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Davet

Saygideger Meslektaslarim,

10-11 Ekim 2025 tarihlerinde istanbul Feriye’de diizenleyecegimiz Cerrahpasa —
istanbul Romatoloji Sempozyumu’nda siz degerli meslektaslarimizi aramizda
gormekten blylk mutluluk duyacagiz.

Bu yilki sempozyumumuzda, romatoloji alaninda tani ve tedaviye dair glincel
yaklasimlari farkh bakis acilariyla degerlendirme imkani bulacagiz. Yurt disindan
ve Turkiye’den davet ettigimiz konusmacilar ve oturum baskanlarinin katkilariyla
cok yonli ve bilimsel yonu glgll bir program hazirladik.

Ayrica, bilimsel program kapsaminda davetli konusmacilar, kendi alanlarinda
son bir yil icinde yayimlanmis ve dikkat ¢ekici bulduklari ti¢ bilimsel yayini
birlikte degerlendirmek Gzere 6zetleyeceklerdir. Bu formatin, mesleki
gelisimimize ve literatir takibine katki saglayacagina inaniyoruz.

Ekim ayinda istanbul Feriye’de, sizleri bu bilimsel paylasim ortamina birlikte
distinmeye ve gelismeye davet ediyoruz.

Diizenleme Kurulu Adina,

Sempozyum Baskani
Prof. Dr. Serdal Ugurlu
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Bilimsel Program

10 EKiM 2025, CUMA

09:55-10:00 Acilis Serdal Ugurlu

10:00-10:15  Aclilis Konusmasi Huri Ozdogan

10:15-11:05 OTURUM 1: HIGHLIGHTED ARTICLES Oturum Baskanlari: Hasan Yazici, Huri Ozdogan
) . Editor’s Pick: Highlighted Articles of the Last Year

10:15-11:40 in Rheumatology Ernest Choy

10:40-11:05 Highlighted Articles of the Last Year in Pediatric Seza Ozen

Rheumatology
11:05-11:30 Kahve Molasi

11:30-13:00 OTURUM 2: ROMATOID ARTRIT (K)Itltjgrum Baskanlari: Izzet Fresko, Kenan Barut, Levent

11:30-11:45 Romatoid Artrit Tanisi ve Alevlenmede Klinik mi? Gokhan Keser

Romatoid Artrit Tanisi ve Alevlenmede

11:45-12:00 | coriintileme mi?

Nevsun inang

12.00-12:20 Tartisma

Challenges in the Treatment of Rheumatoid

12:20-13:00 Arthritis

Ernest Choy

13:00-14:00 Ogle Yemegi

TS ] ; i Oturum Bagkanlari: Pamir Ataglindiiz, Umut
14:00-15:35 OTURUM 3: SPONDILOARTRITLER Kalyoncu, Gizem Ayan
Challenges in the Diagnosis and Management of

14:00-14:40 Psoriatic Arthritis

Laure Gossec (Online)



Challenges in the Diagnosis and Management of

14:40-15:20 SpA

Helena Marzo-Ortega (Online)

15:20-15:35 Son 1 Yilin One Cikan 3 Makalesi: PsA - SpA Umut Kalyoncu
15:35-15:55 Kahve Molasi

Oturum Baskanlari: Murat inang, Merih Birlik, Ali

15:55-17:45 OTURUM 4: BAG DOKUSU ,
Akdogan

Diagnosis and Treatment Challenges in

15:55-16:35 Inflammatory Myositis Ingrid Lundberg

16:35-17:15 Rheumatologlc Approach to Interstitial Lung Shervin Assassi (Online)
Diseases

17:15-17:30 | >istemik Sklerozda Ozofagus Tutulumu Tani ve Ahmet Dobrucals
Tedavisi

17:30-17:45  Son 1 Yilin One Cikan 3 Makalesi: Bag Dokusu Murat inang

17:45-18:00 Ara

18:00-18:30 OTURUM 5: HEKIM ve ENDUSTRI Oturum Baskanlari: Cemal Bes, Berna Yurttas
18:00-18:15 EndUstri G6ziinden Romatoloji Barlas Doner
18:15-18:30 = Romatolog Gézlinden Endistri Cemal Bes

11 EKiM 2025, CUMARTESI

08:30-09:30 OTURUM 6: BEHCET Oturum Baskanlari: Melike Melikoglu, Gizin

Karatemiz
08:30-08:50 Behcet Sendromunda Tanida Zorluklar Gullen Hatemi
08:50-09:10 = Behget Sendromunda Tedavide Zorluklar Sinem Nihal Esatoglu
09:10-09:30  Son 1 Yilin One Cikan 3 Makalesi: Behcet Yesim Ozgiiler
09:30-10:30 OTURUM 7: VASKULIT Oturum Baskanlari: Duygu ErsézIi, GUl Glzelant
09:30-09:50  IgA Vaskiiliti Omer Karadag

09:50-10:10 = Buyuk Damar Vaskaliti vs. Ateroskleroz: Radyoloji = Sebnem Durmaz

BlylUk Damar Vaskaliti vs. Ateroskleroz: Niikleer

10:10-10:30 Tip

Haluk Burgak Sayman

10:30-10:55 Kahve Molasi

Uydu Sempozyumu
Oturum Basgkani: Ayse Cefle
10:55-11:25 Romatoid Artritin Tedavisinde Standart ve Sonrasi
Romatoid Artritin Tedavisinde Bio-Naif Hastada HUMIRA - Dilek Solmaz

Romatoid Artritin Tedavisinde ilk TNFi Yetersizliginde RINVOQ - Sinem Sagobb\/|e

11:25-13:00 OTURUM 8: LUPUS Oturum Baskanlari: Baha[Artlm Esen, Yasemin
Yalginkaya, Hakan Babaoglu
Challenges in the Diagnosis and Management of

11:25-12:05 SLE

loannis Parodis

Antirheumatic Drugs in Reproduction, Pregnancy,

12:05-12:45 and Lactation

Frauke Forger

12:45-13:00 Son 1 Yilin One Cikan 3 Makalesi: Lupus Bahar Artim Esen



13:00-14:00 Ogle Yemegi

Uydu Sempozyumu
Oturum Baskanlari: Kenan Aksu, Gokhan Keser
14:00-14:30 Simponi ile AS ve RA'da Etkililik ve Tedavide Sag Kalim

Innovative Medicin
Konusmacilar: Gékhan Sargin, Serdal Ugurlu, Ernest Choy J&J ovative Medicine

Oturum Baskanlari: Huri Ozdogan, Ahmet Giil, Ozgiir

14:30-16:30 OTURUM 9: AUTOINFLAMMATION
Kasapgopur

Diagnosis and Treatment of Macrophage

14:30-15:10 Activation Syndrome for Rheumatologists Jessica Manson
15:10-15:50 = Recent Advances in Still's Disease Angelo Ravelli
15:50-16:30 VEXAS 2025 Sophie Georgin-Lavialle (Online)

16:30-16:50 Kahve Molasi

16:50-17:50 OTURUM 10: NADIR HASTALIKLAR Oturum Baskanlari: Sedat Kiraz, Sezgin Sahin
16:50-17:20 Kawasaki Hastaligi Ozgiir Kasapcopur
17:20-17:50 Monogenik Vaskaulitler Ahmet Gl

17:50-18:00 Kapanis Serdal Ugurlu
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Ailevi Akdeniz atesi tanisi ile izlenen hastada tiiberkiiloz peritonit

Ahmet Kivang Cengiz

Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali Romatoloji Bilim
Dali, Samsun

Tuberkiiloz peritonit, ekstrapulmoner tiberkilozun dnemli tutulumlarindandir.Tiberkiloz olgularin
%1-3’linl olusturdugu distnulmektedir. Karinda sislik-agri,asit,omental-peritoneal kalinlagsma ve
yuksek serum CA-125 diizeyi gibi bulgulari peritoneal karsinematozusu disiindlrerek over kanseri
ihtimalini akla getirebilmektedir. Tiberkiiloz peritonitte tani tiiberkiiloz basilinin gosterilmesi-
kiltiirde Gretilmesi ile saglanabilse de bu her zaman miimkiin olamayabilir.Periton biyopsisinde
kazeifikasyon gosteren kronik graniilomatdz inflamasyon, asitten alinan 6rnekte saptanan yiiksek
adenozindeaminaz(ADA) diizeyi de taniyi destekleyebilmektedir.Ailevi Akdeniz atesi ates, serozit
ataklari; ataklar sirasinda plevral-perikardial-intraperitoneal sivi artislari ile ve tekrarlayan peritoneal
ataklarin olusturdugu adezyonlara bagh gelisebilen obstriktif ileus tablolari ile tiiberkiiloz peritonit
tablosunu maskeleyebilmektedir.

Vaka:Tekrarlayan ates,karin agrisi,g6gls agrisi,artrit ataklari;aile oykisi;kolsisin cevabi ve genetik
testte saptanan M694V-V726A compound heterozigot mutasyonu ile gocukken ailevi Akdeniz atesi
tanisi almis olan 36 yasindaki kadin hasta son 6aydir karin agrisi ataklarinin artmasi ve ataklar
arasinda da karinda sislik yakinmasinin olmasi Gizerine basvurdu.Yillardir kolsisin tedavisini diizenli ve
tam doz kullanmakta oldugunu,2yil 6nce uzamis diz artriti ve inflamatuvar bel agrisi ile
basvurdugunda saptanan sakroiliit sonrasi tedavisine sertolizumab pegol eklenmis oldugunu, bu
tedaviyle inflamatuvar bel agrisinin diizeldigini,artrit ataklarinin tekrarlamadigini fakat 6 aydir karin
agrisi yakinmasinin arttigini ve takip edildigi klinikte akut faz yanitinin da son 6 aydir hep yiiksek
seyretmeye baslamasi nedeniyle sertolizumab pegol tedavisinin kesilip anakinra tedavisine gegilmis
oldugunu ifade etti.Anakinra tedavisi altinda da karin agrisi yakinmasinin ve akut faz yiksekliginin
sirmesi Uzerine kanakinumab baslanmis oldugunu, ilk uygulama sonrasinda da yakinmalari
dizelmedigi icin baska bir klinige basvurma ihtiyaci duydugunu soéylliyordu.Subfebril atesi, batinda
yaygin hassasiyeti, son donemde 3kg kadar kilo kaybi olan hastanin basvuru sirasinda crp diizeyi
118mg/L olarak saptandi.Batin tomografisinde sag overde 3cm boyutunda heterojen igerikli kistik
lezyon,batinda yaygin sivi artisi, karin 6n duvarinda, omentumda peritoneal karsinematozus lehine
bulgular saptanmasi tizerine kadin-dogum konsultasyonu istendi.CA-125 duizeyi 754U/ml(normal
aralik:0-35) olarak saptandi.Parasentez ile alinan mai tanisal degildi. Laparoskopik biyopside malignite
saptanmadi.Histiosit ve lenfositten zengin, nonspesifik grantilomat6z inflamasyon raporlandi.Alinan
ornekte tiiberkiiloz basili gbsterilemedi,tiberkiloz PCR da negatifti ama sivida ADA diizeyi 2kat
yiksek bulundu.Oykii derinlestirildiginde hastamizin 2yil dnceki sertolizumab pegol tedavisine
baslanma sirecinde PPD pozitifligi nedeniyle 9ay diizenli INH proflaksisi almis oldugu 6grenildi.O
donemki ve yeni akciger grafilerinde pulmoner tiiberkiloz diisiindiirecek bir bulguya
rastlanmadi.Quantiferon testi ise pozitif saptandi.Aile 6ykiist derinlestirildiginde 7yil 6nce yakin bir
akrabasinin direngli tiiberkiiloz nedeniyle tedavi aldigi 6grenildi.Dortll anti-tiiberkiloz tedavi
baslandi.Tedavinin ikinci ayinda klinik ve laboratuvar yanit alindi. Crp 8mg/L’ye geriledi, karin agrisi
belirgin sekilde azald.



Tuberkiiloz enfeksiyonu riskinin anti-TNFtedaviler altinda arttigi bilinmektedir.Proflaksi icin 9ay INH
kullanimi riski belirgin sekilde azaltsa da risk siirmektedir.Biytk taklitci olarak bilinen tiberkiloz
Ulkemizde ayirici tani listemizde her zaman yerini almahdir.
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Pseudo-pseudo Meigs Sendromu ve Ani isitme Kaybi ile Seyreden
Sistemik Lupus Eritematozus Olgusu

Aida Shikhaliyeva® Akin Isik! Sibel Zarali* Fatma Alibaz Oner! Haner Direskenelit
Ozet

Sistemik lupus eritematozus (SLE), ¢coklu organ tutulumlariyla seyreden kronik otoimmiin bir
bag dokusu hastaligidir. Nadir durumlarda maligniteyi taklit eden pseudo-pseudo Meigs
sendromu (PPMS) ve nadiren de ani isitme kaybi (AiK) ile prezente olabilir. Bu yazida, hem
PPMS hem de AiK gelisen kompleks bir SLE olgusunu sunduk.

Giris

SLE’de ser6z membran tutulumlari sik goérilmekle birlikte, asit ve plevral/perikardiyal effiizyon
ile birlikte CA-125 yiiksekligi nadir olup PPMS olarak adlandirilir. Bu tablo jinekolojik
maligniteleri taklit etmesi nedeniyle ayirici tanida dnemlidir. Ote yandan, immiin aracili ani

isitme kaybi, SLE'nin seyri sirasinda olduk¢a nadir rapor edilmistir. Literatlirde bu iki tablonun
es zamanl gorildigi olgu sayisi oldukca azdir.

Olgu Sunumu

Kirk yasinda, kadin hasta 2020 yilinda sistemik lupus eritematozus (SLE) tanisi almis, ayrica tip 1
diyabet ve 2020’de gecirilmis provokasyonsuz pulmoner tromboemboli 6ykiisii olan bir
hastadir. SLE tanisi fotosensitivite, artralji, plevral ve perikardiyal eflizyon ile birlikte pozitif ANA
ve Anti-Ro52 varligina dayanilarak konulmustur. Hasta uzun yillar prednol, hidroksiklorokin ve
antikoagulan tedavi altinda takip edilmistir.

Aralik 2024'te nefes darligi, batinda sislik ve idrarda yanma sikayetleri ile basvuran hastanin
yapilan muayenesinde masif asit ve bilateral plevral-perikardiyal eflizyon saptandi. Laboratuvar
incelemelerinde CA-125 diizeyi 1222 U/mL bulundu. Malignite dislanmasi amaciyla yapilan
ayrintili incelemelerde asit sivisinda sitoloji negatif, SAAG <1.1, PET-CT'de omental cake ya da
implant saptanmadi, servikal biyopsi ise kronik servisit ile uyumlu raporlandi. Bu bulgular
Uzerine malignite dislanarak lupus peritoniti 6n planda distinildi ve tablo pseudo-pseudo
Meigs sendromu olarak degerlendirildi. Takip stirecinde hastada sag kulakta ani isitme kaybi
gelisti. Bunun lzerine hastaya yliksek doz pulse metilprednizolon tedavisi baslandi. Ardindan
obinutuzumab tedavisi planlandi ve uygulandi. Obinutuzumab sonrasi hastanin isitme kaybinda
belirgin dizelme izlendi.

