saptandi. (Sekil 1) Pelvik duzeyde en buyugu uzun capi 21mm'ye ulasan buyumus lenf nodlari izlendi. Laboratuvar
bulgularinda sedimantasyon hizi 13/1 saat, CRP 8 mg/L, WBC 4,6x109 hiicre /L), Hb: 10,5 g/L, trombosit sayisi
273x109 /L, kalsiyum 9,6 mg/dl, serum glukoz, Ure, kreatinin, AST, ALT, kan elektrolitleri, fosfor, magnezyum ve
alkalen fosfataz degerleri normal sinirlar icerisinde bulundu. Protein elektroforezi, Brucella ve Quantiferon negatif
saptandi.

PET-CT de submandibular, ist 6n juguler ve submental lenfatik lojlarda milimetrik lenfodenopatiler, bilateral
aksillada sagda 1 cm(SUD max:5,3) , batinda portokaval, paraaortik, common iliak lojda en bliytgi 9x14 mm(SUD
max:8,4), mediastende en biygi 18 mm (SUD max:9,6) yaygin lenfodenopatiler gdzlendi. iskelet sisteminde
bilateral parietal, sag sfenoid kemik posteriorda (SUD max:8,6), sol humerus distalde, sag humerus proksimalde, sol
klavikula, Th11 ve L5 vertebra, solda belirgin bilateral iliak kemikte (SUD max:9,4),sol iskiumda (SUD max:8,5) artmis
FDG tutulumu gosteren litik lezyonlar izlendi.

Hasta mevcut bulgulari ile kemik sarkoidozu olarak degerlendirildi. G6gus hastaliklari tarafindan rebiyopsi yapildi.
Akciger tomografisinde yaygin parankimal tutulumuda mevcut olan hastanin Deflazakort tedavisine ek olarak
Azatioprin eklendi. Hastanin takibi klinigimizde devam etmektedir.

Sekil 1 : Sakroiliak MR da Yaygin Lezyonlar



Sekil 2 : Kafa Grafisinde Litik Lezyonlar

Sekil 3 : Toraks BT de Bilateral Parankimal Lezyonlar

TARTISMA

Sarkoidoz, non-kazeifiye granlilomlarla karakterize, enfeksiy6z nedenlere bagl olmayan inflamatuar bir hastaliktir.
Bircok sistemi etkilemekle beraber %87 intratorasik (hiler nod %72, akciger parankimi %46) , %18 deri ve %28
periferal lenf nodlarini etkilemektedir (4).

Literatlirde kemik tutulumu sikligi %3 ile %13 arasinda bildirilse de, (5) ¢ogu olgu asemptomatik oldugundan gergek
prevalans tam olarak bilinmemektedir(6). Genellikle kemik lezyonlari, kronik deri lezyonlari da olan, ilerlemis ve eski
olgularda gorilir; prognozun kotli ve mortalitenin yliksek oldugunu gosterir.(7,8) Vakamizda 10 yildir akciger
sarkoidozu ve 5 yildir deri sarkoidozu tanisi ile takipli idi.

Aksiyel iskelet tutulumu nadir gorilebilir ve bel-sirt agrisina neden olabilir.(9) Radyolojik olarak tst dorsal, alt
lomber ve servikal vertebralarda litik, sklerotik veya miks lezyonlar yapabilir.(10) intervertebral disk araliklari
genellikle korunmustur.(11)

Bu makalede, sarkoidozun multi organ tutulumu bir olgu Uzerinden gdzden gecirilmis ve literatlirdeki bilgiler
derlenmistir.
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Direngli myalji ile seyreden fmf hastalik olgusu
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AMAC: Ailevi akdeniz atesi(fmf) tekrarlayan sistemik ve lokal inflamasyon epizodlariyla karakterize
otoinflamatuvar hastaliktir. Hastaligin dogal seyrinde ates, serozit ataklari gériilmekle birlikte nadiren kolsisin ve
non-steroidal antinflamatuvar tedaviye refrakter, yiksek eritrosit sedimentasyon diizeyi ile seyreden, steroid
tedaviye dramatik yanit veren uzamis febril myalji goriilmektedir. Bu olguda steroid tedaviye yanit vermeyen ates
ve myaljisi olan vakayl sunmayi amacladik.

OLGU: 20 yasinda, bilinen ailevi akdeniz atesi(fmf) disinda hastaligi olmayan erkek hasta, 2 giin siren tekrarlayan
ates, karin agrisi ataklari, fmf aile dykis(, ayak bilegi monoartrit, alt ekstremitede eritem ve MEFV geninde
M6801/V726A heterozigot mutasyon saptanarak fmf tanisi alip, kolsisin baslanmis. Kolsisin tedavi sonrasi atak
sikhgi ve siddeti azalmis. Kolsisin tedavisiyle takip edilirken 1,5 yil dncesinde baslayan myalji olmasi nedeniyle
opac kolsisine gecilip, tedaviye ibuprofen eklenmis. Bu tedavi alirken tekrarlayan ishal gelismesi nedeniyle yapilan
kolonoskopide terminal ileit ve 4-5 adet aftoz lilserasyonlar saptanmis, patolojik degerlendirmede amiloidoz ya da
graniilom saptanmamis, gastroenteroloji poliklinik degerlendirmede inflamatuvar barsak hastaligi yada
tlberkiiloz lehine bulgu izlemeyip non-steroidal antiinflamatuvar ilag iliskili Glser dislinlilmus. Hastanin fmf
ataklarinin seyrinden farkh 6zellikte aralikh devam eden ates, karin agrisi myalji, akut faz reaktanlari yiiksekligi
uzamis febril myalji iliskili distnillerek orta-diisiik doz steroid tedavisi almis ancak sikayetleri devam etmis.
Tetkiklerinde hemogram, renal ve karaciger fonksiyonlari, kreatin kinaz normal, crp:95 mg/dl sedimentasyon: 12
mm/saat, ANA, ENA, RF, ANCA, viral seroloji, idrar analizi normal saptandi. Elektromyografide(EMG) polinéropati,
myopati saptanmadi. Abdominal bilgisayarli tomografide(BT) hepatosplenomegali, lenfadenomegali ve dalakta
sipheli enfarkt alani izlendi. Vaskdlit sliphesiyle ¢ekilen abdominal bt anjiografide sag renal arter dallarinda <5
mm iki adet sakkiller anevrizma, sag renal ve hepatik arterde luminal diizensizlikler ve dalak enfarkti izlendi.
Hastanin konstitlisyonel semptomlari, steroide refrakter myaljisi, akut faz reaktanlari yiksekligi ve kigik-orta boy
arterlerde anevrizmalari esliginde poliarteritis nodosa(PAN) tanisi konularak, 3 giin 500 mg/gtin pulse
metilprednizolon ve siklofosfamid 500 mg/m?/ ay toplamda 6 aylik tedavi baslandi. Metilprednizolon tedavisi 1
mg/kg/guin devam edildi. Tedavinin 1. ayinda hastanin semptomlari duzelip, akut faz reaktanlari gerilemesi
Uzerine steroid doz azaltilmasi planlandi. Tedavinin 3. ayinda asemptomatik ve akut faz reaktanlari disiik dizeyde
takip edilmektedir.

SONUC: PAN ile iliskili bildirilen otoinflamatuvar hastaliklardan en sik gorileni fmf hastaligidir. Fmf de gorilen
mutasyonlarin ve proinflamatuvar sitokinlerin vaskiilit gelisiminde rol oynayabilecegi distnilmektedir. Bizim
vakamizda oldugu gibi klasik tedavilere direngli vaskiilitik stireclerle iliskili olabilecek klinik bulgulari olan
hastalarda otoinflamatuvar hastalikla birlikte vaskilit olabilecegi akla gelmelidir. Vaskdilitin erken tanisi ile
komorbiditelerin engellenmesi saglanabilir.

Anahtar kelimeler: febril myalji, vaskdlit, poliarteritis nodosa
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Gebelikle iligkili IgA vaskiiliti: Olgu sunumu
Ozlem Kudas

Atatiirk Universitesi Tip Fakdltesi, Erzurum
Giris: Primer vaskdlitlerde hastaligin yayginhgl ve siddeti ile farmakoterapi dogurganlik ve gebelik sonuglarini
etkileyebilir. Ayrica gebelik hastalik alevlenmelerini tetikleyebilir.
IgA vaskailiti (IgAV), asiri duyarlilik vaskdlitidir, nispeten yaygin bir pediatrik vaskdlittir. Cok sayida IgAV tetikleyicisi
tanimlanmistir. IgAV ug organ hasari potansiyeli tasir ve immiin modiile edici ila¢ tedavisi gerektirebilir. IgAV 'nin
gebelikte ortaya c¢ikmasi anneyi ve fetlisi etkileyebilir, 6zellikle bobreklerin etkilenmesi ve Gremi maternal-fetal
sonuglarin en 6nemli belirleyicisi gibi goriinmektedir.
IgAV 6ykisl olan ve saglikl kontroller arasindaki gebelik sonuglarini karsilastiran, gebeligin IgAV lzerindeki etkisinin
belirlendigi retrospektif kohort ¢alismasinda; IgAV’'nin hamilelik sirasinda alevlenebilecegi ve IgAV Oykisiiniin
hastalik alevlenmelerinden bagimsiz olarak, artan spontan abortus, gestasyonel hipertansiyon ve erken dogum
olasihig ile iliskisi gdsterilmistir®.
Eriskinlerdeki sinirli sayida vaka, gebeligin kendisinin de novo IgAV gelisimi icin bir risk faktori olup olmadigini
belirlemeyi imkansiz kilmaktadir. Literatiirde, gebelik sirasinda yeni baslangich az sayida IgAV vakasi yayinlanmistir



ve bu hastalarin yarisindan fazlasinin 6nemli bébrek hastaligi, eklampsi, spontan abortus veya bebek 6limi gibi
kot sonuclari bildirilmistir?.

Fetus tzerindeki uzun vadeli etkiler bilinmemektedir. IgA plasenta bariyerini gecemez, bu nedenle fetal vaskiilite
neden olmaz. Ancak kigik damar vaskiiliti olan gebelerde intrauterin bliyiime geriligi %30'a varan oranlarda daha
sik bildirilmistir.