Sonug olarak bu olgu, sistemik lupus eritematozusun nadir fakat klinik acidan 6nemli
tutulumlarini bir arada géstermesi agisindan dikkat gekicidir. Maligniteyi taklit eden asit, plevral
ve perikardiyal eflizyon ile birlikte CA-125 yiiksekligi pseudo-pseudo Meigs sendromunu
dislindirmus, buna eslik eden ani isitme kaybi da SLE'nin nadir ekstrarenal tutulumlarindan biri



olarak degerlendirilmistir. Bu vaka, SLE’de alisiilmadik klinik tablolarin ayirici tanida akilda
tutulmasi gerektigini vurgulamaktadir.

Kaynaklar (6rnek)

1. Jungly, et al. Systemic lupus erythematosus presenting with ascites and elevated CA-
125: Pseudo-pseudo Meigs’ syndrome. Rheumatol Int. 2010.

2. Keles N, et al. Pseudo-pseudo Meigs’ syndrome in SLE: case report. Lupus. 2016.

3. Gualtierotti R, et al. Audiovestibular manifestations in systemic lupus erythematosus: a
review. Autoimmun Rev. 2018.



PP-03
Ciddi Kardiyak ve Pulmoner Tutulumla Giden Behget Vakasi

Alican Karakoc?, Tumay Ak?, Ersan Atahan3, Emine Sebnem Durmaz*, Eser Durmaz® Sinem
Nihal Esatoglu?!, Emire Seyahi!

Yistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji
Bilim Dall

2jstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dal

3istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, G6giis Hastaliklari Anabilim Dali
“Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali

Slistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Anabilim Dal

Giris: Behget Sendromunda (BS) intrakardiyak tromboz nadir bir durumdur. Bu sunumunda, ciddi
kardiyak ve pulmoner tutulumla giden bir BS vakasi anlatilacaktir.

Olgu: Kirk dort yasinda erkek hasta ates, oksliriik, balgam ve hemoptizi sikayetiyle basvurdugu dis
merkezde pndmoni tanisiyla antibiyotik tedavi almasina ragmen sikayetleri gegmeyince ve nefes darligi
da baslayinca interne edilmis. intravendz antibiyotik tedavisine kismi bir klinik yanit alininca nefes
darhg! olan hastaya toraks BT anjiografi (BTA) ve transtorasik ekokardiyografi (TTE) yapilmis. Toraks
BTA'da, bircok segmente tromboemboli, buna eslik eden pulmoner enfarkt alanlari, vaskulitik tutulumu
disinduren alanlar ve ventrikil i¢i tromboz gorilmus (Figlir-1). TTE'de ise disik ejeksiyon fraksiyonu,
her iki ventrikil icinde tromboz saptanmis (Figlir-1). Anti-koagiilan tedavi baslanmis ve enfektif
endokarditi dislamak amaciyla trans-6zofageal ekokardiyografi yapilmis ve vejetasyon saptanmamis.
Hemokdltir ve balgam kiltiirinde de Greme olmamis. Koroner arter anjiografide ise; LDA, RCA ve Cx
arterlerinde uzun segment darliklar saptanmis. (Figlr-1). Kardiyak MRI'da; RCA sulama alaninda
subendokardiyal enfarktla birlikte her iki ventrikil iginde trombis gorilmus. Romatolojik testleri
negatif olan hastada pro-koagtilan (AFS, trombofili paneli vs) bir durum saptanmadi. PET/BT’de vaskiilit
lehine bulgu yoktu. Vaskiler alanlari tarandiginda, sigmoid sinlslin hipoplazik oldugu, ylzeyel
tromboflebit saptandi. BS agisindan, deri-mukoza bulgulari olmamasina ve HLA-B51 ve paterji testi
negatif saptansa da, hicbir aterosklerotik risk faktéri olmamasinin yaninda, birden ¢ok vaskiler alanda
trombozu hasta, BS olarak kabul edildi. Anti-koagiilan ve kalp yetersizligi tedavisiyle birlikte hastaya
imminsupresif tedavi baslandi. Hastaya indiksiyon tedavisi olarak, pulse steroid ve siklofosfamid,
idame olarak 40 mg/giin prednizolon ve infliksimab tedavisi verildi. Uglincii ay kontrol toraks BTA’sinda;
pulmoneri trombozu kaybolmustu, vendz enfarkt alanlari sekel seklinde iyilesmisti (Fglire-2). Kontrol
TTE'de ise intrakardiyak trombiisi kaybolmustu. Hasta desatlire olmadan 6 dakika boyunca 1080 metre
yuruyebilir hale gelmisti.

Sonug: BS, sadece damar tutulumu seklinde karsimiza ¢ikabilmektedir. Genc erkek hasta bircok damar

tutulumu ile karsimiza geldiginde BS her zaman akilda tutulmalidir. immiinsiipresif tedavi bu hastalarda
hayat kurtarici olmaktadir.

Internal Use Only



Figlir-1: a-) Pulmoner venoz enfarkt alanlari (kirmizi oklar) b-) Sol ventrikil icinde tromboz (kirmizi ok) c-) Sag akciger orta loba giden
pulmoner arterde tromboz (kirmizi gember) d-) Sol akciger lingular segmente giden pulmoner arterde tromboz (kirmizi gember) e-)
Sol ventrikdl icinde tromboz (kirmizi gember) f-) Sag ventrikil iginde tromboz (kirmizi gember) g-) Sol inen arterde uzun segment
darliklar (kirmizi oklar) h-) Sirkiimfleks arterde darliklar (kirmizi oklar) 1-) Sag koroner arterde darlklar (kirmizi oklar)

Figiir-2: Tedavi Oncesi ve Tedavinin 3. Ayinda Gekilen Toraks BT Anjiografiler (Karsilastrmali)

a/b-) Akciger alt loblarda goriilen vaskiiliti disiindiren buzlu cam dansitesinde alanlarin kaybolmasi (kirmizi ok ve cemberler) c¢/d-)
Pulmoner vendz enfarkt alanlarinin sekel olarak iyilesmesi (kirmizi ok ve cemberler) e/f-) Sag akciger orta loba giden pulmoner
arterdeki trombozun rezoliisyonu (kirmizi cemberler) g/h-) Sol akciger lingular segmente giden pulmoner arterdeki trombozun
rezollsyonu (kirmizi oklar)
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Eklem Hareket Kisithhg: ile Degerlendirilen Hastalarda Etyoloji Belirlemeye Yonelik Molekiiler
Genetik Testlerin Kullanimi

Amra ADROVIC YILDIZ?, Fayize MADEN BEDEL?
!Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji BD
2Erzurum Sehir Hastanesi, Cocuk Genetik BD

Cocukluk caginda eklem hareket kisithligi, eklem agrisi gibi sikayetlerin etyolojisinden daha ¢ok
romatolojik hastaliklar sorumlu olsa da, nadir konjenital kemik ve kikirdak bozukluklari da neden
olabilmektedir. Bu nadir goriilen hastaliklar arasinda Stickler Sendromu, Kneest Sendromu, Progresif
Psod6éromatoid Displazi, Konjenital Kontraktiirel Araknodaktili, mikrodelesyon sendromlari gibi birgok
hastalik yer almaktadir. Klinigimizde eklem hareket kisithligi, eklem agrisi nedeniyle degerlendiirlen ve
etyolojik olarak romatolojik bir hastalik saptanmayan hastalar degerlendirildi. Bu sikayetlerle basvuran
sekiz hastanin bulgulari kaydedildi. Hastalarin eklem sikayetlerinin yani sira dismorfik bulgulari da
mevcuttu. Etyolojiyi belirlemek igin galisilan kromozomal mikroarray testinde bir hastada 18p 11.32
delesyonu saptandi. Diger hastalarda ise tim ekzom sekanslama ¢alisildi. Sonucunda bes hastada
FBN2’'de varyant saptandi. Bir hastamizda ise DDR2 geninde hastaligina neden oldugunu
disindigiimiz varyant tespit edildi. Tim bu veriler esliginde eklem bulgulari olan ve romatolojik
olarak degerlendirilmesinde patoloji gozlenmeyen hastalarda dismorfik bulgular da degerlendiirlerek
etyolojiyi belirlemeye yonelik genetik testler yapilmalidir. Her ne kadar daha sik tek gen hastaliklari

gorilebilse de nadir olarak mikrodelesyon sendromularinin da neden olabilecegi unutulmamalidir.

No | Yas Sex | Akrabalik | Eklem bulgulari Ek Bulgular | Dismorfik Kromozomal | Yeni
Muayene Mikroarray | Dizileme
Tim Ekzom
Sekanslama)
1 6 ay E + Ekelmelerde siglik, | Hidrosel Brakisefali, Normal FBN2:c.3484
kamptodaktili, polidaktili genis  alin, T>C,
frontal Heterozigot,
bossing, Patojenik
downslantin
g palpebral
fissures,
tibuler
burun, short
philtrum,
thin  upper
vermillion,

2 9vyas E + Eklem  agrisi, eklem | - Genis alin, | Normal FBN2:c.3484
hareket kisithihigi, downslantin T>C,
kamptodaktili g palpebral Heterozigot,

fissures, Patojenik
broad nasal
tip

3 39vyas | E + Eklem agrisi, eklemlerde | - Genis alin, | Normal FBN2:c.3484

sislik ( el interfalangeal downslantin T>C,




eklemler), eklem g palpebral Heterozigot,
deforimitesi fissures, Patojenik
short
philtrum
45 yas Eklem agrisi, eklemlerde | - Uzun  yiz, | Normal FBN2:c.3484
sislik ( el interfalangeal downslantin T>C,
eklemler), eklem g palpebral Heterozigot,
deforimitesi fissures, Patojenik
broad nasal
tip
80 yas Eklem deformitesi, | - Uzun iz, | - FBN2:c.3484
eklemlerde hareket downslantin T>C,
kisithligi ve sislik g palpebral Heterozigot,
fissures, Patojenik
broad nasal
tip
135 Her 2 elde interfalangeal | Mikrosefali | Downslanti | - FBN2:c.2479
yas eklemlerde  sislik  ve ng palpebral C>G,
hareket kisithligi fissures, heterozigot,
dusilik kulak, likely
burun sirti pathogenic
ve burun
ucu genis,
kisa boyun-
2.5ay El ve ayaklarda | Blylme Mikrosefalik | - DDR2:c.1432
eklemlerde sertlik, | geriligi, , genis alin, C>T,
kontraktdr, hareket | IUGR downslantin heterozigot ,
kisitlihgl, el bileklerinde g palpebral VUus,
ulnar  deviasyon, asil fissures, Warburg-
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NXP2 Antikoru Pozitifligi ve Disfaji: Bir Olgu Sunumu

Asena Eken?, Serdar Sezer!, Miicteba Enes Yaylal, Emine Uslu?, Askin Ates?, Tahsin Murat Turgay?
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara
Amag :

idiyopatik inflamatuar miyopatiler (iiM), cesitli klinik belirtiler, tedavi yanitlari ve prognozlari olan heterojen bir
otoimmiin hastalik grubudur. Proksimal kas giigsiizlugu, kalp akciger , cilt tutulumlari goriilebilir. Bu konuda
onemli bir yenilik olan miyozit spesifik antikorlar hem tanida hem de hastali§in prognozunda yol géstericidir (1)
Bu antikoarlardan anti-NXP2’nin maligniteyle yliksek oranda birliktelik gosterdigi bildirilmistir (2) Burada anti-
NXP2 pozitifligi olan bir polimiyozit vakasi sunulmustur.

Olgu :

Bilinen dahili hastaligi olmayan 66 yasinda kadin hasta, klinig§imize son iki hafta icinde baslayan ve ilerleyen
yirimede ve kollarini kaldirmada giicliik sikayeti ile basvurdu. inspeksiyonda yiizde, boyunda kizariklk
gorulmedi. Muayenede her iki alt ve Ust ekstremitede proksimal kas giicti 3/5 olarak degerlendirildi.
Tetkiklerinde kreatin kinaz (CK) 12.717 ( 0-170 U/L), laktat dehidrogenaz ( LDH) 764 U/L (135-214 U/L ), CRP
9,5 (0-5 mg/L ), ANA negatif goruldi . Uyluk MR goériintilemesinde kas planlari arasinda fasyalar diizeyinde,
simetrik dagihml, 6dematoz sinyal degisiklikler goriildi. Anti-NXP2 yiksek pozitif saptandi. Hastaya polimiyozit
tanisi ile Tedavide 1mg/kg prednizolon baslandi. Steroid doz azaltimi ile metotreksat 15/mg hafta tedavisiye
eklendi. Bu tedavi ile kas glicinde objektif diizelme olan hasta 52 mg prednizolon ve metotreksat tedavisi
alirken disfaji sikayeti basladi. Kati ve sivi gidalarla aspirasyon riski olan hastanin beslenmesine orali kapatilarak
nazogastrik tiip ile devam edildi. Hastaya 2 g/kg/ay dozunda IVIG tedavisi uygulandi. Hastanin yutma
fonksiyonlarinda heniiz iyilesme kaydedilmedi.

Malignite agisindan degerlendirme icin yapilan hastada abdomen BT goriintiilemesinde kitle ya da batin igi sivi
gorilmemekle birlikte sag parakolik olukta peritonda 16x11 mm boyutlu nodiiler lezyon gorildi US ile
konfirme edildi. Hastaya FDG-PET goriintllemesi ve 6rnekleme planlandi.

Sonug:

Anti- NXP2 pozitifiligi disfaji, periferik dem, kalsinozis, miyalji ile iliskilendirilmistir (3). Nadir gérilmesi
nedeniyle az sayida hastayla yapilan ¢alismalarda malignite ile birlikte olma sikligi % 9 ila 43 arasinda
gosterilmistir (4). Kanserin tanidan dnce, tani aninda , tanidan sonraki takip eden 5 yil icinde gorilebilecegi
bilinmektedir. Riskin en fazla tani ani ve sonrasinda ilk 1 yilda oldugu gosterilmistir. Tedaviye direngli disfaji de
bu hastalarda 6nemli komorbid durumlardan biridir. Miyozit spesifik antikorlar hastalarin tani, takip ve tedavi
stresince klinisyenler yardimci olmaktadir. Yapilacak yeni ¢calismalarla artacak verilerle tani ve tedavide yeri ve
6neminin artmasi beklenmektedir.

1. Lundberg IE, Fujimoto M, Vencovsky J, Aggarwal R, Holmqvist M, Christopher-Stine L, et al. Idiopathic
inflammatory myopathies. Nature Reviews Disease Primers. 2021;7(1):86.
2. Fiorentino DF, Chung LS, Christopher-Stine L, Zaba L, Li S, Mammen AL, et al. Most patients with

cancer-associated dermatomyositis have antibodies to nuclear matrix protein NXP-2 or transcription
intermediary factor 1y. Arthritis Rheum. 2013;65(11):2954-62.