Burada, 24. gebelik haftasinda yeni baslangich IgAV tanisi alan ve maternal-fetal komplikasyon olmaksizin canli
dogumla sonuclanan kadin olguyu sunduk.

Vaka: 34 vyas, 24 haftalik sekundigravid kadin, iki giin 6nce ortaya ¢ikan alt ekstremitelerde makilopapiler
dokintiler ve eslik eden kalgalar ve ayak bileklerinde artralji ve karin agrisi nedeniyle romatoloji poliklinigine
basvurdu. Herhangi bir enfeksiyon, ilag, asi, alerji 6ykist yoktu. Hasta daha 6nceden benzer semptomlar
yasamamisti. Hamileligi sorunsuz gecmekteyti.

Oz ve soy gecmisi; ev hanimi, Erzurum’da yasiyor. Sigara, alkol, ila¢ kullanim dykisii yoktu. Ek hastaligi yoktu. ilk
gebelik oyklsinde bir 6zellik yoktu

Fizik muyene; genel durumu orta-iyi, suuru acik, koopere, vicut isisi 37°C, kan basinci 100/70 mmHg, nabiz
95/dakika idi. Baslangicta ayak bileklerinde olan ve sonraki 48 saat icinde proksimale yayilan ve daha kanamali bir
goriinim kazanan bilateral bacaklarda palpable purpura tarzinda dokintileri ve solda daha belirgin olan bilteral
ayak bileklerinde artrit mevcuttu (Resim1). Kalca eklemlerinde her yone hareket kisithligi ve hassasiyet mevcuttu.
Batin muayenesi dahil diger sistem muayeneleri normaldi. Basvuru sirasindaki ve takiplerindeki obstetrik-fetal
bulgular normaldi.

Dokintl etyoloji ve sistemik tutulumu degerlendirmek icin romatoloji servisine yatirilan hastanin, laboratuvar
tetkiklerinde; WBC: 11.07 uL, HGB: 10.2 (takiplerinde diisme olmadi), PIt: 307000 pL, albimin 2,7 g/dl, D-Dimer
3606 ng/ml (0-500), fibrinojen 548 mg/dl (245-400), prokalsitonin 0.3 ng/ml, CRP 121 mg/L, ESR 74 mm/h idi. TiT’de
eser eritrosit, eser protein, l6kosit 2+; idrar sedimentinde her alanda morfik 2-3 eritrosit mevcuttu. 24 saatlik idrar
proteintiri 352 mg/giin olarak geldi. aPTT, INR, tiroid, kardiak testler ve transaminazlar dahil diger biyokimya
parametreleri normaldi. Gaytada gizli kan negatifdi. Kan-idrar-gayta kultlrlerinde Greme olmadi. Burun ve bogaz
surintileri temizdi. Hepatit, brusella, T. Pallidum ve TORCH serolojisi negatifti. Covid 19 PCR negatifti. ANA, anti-
dsDNA, ENA, ANCA, AFA, anti- GBM, CCP negatif saptandi. Serum immiinglobulinler, antistreptolizin O (ASO) titresi,
C3, C4 normaldi.

Radyolojisi; EKO, batin USG ve alt ekstremite a-v doppleri normaldi. Fetal izlem ve obstetrik USG normaldi.
Purpurik lezyonlarindan alinan deri-deri alti “punch” biyopsi l6kositoklastik vaskdilit ile uyumluydu.

Tibbi ge¢misinde ¢cocuklugu da dahil vaskiilit 6ykiisii olmayan hastaya; mevcut klinik bulgularla gebelik sirasinda
yeni baslayan, gebeligin tetiklemis olabilecegi kiitan6z ve eklem tutulumlu IgAV tanisi konuldu. Bobrek yetmezligi
veya gastrointestinal kanamanin klinik veya laboratuvar bulgulari yoktu. Karin agrisi kalca ekleminden yansiyan agri
olarak degerlendirildi. ilerleyici doékintileri ve ciddi eklem sikayetleri nedeniyle 0,5 mg/kg/IV/giin’den
metilprednisolon tedavisi ve kolsisin 2x1/gin tedavisi baslandi. Tedaviyle kutanéz lezyonlari ve eklem agrilar
geriledi. Gebelik boyunca, durumu stabil kaldi, niiks ve komplikasyon gelismedi. Gebeligin 39. haftasinda NVD ile
saglikh bir yenidogan diinyaya getirdi.

Tartisma: Klinisyen, gebelik sirasinda yeni baslangigh IgAV'nin nadir goriilme olasiliginin yani sira, gegmiste bu
durumun oykisi olan gebe kadinda komplikasyonlar veya niiks konusunda dikkatli olmahdir.

Gebeligin IgAV seyri Uzerindeki etkileri ve bunun tersi belirsizligini koruyor ve bunlarin tam olarak acikhga
kavusturulmasi icin daha fazla vakanin gézlemlenmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Gebelik, IgA vaskiiliti, komplikasyon

Kaynakga: 1- Pregnancy outcomes in women with a history of immunoglobulin A vasculitis. Johannes Nossent,
Warren Raymond, Helen Keen, Charles Inderjeeth and David Preen. Rheumatology (Oxford). 2019 May 1;58(5):884-
888.d0i:10.1093/rheumatology/key408.

2- Henoch-Schénlein purpura in pregnancy. D L Cummins?®, D Mimouni, A Rencic, D J Kouba, C H Nousari. Br J
Dermatol. 2003 Dec;149(6):1282-5. doi: 10.1111/j.1365-2133.2003.05671.x.



Resim1. Baslangicta ayak bileklerinde olan ve sonraki 48 saat icinde proksimale yayilan ve daha kanamal bir goriiniim kazanan
bilateral bacaklarda palpable purpura tarzinda dokintiiler.
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Subglottik Stenozu Olan Graniilomat6z polianjiitis Vakasi

Ozlem Ozdemir Isik , Ayten Yazici, Ayse Cefle

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari AD Romatoloji Bilim Dali

Granilomatéz  polianjiitis ~ (GPA),  etyolojisi
bilinmeyen ve bircok organi etkileyebilen otoimmiin
graniilomatoz bir vaskdlittir.  GPA’ll  hastalarin
yaklasik %90’inda nazal kavite, sinisler, kulak ve
trakeayl iceren st solunum vyollari tutulumu
goralir. Trakeal tutuluma bagh olarak bazi
hastalarda subglottik stenoz (SGS) gelisebilir.
Burada erken yasta tani alan SGS’li bir GPA vakasi
sunulacaktir.

Olgu: 48 yas kadin hasta.16 yasinda oksirik ve
nefes darhgi ile basvuran hastaya subglottik stenoz
saptanmasi Uzerine trakeostomi aciimis.
Trakeostomi sirasinda vokal kordlarda paralizi
nedeniyle kalici ses kisikhigi olmus. 4 yil boyunca KBB
tarafindan takip edilmis. Takibinde proteindrisi
gelisen hastanin ANCA IFA pozitif saptanmis. I¢
hastaliklarina yonlendirilen hastaya renal biyopsi
yapilmis; kresentrik glomertlonefrit saptanmis. GPA
tanisi ile hastaya remisyon indlksiyon tedavisi
olarak endoxan, idame tedavi olarak da azatiopirin
verilerek takibe alinmis. 3 yil kadar diizenli takibe
devam etmis. Sonrasinda 6 yil boyunca takiplerine
gitmeyen ve tedavisiz kalan hasta gebe kalmis.
Gebeligi sirasinda stridoru gelismis ve yogun
bakimda takip edilmis. 4 kir endoxan verilen
hastanin sorunsuz bir dogumu olmus. Yine dogum
sonrasi 1,5 yil takibe gitmeyen hasta nefes darligi,
oksurik, hemoptiziyle 2007 yilinda poliklinigimize
basvurmus. Basvurusunda muayenesinde ses
kisikhigl, stridoru ve bilateral akcigerlerde orta zona
kadar kaba ralleri varmis. Laboratuarinda akut faz
reaktanlari, hemogrami normal, kreatinin: 0,9
mg/d|, TiT’te protein negatif, sedimentinde 3 I6kosit
izlenmis. 24 saatlik idrarda 144,6 mg/gun protein
saptanmis, ANCA (IFA): cANCA (+). PR3 ANCA ve
MPO ANCA negatifmis Boyun BT’sinde; glottis
diizeyinde hava situnu dar olarak izlenmis, tiroid
kartilaj dlizeyinde anteriorda trakeostomi defekti
gorilmis. Toraks BT'de akciger st lob
apikoposterior segmentte sekel fibrotik degisiklik,
sol akciger Ust lobta alveolar infiltrasyon alani
izlenmekte olup alveolar hemorajiyle uyumlu
bulunmus. Alveolar hemoraji nedeniyle pulse
steroid (3 giin 1 gr metilprednizolon, sonrasinda 48
mg/gin metilprednizolon devam edecek) 1 gr
endoxan verilmis. Proflaktik trimetoprim
silfometoksazol tedavisi baslanmis. Hemoptizi
sikayeti gerileyen, stridoru azalan hastaya toplam 4

kir endoxan verilmis. idame tedavisi olarak
azatiopirin eklenmis. Yaklasik 3 yil mevcut tedaviyle
izlenen hasta epistaksisi olmasi lzerine baska bir
merkezde romatoloji klinigine basvurmus. Hastaya
Rituksimab (RTX) tedavisi baslanmis. Dis merkezde
3 kiir RTX (6 ayda 1; 2 hafta arayla 1 gr) tedavisi alan
hasta 2013'te tekrar poliklinigimize basvurmus.
Stridoru, efor dispnesi devam etmekte olan
hastanin hemoptizisi yokmus. Toraks BT’sinde 2 yil
onceki BT’siyle karsilastirildiginda  trakeadaki
daralmada anlamli fark izlenmezken sol ana
bronsundaki daralma ve duvarindaki kalinlasmada
artis, sol ana brongtaki darliga sekonder hava
hapsinde artis, sol akciger alt lob mediobazal
segmentte yeni gelisen buzlu cam dansitesinde
nodil, sol akciger st lob santralde brons
limenlerinde mukusa ait olabilecek dolum izlenmis.
RTX tedavisinin devamina karar verilmis. Nisan
2017'de pnémomediastinum, sol akcigerde total
atelektazi nedeniyle g6gus cerrahisine yatisi olmus.
O donemde KBB tarafindan vokal kord seviyesinde
anteriorda izlenen web lazer yardimiyla eksize
edilmis, ayrica lazer yardimiyla subglotik alandaki
yumusak dokular eksize edilmis, darlik genisletilmis,
lazer vaporizasyon yapilan alanlara deksametazon
enjekte edilmis. Arallk 2017’de semptomlari
operasyona ragmen devam eden hasta baska bir
merkezde tekrar operasyona alinmis, operasyon
sirasinda karotiste kesi olmasi Gzerine darlikla ilgili
islem vyapilamadan operasyon sonlandiriimis.
Stenoza yonelik yapilacak herhangi bir operasyonun
hayati risk tasidigi belirtilerek reoperasyon
planlanmamis ve stenozu icin medikal tedaviyle
izlem Onerilmis. Takipte hasta RTX ve azatioprin
tedavisi almayl reddetmis. Hastanin sik sik sol
akciger total atelektazi nedeniyle yatislari devam
etmis. Nisan 2019’da c¢ekilen toraks BT’sinde
alveolar hemoraji alanlari izlenmesi (zerine
rituksimab (hasta tedaviyi kabul etmis) tekrar
verilmis. Hala atelektazi, pndmoni nedeniyle sik
hastane vyatisi olan hastaya doz rediksiyonu
yapilarak rituksimab  verilmektedir. Hastanin
izleminde hi¢ PR3-ANCA pozitifligi olmamistir, renal
aktivasyon izlenmemistir.

Tartisma: Blyuk serilerde SGS frekansi GPA
hastalarinin %8-23'0 olarak gozlenmistir. Onemli
morbidite ve mortalite nedeni olmasi dolayisiyla
trakeal stenoz vakasi sunulmustur.
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The co-existence of seronegative anti-glomerular basement membrane disease and achalasia: A
unique case report

Muhammed Abdulkerim Sahin, Necati Ulu, Emire Seyahi

Objective: Anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) disease is an extremely rare small vessel
vasculitis. It mainly affects glomerular and pulmonary capillaries and is caused by circulating anti-
GBM antibodies. Achalasia is also a rare disease of the esophagus with unknown etiology. We herein
present a case of anti-GBM disease coexisting with achalasia.

Case: A 32-year-old male patient without a significant medical history presented with hemoptysis in
May 2017. No obvious pathological finding was found in the physical examination. All laboratory test
results were normal. Gastroscopy resulted in hiatal laxity, pangastritis. No pathology was detected in
bronchoscopy and after one month his complaints resolved.

In January 2022, he was admitted with dyspnea and non-massive hemoptysis again. He had occasional
yellow vomiting for 3 months and a weight loss of more than 5 kg in the last 3 months. In laboratory
analysis, anemia (Hemoglobin: 6.8 g/dL), acute kidney failure (creatinine: 8.1 mg/Dl), elevated acute
phase reactants CRP: 70 mg/L, proteinuria and hematuria were detected. MPO ANCA, PR-3 ANCA and
anti-GBM antibodies were negative. Thorax CT were disclosed with alveolar hemorrhage (Figure 1a).
Ear-nose-throat examination and paranasal sinus CT showed no pathology. Kidney biopsy revealed
crescentic appearance in more than 50% of glomeruli and on immunofluorescence staining a linear
pattern of IgG staining along the GBM. Because he had epigastric pain, nausea-vomiting, dysphagia
and dilated esophagus appearance on thorax CT, barium esophagogram was performed (Figure 2). All
these findings were consistent with the diagnosis of achalasia and seronegative anti—-GBM disease.
Control thorax CT after immunosuppressive therapy involving 1 gr methylprednisolone for 3 days,
cyclophosphamide and plasmapheresis was depicted in Figure 1b.

Conclusion: The only study examining the association between achalasia and autoimmune diseases
reported that achalasia is more common among patients with autoimmune diseases including uveitis,
systemic lupus erythematosus, Sjogren’s syndrome, Hashimoto thyroiditis, and type | diabetes
mellitus, compared to general population. As far as we know, this is the first case report in which
achalasia and anti-GBM disease occurred in the same patient.

Keywords: Anti-Glomerular Basement Membrane Disease (Goodpasture Syndrome), Achalasia

1) Booy, J.D., Takata, J., Tomlinson, G. and Urbach, D.R. (2012), The prevalence of autoimmune
disease in patients with esophageal achalasia. Diseases of the Esophagus, 25: 209-213.

& J
Figure 1-a and 1b: Thorax CT shows bilateral, multifocal ground-glass opacities compatible with
alveolar hemorrhage (1a) and these opacities were resolved after treatment (figure 1b)



Fgure 2: Barium swallow study shows bird's peak sign that is a typical feature of achalasia.
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Kalp Tamponadi ile Tani Alan Sistemik Lupus Eritematozus Olgusu
Yildiz Akbal Engin, Selda Celik
Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji Ana Bilim Dali, istanbul

Amag:

Sistemik lupus eritematozus (SLE) bircok organ ve sistemi tutabilen heterojen bir hastaliktir.
Perikardit SLE’de en sik kalp tutulum seklidir. Perikardiyal eflizyonlar lupusta perikarditin bir 6zelligi
olarak sik gortlebilir, ancak perikardiyal tamponad enderdir. Burada kalp tamponadi ile tani alan
sistemik lupus eritematozus olgusu sunmayi amacladik.

Olgu:

35 yasinda bilinen hastalik ve ilag¢ kullanim 6ykisi olmayan kadin hasta nefes darligi, nefes almakla
ve yatar pozisyonda artan, batici tarzda gogus agrisi sikayeti ile dis merkeze basvurdu. Hasta kalp
tamponad tanisiyla dis merkezden hastanemiz koroner yogun bakim linitesine sevk edildi.
Perikardiyosentez mikroskobisinde yogun nétrofil, eritrosit ve fibrin izlendi, yayma malignite
yoniinden negatifti. Torasentez mikroskobisinde lenfositler yani sira ¢cok sayida makrofaj izlendi.
Makrofajlarin bir kisminin sitoplazmasinda nétrofil nukleusu ile uyumlu fagosite debris tespit edildi,
yayma malignite yoninden negatifti. Plevra sivisinda glukoz 69.6 mg/dl, total protein 39.46 g/I, LDH
324 U/Lidi. Es zamanli serum total protein 72.2 g/ L, LDH 177 U/L olup plevral sivi eksiida
vasfindaydi. Plevral sivi ARB ve bakteriyolojik kiltlrlerinde tGireme olmadi.Hastanin yapilan
muayenesinde alopesi, oral Ulser, lupus cilt lezyonlari saptanmadi. Eklem muayenesinde her iki el
bilegi ve metakarpofalangeal eklemleri agriliydi.Hastanin yapilan tetkiklerinde l6kosit 15 bin /mm3,
lenfosit 720/mm3, hemoglobin 10 g/dL, trombosit 515 bin x 103/uL, CRP 217 mg/L, 44 mm/sa,
kreatinin 0,31 mg/dL, tam idrar tahlilinde 3 eritrosit (+), 6 I6kosit (+), albumin (-) idi. 24 saatlik idrarda
proteintri saptanmadi. ANA 1/ 320 homojen (+), anti-dsDNA (-), C3 ve C4 normal saptandi.
Ekokardiyografide kalbi cepecevre saran en genis yerinde 36 mm tamponad bulgusuna yol acan
perikariyal eflizyon izlendi. Cekilen toraks tomografisinde her iki hemitoraksta en derin yerinde 3 cm
Olcilen plevral eflizyon izlendi. Sistemik lupus eritematozus tanisi koyulan hastaya hidroksiklorokin,
metil prednizolon, kolsisin ve ibuprofen baslandi. Tedavi sonrasi hastanin yapilan kontrol
ekokardiyografide kalbin etrafinda minimal perikardiyal eflizyon saptandi. Hastanin yapilan
kontrollerinde plevral eflizyon yoktu.

Sonug:

SLE’nin en sik gbzlenen bulgulari konstitusyonel semptomlar ve cilt bulgulari olmakla birlikte bazi
hastalarda kalp, akciger, bobrekler ve hematolojik sistem tutulumu gibi major organ tutulumlari
goralur ve daha ciddi klinik bulgulara sebep olabilir. SLE’ de nadir goriilen kalp tamponadi klinik
pratikte akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: kalp tamponadi, sistemik lupus eritematozus
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PRIMER SIOGREN SENDROMU iLE BiRLIKTELIK GOSTEREN MEMEDE LOKALiZE MORFEA OLGUSU

FEYZA AK®, SINEM SAG?, NURDAN YURT? ZEYNEP KAYA? EYLEM A.GUNER?, SEVIL YiGiT?, FEYZA
S.GURPINAR?, PELIN YAZGAN?, DAMLA B.GEDIK?
FATIH SULTAN MEHMET EGITiM VE ARASTIRMA HASTANESI ROMATOLOJi KLINiGi

GIRIS: Poikiloderma, epidermisin atrofisi, telanjiektazi , hiperpigmentasyon ve hipopigmentasyonun
birlesimidir. Konjenital hastaliklar, ilaclar, maligniteler ve romatolojik hastaliklar olmak tizere bircok
hastaligin deri bulgusu olabilir. (Tablo 1) Nadir de olsa SLE, dermatomiyozit ve sklerodermada
gorilebilir.