3. Albayda J, Pinal-Fernandez I, Huang W, Parks C, Paik J, Casciola-Rosen L, et al. Antinuclear Matrix
Protein 2 Autoantibodies and Edema, Muscle Disease, and Malignancy Risk in Dermatomyositis Patients.
Arthritis Care & Research. 2017;69(11):1771-6.



4. Marzecka M, Niemczyk A, Rudnicka L. Autoantibody Markers of Increased Risk of Malignancy in
Patients with Dermatomyositis. Clinical Reviews in Allergy & Immunology. 2022;63(2):289-96.
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invaziv Urotelyal Karsinom Takibinde Gelisen Granulomatoz Epididimoorsit Olgusu

Ayse Ozdede?

IKirikkale Yiiksek ihtisas Hastanesi Romatoloji Klinigi, Kirikkale, Tirkiye

Giris: Mesane kanseri tanisi ile takipli hasta, testiste kitle ile malignite 6n tanisi ile yapilan
orsiektomi sonrasi graniilomatdz epididimoorsit saptanmis olup, gegmiste ANCA iliskili vaskilit
nedeniyle tedavi aldigi 6grenilen hasta hakkinda bilgi verilmesi amaglandi.

Olgu: 72 yasinda erkek hasta bir yildir invaziv trotelyal karsinom tanisi ile iroloji kliniginde
takipli iken sag testiste sislik saptanmasi lGzerine yapilan sag skrotum MR’da sag testikiler
diizeyde skrotuma da invaze olarak degerlendirilen, testis parankiminden ayrimi net
yapilamayan 3,5*3,5 cm heterojen kitlesel gorliniim saptaninca orsiektomi yapiliyor. Testis
biyopsisinde nekrotizan graniilomat6z epididimoorsit olarak raporlanirken ve asit fast boyama
ile tiberkiiloz basili saptanmiyor. Hastalik 6zge¢cmisinde 40’li yaslarda hemoptizi, kanh burun
akintisi ve nefes darhigi ve gekilen Toraks BT’de alveloar hemoraji nedeniyle hastaya
siklofosfamid ve prednizon tedavisi uygulanmis ve takipinde mikofenolat mofetil ile idame
edilmis olup, son bir yildir hastanin ilagsiz oldugu 6greniliyor. Tetkiklerinde hgb: 10,5, kreatinin:
2,18 mg/dl, crp:29,6 ve PR3 ANCA:111 IU. Graniilomato6z polianjitis hastaliginda relaps olarak
disunulip hastaya 1mg/kg prednizolon ve rituksimab 1gr indiiksiyone ve mikofenolat mofetil
tedavisi baslandi.

Sonug: Granulomatozis polianjitis kli¢clik damarlarin tutulumu ile giden Ust solunum yolu, alt
solunum yolu ve Uriner sistemin 6n planda etkilenimi ile giden ANCA iliskili vaskullittir. Etkilenen
organ tutulumuna gore hastaligin prognozu degismekte olup testis etkilenimi gibi daha nadir
gorilen organ tutulumlari ile prezente olabilmektedir.
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Trombotik Mikroanjiopati ile prezente olan SAMDOL iliskili Otoinflamatuar
Hastalik: Yeni Bir SAMDOIL Varyanti Olgu Sunumu

Ayse Elif Boncukcuoglu', Rabia Deniz', Fatma Dilara Yiiriik Kitay!, Aydeniz Aydin Giimiis?>, Cemal Bes'

1) Basaksehir Cam ve Sakura Hastanesi, Romatoloji Klinigi, istanbul
2) Basaksehir Cam ve Sakura Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, istanbul

30 yasinda bir erkek hasta, yaklasik iki aydir devam eden halsizlik sikayeti ile merkezimize basvurdu.

Tibbi gegmisinde 1998 yilinda onarim cerrahisi uygulanmis Fallot tetralojisi, kardiyak kapak cerrabhisi,
atriyal fibrilasyon ve kalp pili mevcuttu. Ayrica, bes yil 6nce tekrarlayan metakarpofalangeal artrit ile
seyreden gut hastaligi tanisi konmustu.

ilk degerlendirmede hastada akut bébrek fonksiyon bozuklugu saptandi; serum kreatinin diizeyi 2,7
mg/dL, bisitopeni (hemoglobin: 7,9 g/dL; trombosit sayisi: 120.000/uL) vardi. Laboratuvar
incelemelerinde C-reaktif protein (CRP) yiksekligi (53 mg/L; normal <5 mg/L), belirgin proteintiri
(4700 mg/giin), hematiri (yiksek buyutmede 90 eritrosit/goris alani) ve hipokomplementemi (C3:
0,5 g/L; normal 0,9-1,8 g/L ve C4: 0,055 g/L; normal 0,1-0,4 g/L) saptandi. Direkt Coombs testi
pozitifti. Diger hemolitik parametreler soyleydi: LDH 254 U/L (140-280 U/L), dizeltilmis retikilosit
orani %1,2 (0,5-2,5%), haptoglobin 60 mg/dL (30-200 mg/dL). Anti-PR3 antikoru belirgin sekilde
pozitifti (42 U/mL); antintkleer antikor (ANA) ve kriyoglobulin testleri negatifti. Periferik yaymada
atipik hiicre veya sistosit izlenmedi.

Olasi immun aracili glomerilonefrit 6n tanisiyla pulse steroid tedavisinin ardindan yiiksek doz
kortikosteroid baslandi. Bébrek biyopsisinde trombotik mikroanjiyopati (TMA) saptandi; bu bulgular
arasinda fokal segmental intrakapiller trombusler, segmental skleroz, glomeriiler kapiller bazal
membranda g¢ift kontur gorliniimi ve yaygin tlibiler hasar vardi. Kemik iligi biyopsisinde ek patoloji
saptanmadi. ADAMTS-13 diizeyi normaldi. PET goériintiileme ve endoskopi dahil kapsamli malignite
taramasi negatifti. Tekrar edilen anti-PR3 testi negatif ¢ikti. Kreatinin diizeyindeki artis ve ilerleyen
pansitopeni nedeniyle plazmaferez (7 seans) ve rituksimab tedavisi (iki hafta arayla 1 g’lik iki doz)
uygulandi. Klinik ve laboratuvar bulgulari belirgin sekilde diizeldi. Ancak hasta takibini birakti ve
kortikosteroid tedavisini kendi istegiyle kesti. Daha sonra dudakta nekroz ile basvurdu (Sekil 1).
Degerlendirmede mukormikoz ve diger firsatci enfeksiyonlar ekarte edildi; doku kiltirleri negatifti.
Histopatolojik incelemede iskemik nekroz ve siipiiratif inflamasyon saptandi.

Atipik hastalik seyri nedeniyle otoinflamatuvar gen paneliyle yeni nesil dizileme (NGS) yapildi.
Analizde, Sterile a motif domain-containing protein 9-like (SAMD9L) geninde (NM_152903.5)
€.994dup p.(lle332AsnfsTer17) konumunda yeni, heterozigot germ hatti varyanti saptandi



Sekil.1 Hastanin dudak nekrozu sonrasinda dudaktaki doku kaybini
gostermektedir
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Testikiler Agri ile Bagvuran Graniilomatoz Polianjiitis Vakasi: Olgu Sunumu

Aysenur Yilmaz!, Beyza Nur Aydemir?, Cemal Bes?

1Saglik Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, i¢ Hastaliklari Klinigi, istanbul
Amag: Granilomatoz polianjitis (GPA) nekrotizan, granilomatdz inflamasyonla karakterize,
genellikle kapiller, venll, arteriyol gibi kiicik damarlari etkileyen, %70-80 PR-3 ANCA
pozitifliginin gorildigu, 45-65 yas arasinda daha sik gorilen; siklikla Gst solunum vyollari,
bbébrek ve alt solunum yollarinda olmak (izere birgok sistemde tutulum yapabilen ANCA-iliskili
vaskdlittir. Sik gorilen tutulumlar disinda gastrointestinal sistem, genitolriner sistem, cilt, kas
ve eklem, norolojik sistem gibi sistem tutulumlari da izlenebilir (1). Bu vakada sik goriilen
sistemik bulgular disinda bulgularla basvuran bir hasta 6zetlenecektir.

Olgu: 20 yasinda erkek hasta, epigastrik bolgede daha belirgin olan, bulanti ve kusmanin eslik
ettigi karin agrisiyla acil servise basvurmus. Tetkiklerinde CRP 223 mg/L, Amilaz 1042 U/L, Lipaz
3208 U/L saptanmis. Akut ddematoz pankreatit izlenmesi Uzerine interne edilmis. Toraks
bilgisayarli tomografisinde her iki akcigerde birka¢ adet alt lob agirhkli blyugl sag akciger alt
lob anterobazal segmentte boyutu 3x2.5 cm ye ulasan bazilari icerisinde kistik kaviter alanlar
iceren solid nodiiller saptanmis. Bilateral alt ekstremitede palpabl purpura ile uyumlu lezyonlar
gelismis. Romatoloji klinigine konsiilte edilen hastanin bu siiregte asimetrik oligoartriti oldugu,
sert damakta perforasyonu gorildi. Tam idrar tetkikinde >400 eritrosit mevcuttu, spot idrar
protein kreatinin orani 728 mg/g'di. PR3-ANCA 180,67 U/ml'idi. Testiste agrisi olan hastanin
gorlntilemelerinde testislerde sagda bliyligl 16x12 mm, solda biyligld 20x12 mm olglilen
multifokal heterojen, T1 hiperintens hemorajik odaklar iceren, postkontrast serilerde periferik
kontrastlanan, diflizyon serilerde belirgin restriksiyon izlenmeyen odaklar izlendi. GPA ile
iliskilendirildi. Renal biyopsi yapildi, segmental ve global nekrotizan lezyonlarla karakterize
pauci immune glomerulonefrit saptandi. GPA tanisi ile hastaya metilprednizolon 3 giin 1000
mg intravenoz, 1 mg/kg es degeri dozda verilerek doz azaltma planlandi. Remisyon indiiksiyonu
icin rituksimab 1000 mg 14 giin arayla uygulandi. Hastanin takibine devam edildi.

Sonug: GPA nadir gortlen klinik bulgularla prezente olabilir. Birden ¢ok sistemi iceren bulgusu
olan hastalarda atipik olsa da vaskiilit akilda tutulmalidir. Organ-hayati tehdit edici bulgusu

olan hastalarda yogun immunsupresyon ihtiyaci mevcuttur.



Anahtar Kelimeler: Graniilomat6z Polianjitis, Testiste kitle, Pankreatit
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Rehabilitasyon Hastalarinda Akut Faz Reaktan Yiiksekliginin Klinik Onemi: Retrospektif Bir

Analiz

Giris:

Akut faz reaktanlarinin (AFR) ylksekligi, genellikle enfeksiyon veya inflamatuvar romatizmal
hastalik siiphesini dogurur. Ancak rehabilitasyon merkezlerinde takip edilen hastalarda AFR
ylksekligi, primer kas-iskelet sistemi patolojisine veya sekonder inflamatuvar yanita da bagh
olabilir. Bu galismada, fizik tedavi hastanesinde yatan veya ayaktan izlenen, AFR yuksekligi
nedeniyle enfeksiyon hastaliklari (EH) veya romatolojiye konsiilte edilen hastalarda altta yatan
tanilar ve laboratuvar seyri degerlendirilmistir.

Yontem:

2023-2024 vyillari arasinda AFR yliksekligi saptanarak EH veya romatoloji konstltasyonu
istenen 123 hasta retrospektif olarak incelendi. Demografik 6zellikler, basvuru sikayetleri,
yonlendiren klinikler, [aboratuvar bulgulari ve kesin tanilar kaydedildi. EH ve romatolojiye
yonlendirilen hastalar demografik ve laboratuvar parametreleri agisindan karsilagtirildi. CRP
ve ESR degerlerinin baslangi¢ ve takip 6l¢iimleri analiz edildi.

Bulgular:

Hastalarin medyan yasi 55 (IQR: 33-66) olup %62’si erkekti. Konslltasyonlarin %89’u EH,
%6,5’i EH+romatoloji, %4,9’u yalniz romatolojiye yapildi. En sik basvuru nedeni rehabilitasyon
iliskili durumlar (%76) olup, yonlendirmeler en ¢ok ortopedik rehabilitasyon (%25), fiziksel tip
ve rehabilitasyon (%20) ve romatolojik rehabilitasyon (%18) birimlerinden geldi. Romatoloji
grubunda yas daha yiksek (61,9+12,7 vs. 51,0+19,6; p=0,045) ve kadin orani daha fazlaydi
(%71,4 vs. %33,9; p=0,007). Laboratuvar parametreleri agisindan anlamli fark yoktu. Kesin tani
olarak en sik idrar yolu enfeksiyonu (%12,2) ve pnémoni (%6,5) saptandi; romatolojik tanilar
daha diisiik oranda gorildi. Hastalarin cogunda EH veya romatolojik hastalik tanisi konulmadi.
CRP baslangic medyan degeri 25,0 mg/L (IQR: 13,0-59,0) iken, takipte 7,5 mg/L’ye (IQR: 3,0—
12,25) disti. Grafikte (Sekil 1) g.raldugl tzere, ¢cogu hastada CRP degerleri anlamh azalma
gosterdi; ancak bazi olgularda yiiksekligin devam ettigi saptandi.