Olgu sunumu: 65 yasinda kadin hasta 8 yildir klinigimizde primer sjogren tanisiyla takip edilmekteydi.
Hidroksiklorokin 400 mg/giin ve pilokarpin 5 mg/glin ve topikal goz tedavisi altinda hastaligi kontrol
altindaydi. 1 hafta 6nce baslayan her iki memede kizariklik ve agri sikayeti ile poliklinige basvurdu.
Hastanin bilateral her iki memesinde poikilodermik gériiniim mevcuttu.(Resim 1) Mammografisi
yapilan hastada memede malignite yoniinde bulgu saptanmadi. Dermatoloji ile konsiilte edilen
hastaya punch biyopsi planlandi. Biyopsi patoloji sonucunda epidermiste retelerde dizlesme,yer yer
hafif incelme,papiller/ust retikiiler dermiste minimal hiicre infiltrasyonu,retikiler dermiste kollajen
liflerde kalinlasma izlendi. Bulgular nonspesifik olmakla birlikte,dermal kollajen liflerde kabalasmanin
belirgin olmasl,EVG ile dermal elastik liflerde dizensizlik ile kabalasma nedeniyle ayirici tani igine
morfea alinabilecegi yoniinde degerlendirildi. Cekilen hrct ve toraks aorta bt anjiografisi normaldi.
Laboratuar bulgulari crp: 9 mg/l, esr: 24 mm/saat, wbc: 5700 lym:1700 hb:13.5 plt:281000, ast:24,
alt:7 ,ck:58 kreatinin:0,6 tit: normal ccp (-), rf: 35, ANA graniler (+),anti- SSA (+),ds dna (-), c3,c4 (-),
anti-sm (-), anca (-) skleroderma spesifik antikorlar ve diger ena panelindeki antikorlar negatifti.
Hastanin baska cilt bulgusu yoktu ve proksimal kas gli¢slizIUgli yoktu. Ekstremitelerde puffy hand,
sklerodaktili, raynaud ve telenjektazi bulgulari yoktu. Video kapilleroskopik degerlendirmesi
normaldi. Dermatoloji gorisi de alinarak morfea kabul edilen hastanin tedavisine metotreksat 15
mg/hafta eklenmesi plandi.

Sonug: Her iki memede poikilodermik gériniim ile basvuran hasta diger nedenler ekarte edildikten
sonra morfea olarak kabul edidi. Literatlirde primer sjogren sendromu ve morfea birlikteligi gbsteren
vaka ornegi olmadigi icin bu vakanin akilda tutulmasi gerekmektedir.



Hereditary or congenital
poikilodermas

Familial spastic paraplegia
with neuropathy and
poikiloderma

Fanconi’s (pernicious) anemia
Fat overload related diseases
Imerslund-Grasbeck syndrome
Kindler syndrome

Mendes da Costa syndrome
PARC syndrome
Poikiloderma with tendon
retraction. hyperhidrosis and
pulmonary fibrosis
Poikiloderma with neutropenia
(Clericuzio type)
Rothmund-Thomson
syndrome

Scleroatrophic syndrome of
Huriez

Weary syndrome

Werner syndrome

Xeroderma pigmentosum
Zinsser-Cole-Engman
syndrome

Tablo 1: Poikiloderma nedenleri

Resim 1

Acquired poikiloderma
Chronic graft-versus-host reaction

Dermatomyositis

Lichen planus

Lupus erythematosus (subacute)
Macular amyloidosis

Mycosis fungoides

Poikiloderma of Civatte
Radiodermatitis and skin response
to chronic exposure to cold or hot
temperatures

Systemic sclerosis (rarely)

Treatment with hydroxyurea
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Takayasu Arteriti Taklitgisi Behget Sendromu: Olgu Sunumu

Gamze Akkuzu, Duygu Ozgiir, Bilgin Karaalioglu, Fatih Yildirim, Melek Yalgin Mutlu, Burak ince,
Mustafa Erdogan, Cemal Bes
Saglik Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi

GIRIS: Behcet sendromu (BS), tekrarlayan oral ve genital ilser ile gesitli sistemik tutulumlara neden
olabilen inflamatuar bir hastaliktir. Venoz tutulum arteriyel tutulumdan daha sik gorilir. Burada
vaskdiler tutulum 6zellikleri nedeniyle Takayasu arteritini taklit eden bir BS hastasini sunuyoruz.
OLGU: Ayda 2-3 kez tekrarlayan oral aft, gegirilmis sag alt ekstremite vendz trombozu, paterji testi ve
HLA-B51 pozitifligi nedeniyle BS tanisi almis olan 44 yasinda erkek hasta, kollarda agri ve ¢abuk yorulma
sikayetleri ile basvurdu. Fizik muayenede sag kolda radiyal nabiz palpe edilemedi, sag kolda kan basinci
95/65 mmHg, sol kolda 154/75 mmHg’ydi. Uzun zamandir nedeni anlasilamayan akut faz reaktan
yiksekligi mevcuttu (Resim 1). Manyetik rezonans anjiografik incelemede, sag subklavian arter
cikimdan sonra okliide, sag vertebral arterde subklavian ¢alma sendromu ile uyumlu ters akim, sol
renal arterde darlik mevcuttu (Resim 2). Arter lezyonlari her ne kadar Takayasu arteritini distindirse
de gegcmis 6yki nedeniyle BS iliskili olarak diistintildi. Hastaya IV pulse 1000 mg metilprednizolon ve
aylik pulse siklofosfamid tedavisi baslandi.

TARTISMA: BS’unda arteriyel tutulum nadir goriliir ancak dnemli bir morbidite ve mortalite nedenidir.
Arteriyel tutulum siklikla pulmoner arter veya periferal arter anevrizmasi seklinde goralir. Subklavian
arter tutulumu BS’nda ¢ok nadir gériiliir. Ozellikle aciklanamayan akut faz reaktan yiiksekliginde
vaskiler tutulum arastirilmasi son derece 6nemlidir.

CRP (mg/dl) ESR (mm/h)
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106.7
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Resim 1. yUksek seyreden crp/esr, iv pluse glukokortikoid baslanmasindan 3 giin sonra normal
degerlere geriledi
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Resim 2. A, sag subklavian ve sag vertebral arterde okllzyon. B, sol renal arterde darlik
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Amiodaron ile iliskili Kiitandz Lokositoklastik Vaskiilit: Bir Olgu Bildirimi Ve Literatiir Taramasi
Tumay Ak?, Rumeysa Nur Algan?, Senay Agirgol?, Seyhan Ozakkayunlu Hascicek?, Zafer Turkoglu?
istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari, istanbul, Turkiye

2 Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Dermatoloji, istanbul, Tiirkiye

3Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji, istanbul, Tiirkiye

Dr. Timay AK
Mail: tumayyakk@gmail.com
GSM: +90 531 634 07 77

Ozet

Amiodaron, cesitli aritmilerde tercih edilen bir ilactir. Yaygin kullanimi gbz 6niine alindiginda,
klinisyenlerin kutan6z yan etkileriyle karsilasma olasiligi yliksektir. Tibbi literatiirde birka¢ amiodaron
kaynakli kutan6z vaskailit vakasi bildirilmis olmasina ragmen, klinik uygulamada muhtemelen yetersiz
teshis edilmektedir. Gergekten de, amiodaronun kutanoz reaksiyonlari ¢cok cesitli belirtiler
gosterebilir ve bazen teshis edilmesi zordur. Burada, amiodaron maruziyetinden kisa bir siire sonra
sol alt bacakta bliyik bir nekrotik Ulser ortaya ¢ikan bir vakayi sunuyoruz. Lokositoklastik vaskdlitin
histopatolojik 6zelliklerini gosteren amiodaron kaynakli kutan6z vaskiilit tanisina varmadan once titiz
bir tani calismasi yapildi. Basarisiz tedavi girisimlerinden sonra, amiodaron kesilmesinin Gglinci
ayinda lezyon neredeyse tamamen iyilesti. Bildigimiz kadariyla, biri dronedaron ile ilgili olsa da,
literatlrde daha 6nce birka¢ amiodaron ile indiiklenen kutanoz vaskilit vakasi olmustur. Bu yazida
onceki vakalari inceledik ve vakamizi dnceki vakalarla karsilastirdik.

Anahtar Kelimeler

Amiodaron, yan etkiler, I6kositoklastik vaskiilit, cilt lilseri

Giris

Amiodaron, supraventrikiler ve ventrikiler aritmileri tedavi etmek icin kullanilan bir sinif Il
antiaritmik ajandir. Uzun yari 6mre (25-100 giin) sahip farmakokinetigi, amiodaronu benzersiz
kilar[1]. Bu nedenle, amiodaron yan etkilerinin cogu dozla iliskilidir, ancak bazilari dozdan bagimsiz



olabilir[2]. Pulmoner toksisite, tirotoksikoz, kardiyak disritmi, hepatit, okiler toksisite ve kutanoz
reaksiyonlar dahil olmak Uzere, bazilari potansiyel olarak yasami tehdit eden ¢ok sayida advers
reaksiyon tanimlanmistir[3-8]. TUm bu advers reaksiyonlar géz 6niine alindiginda, kutanoz
reaksiyonlar heterojenlikleri nedeniyle klinik uygulamada yeterince taninmamaya daha yatkin
olabilir[9]. Olumsuz cilt reaksiyonlari, 1s18a duyarlilik, ciltte mavimsi-arduvaz grisi renk degisikligi
("mavi adam sendromu" olarak adlandirilir), hiperpigmentasyon, psédoporfiri, bill6z dermatit ve
kutano6z vaskilitten olusur[8]. Kutandz vaskiilit bu reaksiyonlar arasinda en nadir gérilenidir ¢linkd
tibbi literatiirde sadece birkag amiodaron kaynakl vaskiilit vakasi bildirilmistir[9]. immiin
kompleksleri olan veya olmayan amiodaron kaynakl l6kositoklastik vaskdlit bildirilmistir [2, 9, 10]. Bu
yazida amiodaron maruziyetinden yirmi glin sonra lokositoklastik vaskulit gelisen bir hastayi
sunuyoruz. Ayrica, muhtemelen gézden kagcan amiodaron kaynakli vaskiilit hakkinda farkindaligi
artirmayi hedefliyoruz.

Olgu Sunumu

Hipertansiyon, diabetes mellitus, astim ve sistemik lupus eritematozus (SLE) éyktsi olan 60 yasinda
kadin hasta, bacaklarda sislik ve yara sikayetleri ile basvurdu. Bu yatistan dnce baska bir hastanede
dapson ve kolsisin ile medikal tedavi gormiistii. ilag olarak antihipertansifler, oral antidiyabetikler,
amiodaron, metilprednizolon ve hidroksiklorokin kullaniyordu. Ozge¢misinden iki yil dnce siirekli
ventrikiler tasikardi (VT) nedeniyle amiodaron inflizyonu yaptirdigi ve ardindan VT 6nleme amaciyla
amiodaron 200 mg/glin tedavisine devam edildigi 6grenildi. Amiodaron inflizyonundan yirmi gtin
sonra bacaklarinda yaralar olustugunu bildirdi. Muayenede sol agirlikl olmak tizere her iki bacakta
odemli gériinimdeydi ve sol alt bacagin lateral tarafinda biyik nekrotik tlser mevcuttu (Resim-1).
Bu nedenle amiodaron kaynakli vaskiilit, antifosfolipid sendromu (APS), lupus profundus, pyoderma
gangrenozum, liveoid vaskiilopati, venoz yetmezlik, arteriyel iskemi ve herediter trombofili ayiric
tanilara dahil edildi. Lezyon sinirindan alinan punch biyopside l6kositoklastik vaskiilit saptandi
(Resim-2). DIF'de (direkt imminofloresan) tespit edilen immiino-kompleks birikimi yoktu. Vaskilit
icin yapilan serolojik testler (ANA, anti-ds DNA, C-ANCA, P-ANCA, kriyoglobulinler, RF, antifosfolipid
antikorlari) negatifti ve serum immiinoglobulin ve kompleman seviyeleri normal sinirlardaydi.
Trombofili genetik testi, heterozigot MTHFR (metilentetrahidrofolat redlktaz), Faktor V Leiden ve PAI
(plazminojen aktivator inhibitorii) mutasyonlariyla sonuglandi. Her iki bacagin Doppler
ultrasonografisinde kan akiminda herhangi bir engel goriilmedi. Bu bulgular dikkate alindiginda, en
olasi tani olarak amiodaron kaynakl kutandz I6kositoklastik vaskulit distinildi. Daha sonra
amiodaron metoprolol ile degistirildi. Bu arada iyilesmeyi hizlandirmak icin topikal VEGF (vaskiiler
endotelyal bliyime faktora) uygulandi. Ancak VEGF, az etkinligi ve yiiksek maliyeti nedeniyle t¢ hafta
sonra kesildi. Ardindan, metilprednizolon (60 mg/gtin) herhangi bir semptom alevlenmesi olmaksizin
basariyla azaltildi. Hasta taburcu edildiginden beri poliklinik takibimizde olup steroid kullanmiyor.
Uglincii ay ziyaretinde, lezyon periferinde bol miktarda graniilasyon dokusu ile bacak ilserinin
belirgin sekilde iyilestigi goruldi (Sekil-3).

Tartisma

Amiodaron yaygin olarak kullanilan bir ilactir ve ¢esitli aritmileri tedavi etmek icin degerlidir. Eskiden
ylksek dozlarda amiodaron uygulandigi icin advers cilt reaksiyonlari daha sikti. Bununla birlikte, bir
meta-analiz, kronik-disik doz amiodaron tedavisinin (ortalama doz 150 ila 300 mg/guin) hastalarin
ylzde 2,3'lUinde cilt reaksiyonlarina yol actigini gostermistir (plasebo alicilarinda ylizde 0,7; veya 2,5,
%95). Cl 1.1-6.2)[11]. Amiodaron ile iliskili dermatolojik komplikasyonlar, 6zellikle uzun siireli
kullanimi olan hastalarda sik gorilmekle birlikte, siklikla gozden kagmaktadir. Yakin zamanda yapilan
bir inceleme, 1s18a duyarliligin amiodaron kullanan hastalarin yiizde 25 ila 75'ini etkiledigini
gostermistir[12]. Amiodaron ile fotosensitivite, cilt renk degisikligi, psodoporfiri ve bill6z dermatit
dahil olmak lizere ¢ok gesitli kutandz reaksiyonlar iliskilendirilmis olsa da, ilaca bagh vaskiilit
etiyolojisinde nadiren yer almistir[8]. Genellikle ilaca bagh vaskdlite atfedilen ilag siniflari,
antibiyotikler, nonsteroid antiinflamatuar ilaglar, psikoaktif ajanlar ve anti-timaor nekroz faktor
ajanlarindan olusur[13].



Ayrica, ilaca bagli vaskailit tanisi koymak zordur ¢lnki bu bir dislama tanisidir[13]. Literatlirde immiin
kompleksleri olan veya olmayan amiodaron ile indiiklenen I6kositoklastik vaskiilit vakalar
bildirilmistir, ancak bunlar cok az sayidadir[2, 9, 10]. Lékositoklastik vaskdilit agirhikl olarak
postkapiller veniilleri tutar ve damar duvarinda noétrofilik kalintilardan zengin inflamatuar bir ortam
ortaya cikarir. Cesitli uyaranlara (6rn. ilaglar) yanit olarak damar duvarinda immiin kompleks birikimi
ve kompleman fiksasyonu damar yaralanmasini takiben inflamatuar siireci baslatsa da, lezyonlarin ilk
dort saati icinde yapilmadik¢a immin kompleksler genellikle DIF tarafindan saptanamaz[14].

iyot bilesikleri I6kositoklastik vaskiilitte rol oynadigindan ve amiodaron biiyiik miktarda iyot
icerdiginden, amiodaronun iyot iceriginin I6kositoklastik vaskiiliti tetikleyebilmesi olasidir[2].
Amiodaron maruziyeti ile semptomlarin baslangici arasindaki zaman araligi birkag giin ile aylar
arasinda degismektedir[9]. Etkilenen hastalar palpabl purpura, eritematoz targetoid lezyonlar, bller
ve Ulserlerle basvurabilir[9, 10]. Ayrica, alt ekstremite basvuru sirasinda hemen hemen her zaman
tutulur[2, 9, 10, 15-17]. Amiodaronun uzun yarilanma 6mrine ragmen lezyonlar, ilacin kesilmesinden
sonra birkag giin ila haftalar icinde hizla kaybolur[9].

1985 yilinda Staubli ve ark. tedaviye yanitsiz supraventrikiler tasikardiler nedeniyle amiodaron
baslanan ve alt bacaklarinin distal yarisinda ve ayaklarinin dorsal ylizeylerinde kutan6z lezyonlar
gelisen 34 yasinda bir erkek hasta bildirmistir[15]. Bu olguda kan testleri vaskiilit icin aciklayici degildi.
Sag ayagin dorsal ylizeyinden alinan deri biyopsisi, immiinoglobulin veya kompleman birikimi
olmayan l6kositoklastik vaskdlit teshisine yol agmisti. Amiodaron tedavisinin kesilmesinden on yedi
glin sonra hastanin lezyonlari ek tedavi olmaksizin tamamen ortadan kalkmisti[15]. Bildigimiz
kadariyla, ilk vakanin 1985 yilinda bildirilmesinden bu yana literatiirde amiodaron kullanimina bagli
birkag I6kositoklastik vaskdilit vakasi bildirilmistir[2, 9, 10, 16, 17]. Bunlardan biri, amiodaron'un
iyotsuz bir tlirdesi olan dronedaron ile baglantiliydi[10]. Bu olguda hizli atriyal fibrilasyon nedeniyle
dronedaron baslanmisti. Dronedaron tedavisinin baslamasindan iki hafta sonra, hassas Ulserasyonlar,
kabuklanma ve birkag bl ile birlikte ele gelen purpura gelisti. Bizim olgumuzdan farkli olarak
dokintiler bacaklarla sinirh olmayip karina da yayilmistir. Hastanin laboratuvar incelemesinde
enfeksiyoz serolojiler, otoantikorlar ve organ fonksiyonlari ile ilgili herhangi bir anormallik
saptanmamistir. Kesin tani cilt biyopsisi ile kutanoz I6kositoklastik vaskiilit olarak konuldu. Bizim
olgumuzda oldugu gibi dronedaron beta bloker tedavisine gecildi. Ancak bu olgu sunumundan ilacin
kesilmesi ile lezyonlarin kaybolmasi arasindaki zaman araligi hakkinda bilgi elde edilememistir[10]. Ek
olarak, amiodaronun iyot kismi I6kositoklastik vaskalit icin birincil tetikleyici gibi gorlinmektedir[2].
Yine de dronedaron, bu vaka raporunda nedensel bir ajan olarak gosterilmistir.

Gutierrez ve ark. atriyal fibrilasyon nedeniyle amiodaron baslanan bir hastayla ilgili editére bir
mektup yazmistir[16]. Tedavi baslangicindan on giin sonra hasta, bacaklarda simetrik yerlesimli
eritem ve Ulserasyonun eslik ettigi makilopapliler lezyonlarla basvurdu. Bizim olgumuzdan farkh
olarak tani klinik olarak konulmustur ve herhangi bir histopatolojik kanit bildirilmemistir[16].
Pulmoner infiltratlarla birlikte kutandz vaskailit belirtilerinin géruldigi iki vaka bildirilmistir[2, 17].
Her ikisinde de pulmoner infiltrasyonlari dogrulayan histopatolojik tani yoktu. Hastalardan birinde cilt
biyopsisi yapilmazken, digerinin cilt biyopsisinde kapiller tutulumlu lenfositik vaskiilit saptandi[17]. ilk
hastaya atriyal fibrilasyonda ventrikiler hizi kontrol etmek icin amiodaron verildi[2]. Dokuz giin sonra
hastada alt bacaklarda daha belirgin olan palpe edilebilir purpurik dokinti gelisti. Ve lezyonlar
viicudun daha proksimal kisimlarini kapsayacak sekilde yayildi. Vaskaiilit, alt bacaklarin birlesme
yerlerinde Ulserasyonla yavas yavas iyilesti. Amiodaron kesildikten yirmi hafta sonra hastanin deri
doékintileri diizeliyordu, ancak akciger infiltrasyonlari devam ediyordu[2]. ikinci hasta hemoptizi ve
her iki bacaginda makiiler eritem ile bagvurmustu[17]. Bizim olgumuza benzer sekilde bu hasta da
ventrikiler tasikardi nedeniyle amiodaron tedavisi almaktaydi. Otoantikor titreleri ve idrar tahlili
normaldi. Amiodaronun neden oldugu vaskiilit tanisi, amiodaronun kesilmesinden dort ay sonra
pulmoner infiltratlarin tamamen iyilesmesi ile dogrulandi[17].