Sonug:



Fizik tedavi hastanesinde AFR yliksekligi nedeniyle konsiilte edilen hastalarin az bir kisminda
enfeksiyon veya romatolojik hastalik saptandi. Bulgular, AFR yiksekliginin bu hasta grubunda
sikhkla primer kas-iskelet sistemi patolojileri veya sekonder inflamatuvar yanit ile iligkili
olabilecegini dustindirmektedir. Bu nedenle AFR yiksekliginin degerlendiriimesinde klinik
baglamin dikkate alinmasi ve gereksiz antibiyotik veya immiinsupresif tedaviden kaginilmasi
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Akut faz reaktan yuksekligi, Fizik tedavi ve rehabilitasyon, Enfeksiyon disi

nedenler, Romatolojik hastaliklar

CRP Degerlerinin Baslangig ve Takipteki Degisim Seyri

HP* Hasellne and Follow Up Changs

Table 1. Hasta ozellikleri

Characteristic

N (%) / Median (IQR)

Total Patients

123

Age (years) 55 (33 - 66)
Gender

Male (E) 76 (62%)
Female (K) 47 (38%)
Presenting Symptoms

Rehabilitation-related 93 (76%)
Joint pain 12 (9.8%)
Skin rash 3 (2.4%)
Knee pain 3 (2.4%)
Lower limb swelling 2 (1.6%)

Shoulder pain

2 (1.6%)




Flank pain

2 (1.6%)

Back pain, neck pain, myalgia, arm swelling, or finger pain

1 (0.8%) each

Consulting Departments

Orthopedic Rehabilitation 31 (25%)
Physical Medicine and Rehabilitation (FTR) 24 (20%)
Rheumatological Rehabilitation 22 (18%)
Acute Rehabilitation 12 (9.8%)
Spinal Cord Injury Rehabilitation 10 (8.1%)
Stroke Rehabilitation 17 (14%)
Dermatology 3 (2.4%)
Internal Medicine 1(0.8%)
Neurology 1(0.8%)
Rheumatology 1(0.8%)

Referred Clinics

Infectious Diseases (ID)

109 (89%)

ID + Rheumatology

8 (6.5%)

Rheumatology

6 (4.9%)

Laboratory Findings

White Blood Cell (WBC) count*

8,200 (IQR: 6,350-10,300)

Erythrocyte Sedimentation Rate (ESR)*

44 (1QR: 25-74)

C-Reactive Protein (CRP)*

22 (IQR: 11-57)

Missing follow-up data

18 cases

e *1 hastada baseline lab data yok




Tablo 2. Enfeksiyon Hastaliklari ve Romatolojiye Sevk Edilen Hastalarin Karsilagtirmasi

Characteristic Infectious Diseases Rheumatology (+ ID) p-

(N=109) (N=14) value

Age (years) 0.045

Mean (SD) 51.0 (19.6) 61.9 (12.7)

Range 19.0-91.0 36.0 - 86.0

Gender 0.007

Male (E) 72.0 (66.1%) 4.0 (28.6%)

Female (K) 37.0 (33.9%) 10.0 (71.4%)

BMI 0.841

Mean (SD) 27.0 (5.7) 27.3(3.2)

Range 14.2-47.0 21.8-33.1

White Blood Cell (WBC) count 0.579

Mean (SD) 8496.8 (2888.7) 8045.0 (2629.1)

Range 3100.0 - 17300.0 3400.0 - 12400.0

Erythrocyte Sedimentation 0.73

Rate (ESR)

Mean (SD) 48.1(27.9) 45.4 (28.3)

Median (IQR) 44 (25-74) 51 (14-65)

Range 4.0-125.0 4.0-100.0

C-Reactive Protein (CRP) 0.533

Mean (SD) 43.0 (48.3) 34.2 (58.8)

Median (IQR) 23 (12-60) 16 (5-29.4)

Range 1.0-330.0 2.0-231.0
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Takayasu Arteriti’ne Eslik Eden inflamatuvar Bagirsak Sendromu Olgusu
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>istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, istanbul

Girig

Takayasu arteriti (TA) ve Ulseratif kolit (UK) nadiren birlikte goérilebilir. Literatiirde TA
kohortlarinda inflamatuvar bagirsak hastaligi sikiginin %6.4’e kadar ulastig: bildirilmistir %2, Bu
olgu sunumunda, Ulseratif kolit arastirmalari sirasinda Takayasu arteriti tanisi alan ve coklu
biyolojik tedaviye direnc gosteren bir hastayi paylasacagiz.

Olgu

Sekiz yildir UK, ti¢ yildir TA tanilari ile takip edilen 20 yasinda kadin hasta, ¢coklu biyolojik tedaviye
diren¢ nedeniyle merkezimize yonlendirildi. 2020 yilinda adalimumab ve azatioprin tedavileri
altbnda akut faz reaktan vyuksekligi, trombositoz ve artrit gelismesi Uzerine yeniden
degerlendirildiginde, Ust ekstremiteser arasinda tansiyon farki saptandi. Boyun, toraks ve
abdomen bilgisayarli tomografi anjiyografisinde bilateral common carotis, vertebral, subklavyen,
aksiller, brakial, renal, inferior mezenterik, superior mezenterik ve ¢6lyak arterlerde tutulum
saptandi. Hastaya toplam 12 kiir siklofosfamid, yliksek doz adalimumab ve infliksimab tedavisi
uygulanmasina ragmen konstitlisyonel semptomlari, ekstremite agrilari, akut faz reaktanlarindaki
yikseklik ve UK aktivasyonu devam etti. Coklu biyolojik tedavi direnci nedeniyle upadasitinib 30
mg/gln baslanan hastada remisyon saglandi.

Sonug

Bildigimiz kadari ile vakamiz literatlirde upadacitinib 30 mg/gin ile remisyon saglanan ilk TA ve
UK olgusudur. Janus kinaz inhibitérlerinin, coklu sitokin sinyal yolaklaruni inhibe ederek dokuda T-
hafiza hiicrelerini baskiladigi ve mikrovaskiler anjiyogenezi engelledigi hipotez edilmektedir 3 4.

Referanslar

1.Kaymakci MS, Warrington KJ, Kermani TA. New Therapeutic Approaches to Large-Vessel
Vasculitis. Annu Rev Med. 2024;75:427-42.

2.Dimitroulas T. Tofacitinib as a Promising Therapeutic Option in Refractory Autoimmune-
Mediated Vascular and Sclera Inflammation. Mediterr / Rheumatol. 2023;34(3):282-3.
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4.Akiyama S, Fukuda S, Steinberg JM, Suzuki H, Tsuchiya K. Characteristics of inflammatory bowel
diseases in patients with concurrent immune-mediated inflammatory diseases. World J
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Romatoid artrit ayirici tanisinda bir multisentrik retikiilohistiyositoz olgusu
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Bilim Dall, istanbul

2 jstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Anabilim Dali,

istanbul

Amag: Multisentrik retikilohistiyositoz (MRH), multisistemik bir non-Langerhans hiicreli
histiyositozdur. Papiilonodiler cilt lezyonlari ve destriiktif simetrik poliartrit ile karakterize olup diger
sistem tutulumlari eslik edebilmektedir. Burada kistik ve sklerotik kemik lezyonlarinin eslik ettigi MRH

tanisi alan bir olguyu sunmaktayiz.

Olgu: Bilinen hipotiroidi tanili 45 yas kadin, klinigimize basvurusundan dnce, 2019’da baslayan
bilateral el, el bilegi ve ayak bilegi, diz, omuz eklemlerinde simetrik poliartrit ve akut faz ytksekligi
nedeniyle seronegatif romatoid artrit tanisi almis. Metotreksat ve prednizolon tedavisiyle klinik
yanitsizlik nedeniyle leflunomid ve hidroksiklorokin eklenmis. GiS intolerans nedeniyle tedavisine bir
sure ara verdikten sonra yeniden hidroksiklorokin ve leflunomid baslanmis. Ayrica 2019’dan beri oral
mukoza, el parmaklari, dirsekler, kulak ve sagh deride papulonodiiler, agril dokiintileri mevcutmus.
2022’de poliartrit nedeniyle adalimumab baslanmis. Primer yanitsizlik nedeniyle etanersepte
gecilmis. Agustos 2024’te cilt lezyonlarinda artis, sol diz artrit, tetkiklerinde CRP:250 saptanmasi
lizerine ¢ekilen MRI’da sol tibia proksimalinde metafizer alanda 47x28 mm ince septali kistik lezyon,
ayrica bilateral femur basi ve lateral kondilde T2 hiperintens kistik lezyonlar mevcut. Poliartrit ve
lezyonlarinda progresyon nedeniyle Eylil 2024’te tosilizumab sc.baslanmis. Preoperatif donemde
tosilizumab kesilmis. Ocak 2025’te sol tibia proksimalindeki lezyon patolojisi basit kemik kisti olarak
raporlanmis. Hastanin tarafimiza basvurusunda bilateral el DiF, PiF ve MKF eklemlerde aktif artrit,
oral mukoza, bilateral el ve parmak dorsallerinde, kulak ve sagh deride agrili, sarimsi papiilonodiler
lezyonlari mevcuttu (Sekil 1). Otoimmun seroloji negatifti. E| MRI’da DIF, PiF, MKF eklem cevresinde
periartikiler erozif degisiklikler ve interkarpal eklemlerde milimetrik kistler saptandi. Kemik
sintigrafisinde bilateral omuz, dirsek, el bilegi, MKF, interfalangeal, diz, ayak bilegi,
metatarsofalangeal eklemlerde ve tarsal kemiklerde artmis aktivite tutulumlari, sag tibia proksimal
metafizer diizeye uzanan 6x3.5x4 cm artmig aktivite tutulumlu sklerotik lezyon izlendi. Malignite

saptanmadi. El deri punch biyopsisinde tlim dermiste camsi sitoplazmali multintikleer histiositlerden



olusan infiltrasyon gorildi. CD68 (+), S100(-),CD1a(-), lizozim (+)’ti. Patolojik olarak "multisentrik
retikllohistiyositoz" tanisi dogrulandi. Subat 2025te yeniden tosilizumab sc.baslandi. Mevcut tedavi

altinda eklem yakinmalari ve cilt lezyonlari gerilemis olup izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Literatiirde 300’e yakin MRH olgusu bulunmaktadir. MRH’da genellikle romatoid artriti (RA)
taklit eden simetrik erozif poliartrit, ardindan paptlonodiiler cilt lezyonlari gériilmektedir. Lezyonlar
genellikle agrisizdir ancak olgumuzda agriliydi ve eklem bulgularina sklerotik ve kistik kemik lezyonlari
eslik etmekteydi. MRH, RA’dan farkli olarak en sik DiF eklemler etkilenmektedir. NSAIDler,
glukokortikoidler, DMARDIar, siklofosfamid, TNF-alfa inhibitorleri, tosilizumab tedavi secenekleri
arasindadir (1). Vakalarin ¢ogunda artritis mutilans gelisebilmektedir. Diger organ tutulumlari,
malignite veya otoimmin hastaliklar eslik edebileceginden ayirici tanida akla gelmelidir. Tanidan

siphelenildiginde kapsamli degerlendirme gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: multisentrik retikllohistiyositoz (MRH), poliartrit, tosilizumab
Referanslar:

1. Selmi C, Greenspan A, Huntley A, Gershwin ME. Multicentric reticulohistiocytosis: a critical review

Sekil 1. (a) papiilonodiiler deri ve labial mukoza lezyonlari. (b) direkt grafide DIF, PIF, MKF eklemlerde
yaygin erozif degisiklikler.
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Sik Tekrarlayan Oral Aftoz Ulser ve Genital Ulserleri olan Behget Hastaligi
Tanili Hastada Dapson Deneyimi

Cisem Caddaser, Kevser Orhan
Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

GIRIS:

Behget Hastalig1 tekrarlayan oral aftoz iilserler, genital iilserler, g6z tutulumu, cilt lezyonlari
ve diger sistem tutulumlar1 (vaskiiler, gastrointestinal sistem, muskuloskeletal sistem gibi) ile
seyreden, etyolojisi aydinlatilamamis multisistemik, inflamatuvar bir hastaliktir (1). Behget
Hastalig1’nin en belirgin 6zelligi, genellikle hastaligin ilk belirtisi olarak ortaya cikan,
hastalarin %95'inde goriilen tekrarlayan, agrili oral aftdz iilserlerdir. Genital aftoz iilserler ise
hastalarin %60-65'inde goriilmekte ve Behget hastalig1 tanisinda giiglii bir destekleyici bulgu
olarak kabul edilmektedir (2). Mukoutandz lezyonlar hastalarin yasam kalitesinde ciddi
sorunlar yaratabilmektedir. Topikal tedaviler ve kolsisin mukokutandz lezyonlarin birinci
basamak tedavisinde tercih edilen ilaglardir. Kolsisine direngli hastalarda azatioprin,
siklosiporin, apremilast gibi tedaviler tercih edilirken hem antiinflamatuvar hem de
antibakteriyel etkili dapson da alternatif bir tedavi se¢cenegidir. Bu vakada sizlerle azatioprin
ve kolsisin tedavisi ile sitopeni gelisen, sik tekrarlayan oral ve genital aftlari olan bir hastada
dapson deneyimimizi paylasacagiz.

VAKA SUNUMU

20 yasinda kadin hasta, 2021 yilinda ayda 2-3 kez tekrarlayan oral aftlar, genital bolgede iz
birakarak iyilesen zimbayla delinmis gibi agrili yaralar ve sag gbzde anterior {iveit ile Behget
Hastalig1 tanis1 ald1. Hastanin tan1 aninda yapilan paterji testi negatifti. Bir kez sol dizde artrit
oOykiisili olan hastaya tan1 aninda kolsisin 1mg/giin baslandi ve aftlarina yonelik topikal steroid
recetelendi. Mevcut tedavi altinda oral ve genital aftlarin tekrarlamasi tizerine kolsisin dozu 2
mg/giin olarak diizenlendi ve takiplerinde tedaviye Penisilin G Benzatin aylik enjeksiyon
olarak eklendi. Oral aft say1 ve siklig1 azalirken genital iilser say1 ve siklifinda artis izlenmesi
izerine hastanin tedavisine Azatioprin 50mg/giin eklendi ve doz kadameli olarak artirildu.
Azatiyoptin 150mg/giin ve kolsisin 2mg/giin kullanan hastanin hem oral aft hem de genital aft
sayisinda azalma izlendi. Eyliil 2024 tarihli poliklinik kontroliinde hastanin tetkiklerinde
beyaz kan hiicresi(wbc): 2,91x1079/L, nétrofil sayist (neu):1,45x10"9/L, hemoglobin
(Hb):13,1 g/dl, trombosit sayisi(plt): 148 x1079/L saptandi. Bobrek ve karaciger fonksiyon
testlerinde patolojik bulgu saptanmadi. C-reaktif protein(crp):0,5 mg/L, eritrosit
sedimentasyon hizi(esr):7 mm/saat idi. Periferik yayma l6kopeni ile uyumluydu. Lokopeni
nedeniyle imuran dozu 100 mg/giin, kolsisin dozu 1 mg/giin olarak diizenlendi. Tedavi doz
azaltim1 sonrasi vulvada iilser ile poliklinige bagvuran hastanin tetkiklerinde wbc:2,7 x10"9/L,
neu:1,4 x10"9/L saptanmasi lizerine Hematoloji Bilim Dali tarafindan tetkik edilen hasta, ilag
iligkili 16kopeni olarak degerlendirildi. Azatioprin dozu kademeli olarak azaltilan hastanin
notrofil sayist normal araliga gelirken hem oral hem de genital aft say1 ve sikliginda artig
izlendi. Major depresyon tanist olmasi nedeniyle hastaya apremilast tedavisi uygun
goriilmedi. Dermatoloji ile ortak degerlendirilen hastaya Subat 2025°te dapson 1x50mg/giin
baslandi. Hastaya araliklarla tam kan sayimu, retikiilosit sayim1 ve kan gazi kontrolii yapilarak



tedavi baslangicindan bir ay sonra dapson dozu 100mg/giin olarak diizenlendi. Dapson

100mg/giin tedavisi baglandigindan beridir genital {ilser gelismeyen hastanin son alt1 ay
icerisinde bir kez oral aft nedeniyle poliklinik bagvurusu mevcut olup hastanin takip ve
tedavisine klinigimizde devam edilmektedir.

TARTISMA

Viicutta neredeyse tiim sistemleri tutabilen Behget Hastaligi’nin en erken bulgusu genellikle
rekiiran tlserlerdir. Oral iilserler hastalarin neredeyse tamaminda goriiliirken genital iilserlerin
goriilme siklig1 daha azdir. Tedavinin temel hedefleri semptomlari hafifletmek, doku hasarini
onlemek ve sinirlamak, ataklarin sikligini ve siddetini azaltarak komplikasyonlardan
kaginmaktir. Dapson, anti-inflamatuvar 6zellige sahip bir anti-enfektif ajandir. Behget
Hastaliginda, oral ve genital iilserasyonda ve cilt tutulumunda belirgin bir iyilesme ile
iliskilendirilmistir(3). ilk basamak tedavide cok sik tercih edilmese de, Dapson tedavisi
secilmis hastalarda mukokiitan6z tutulum tedavisinde akla getirilmelidir.