Amiodaron ile indiiklenen vaskiilit ile ilgili yakin tarihli bir rapor, digerlerinden immiin komplekslerin
varligi ile ayirt edilir[9]. Ndiaye et al. alt ekstremite ve sirtta lokalize blyuk eritemli, inflamatuar,
nekrotik plaklarin oldugu bir olguyu sundu. DIF ile cilt biyopsisinin incelemeleri, IgM ve C3'ten olusan
immin kompleks birikimlerinin varligi ile I6kositoklastik vaskuliti ortaya ¢cikarmisti. Laboratuar



testlerinin geri kalaninda 6zellik yoktu. Dort aydan uzun siredir mevcut olan lezyonlar, amiodaronun
kesilmesinden alti ay sonra tamamen ortadan kalkmisti. Bu olguya benzer sekilde hastamizin
lezyonlari amiodaron baslangicindan sonra iki ay icinde ortaya cikti, ancak DIF ile incelemede immiin
kompleksler gormedik[9].

Yukarida bahsedilen lezyonlarin her iki bacagi tuttugu vakalarin aksine bizim hastamiz sol bacakta
asimetrik yerlesimli ilser ile basvurdu. Yukarida bahsedilen hastalarin hicbirinde romatizmal hastalik
dykisii yoktu. Ote yandan hastamizin dnceden var olan romatizmal hastaligi yani SLE olmasi taniyi
zorlastirmistir.

Sonug

Amiodaron, sayisiz yan etkiye neden oldugu soylenen bir ilagtir[3-8]. Muhtemelen kutandz yan
etkiler, bunlar arasinda en az teshis edilen ve gézden kacanlardir[9]. Ve kutan6z vaskiilit sadece
birka¢ vaka ile en nadirdir[9]. Bu nedenle, amiodaron kaynakl vaskdilit, diger ilaca bagh vaskdilitler gibi
bir dislama tanisidir[13]. Bununla birlikte, bazi 6zellikler klinik uygulamada taninmasini kolaylastirir:
palpabl purpurik dokintiler, eritemat6z targetoid lezyonlar, biller ve Ulserler[9, 10]. Amiodaron
maruziyeti ile semptomlarin baslamasi arasinda gecen siire birkag giin ila aylardir[9]. Bu lezyonlarin
alt ekstremiteleri tutma egilimi vardir. Bununla birlikte, viicudun daha proksimal kisimlarinda da
ortaya cikabilirler ve amiodaron kesildikten kisa bir siire sonra ek tedavi olmaksizin kaybolurlar [2, 9,
10, 15-17]. Lezyonlardan alinan deri biyopsileri I6kositoklastik vaskilit veya lenfositik vaskiliti ortaya
¢ikarabilir[10, 15, 17]. Olgumuzda oldugu gibi, amiodaron ile indiklenen vaskiilitin teshisi bazen zor
olabilir ve bu hastalar genis spektrumlu immiinosupresif ilaclar kullanmaya egilimlidir. Baska bir
deyisle, bu hastalar sadece amiodaronun kesilmesine tamamen yanit verdiginden, erken taninmalari
fazladan immiinosupresif ilaglarin verilmesini de engelleyecektir.
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Tablo: Onceki olgularin bazi 6zellikleri bizim olgumuzla karsilastirmali olarak verilmistir.

Vaka Amiodaron Lezyonlarin Amiodaron Viseral Primer cilt Cilt biyopsisinin
raporlari  endikasyon baslica yeri baslanmasi ve tutulum lezyonlari histopatolojisi
u lezyonlar bulgular
arasinda gecen
siire
Staubli M Alt bacaklar ve
ve ark. SVT ayaklar 5 glin _ Kirmizi lekeler Lokositoklastik
(1985)%° vaskdilit
Gutierrez R
ve ark. AF Bacaklar 10 gilin _ Makdulopapuler Bildirilmemis
(1994)%® ras, eritem,
ulserler
Dootson G AF Alt bacaklar 9 giin + Palpable purpurik Bildirilmemis
ve ark. dokintdler,
(1994)? ulserler
Scharf Cve
ark. VT Bacaklar 4yl + Makdler eritem Lenfositik vaskdlit
(2001)*
Smith SM Palpable purpura,
ve ark. Bacaklar, Ust biller, Ulserler,
2014)° AF karin 2 hafta _ eritematdz Lokositoklastik
targetoid vaskiilit
lezyonlar
Ndiaye M Eritematodz, immiin kompleksli
ve ark. SVT Bacaklar, sirt <2ay _ inflamatuar, |6kositoklastik
2017)° nekrotik plaklar vaskdilit
Bizim VT Alt bacak 20 gilin _ Ulser Lokositoklastik
olgumuz vaskiilit

SVT: supraventrikiler tasikardi, AF: atriyel fibrilasyon, VT: ventrikiler tasikardi



Figure-1: Alt bacakta iyi sinirli ve tabani pirilan olmayan bir Glser
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Figure-2: Damar duvarinda fibrin, damar duvarina atake eden polimorfonikleer l|6kositler
ekstravaze eritrositlerle l6kositoklastik vaskiilitin tipik 6zelliklerini gdsteren bir cilt biyopsisi

ve



Figdre-S: Amiodaron kesildikten sonra periferinden iyilesen ayni tlserin goriintlsu
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KONSTITUSYONEL SEMPTOMLAR iLE TANI ALAN DEV HUCRELi ARTERIT: OLGU
SUNUMU

Burcak Karadeniz

GiRIS:

Dev hiicreli arterit, orta ve bliylk capl damarlari tutan kronik bir vaskdlittir (1). Cogunlukla kranial
belirti ve bulgularla tani konulsa da nedeni bilinmeyen ates, kilo kaybi ve halsizlik gibi konstitlisyonel
semptomlar ile de prezente olabilir (2,3). Karakteristik labarotuvar bulgulari, artmis sedimentasyon
hizi ve C reaktif proteindir (4). Biz halsizlik, yorgunluk, istahsizlik, omuz ve kalga kusaginda agri
sikayeti ile basvuran dev hicreli arterit tanisi alan hastamizi sunduk.

OLGU:

66 yasinda erkek hasta 6 ay dnce baslayan yorgunluk, istahsizlik, omuz ve kalca kusaginda agri
sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Hastanin éykisinden son 3 ayda 8 kg kaybettigi 6grenildi. Ates
ve gorme ile ilgili yakinmasi yoktu. Fizik muayenede temporal arter ve periferik nabizlari palpable idi.
Omuz hareketlerinde hafif kisithlik disinda pozitif muayene bulgusuna rastlanilmadi. Laboratuvar
sonuglari ise 16kosit 6210 uL, hemoglobulin 11,2 g/dL, trombosit sayisi 597.000/mm?3, CRP 138 mg/L,
sedimentasyon 58 mm/sa olarak saptandi. Romatoid faktor, antintikleer antikor, anti hcv, anti hbs,
hbs aj, anti hiv, brucelloz agliitinasyon testi negatif ve tiroid fonksiyon testleri normal idi. idrar
sedimentinde 6zellik yoktu. Anemi sebebiyle yapilan gastroskopi ve kolonoskopi taramalarinda



normal endoskopik bulgular izlendi. Cekilen toraks, abdomen BT goriintiilemeleri normal olarak rapor
edildi. Cekilen PET-CT de ana vaskiiler yapilarda diffiiz karakterde lineer uzanimh normale oranla
hafifce artmis fdg tutulumu yaygin vaskdlit lehine yorumlandi. Torakoabdominal mr anjioda ise sag ve
sol renal arterde, ¢6lyak trunkus orjin dizeyinde hafif derede darlik mevcuttu. DHA tanisi ile hastaya
40mg/gun prednizolon baslandi. Prednizolon dozu kademeli olarak azaltildi. Tedavi ile birlikte
hastanin sikayetlerinde belirgin dlizelme ve akut faz reaktanlarinda belirgin diisis saptandi.

SONUC:

Dev hiicreli arterit hastalarinda 6zellikle klinik semptomlar silik ve sinsi baslangich oldugunda tani
konulabilmesi komplikasyon gelismesini engelleyecektir. ileri yas, akut faz yiiksekligi ve nonspesifik
sistemik semptomlari olanlarda ekstrakraniyal blyik damar tutulumu akla gelmelidir.
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Psoriyatik Artrit Hastasinda Sekukinumab iliskili Iga Vaskiiliti
Rana Berru Ozince?, Fazilet Oztiirk?, Melike Melikoglu?, Giilen Hatemi?
1 istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar

2 istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari, Romatoloji

GIRIS

Secukinumab monoklonal interlokin-17A inhibitéri olup ankilozan spondilit, psoriyazis ve psoriyatik
artrit (PsA) tedavisinde etkinligi kanitlanmis bir biyolojik ilactir. Diger yandan, biyolojik tedavilerden
siklhikla timor nekrozis faktor (TNF) inhibitorleri ile bildirilmis olan paradoksal reaksiyonlar son yillarda
sekukinumab tedavisi ile de bildirilmektedir. Biz burada PsA tanili bir hastada sekukinumab tedavisi
sonrasinda gelisen bir IgA vaskailit olgusunu sunmaktayiz.