Kaynaklar:

1-Behget H. Uber rezidivierende, aphthose, durch ein virus verursachte Geschwiire am Mund,
am Auge und an den Genitalien. Dermatol. Wochenschr. 1937;105:1152—-1157.

2-Lavalle S, Caruso S, Foti R, Gagliano C, Cocuzza S, La Via L, Parisi FM, Calvo-Henriquez
C, Maniaci A. Behget's Disease, Pathogenesis, Clinical Features, and Treatment Approaches:
A Comprehensive Review. Medicina (Kaunas). 2024 Mar 29;60(4):562. doi:
10.3390/medicina60040562. PMID: 38674208; PMCID: PMC11051811.

3- Hioe, Evelyn MD®; Senador, Leilani R. MD, FPDS®. A case of Behcet's disease
succesfully managed with dapsone. Journal of the Philippine Dermatological Society 22(2):p
41-44, November 2013.
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Vaskailiti taklit eden bir arteriyel kalsifikasyon olgusu

Duygu Kerim', Kenan Aksu?
' Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi, Romatoloji Bilim Dali, izmir

2 ege Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali izmir

Giris: Monckeberg'in medial kalsifik sklerozu (MMKS), arterlerin tunika medyasinin kalsifikasyonuna
verilen isimdir.Aterosklerozdan bagimsiz olarak ortaya ¢ikar.50 yas Ustl ve diyabeti olanlarda daha sik
goralur.

Olgu: Hipertansiyon ve diyabetes mellitus tanili,59 yasinda kadin hasta, Kasim 2024 ’de tibia 6n ylzde
Ulsere lezyonla dis merkeze basvurmus.Seliilit ve yumusak doku enfeksiyonu diistiniilerek antibiyotik
baslanmis.Sikayetleri diizelmeyince vaskilitik patolojiler agisindan tarafimiza danisildi.Bag doku
sorgulamasi negatifti.Daha dnce tromboz,serebrovaskiiler olay ya da abortus 6ykiisi yoktu.Oral aft ya
da genital Ulseri yoktu,lveit atagl gecirmemisti.N6ropati,dispne,hemoptizi ya da hematokezyasi
yoktu.Sag tibia 6n ylizde 6x6 cm boyutunda iki adet tendon ekspozisyonu goriilen Ulsere lezyon izlendi
(Fotograf-1).Sag ayakta duyu-dolasim-hareket maueyenesi olagandi.Livedo retikiilaris ya da subkutan
nodulleri yoktu.CRP: 22.8 mg/L ve HbA1C (%): 6.3 disinda anormallik yoktu.Tam kan sayimi
normaldi.ANA 1/100 sitoplazmik pozitiflik disinda tim immun profili ve antifosfolipid antikorlari
negatifi.Hipokomplemantemisi yoktu.RF ve kriyoglobulin negatifti.idrar tetkiki normaldi.Hepatit
serolojisi  negatifti.Kilturlerinde  Greme  olmadi.Ekokardiyogrami  normaldi.Direkt  eklem
grafilerinde,bilateral iliak arter ve popliteal arter trasesi boyunca damar duvarini gevreleyen
kalsifikasyonlar izlendi (Goérinti-1).Abdomen-alt ekstremite BT aniyografisinde,adominal aorttan
¢ikan ana visseral arterlerin proksimal segmentlerinin ¢aplari normaldi.Aorta cidarinda kalsifik aterom
plaklari mevcuttu.Her iki ana ve ylizeyel femoral ve popliteal arter duvarini gevreleyen yaygin
kalsifikasyonlar,ardisik sira ylksek dereceli darliklar izlendi.Vaskdlit disiinmedigimiz hastada MMKS
disindldi.Kalp damar cerrahisi 6nerisi de alinarak Asetil salisilik asit 1x100 mg, Klopidogrel 2x100 mg
baslandi.

Tartisma ve Sonug: MMKS en sik asendan aort,renal ve ekstremite arterlerinde
tanimlanmistir.Koronerler,temporal arter ve diger kiiciik arterlerde daha az gériiliir.ileri vakalarda
damarlar sertleserek esnekliklerini kaybedebilir.Etkilenen arterler direkt grafide "tren yolu" gibi
tanimlanan  kivimh  veya lineer radyopak vyapilar olarak izlenir.Hastalar genelllikle
asemptomatiktir,cogu tesadifen farkedilir,intimada tutulum olmadigi icin arter limeninde tikaniklik
olusturmaz.Ancak zamanla arter duvari elastikiyetindeki kayip,giderek kotilesen arteryel
akisina,azalmis perfiizyon ve trombis olusumuna neden olabilir.Literatlirde dev hiicreli arteriti taklit
eden,temporal arter biyopsisinde MMKS tanisi alan vakalar bildirilmistir.Dijital tlserle prezente olup
orta-kicilik damar vaskiilitlerini taklit eden olgular da mevcuttur.MMKS vaskiilit ayirici tanisinda akilda
tutulmasi gereken bir antitedir.



Goruntu-1. Anterior tibial, popliteal ve bilateral ana-yuzeyel femoral arter duvarini cevreleyen kalsifikasyoniar
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Behget Sendromunda Ps6dotiimor Serebri

Emine Eylul Kizkapan', Bercemhan Sulu’, Sinem Nihal Esatoglu®, Glilen Hatemi’

'istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali,
Romatoloiji Bilim Dali, istanbul, Tirkiye

GIRIS

Sekonder intrakranyal hipertansiyona yol acan en sik durumlar arasinda obstriktif uyku
apnesi, sistemik lupus eritematozus, kronik bébrek hastaligl ve Behget hastaligi yer
almaktadir. Ps6dotiimor serebri, bas agrisi ve gorme azhgi gibi bulgularla kendini gosterir. Bu
olgu sunumunda, Behget hastalig ve internal karotid arter (iCA) okliizyonu bulunan bir

hastada gelisen intrakraniyal basing artisini romatolojik agidan nasil ele aldigimizi sunmayi
amagliyoruz.

oLGU

15 yildir oral aft, genital Ulser, papulopustiler lezyonlari olan hasta 2022 yilinda yeni gelisen
alt ekstremite derin ven trombozu ve artrit yakinmasi ile Behget Sendromu (BS) tanisi alarak
klinigimizde takibe alindi. Bu donemde sol ylizde uyusma, sik diisme, dengesizlik, diplopi,
idrar ve gayta inkontinansi yakinmasi nedeniyle yapilan gorintiilemelerinde sol internal
karotid arter (ICA) total okliizyonu tespit edildi. G6z dibi muayenesinde papilédem
saptanmadi. Hemogram ve biyokimyasinda 6zellik saptanmadi. Kranital MR ve MR
Venografide 6zellik gortilmedi. Noérolojik semptomlari ve ICA okllizyonu hastanin klinik
semptomlari ile uyumlu olmamasi nedeniyle lomber ponksiyon yapildi. BOS basinci 38 mmHg
olarak 6lculdi ve intrakraniyal basing artisini azaltmak amaciyla asetozolamid tedavisi
baslandi.

Psodotliimor serebri tetkik agisindan yapilan otoimmiin panel, kriyoglobulin ve MEFV
mutasyonu ile PET/CT dahil gériintiileme ve endokrin tetkiklerinde ek patoloji bulunmadi.
Memede disiik malignite riski olan lezyonlar ve KBB muayesinde parotiste lezyon saptandi.
Meme lezyon biyopsisi in situ lobiler karsinom ve sag parotis lezyon biyopsisi pleomorfik
adenom ile uyumlu geldi. BOS’dan giden IgG indeks, paraneoplastik panel, néroimmunoloji
ve immunogenetik panel normal olarak sonuglandi.

Bu tetkikler stiresince hastanin yakinmalari devam etti ve beraberinde bas agrisi da eklendi.
Tekrarlanan lomber ponksiyonda BOS basinci yliksek geldi. Hastaya ylksek doz
glukokortikoid tedavisi ile beraberinde mikofenolat mofetil baglandi. Yakinmalari gerileyen
hastanin glukokortikoid dozu disiliince semptomlari tekrar etti. Memede multifokal lobuler
karsinom nedeniyle biyolojik tedavi baslanamayan hastaya onkoloji bilateral mastektomi
onerdi, ancak hasta kabul etmedi. Hasta halen asetolozamid, diisiik doz glukokortioid ve
intrakraniyal basing artisini azaltmaya yonelik aralikli lomber ponksiyon ile takip
edilmektedir.



SONUC

Behget hastaligl, nadir olarak psédotimor serebri klinigi ile bagvurabilir. Bu hastalarda her
zaman kontrastl kraniyal MR, MR venografide ve gz muayenesinde intrakraniyal basing
artisina dair bulgu saptanamayabilir. Bu nedenle semptomu ve/veya bulgusu olan hastalarda
taniamaciyla lomber ponksiyon yapilarak intrakranial basing artisi agisindan hastalar
degerlendirilmelidir.
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Tedavi direngli livedoid vaskiilopati ile bagvuran bir ADA2 eksikligi olgusu
Ender igneci, Elif Dingses Nas, Esen Kasapoglu

istanbul Medeniyet Universitesi, Gdztepe Prof.Dr. Siileyman Yal¢in Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi,
istanbul

Amag: ADA2 eksikligi (DADA2), CECR1 genindeki otozomal resesif mutasyonlara ikincil otoinflamatuar
bir hastaliktir. Sistemik belirtiler, MSS tutulumu, immin yetmezlik ve livedoid deri dokiintisu ile
karakterizedir. Fenotipik varyasyon nedeniyle sistemik bulgularin siddeti ve sikligi degiskenlik gosterir.
Biz de tedavi direngli livedoid vaskilopati ile tani alan bir olguyu sunmayi planladik.

Olgu: 18 yasinda erkek hasta, 3,5 yil 6nce baslayan ayak bileklerinde agri, yara ve iz birakarak iyilesen
kizarikhk sikayetleriyle basvurdu. Bilateral ayak laterallerinde beyaz atrofi benzeri iyilesme alanlari,
nekrotik krutlar ve retikiiler lezyonlar; medial malleol ¢evresinde ise yaklasik 5 cm ¢apinda hemorajik,
mor-kahverengi plak lezyonlar izlendi. Cilt biyopsisinde livedoid vaskiilopati saptandi. Hemogram ve
biyokimya sonugclari normaldi. CRP 27, sedimantasyon 10, ANA, RF, MPO ANCA, PR3 ANCA, ENA
profili, kriyoglobulin, antifosfolipid antikorlar ve trombofili paneli negatif; C3, C4 diizeyleri normaldi.
Batin goriintilemesinde hepatosplenomegali saptandi. Her iki bacak i¢ yliziinde parestezi ve miksiyon
sonrasl senkop nedeniyle yapilan beyin MR’da posterior araknoid kist, beyin MR anjiyografide sag
vertebral arter V4 segmentinde hipoplazi izlendi. Elektromiyografi ve ekokardiyografi normaldi. Daha
Once Behget ve JIA 6n tanilariyla metilprednizolon 16 mg ve azatiyopuirin 50 mg tedavileri almis,
ancak fayda gérmemisti. Livedoid vaskiilopati igin kolsisin, pentoksifilin ve rivaroksaban
kullanmaktaydi. Lezyonlarin seyri ve tedavi direnci nedeniyle ADA2 eksikligi arastirildi. CES sonucu
“ADA2 c.139G>A (p.Gly47Arg) missense (ClinVar ID:120304) (rs202134424)” varyanti patojenik
homozigot formda tespit edilerek DADA2 tanisi konuldu. adalimumab tedavisi baslandi, antikoagtilan
kesildi. Takiplerinde postinflamatuar hiperpigmentasyon disinda bulgu ve sikayeti olmayan hastanin
izlemi stirtyor.

Gorsel 1. Bilateral Medial malleol gevresinde ise yaklasik 5 cm ¢apinda hemorajik, mor-kahverengi plak lezyonlar
r -

s
Sonug: ADA2 eksikligi nadir bir hastaliktir ve olgumuzda goriilen p.Gly47Arg homozigot mutasyonu

Turkiye’de en sik rastlanan mutasyondur. Fenotipik varyasyon nedeniyle 6zellikle cocuklukta baslayan
tedavi direngli livedoid vaskilopatide ayirici tanida distinilmelidir. Livedoid vaskiilopati tedavisinde
antikoagilan kullanimi yayginken, ADA2 eksikliginde antikoagiilandan kaginilmasi gerekliligi dikkat
cekicidir.

Anahtar Kelimeler: ADA2 eksikligi, livedoid vaskilopati



PP-16

Ailevi Akdeniz atesinde tekrarlayan inflamatuvar ataklarin sebep oldugu nadir bir
komplikasyon

Erdem Bektas, Aysenur Yilmaz, Cemal Bes
Saglk Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi

Amag: Ailevi Akdeniz atesi (AAA), tekrarlayan ates ve serozit ataklari ile karakterize monogenik
otoinflamatuvar bir hastaliktir. Sklerozan enkapsiile peritonit (SEP) ise AAA’ye bagh
tekrarlayan peritonit ataklari sonrasi gelisebilen olduk¢a nadir bir komplikasyondur. Bu olgu,
AAA zemininde gelisen SEP’nin klinik 6zelliklerini ve yonetimini sunmayi amaglamaktadir.

Olgu: MEFV geninde bilesik heterozigot M694V/M6801 mutasyonu bulunan 41 yasindaki kadin
hasta, ilerleyici karin siskinligi ile basvurdu. Hastanin daha 6nce sik inflamatuar ataklari ve
anakinra’ya kismi yanit 6ykisi mevcuttu. Son bes yildir kolsisin (1,5 g/gtin) ve kanakinumab
(150 mg/ay) tedavisi altinda klinik olarak stabildi ve inflamatuvar belirtecleri normaldi.
Abdominal BT’de fibrozan kapsul gériiniminde kese igerisinde kiimelenmis bagirsak anslari
ve ciddi asit izlendi. Kronik karaciger hastaligi 6ykiisii olmayan hastanin asit sivisi non-portal
tipte ve sterildi; sitoloji ve kiltlirde patoloji saptanmadi. Periton biyopsisi kronik fibrozan
peritonit ile uyumlu raporlandi. Bu bulgularla SEP tanisi konuldu. ileus veya subileus
saptanmadigindan, semptom kontrolii amaciyla tekrarlayan terapotik parasentez uygulandi.

Tartisma: AAA hastalarinda biyolojik tedavi ile ataklar kontrol altinda olsa dahi kronik subklinik
inflamasyon SEP gelisimine neden olabilir. Bu nadir komplikasyonun taninmasi énemlidir ve
secilmis olgularda cerrahi disi yaklasimlar semptom kontroliinde etkili olabilir.
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Granulamatoz Polianjitis Taklitgileri
Esra Firat Sentlrk! Sinem Nihal Esatoglu?

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

Giris: PR-3 ANCA, graniilomatoz polianjitis (GPA) tanisinda oldukca yuksek 6zgillige sahip bir
belirtegtir. Biz bu vakada, klinigi ylksek olasilikla GPA ile uyumlu olan ve serolojisi pozitif
saptanan, ancak aslinda vaskiilit taklitcisi bir hastaligi sunmayi amacladik.

Olgu Sunumu: Bilinen rektum adenokanseri, hipertansiyon ve koroner arter hastaligi tanilari
mevcut olan 72 yasinda erkek hasta nedeni bilinmeyen ates nedeniyle basvurdu.
Hemokdiltlrlerinde Greme saptanmayan hastanin toraks BT’sinde yer degistiren, kavitasyon
iceren konsolide alanlari gorilda. Beraberinde yiiksek titrede PR-3 ANCA pozitifligi saptanmasi
Uzerine granltilomato6z polianjitis tanisiyla pulse steroid ve rituksimab tedavisi baslandi.

Rituksimab D15 i¢in basvurusunda sebat eden CRP yiiksekligi nedeniyle yeniden hemokdltir
yollandi. Kan kdltirlerinde maya sinyali gelmesine lzerine yatirilarak sistemik antifungal tedavi
baslandi. Hastanin gecmiste kemoterapi aldigi donemde takilan porttan da kilttr alindi ve kan
kiltlrleri ile es zamanl maya Gremesi saptandi. Transtorasik ekokardiyografide triklispid
kapakta vejetasyon gorildi. G6z muayenesinde kandida endoftalmiti saptanarak intraokdler
enjeksiyon tedavisi uygulandi.

Sonug: Bu olgu, sag kalp endokarditine bagli septik emboliler sonucu gelisen kaviter akciger
lezyonlari ve beraberinde PR-3 ANCA pozitifligi ile vaskuliti taklit etmistir. Bu vaka,
enfeksiyonlara ikincil PR-3 ANCA pozitifliginin gelisebilecegini ve 6zellikle portu bulunan
hastalarda sag kalp endokarditi acisindan odak belirlenmesi icin kiltir alinmasinin 6nemini
vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Granilomat6z polianjitis, PR-3 ANCA, kandida enfeksiyonu, yalanci
pozitiflik, septik emboli, endokardit



Figur 1 - Kandida endokarditi sonucu gelisen
pulmoner septik emboliler
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Romatoid artrit tedavisinde verilen orta doz steroid ile iligkili,

ekstratorasik lenfadenopati ile prezente olan tiiberkiiloz vakasi

Fatima Giil Gilbahce incesu?, Cemal Bes!
'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, istanbul

Giris

Romatoid artrit (RA) tedavisinde kullanilan immiuinsipresif ajanlar, 6zellikle uzun siireli
kortikosteroid kullanimi, enfeksiydz komplikasyonlara yatkinhigi artirir. Tiberkiloz, bu hastalarda
latent enfeksiyonun reaktivasyonu veya yeni enfeksiyon olarak ortaya ¢ikabilir.

Olgu Sunumu

53 yasinda erkek hasta, 15 yildir seropozitif romatoid artrit tanisi mevcut. Tedavi 6ykisiinde
metotreksat ve leflunomide yanitsizlik sebebiyle uzun siire orta doz deltacortil kullanimi oldugu
Ogreniliyor. Tarafimiza el bileginde ve 6n kolda sislik, kizariklk ile bagvuruyor. Baslangigta artrit
ile karisan ve prednole yanitsiz olan klinik bulgular sebebiyle 6n kola yonelik goriintiileme
planlaniyor. Ultrason goriintilemesinde sol kolda ¢ok sayida lenf nodu (bly{gi 15x17 mm), 6n
kolda 5516 mm hipoekoik lezyon saptaniyor. Laboratuar parametrelerinde CRP 149 mg/d|, EBV
negatif, borellia negatif, quantiferon pozitif saptaniyor. Ayaktan trimetoprim sulfamateksazol ve
moksifloksasin tedavisi veriliyor. Lenf nodlarinda kiiglilme olmamasi sebebiyle kist aspirasyonu
yapiliyor, abse kiltiriinde Greme saptanmiyor. Mikroskopik incelemede cok sayida |6kosit
goriluyor. Bunun Uzerine bir siire oral doksisiklin tedavisi veriliyor. Yanitsiz izlenmesi sebebiyle
hastaya PET-BT cekiiliyor. Sol el ve bilekte ve 6n kolda suvmax 7.6 olan FDG tutulumu, aksiller
lenfadenopati (suvmax 3.4), kortizon kullanimina bagh kosta fraktirleri saptaniyor. Ardindan
lenf nodundan tru-cut biyopsi yapiliyor, biyopsi materyalinden génderilen tbc pcr pozitif
saptaniyor. Hastaya anti tbc tedavi baslaniyor. Kontrol muayenede lenf nodlarinda belirgin
kiicilme ve CRP degerinde gerileme saptaniyor.

Tartisma

Romatoid artritte uzun siireli imminstpresyon ve steroid kullanimi tiiberkiiloz geligimini
kolaylastirir. Bu olguda ekstratorasik lenfadenopati, enfeksiyoz siirecle uyumludur. Goriintiileme
bulgulari maligniteyle karisabilir; tliberkiloz mutlaka ayirici tanida distintlmelidir. Olgumuzda
kesin tani histopatoloji/PCR ile konulmustur. Tedavi sonrasinda yanit alinmistir. Romatizmal
hastaliklarda steroid tedavileri miimkiin olan en kisa siirede kesilmeli veya en diisiik dozda
idame edilmelidir.
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idiyopatik Granulomatdz mastit vaka serisi
Fatih Tastekin
izmir Sehir Hastanesi Romatoloji Klinigi, izmir

Giris: idiyopatik granilomatéz mastit (iGM), memenin nadir gériilen, kronik, benign inflamatuar
hastaligidir. Genellikle geng kadinlarda, unilateral meme kitlesi olarak ortaya ¢ikar (1-3). Etyolojisi
bilinmemekle birlikte hasarli duktal epitele lokal granilomatéz inflamatuar yanit icerdigi
distnitlmektedir (4,5). Tedavide kortikosteroidler ve direngli vakalarda immuinosupresif ilaglar
disunulebilir. Komplike vakalarda cerrahi bir alternatiftir (6).

Olgular: Hastalarin yas ortalamasi 27.8, ortalama lezyon boyutu 47 mm olup, bir olgu hari¢ tek
lezyon saptanmistir. 4 hastaya antibiyotik, 2 hastaya lokal enjeksiyon, 2 hastaya steroid, 1 hastaya
Metotreksat + steroid verilmistir (Tablo 1).

Tartisma: Cogu hastada tek ve bliylk lezyon goriilmekle birlikte multiple lezyonlar ve maligniteyi
taklit edebilecek lenfadenopatiler de gorilebilir (7). Literatirde %15 oraninda aksiller
lenfadenomegali bildirilmistir (2). Hastalarin ¢cogunda 3’ten fazla gebelik sayisi olup 1 hastada ise
emzirme sirasinda goriilmesi IGM’nin gebelikle iliskisini desteklemektedir (8). Serimizde antibiyotik
ve lokal girisimlerin sik kullanildgi (%80 ve %40) gorilmekle birlikte, steroid ve imminsupresif
tedavi uygulanan hastalarin da bulundugu dikkat c¢ekmektedir. intralezyonel kortikosteroid
enjeksiyonunun oral steroidlere benzer sonuglari gosterilmistir. (4,8). Calismamizda lokal tedavi
verilen 1 hastada yanit alinmis, 1 hastada sistemik tedaviye gecilmek zorunda kalinmistir.
Methotrexate ve kortikosteroid kombinasyonu en etkin tedavilerden biri olup galismamizda 1
hastada methotrexate ilk immiinsuprese tedavi olarak steroidle bilrlikte verilmistir. (4,7,8).
Literatlirde, cerrahi eksizyonun vyiksek rekirrens oranlari nedeniyle artik ilk basamakta
onerilmedigi, immdinsupresif tedavilerin ise hem semptom kontroli hem de niikslerin
onlenmesinde daha basarili oldugu bildirilmistir (6). Bizim serimizde eksizyon uygulanmamis
olmasi, glincel romatolojik yaklasim ile uyumludur.

Sonug: IGM gebelikle iliskisi gorilen ve maligniteye benzemesi nedenli ekartasyonun yapilmasi
gereken bir durumdur. iGM icin en uygun tedavi stratejisi, hastaligin siddetine ve hastanin
ozelliklerine baghdir. Antibiyoterapi ve lokal tedavilere direngli hastalarda immiinsuprese
tedavilerin yeri unutulmamalidir. Ozellikle serimizde de immiinsupresif tedavilerin 6ne ¢ikmasi,
IGM'nin yalnizca cerrahi ya da antibiyotik ile yénetilebilecek bir hastalik olmadigini, aksine sistemik
inflamatuvar sureglerle iliskili olabilecegini diistindirmektedir.
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Tablo 1. idiopatik Granulamatdz Mastit Hastalari
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ERASMUS SENDROMUNDA IL-1 BLOKAIJI: NADIR BIR OLGU SUNUMU
Fatma Dilara Ydrik Kitay

SAGLIK BILIMLERi UNIVERSITESI BASAKSEHIR CAM VE SAKURA SEHIR HASTANESI, ROMATOLOJi BD,
ISTANBUL

GIRiS

SILIKA MARUZIYETi SONRASI YA DA SIiLIKOZiS TANILI BiR HASTADA SiSTEMiK SKLEROZ GELISMESI
OLARAK TANIMLANAN ERASMUS SENDROMU, LITERATURDE NADIR GORULEN BiR DURUM OLARAK
KARSIMIZA CIKAR. HASTALIK GENELLIKLE AKCIGER TUTULUMUYLA AGIR SEYIRLIDIR, IMMUNSUPRESIF
TEDAVILER ENFEKSIYON RiSKi NEDENiYLE ZORDUR. SON YILLARDA IL-1 BLOKAJI OTOINFLAMATUVAR
OZELLIKLERIN BASKILANMASINDA GUNDEME GELMISTIR. BU YAZIMIZDA GEGIRILMiS AKCIGER
TUBERKULOZUNUN DA ESLIK ETTiGi, YONETIMi OLDUKCA ZOR OLAN BiR ERASMUS SENDROMLU
VAKAYI OZETLEMEY| AMACLADIK.

OLGU SUNUMU

40 YASINDA ERKEK HASTA UZUN YILLAR KOT TASLAMA iSCiSi OLARAK CALISMIS OLUP 2011 YILINDA
KUSMA,KILO KAYBI SIKAYETLERI iLE TETKIK EDILEREK SILIKOZiS TANISI ALMIS.TAKIPLERINDE 2015 VE
2021 YILLARINDA 2 KERE AKCIGER TUBERKULOZU NEDENIYLE ANTITUBERKULOZ TEDAVI VERILMIS.
AGUSTOS 2022 YILINDA KLiNiGiIMIZE 6 AYDIR EL EKLEMLERINDE SiSME,AGRI VE RENK DEGISIKLIGI
OLMASI UZERINE TAKIPLi OLDUGU GOGUS HASTALIKLARI KLiNiGi TARAFINDAN REFERE EDILIYOR.
ROMATOLOJIK SORGUSUNDA SiKKA SEMPTOMLARI , OKSURUK VE NEFES DARLIGI OLDUGU YUTMA
GUCLUGUNUN OLMADIGI OGRENILDI. Fizik MUAYENESINDE BIiLATERAL METAKARPOFALANGEAL
EKLEM DISTALINDE SKLERODAKTILI VE BILATERAL AKCIGER SESLERINDE KABALASMA MEVCUT iDI.
LABORATUVAR PARAMETRELERI: ANA 1/10000 HOMOJEN POZITiF ANTI-SCL-70 3+ CRP 25 MG/L
SEDIMENTASYON 51 MM/H.AKCIGER GORUNTULEMESI RESIM 1 (MART 2022). TRANSTORASIK
EKOKARDIYOGRAFIDE EF %65 KAPAK PATOLOJISi YOK PAB NORMAL. SOLUNUM FONKSIYON TESTINDE
FVC 70 FEV1/FVC 104 DLCO YAPILAMADI. 6 DAKIKA YORUME TESTINDE 375 METRE YURUDU
BASLANGIC VE BITiS VITALLERI ARASINDA ANLAMLI FARK SAPTANMADI. HASTAYA SISTEMIK SKLEROZ
TANISIYLA PREDNISOLON 5 MG, AZATIOPURIN 100 MG, HIDROKSIKLOROKIN 200 MG, NiFEDIPIN 30
MG VE ASETILSALISILIK ASIT 100 MG TEDAVILERI BASLANDI. ANCAK TEDAVIi ALTINDA SiKAYETLERINDE
GERILEME OLMAYAN VE RADYOLOJIK OLARAK PROGRESYON GOSTEREN HASTANIN TAKIPLERINDE
IMMUN SUPRESIF TEDAVISI AZATIOPURIN KESILEREK RITUKSIMAB OLARAK DEGISTIRILDI. RITUKSIMAB
2. DOZDA NEFES DARLIGI, UVULA ODEMI VE CILTTE DOKUNTU SEKLINDE ALERJIK REAKSIYON
GELISMESI UZERINE BU TEDAVI DE SONLANDIRILARAK MiKOFENOLAT MOFETIL BASLANDI.
MIKOFENOLAT MOFETIL TEDAVISi GASTROINTESTINAL iINTOLERANS YAPMASI NEDENIYLE KESILDI VE
TEKRARLAYAN ENFEKSIYONLAR VE DiSFAJI GELISMESI UZERINE IVIG, TEDAVi DOZUNDA OLACAK



SEKILDE AYDA BiR KEZ 3 KUR VERILDi. ANCAK SEBAT EDEN CRP YUKSEKLiGi PULMONER
FONKSIYONLARININ PROGRESE OLMASI (FVC 43 FEV1/FVC 112 ) ENFEKSIYONLARIN TEKRARLAMASI
UZERINE EK IMMUNSUPRESIF TEDAVI VERILEMEDI VE IL-1 BLOKAJI iCIN ANAKINRA 1X100 MG SC
OLACAK SEKILDE BASLANDI. BASLANGICTA DEGISKEN YANIT ALINMIS OLSA DA DUZENLI KULLANIMDA
iINFLAMATUVAR BELIRTECLERDE (CRP 115 MG/L---16 MG/L) KISMi DUZELME; DiSFAJi VE NEFES
DARLIGINDA STABILIZASYON SAGLANDI. GUNCEL SFT FVC 40 FEV1/FVC 110 DLCO
YAPILAMADI.GUNCEL TORAKS BT GORUNTULERI RESIM 2 (TEMMUZ 2025).