OoLGU

Bilinen koroner arter hastaligl, esansiyel hipertansiyon ve psdériyazis tanilari olan 56 yasinda erkek
hastada artit gelismesi lizerine psoriyatik artrit tanisi ile 6nce metotreksat baslanmis. Sonrasinda
gastrointestinal yan etkileri nedeniyle metotreksat kesilerek leflunomid tedavisine gecilmis ve yeterli
yanit alinamadigl icin de adalimumab baslanmis. Adalimumabin 3. dozunda paradoksal olarak
psoriyatik dokiintileri artan hasta merkezimize basvurdu. Hastaya siddetli cilt ve aktif eklem tutulumu
nedeni ile haftada bir 300 mg sekukinumab baslandi. Sekukinumabin 3. dozundan sonra hasta karin
agrisi ve melena ile basvurdu. Fizik muayenesinde sekukinumab tedavisi 6ncesine gére azalmis olan
ozellikle alt ekstremitede olmak (izere govde ve sirtta yaygin eritemli skuaml psériyatik plaklar, batin
alt kadranlarda hafif hassasiyet ve pretibial bolgede bilateral 2+ 6dem mevcuttu. Hemograminda
normositer anemi ve biyokimyasinda CRP yiiksekligi ve hipoalbuminemi disinda 6zellik yoktu. Batin
BT'sinde tiim ileal anslarda diffiiz tarzda barsak duvar kalinlasmasi ve pelvik bolgede serbest sivi
izlendi. Sekukinumab iliskili kolit 6n tanisi ile servisimize interne edilerek intraven6z 40 mg
metilprednizolon, siprofloksasin, metronidazol ve pantoprazol baslandi. Yatiginin 4. giiniinde
bilateral alt ekstremitede basmakla solmayan petesi ve purpuralar gelisti. Karin agrisi ve melenasi
ise diizeldi. Yatisinda baslanan metilprednizolon ve antibiyoterapi altinda akut faz regrese olmasina
ragmen albimin 1,9 g/dl dizeyine kadar diistii ve pretibial 6demi artti. Kan, idrar ve digki
kiiltiirlerinde iireme olmadi. Tam idrar tahlilinde protein +++ ve eritrosit + tespit edildi. idrar
sedimentinde 2 I16kosit, 5 eritrosit goriildi. 24 saatlik idrar analizinde 9230 mg/giin proteiniiri tespit
edildi. RF, ANA, ENA paneli, kriyoglobulin ve hepatit serolojisi negatif ve C3 ile C4 diizeyi normal idi.
Lokositoklastik vaskiilit on tanisiyla petesiyal alandan cilt biyopsisi yapildi ve |6kositoklastik vaskiilit

ile uyumlu sonuglandi. Direkt immunfloresan mikroskopisinde st dermiste damar duvarlarinda IgA ile



belirgin, C3 ve fibrinojen ile orta yogunlukta, IgM ile zayif birikim izlendi. Nefrotik sendromu nedeni
ile yapilan renal biyopsisi de IgA vaskilitini desteklemekte idi ve 18 glomeriliin 2’sinde kresent
goriuldl. Gastroskopisinde antrum hiperemik izlendi. Metilprednizolon tedavisi altinda yapilan
kolonoskopisinde ise patoloji saptanmadi. Kolondan alinan biyopsilerde inflamatuar barsak

hastaligl, vaskiilit veya amiloidoz lehine bulgu goriilmedi.

Cilt, gastrointestinal ve renal tutulumlu IgA vaskdliti tanisiyla hastaya 1 gram/giin metilprednizolon ve
2 gram mikofenolat mofetil baslandi. Ug giin sonrasinda 1 mg/kg oral prednizolon idame doza gegildi.
Tedavinin 2. haftasinda hastanin cilt lezyonlarinin, pretibial 6deminin ve akut faz yanitinin biyuk

Olcide gerilemis oldugu gorild.

TARTISMA

Sekukinumab tedavisi ile psoriyazis, inflamatuvar barsak hastaligi, Behcet sendromu ve kutanéz
vaskdlit gibi paradoksal reaksiyonlar daha énce bildirilmistir. Biz bu olguda, 6nce TNF inhibitori olan
adalimumab ile paradoksal olarak psoriyatik lezyonlarinda artis olan sonrasinda da sekukinumab ile
cilt, gastrointestinal ve renal tutulumlu IgA vaskiiliti gelistiren bir vaka sunarak sekukinumab kullanimi

sirasinda ortaya ¢ikabilecek diger bir nadir ama ciddi bir komplikasyona dikkat cekmek istedik.

(13,6-17) gr/dl

9,7 14,0 8,3 (4,3-10,3) 1073/uL
7,3 8,7 5,74 (2,1-6,1) 1073/uL
0,84 0,92 1,05 (0,7-1,2) mg/dI
2,14 1,9 2,9 (3,5-5,2) gr/dl

164 45 5,5 <5 mg/L

Protein: +++ Protein: +++
Eritrosit: +  Eritrosit: ++
2 Lokosit 5 Lokosit

5 Eritrosit Bol eritrosit

9230 4882 <140 mg/gln
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Es zamanli SLE ve AIDS tanisi alan bir olgu

Ecem Giile¢', Muhammet Emin Kutu?, Selda Gelik?

'Bakirkdy Dr Sadi Konuk EAH, i¢ Hastaliklani Klinigi 2Bakirkdy Dr Sadi Konuk EAH, Romatoloji Klinigi

GIRIS: Sistemik lupus eritematosus (SLE) ve AIDS bircok ortak klinik ve laboratuar bulgulari
paylasabilmektedir.

Bu nedenle bir hastada es zamanli iki hastaligin tanisini koymak zor olabilmektedir ve literatiirde de
bu sekilde ¢ok az vaka bildirilmistir. Burada ayni zamanda SLE ve HIV enfeksiyonu tanisi alan bir
hastamizi sunuyoruz.

VAKA: 53 yasinda erkek hasta 6 aydir aralikli olan ates, halsizlik, kilo kaybi, artralji sikayetleri ile
hastanemiz aciline bas vurdu. Fizik muayenede ates 37.5 C, diger vital bulgulari normaldi. Saclarda
diffiiz bir incelme mevcuttu.inguinal bélgede palpabl lenf nodlari vardi. Solunum sistemi ve kardiyak
muayenede 6zellik yoktu.Eklem muayenesi dogaldi.

Laboratuar testlerinde hafif diizeyde 16kopeni, lenfopeni, normokrom normositer anemi ve sinirda
akut faz yiksekligi vardi. Karaciger, bobrek fonksiyonlari normaldi. Tam idrar tahlilinde 6zellik yoktu.
c-ANCA ve p-ANCA negatifti. C3 distik, C4 alt sinirda idi. ANA testi 1/1000 titrede homojen saptandi.
Bunun Gzerine bakilan anti-dsDNA 161 IU/ml titresinde pozitif bulundu. Anti-dsDNA IFA yontemi ile
de pozitifti. Direk coombs IGG testi pozitifti. Otoimmun hemolitik anemi icin diger bulgular yoktu.

Oykiide 10 yil 6nce siipheli bir cinsel iliski maruziyeti oldugu 6grenildi. istenilen anti-HIV testi pozitif
geldi. Western blot yontemiyle dogrulamasi yapildi ve tekrar pozitif olarak bulundu. Diger viral
seroloji ve hepatit markerlari negatifti. Malignite ve vaskiilit tetkik icin yapilan PET-CT de, bu
yonde bulgu yoktu. inguinaldeki lenf nodu eksizyonel biyopsisinde 6zellik saptanmadi. Endoskopi,
kolonoskopisi normaldi. Ekokardiyografide perikardiyal efflizyonu vardi. Mevcut bulgularla
ACR/EULAR SLE kriterlerine gore, SLE tanisi konuldu. Hidroksiklorakin ve prednizolon tedavisi
baslandi. Ayni zamanda HIV enfeksiyonu saptanan hastamiza AIDS tanisi konarak infeksiyon
hastaliklari tarafindan antiretroviral tedavi baslandi. Takipte hastanin klinik ve laboratuar
degerlerinde dizelme oldu.

TARTISMA: HIV infeksiyonunun olusan immun disreglilasyon nedeniyle cesitli otoimmun
hastaliklarla birlikteligi siktir.

Bununla birlikte SLE ile birlikteligi literatlirde nadir olarak bildirilmistir. Benzer klinik ve laboratuar
bulgulara yol acabilmesi nedeniyle hem ayrica tanida distnilmeli hem de birlikte olma olasiligi akilda
tutulmalidir.
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Pulmoner arter anevrizmasi ve trombozu ile prezente olan Behget Sendromu

Ayse Ozdede?, Necati Ulu?, Muhammed Samil Aslan?, Eser Durmaz®, Emire Seyahi*

Yistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji
Anabilim Dali, istanbul, Tiirkiye

?istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul,
Turkiye

3istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakdiltesi, Kardiyoloji Anabilim Dali, istanbul,
Turkiye

Amag:

Behcet sendromu(BS), her boyutta ve tipte vaskiler yapilarin etkilendigi ve agirlikli olarak venlerin
tutuldugu etiyolojisi bilinmeyen multisistemik bir vaskiilittir. BS'de arter tutulumu 6zelikle pulmoner
arter etkilenimi, neden oldugu mortalite ve morbidite nedeniyle ven tutulumu kadar dikkate
alinmalidir.

Olgu:

21 yasinda kadin hasta gogiis agrisi sikayeti ile kardiyoloji klinigine basvuruyor.iki yildir bilinen
ventrikiler septal defekti agisindan takibi olan hasta ti¢ aydir sol tarafh ploritik gbgls agrisi, carpinti,
oksarik, titreme, gece terlemesi, ara ara olan hemoptizi ve istemli olarak 27 kg kaybi tarifliyor. Buna
ek olarak romatolojik sorgulamasinda bir 6zellik saptanmiyor. Fizik muayenesinde solunum sesleri
dinlemekle dogal, kardiyovaskiiler sistem:S1+,52+, Erb odaginda pansistolik Gfiiriim 2/6,
nabiz:100/dk, TA:110/80mmHg idi. Tiim ekstremitelerde kas gticii 5/5. Laboratuar bulgularinda
hemoglobin: 10g/dl, I6kosit:5200/mm3, trombosit:248.000/mm3, eritrosit sedimentasyon
hizi:71mm/saat, C-reaktif protein:45mg/|, romatoid faktor (RF):20 IU/ml, CCP(-) ANA(-),anti dsDNA(-
),cANCA(-), pANCA(-), SS-A(-), SS-B(-),anti beta-2 glikoprotein 1gG(-)- IgM(-), anti kardiyolipin IgG(-)-
IgM(-) saptandi. Hemoptizi ve ploritik gogus agrisi nedeni ile ¢cekilen kontrastli toraks BT'de her iki
akcigerde daginik periferal konsolidasyon odaklari, buzlu cam alanlari, sag akciger alt loba giden
pulmoner arter segmental dalinda anevrizma ve trombds ile uyumlu hipodens goriiniim izlendi.
Perikardiyal efflizyonu olan ve bilinen ventrikiler septal defekti de olan hastanin cekilen transtorasik
ekokardiyografisinde triklUspit kapakta hareketli imaj, vejetasyon?,trombis?, perikardda sol ventrikdl
arkasinda 7mm, sag atriyum arkasinda 8mm sol ventrikil lateralinde 11 mm,sag ventrikil arkasinda
11 mm effiizyon izlendi. infektif endokardite yénelik hastadan tig giin Ust iiste hemokdiltiir gonderildi,
hemokdiltirde Greme saptanmadi. Alt ekstremite doppler ultrasonografisinde ve g6z muayenesinde
patoloji saptanmadi. Hastaya (¢ gtin 1gr pulse IVMP verildi, tedavisi imuran 150 mg/giin ve
infliksimab 10 mg/kg olacak sekilde dizenlendi.