TARTISMA VE SONUG

ERASMUS SENDROMUNDA STANDART IMMUNSUPRESIF TEDAVILER (MMF, SIKLOFOSFAMID, RTX) TBC
OYKUSU VE AKCIGER FIBROZISI NEDENIYLE RISKLI OLABILMEKTEDIR. IL-1 BLOKAJI, ENFEKSIYON RISKI
DAHA AZ OLAN FAKAT TAM YANITIN SINIRLI OLDUGU BIR SECENEKTIR. LITERATURDE ERASMUS
SENDROMUNDA IL-1 INHIBITORLERIYLE ILGILI COK AZ SAYIDA OLGU BILDIRILMISTIR. BU OLGU,
TEDAVIYE DIRENCLI VE IMMUNSUPRESIF KISITLI HASTALARDA IL-1 BLOKAJININ ALTERNATIF
OLABILECEGINI GOSTERMEKTEDIR ERASMUS SENDROMU NADIR VE TEDAVISI ZOR BIR TABLODUR. IL-1
BLOKAJI, ENFEKSIYON OYKUSU NEDENIYLE DIGER IMMUNSUPRESIFLERIN KONTRENDIKE OLDUGU
SEGILMIS OLGULARDA UMUT VERICI BIR SECENEK OLABILIR. ANCAK UZUN DONEM YANIT VE
GUVENLIK ICIN DAHA FAZLA VERI GEREKLIDIR.
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Still Hastaligina Laboratuvar ve Klinik Ozellikleri Uzerinden Genel Bakis: Tek Merkez Deneyimi

Gamze Akkuzu, Aysenur Yilmaz, Ayse Elif Boncukguoglu, Erdem Bektas, Fatma Dilara Kitay,
Rabia Deniz, Cemal Bes
Saglik Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi

Giris: Still Hastaligi (SH) nadir gorulen bir sistemik inflamatuar hastaliktir. SH’nin baslica klinik
ozellikleri, ates, tipik deri dokuntiisu, kas/iskelet semptomlari seklinde sayilabilir. Hastaligin
karakteristik 6zellikleri olarak siralanabilecek bir dizi laboratuvar bulgusu olsa da bunlarin
hicbiri SH’ye 6zgli degildir ve enfeksiyoz hastaliklar, diger romatizmal hastaliklar ve
maligniteler basta olmak lizere pek cok baska durumda da gérilebilir. Bu laboratuvar
ozellikleri arasinda, ylikselmis akut faz reaktanlari, notrofilik I0kositoz, trombositoz, anemi ve
yukselmis hepatik aminotransferazlar sayilabilir. Serum ferritin diizeylerindeki ylkseklik
carpici olabilir ve genellikle diger durumlarda gorilenin Gizerindedir.

Hastalar ve Yontem: Agustos 2020-Eylil 2024 tarihleri arasinda Yamaguchi siniflama
kriterlerini karsilayan ve SH tanisi ile klinigimizde takip etmis oldugumuz 31 hasta ¢alismaya
dahil edildi. Hastalarla ilgili verilere hastane otomasyon sistemi tGizerinden ulasildi ve veriler
geriye donik olarak incelendi.

Demografik ve klinik 6zelliklere bakildiginda, hastalarin 19'u (%61,3) kadin ve 12’si (%38,7)
erkekti. Ortama yas 42,4+16,6 (21-71)’t0. Sik gorilen klinik 6zellikler sirasiyla; ates (%100),
eklem agrisi (%90,3), bogaz agrisi (%90,3) ve deri dokiintisi (%71) seklindeydi. Bunlari
miyalji (%58,1), lenfadenomegali (%45,2), hepatomegali (%29) ve splenomegali (%12,9)
izlemisti.

Hastalar baslica laboratuvar bulgulari agisindan da degerlendirilmis ve sonuglar tablo 1'de
Ozetlenmistir. Buna gore; yikselmis eritrosit sedimantasyon hizi (ESR) hastalarin %83,9’unda,
I6kositoz %87,1’inde, anemi %16,1’inde, trombositoz %29’unda ve hepatik aminotransferaz
yuksekligi %71’inde saptanmigtir. Serum ferritin diizeyleri hastalarin %35,6’sinda >1000 ve
yine ayni orandaki hastada da >10 000 olarak saptanmistir.

Sonug: SH tanili hastalari klinik olarak inceledigimiz ve bu galismamizda SH’yi daha 6n planda
disundurecek ozellikleri vurgulamaya ¢alistik. Bununla birlikte klinik ya da laboratuvar
ozelliklerinin higbiri SH’ye 6zgu degildir ve klinik tani hala 6ncelikle diger olasi durumlarin
dislanmasini gerektirmektedir. Bu alanda daha fazla hasta sayisi ile yapilacak prospektif
¢alismalara ihtiyag vardir.



Tablo 1: Still Hastaligi tanili hastalarin laboratuvar 6zellikleri

N=31 N %
Yiiksek ESR 26 83,9
Beyaz kiire >10 000 11 35,5
hiicre sayisi >15 000 16 51,6
Notrofil >%80 22 71
ylizdesi
Yiiksek ALT 22 71
ve/veya AST
Anemi 5 16,1
Trombositoz 9 29
Ferritin >500 7 22,6
>1000 11 35,6
>10 000 11 35,6
Prokalsitonin >0,05 19 61,3
>0,1 8 25,8

ESR: eritrosit sedimantasyon hizi (yasa ve cinsiyete
gore Ust sinirin Gzeri ylksek kabul edilmistir), ALT:
alanin aminotransferaz AST: aspartat aminotransferaz
(35 U/L uzeri yuksek kabul edilmistir), anemi igin
hemoglobin degerinin <10 g/dL olmasi ve
trombosiztoz i¢cin >400 000, ferritin igin st sinir 150
ng/mL kabul edilmistir
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Omuz ekleminde kalsiyum pirofosfat dehidrat kristal depolanma hastaligi: Olgu sunumu
Hande Ogiin

Giresun Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris

Kalsiyum pirofosfat dehidrat kristal depolanma (CPPD) hastaligi genellikle ileri yasta gorlir
ve eklem ici ya da cevresinde kristal birikimiyle ortaya cikar. Monoartrit ayirici tanisinda
onemlidir. Tani klinik bulgular, eklem tutulum sekli ve radyolojik kalsifikasyonlarla desteklenir;
kesin tani ise sinoviyal sivi veya eklem biyopsisinde CPP kristallerinin gosterilmesiyle konur.

Olgu

65 yasinda kadin hasta, sag omuzda 1 yildir siiren agriya ek olarak son 1 haftadir artan sislik ve
hareket kisithligi ile basvurdu. Agrisi stirekli karakterdeydi ve istirahatte de belirgindi. Travma
oykisii yoktu. Muayenede omuz hareketleri ileri derecede kisith ve agrili, belirgin
glenohumeral (GH) eklem krepitasyonu mevcuttu. Radyografide GH eklemde dejeneratif
degisiklikler ve lineer kalsifikasyonlar(Sekil 1), USG’de eklem eflizyonu, rotator kaf tam kat
yirtiklari ve hiperekoik kristal birikimleri saptandi(Sekil 2, Sekil 3, Sekil 4). Laboratuvarda
|6kositoz ve yuksek AFR (CRP:134, ESH: 88 mm/saat) saptandi, romatizmal belirtegler negatifti.
Ultrasonografi rehberlginde sag omzundan 80 cc hemorajik sivi aspire edildi; mikroskopide bol
eritrosit, yaklasik 2000 I6kosit/mm?¥te ve romboid ve cubuk formda zayif pozitif ¢ift kiricilik
veren CPP kristalleri(Sekil 5) izlendi, kiltlrler negatifti. Septik artrit tanisi dislanan ve kristal
analizi ile de CPPD tanisi konulan hastaya intraartikiiler betametazon ve lidokain enjeksiyonu
yapildiktan sonra birinci saatte agrisi tama yakin geriledi. Nonsteroid antiinflamatuar tedavisi
ile 15. gtin kontroliinde omuz eklem hareketlerinde aktif ve pasif olarak kisitlilik devam etse
de agri yakinmasi yoktu; AFR’de gerileme (CRP:26, ESH: 41 mm/saat), |6kositozda duzelme
goruldi.

Sonug¢

CPPD hastaligi asemptomatik olabilecegi gibi akut veya kronik enflamatuar artritle de ortaya
cikabilir. Akut form omuzda nadirdir, ancak kronik form metakarpofalangeal eklemler, el
bilegi, dirsek ve omuzda dejeneratif artropatiye yol acabilir. Akut faz reaktanlari yikselebilir
ve artrit ataklari gelisebilir. Ozellikle 65 yas Ustii hastalarda diz, el bilegi veya omuzda siddetli
agri ve sislik ile basvuran olgularda monoartrit ayirici tanisinda osteoartrit, romatoid artrit, gut
ve septik artritin yani sira kristal artriti de distnulmelidir.



. . . A Sekil 2. Omuz ultrasonografik degerlendirme. Del,
sekil 1. Sag omuz AP grafisi. Beyaz Deltoid kasi; H, Humerus; Beyaz oklar, lineer zayif
oklar, yumusak doku igerisinde lineer akustik gdlgelenme veren hiperekoik birikimler; Yildiz,
kalsifikasyonlar Eflizyon

Sekil 4. Omuz ultrasonografik degerlendirme. Del,

. . . . Deltoid kasi; H, Humerus; Beyaz oklar, subdeltoid
$ekil 3. Omuz Ultrasonografik degerlendirme. bursada lineer tarzda zayif akustik golgelenme veren
Artmis Power Doppler Aktivitesi; Yildiz, efiizyon hiperekoik birikimler , Yildizlar; efiizyon

Sekil 5. CPP Kristalleri. A, Hucre igi, cubuk form. Isik Mikroskobu (x400);
B, Hicre disi, cubuk ve romboid form. Isik Mikroskobu (x1000)
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Juvenil psoriatik artrit hastasinda otoimmiin poliglandiiler sendrom tip 3 ile

iliskili nadir miyokardiyal tutulum

Neslihan Kara Canhoglu ', Betil Sozeri
' Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Bilim
Dali

Amag

Otoimmiin poliglandiiler sendrom (APS), birden fazla endokrin bezin otoimmun hasari
ile seyreden ve diger otoimmun hastaliklarla da iliskili olabilen klinik bir tablodur. APS tip 3
ise, otoimmiin tiroid hastaligi ile birlikte Addison hastaligi ve hipoparatiroidizmin
bulunmadigi diger otoimmiin hastaliklarin eslik etmesiyle tanimlanir (1). Klinik spektrumu
genis olmakla beraber kardiyak tutulum son derece nadirdir. Literatiirde APS tip 2 ve 3
hastalarinda kardiyak MR ile sol ventrikil fonksiyon degisiklikleri gosterilmistir (2). Bu
bildiride, juvenil psoriatik artrit ve ¢olyak hastaligi oykilisi bulunan bir cocukta APS tip 3

kapsaminda gelisen tekrarlayan miyokardit ataklari sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

On (¢ yasindaki erkek hasta, yedi yasinda eklem sisligi, daktilit, pitting ve psoriatik
dokiintilerle basvurarak juvenil psoriatik artrit tanisi aldi. Aralikli donemlerde metotreksat
ve kortikosteroid tedavileri uygulandi. On iki yasinda ates ve gogis agrisi ile basvurdugunda
ilk miyokardit atagi gelisti. Ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonunda belirgin diisls ve hafif
mitral yetersizlik, EKG’de ise QTc uzamasli saptandi. Bir yil sonra ikinci miyokardit atagi

meydana geldi ve bu dénemde ejeksiyon fraksiyonu %32—46 arasinda ol¢ilda.

Ozgecgmisinde ¢dlyak hastaligi bulunan ve anne-babasi arasinda akrabalik ykiisii olan
hastanin laboratuvar incelemelerinde anti-parietal antikor, anti-TPO (Tiroid Peroksidaz
Antikor) ve dusik titrede anti-skin antikor pozitifligi tespit edildi. Bulgular, otoimmiin
poliglandiler sendrom tip 3 (APS tip 3) kapsaminda miyokardiyal tutulum olarak

degerlendirildi.



Hastaya aylik intraven6z immunglobulin, diislik doz steroid ve mikofenolat mofetil
tedavileri baslandi. Bu tedavi altinda hastanin son bir yildir miyokardit atagi tekrarlamadigi

gozlendi.

Sonug¢

Bu olgu, APS tip 3’lin nadir bir kardiyak komplikasyonuna dikkat cekmektedir. APS tip
3 tanisi olan olgularda kardiyak yakinmalar titizlikle degerlendirilmelidir. Miyokardiyal
tutulumun erken taninmasi ve immunmodaiilatér tedaviyle kontrol altina alinmasi, morbidite

ve mortalitenin dnlenmesinde kritik 6nemdedir.

Referanslar

1. Ferndndez Miré M, Colom Comi C, Godoy Lorenzo R. Autoinmune
polyendocrinopathy. Med Clin (Barc). 2021 Sep 10;157(5):241-246. English, Spanish.
doi: 10.1016/j.medcli.2021.02.004.

2. Molashenko NV, Troshina EA, Babaeva DM, Malysheva NM, Nikankina LV, Bostanova
FA. [Instrumental and laboratory parameters of myocardial function in adult patients
with autoimmune polyglandular syndrome type 2, 3]. Probl Endokrinol (Mosk). 2020
Sep 25;66(4):16-23. Russian. doi: 10.14341/probl12554.
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IgG4-iliskili Hastaligin Tani ve Takibinde Gériintiileme Yéntemleri: Kullanim Egilimleri ve
Klinik Yansimalar
Rabia Deniz, Cemal Bes

Saglik Bilimleri Universitesi Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi

Amag: immiinoglobulin G4 ile iliskili hastalik (IgG4-RD), coklu organ sistemini etkileyen kronik,
fibroenflamatuvar bir hastaliktir ve tani ile izlemde siklikla goriintiilemeye ihtiyag
duyulmaktadir. Kritik roliine ragmen, hangi goriintiileme yonteminin tercih edilmesi gerektigi
ve takip araliklari gibi konularda halen bir standart belirlenmemistir. Bu ¢alisma, IgG4-RD'de

farkh goriintiileme yontemlerinin kullanim egilimlerini degerlendirmeyi amacglamaktadir.

Gereg¢-Yontem: Bu retrospektif, tek merkezli galismaya, Mayis 2020 ile Aralik 2024 tarihleri
arasinda ACR/EULAR kriterlerine gore 1gG4-RD tanisi almis 18 hasta dahil edilmistir. Klinik,
laboratuvar, histopatolojik ve goérintileme verileri degerlendirilmistir. Tani ve takip
sireclerindeki BT, MRG ve PET-BT kullanimlari analiz edilmistir. Hastalar tani aninda akut

boébrek hasari (AKI) varligina gore siniflandiriimistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin temel demografik ve hastalik iliskili verileri AKI
varligina gore Tablo 1'de verilmistir. Tani aninda en sik tercih edilen gérintlileme yontemi BT
(%83.3) olurken, bunu PET-BT (%61.1) ve MRG (%27.8) takip etmistir ve kullanilan
goriintiileme yéntemlerine iligkin veri Tablo 2'de verilmistir. ilk tani aninda %66.6 oraninda
kombine gorintileme kullaniimisken, takip slirecinde bu oran azalmis ve tek modalite
kullanimina gegilmistir. AKI olan ve olmayan hastalar arasinda ilk takip gorintilemesi
tercihinde anlamliliga yakin bir fark gézlenmistir (p=0.072). Ozellikle AKI olan hastalarda
goruntileme takip araliklari anlamli sekilde daha kisa bulunmustur (30.5 ay vs. 49 ay, p=0.049).
Zamanla PET-BT kullanimi azalirken, MRG daha fazla tercih edilmistir. Bununla birlikte,

standart bir takip stratejisi gozlenmemistir.