Sonug:

Behcget sendromunda, tekrarlayan mukokutanoéz lezyonlar en sik goriilen bulgularindan olup, basvuru
aninda sadece vaskiler etkilenimi olan ve bildirilmis vakalara ek olarak biz de burada diger organ
tutulumu olmadan pulmoner arter etkilenimi ile basvuran ve tedavisi diizenlenen bir olguyu sunmayi
amacladik.

Anahtar Kelimeler: anevrizma, behget sendromu, hemoptizi
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Leptomeningeal Enflamasyonla Seyir Gosteren Romatoid Artrit Olgusu

Ayse Ozdede?, Fazilet Oztiirk?, Sabriye Giiner?, Serdal Ugurlu*

Yistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji
Anabilim Dali, istanbul, Tiirkiye

?istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul,
Turkiye

Amacg: Romatoid artrit
(RA), esas olarak eklem tutulumu ile karakterize otoimmun bir hastalik olup, ekstraartikiler tutulumu
da olusturdugu mortalite ve morbidite agisindan 6nem arz etmektedir. Eklem disi tutulumlarda
norolojik tutulum icerisinde dogrudan santral sinir sisteminin ve meninks tutulumunun goézlendigi
bildirilmis nadir olarak bildirilmis romatoid artrit vakalari vardir.

Olgu: 53 yasinda, on
yillik romatoid artrit tanisi ile 2016 yilina kadar diizenli dis merkezde takibi olan hasta, 2019’da
baslayan giderek artis gosteren ndbet, bas agrisi, motor hareketlerinde yavaslik olmasi tizerine Mart
2021’de hasta noroloji kliniginde takibe aliniyor. Yatis doneminde cekilen kontrasth kraniyal MR’da
frontoparietal bolgede daha belirgin olmak (zere her iki serebral hemisferde leptomeningeal
ylzlerde yaygin sinyal artisi gbzleniyor. Ge¢cmisinde 2019 Mart ayinda gecirmis oldugu arac ici trafik
kazasi sonrasi iki ay sonrasi takibinde subdural hematom nedeniyle operasyon oykisi ve VP sant
disinda 6zellik saptanmiyor. Romatoloji gorisii alinmasi amaciyla tarafimiza danisilan hastanin fizik
muayenesinde, her iki el-elbilegi, ayak-ayak bileginde, dizlerde ve dirseklerde hassasiyet ve sinovitleri
oldugu saptandi. Laboratuar bulgularinda, hemoglobin: 12,5g/dl, 16kosit:9600/mm3,
trombosit:413.000/mm3, ESH:52mm/saat, CRP:101mg/I, RF:113 IU/ml, CCP:300IU/ml iken, ANA(-
),cCANCA(-), pANCA(-), SS-A(-), SS-B(-) saptandi. Hastaya lomber ponksiyon yapildi. BOS’ta protein:204,
glukoz:35(serum glukoz:153), hiicre negatif, ARB:negatif olup, flow sitometrik incelemede:lenfositten
zengin BOS saptanmasi izerine hastaya 1gr pulse metilprednizolon baslanip tedavisi on gline
tamamlandi. Rituksimab 1 gr ve 40 mg/giin prednizolon baslandi. Kliniginde hem nérolojik olarak
hem de eklem tutulumu yoniinden diizelme saptanan hastanin bir ay sonraki kontrol kraniyal
goriintllemesinde leptomeningeal kontrastlanmada regresyon saptandi.

Sonug: Romatoid artritin
ekstraartikuler etkilenimi, hastaligin seyri ve prognozu agisindan énemlidir. Norolojik tutulum
¢ogunlukla RA’da periferik sinir sistemi etkilenimi ve servikal omurga tutulumuna sekonder spinal
kord hasari olarak bildirilmistir. Dogrudan santral sinir sisteminin ve meninks tutulumu nadir olmakla
birlikte fokal norolojik defisitler, nébet, kraniyal sinir disfonksiyonu veya degismis biling ile
karakterize romatoid artrit tanili hastalarda leptomeningeal enflamasyon varhigi gésterilmis nadir
vakalar bildirilmis olup biz de bu vaka ile klinisyenler bakis acisi sunmayi amagcladik.

Anahtar Kelimeler: leptomeningeal, menenjit, romatoid artrit
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STEROIDE DIRENGLi EKSTRAPULMONER TUTULUMLU SARKOIDOZ OLGUSU

Gulshan Karimli', Serdal Ugurlu?

'istanbul Universitesi — Cerrahpasa Tip Fakiiltsi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dal, istanbul

?jstanbul Universitesi — Cerrahpasa Tip Fakaiiltsi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali,
Istanbul

Girig: Sarkoidoz non-kazefiye graniilomlarla karakterize multisistemik enflamatuar hastaliktir,
etiyolojisi bilinmemektedir. Akciger tutulumu (%90) tipik olmakla beraber viicuttaki herhangi bir
organ ve/veya doku etkilenebilir. Hastaligin kendiliginden iyilesmesi yaygindir, ancak hastalarin %10
kadarinda ilerleyici organ yetmezligi ortaya gikabilir. Glukokortikoid tedavisine ragmen hastalarin %10
kadarinda direng gorlir ve ilerleyici solunum yetmezligiyle komplike olabilir. Bu hastalarda
immunosupresif tedavi secenegi distintlmelidir. Olguda steroide direncli akciger ve karaciger,dalak
ve lenf nodu (LN) tutulumlari olan hasta tartisilacaktir.

Olgu: 32 yasinda erkek, sarkoidoz tanisiyla dis merkezde takipli hasta istanbul'a tanisimis kontrole
devam edilmesi icin tarafimiza basvurdu. 2016-da kilo alamama, eklem agrisi sikayetiyle tetkik
edilmis. Akciger, karaciger ve dalakta multipl yerkaplayici lezyon saptanmis ,karaciger ince igne
aspirasyon biyopsisi (IIAB) yapilmis, graniilom ve EZN pozitif boyanan bir adet siipheli
mikroorganizma saptanmis. Tlberkiloz 6ntanisiyla sekiz ay dortlii antitliberkiloz tedavisi
kullanmis.Takiplerde Eritrosit sedimantasyon hizi (ESH) ve ALP, GGT yiiksekligi, kontrol batin MR-da
progresyon bulgulari saptanmis. Karaciger iAB-I tekrarlanmis, fakat graniilom saptanmamis.
Anjiontensin dénlstirici enzim (ACE) 92 IU/L ylksek saptanmis, sarkoidoz dusiinulerek Steroid
tedavisi baslanmis. Takiplerde artralji sikayeti devam etmis tedaviye sirasiyla Metotreksat, Azatioprin,
infliksimab eklenmis. Basvurusunda melitprednizolon 4mg tedavisi almaktaydi.Sikayetleri devam
ettigi icin tekrardan ayirici tanilar agisindan tetkik edildi. Tedavisi aksayan hastanin basvurusundaki
laboratuvar degerleri Tablo 1'de 6zetlenmistir. Fizik muayenede karaciger dalak ve aksiller, servikal,
inguinal LN-leri nonpalpable. Toraks BT-de sag akciger st lobda 9mm kalsifiye stabil nodul, batin MR-
da karaciger konturlar ve parankima striikttri dogal, multipl lezyonlar izlenmekte, dalak boyutu
artmis(135 mm).Safra yollarinda dilatasyon yok.Primer sklerozan kolanjit? otoimmun hepatit
markerler gonderildi, negatif sonuglandi.Malignite? ANCA iliskili vaskdlit? degerlendirmesi icin FDG
PET-CT cekildi. Karacigerdeki nodiler lezyonlar (SUVmax=5.3) ve dalak seviyesinde LN tutulumu
(SUVmax=1.9) granulomatoz-enflamatuar hastaliklar lehine uyumlu bulundu. Diger graniilomat6z
sebeplerden tiberkiloz, tifo, sifilis, treponema, brucella, viral (EBV,CMV, hepatit B,C) ve fungal
enfeksiyonlar dislandi.Onceki Karaciger iiAB-leri revize edildi: ilk yapilan biyopside non-nekrotizan
granllomlar ve genis parankim hasari nedeniyle granilomatoz hepatit ile giden hastaliklarin
degerlendirilmesi 6nerildi. Hasta Romatolojiye danisildi, Sarkoidoz tanisiyla Adalimumab, Prednizolon
30 mg baslandi. Tedavinin 2.haftasindaki degerleri Tablo 1’de gosterilmistir. Steroid dozu azaltilarak
kesildi. Tedavinin 3.ayinda cekilen batin MR-da (resim 2) karacigerdeki lezyon sayi ve boyutlarinda
totale yakin regresyon izlendi. Klinik ve laboratuvar yanit alinan hasta romatoloji takibinde.

Sonug; Sarkoidozda hastalarin %8'i akciger tutulumu olmaksizin ekstrapulmoner tutulumla prezante
olur. Hepatik sarkoidozlu hastalar genellikle asemptomatiktir, ancak ¢cogunda karaciger fonksiyon
testi anormallikleri veya hepatomegali vardir. Vakalarin 1/100 den azinda siroza ilerleme bildirilmistir.
Karaciger ve dalakta nodiler lezyon saptandiginda ve/veya hepato-splenomegali nedenleri arasinda
akila gelmelidir. Tanida histopatolojik degerlendirme 6nemlidir ve diger non-kazifiye granilomatoz
hastaliklar dislanmalidir.
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