Sonug: Calismamiz, tanida multimodal gorintileme kullanimindan takibin ilerleyen
donemlerinde tek modaliteye gecis oldugunu gostermektedir. AKI varligi gibi klinik faktorlere

bagh olarak goriintileme tercihlerinde farkhliklar izlenmistir. Standardize edilmis goériintileme



protokollerinin eksikligi, hasta izleminin iyilestiriimesi agisindan konsensus kilavuzlara olan

ihtiyaci ortaya koymaktadir.

Tablo 1: Calisma gruplarinin demografik ve hastalik iliskili 6zellikleri

Kadin/Erkek (n,%) 1/9 (10/90) 0/8 (0/100) 0.556
Yas, yil (ortanca, aralhk) 56 (46-77) 48 (43-66) 0.138
Tani yagi, yil (ortanca, aralik) 55 (44-77) 43 (39-66) 0.058
Hastalik siiresi, ay (ortanca, aralik) 30.5 (3-61) 49 (4-60) 0.004
Son vizitte remisyon (n,%) 7(87.5) 9 (90.0) 0.706
Tamida biyopsi (n,%) 5 (50.0) 3(37.5) 0.480
CRP mg/L (ortanca, aralik) 75.1 (49.2-450.7) 39.8 (0.9-140.0) 0.317
ESR mm/saat (ortanca, aralik) 65.5 (32-192) 35,5 (7-86) 0.280
PET-BT (n,%) 6(60.0) 5 (62.5) 0.648
BT (n,%) 8 (80.0) 7 (87.5) 0.568
MRG (n,%) 3(30.0) 2(25.0) 0.618

Tablo 2: Gériintiileme yontemlerinin tani ve takipte kullanimi

Gérintiilleme Tanida (n=18) ‘ 1. Takip (n=16) ‘ 2. Takip (n=12) ‘ 3. Takip (n=10) ’ 4. Takip (n=3) | 5. Takip (n=2)
Yontemi

PET-BT 1(5.6) 5(31.3) 3(25.0) 2(20.0) 1(33.3) 0

BT 3(16.6) 6(37.5) 3(25.0) 2(20.0) 2(66.7) 1(50.0)
MRG 2(112) 3(18.8) 5(41.7) 6 (60.0) 0 1(50.0)
PET-BT+BT 9(50.0) 0 0 0 0 0
PET-BT+MRG 0 1(63) 0 0 0 0
PET-BT+BT+MRG 1(5.6) 0 0 0 0 0
BT+MRG 2(11.2) 1(6.3) 1(8.3) 0 0 0
Son gériintiileme N/A 3(1-19) 6.5 (2-13) 7.5 (3-16) 3(1-12) 7.5 (4-11)
sonrasi gegen siire

(ay)
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Trombositopeni ile takip edilen hastanin romatoid artritle sonlanan yolculugu
Recep Yilmaz!
1Gaziantep Sehir Hastanesi, Romatoloji, Gaziantep

Giris: Trombositopeni, gesitli nedenlere bagl olarak gelisebilen ve bazen sistemik hastaliklarin ilk belirtisi olabilen
o6nemli bir hematolojik bulgudur. Otoimmiin hastaliklarda trombositopeni sik gériilmese de tanisal ipucu niteligi
tasiyabilir. Romatoid artrit (RA), kronik seyirli, inflamatuar, otoimmin bir hastaliktir. Hastalar genellikle eklem
yakinmalariyla basvurur. Ancak nadiren trombositopeni gibi hematolojik bozukluklar, RA’nin énci bulgusu
olabilir. Bu nedenle, agiklanamayan trombositopenilerde altta yatan romatolojik hastaliklarin da arastiriimasi
onemlidir. Bu yazida, izole trombositopeni ile izlenen bir hastada, romatoid artritin tani ve izlem siireci sunuldu.

Olgu: 50 yasinda, bilinen astim, tip 2 diyabetes mellitus, gonartroz tanilari olan kadin hastanin 3 yil 6nce rutin
testlerinde trombositopeni saptanmis. Trombosit degeri 20-25x10°/I arasinda seyreden hastanin majér kanamasi
daha 6nce olmamis. Ekimoz ve petesi arada olurmus. Daha énce kemik iligi incelemesi yapilmamis. Periferik
yaymada psddotrombositopeni dislanmis ve atipik hiicre saptanmamis. Abdomen ultrasonografide grade 2
hepatosteatoz goriilmis. Dalak ve lenf nodlarinda biiylime tespit edilmemis. PET gériintiilemede malignite lehine
bulgu saptanmamis. Hasta hematoloji bélimiince kisa donem steroid tedavileri verilerek takip edilmis.

Hasta merkezimize 2 ay 6nce baslayan el, ayak bileklerinde ve dizlerde agri nedeniyle basvurdu. Agriyla beraber
arada sislik de olmus. Sabah tutuklugu yarim saat civarinda seyredermis. Bakilan laboratuvar incelemesinde
Hg:12 g/dl, trombosit:24x10%/I, wbc:9,2x10%/I, RF:137, anti-CCP: 179 ANA: Negatif, ENA: Negatif, C3, C4,
sedimentasyon, crp, Ig G, A, M: Normal aralikta saptandi. Hastaya romatoid artrit ve trombositopeni nedeniyle
methotreksat 15mg/hafta ve metilprednizolon 32mg/giin baslandi. Eklem agrilarina yanit alindi. Trombosit
degeri 3 hafta sonra 33x10°/ olarak saptandi. Hastanin obezitesi olmasi nedeniyle steroid tedavisi hizlica azaltildi.
Otoimmiin trombositopeni olarak degerlendirilip ritiksimab tedavisi baslanmasi planlandi. Hastaya O-
15.giinlerde 1000mg olacak sekilde 2 doz ritiiksimab verildikten 3 ay sonra bakilan trombosit degeri 84 x10%/I
olarak tespit edildi. Takip eden siirecte trombosit degeri azalsa da 35 x10%/I civarinda seyretti.

Sonug: Bu olgu, izole trombositopeni ile bagvuran bir hastada altta yatan sistemik bir hastalik olarak romatoid
artritin gelisebilecegini gostermektedir. Baslangicta yalnizca hematolojik bir bozukluk olarak takip edilen
olgumuz, zaman iginde eklem semptomlarinin ortaya ¢ikmasiyla RA tanisi almistir. Bu durum, o&zellikle
aclklanamayan trombositopeni olgularinda, otoimmun hastaliklarin da ayirici tani listesinde bulundurulmasi
gerektigini vurgulamaktadir.
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Kutandz Lupus eritematozusun nadir bir varyanti:Lupus Eritematozus Pannikdliti

17 yasindaki kadin hasta, sol bacak uyluk ic kisminda agri, kas glicstzlugil sikayeti ile basvurdu.
Romatolojik sorgulamasinda bag doku hastaliklari ve miyozit acisindan bir 6zellik yoktu. Ozge¢misinde
hashimoto tiroiditi disinda bilinen ek bir hastaligi yoktu. Soygeg¢misinde teyzesi sistemik lupus
eritematozus taniliydi. Fizik muayenesinde sol uyluk i¢ kisminda eritemli, yer yer atrofik, yer yer
noduler bir lezyon mevcuttu, kas glicii tamdi. Tetkiklerinde akut faz reaktanlari normal sinirlarda,
antintkleer antikor 1/100 homojen pozitif, ekstrakte edilebilir niikleer antijen testi negatif, romatoid
faktor ve sitrilinli siklik peptit antikoru negatif, kompleman C3 ve C4 normal, anti-ds DNA negatif,
antifosfolipid antikorlari negatif, kreatin kinaz normal sinirlardaydi. Tanimlanan lezyondan yapilan
biyopsisi dermis ve subkutan yag dokuda T lenfositlerden zengin lenfoid infiltrasyon CD 123 pozitif
hicreler eslik etmesi lupus pannikdliti olaral sonuglandi. Elektronéromiyografi testi normaldi. Sol
kruris manyetik rezonans goriintiilemede kas gruplarinda sinyal normaldi. Olasi lenfoproliferatif
hastaliklarin dislanmasi amaciyla ¢ekilen pozitron emisyon tomografide hipermetabolik ve reaktif lenf
nodlari disinda anlamli bir bulgu saptanmadi. Takibinin 6. yilinda SLE ile ilgili ek bir laboratuvar ya da
klinik bulgu gelismeyen hastada antiniikleer antikor pozitifligi devam etmektedir, LEP niiksi
olmamistir ve ilk lezyon lipoatrofi ile birlikte derin bir skara sebep olmustur.

Lupus eritematozus pannikiliti, derin dermis ve subkutan yag dokuyu etkileyen inflamatuar, subkutan
nodul ve plaklarla seyreden, lobiler ve septal pannikiilit 6zelligi gosteren kronik kutanoz lupus
lezyonlarindan biridir. Yz, st ve alt ekstremite proksimali, goglis yerlesimli olabilir. Hastalarin %50’si
SLE, DLE veya diger otoimmiin hastaliklarla birlikte bulunabilir. 2020 yilinda lupus eritematozus
pannikiliti olan 61 hastanin incelendigi retrospektif calismada, esasen orta yasli kadinlarda meydana
geldigi, genellikle proksimal uzuvlari, ylzi ve sirti etkiledigi, cogunlugun LEP'den 6nce SLE veya DLE
tanisi aldigi tespit edilmis.(1) SLE veya DLE olmayan hastalarda tanidaki gecikme 29.8 aydi. Bu siire,
LEP ile iligkili atrofi gbz 6nline alindiginda dikkat g¢ekicidir. Tedavide intralezyoner ve sistemik steroid,
hidroksiklorokin, dapson, siklosporin kullanilabilir. SLE veya DLE ile birlikte bulunanla ilk basamak
tedaviye (genellikle hidroksiklorokin) daha direnclidir. Lupus eritematozus pannikdliti nadirdir ve
Ozellikle SLE veya DLE olmayanlarda tani koymak zordur. Tani gecikmesi lipoatrofiyle birlikte derin bir
skar birakarak ciddi kozmetik probleme sebep olabilir. Bazi yayinlarda LEP’in SLE igin 6ncii bir lezyon
olabileceginden bahsedilmektedir.(x)

1) Rangel LK et al., Clinical Characteristics of Lupus Erythematosus Panniculitis/Profundus
A Retrospective Review of 61 Patients, JAMA Dermatology 2020 Sep 2;156(11):1264—-1266.

2) Martens PB et al., Lupus panniculitis: clinical perspectives from a case series ] Rheumatology, 1999
Jan;26(1):68-72



Anti-MDAS iliskili Otoimmiin Hastalik: Olgu Sunumu

Senem Tekeoglu, Romatoloji Bolim{
Bezmialem Vakif Universitesi Hastanesi

Giris:
Anti-MDAS antikoru en ¢ok dermatomyozit ve interstisyel akciger hastaligi ile iliskilidir.
Ancak bu antikor pozitifligi, miyozit yerine vaskulitik bulgularin hakim oldugu farkh klinik
fenotiplerle de karsimiza gikabilir. Bu olguda, vaskaiilitik cilt lezyonlari ve artrit bulgularinin
eslik ettigi, proteiniri ile seyreden anti-MDAD5 iliskili bir otoimmiin sendrom
sunulmaktadir.

Olgu:

45 yasinda kadin hasta, Eyliil 2022°de
konstitlisyonel semptomlar, eklem agrilari,
parmaklarda vaskulitik lezyonlar ve akut faz
yuksekligi ile romatolojiye yonlendirildi.
Laboratuvarda ANA zayif pozitif, ENA paneli
negatif, RF ve anti-CCP pozitif bulundu. 500
mg/gun proteinuri mevcuttu, ancak bobrek
biyopsisi yapilmadi. Yiksek doz pulse steroid
uygulandi ve ardindan 500 mg intravendz
siklofosfamid iki haftada bir, toplam alti kir
verildi. Bu tedavi sonrasinda cilt lezyonlari, artrit
ve ddemde belirgin diizelme saglandi.

Takibinde tekrar konstitlisyonel bulgular, artrit,
vaskiilitik lezyonlar, akut faz yiiksekligi ve sol el 3.
parmakta kalsinozis gelisti. Hastada miyozit
bulgusu ve interstisyel akciger hastaligi izlenmedi.
Anti-MDAS pozitifligi saptanmasi Uzerine
rituksimab tedavisi planlandi.

Toplam Ug kir rituksimab uygulandi ve klinik
yanit elde edildi. Tedavi strecinde sa¢ dokilmesi,
amenore ve Cushingoid goriniim gelisti. Ancak
vaskiilitik lezyonlar tamamen kayboldu, artrit
geriledi ve proteiniri dizeldi.

Sonug:

Bu olgu, anti-MDAS5 antikorunun klasik dermatomyozit fenotipi disinda, vaskulitik
bulgularin baskin oldugu atipik otoimmiin tablolarla da iliskili olabilecegini gostermektedir.
Anti-MDAS pozitifliginde farkl klinik spektrumlarin akilda tutulmasi ve uygun
immunsipresif tedavi ile hastalik kontroliiniin saglanabilecegi vurgulanmaktadir.
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Azatioprin kullanan Behget hastasinda torako-abdominal yayilim gdsteren psoas apsesi ve superior
vena cava sendromu

Serpil Erglli Esmen
Konya Sehir Hastanesi, Romatoloji, Konya

GIRIS
Psoas apsesi, iliopsoas kas kompartmaninda ply birikimi olup lokal yayilimla veya hematojen yolla uzak

bir bolgeden yayilim yoluyla olusabilir. Behget hastaligina bagl Uveit nedeniyle azatioprin kullanan,
torako-abdominal yayilim gosteren psoas apsesi ve superior vena cava sendromu olan olgu sunuldu.

Olgu

Behget hastaligina bagl (veit nedeniyle azatioprin 100 mg/glin, kolsisin 1,5 mg/giin ve
metilprednizolon 4 mg /gln kullanan otuz bir yasindaki erkek hasta ates, 6ksuriik, nefes darligi ve yan
agrisi nedeniyle basvurdu. Hastanin yakinmalarinin sirt, kalca, kasik ve yan agrisi seklinde basladigi,
agrisi gegmeyince bakilan akut faz degerinin belirgin yliksek olmasi nedeniyle dis merkezde pulmoner
BT anjiografi cekildigi fakat emboli saptanmadigi gorildi. Hastanin dis merkez goérintilerinde
abdominal abse ile uyumlu goriiniim olmasi Ulzerine BT gekildiginde sol hemitoraksi tamamen
dolduran batin sol kadranlara ve sol psoas kasi diizeyine uzanan yogun icerikli yer yer lokile apse ile
uyumlu sivi izlendi. Anterior kesiminde hava-sivi seviyelenmeleri izlendi. Kitle etkisine bagli olarak sol
akcigerde atelektazi izlendigi, kalp ve mediastenin saga dogru yer degistirdigi goriildii. Sol psoas
kasinda apse ile uyumlu izlenen 14,5x7,5 cm yogun icerikli sivi koleksiyonunun siiperior kesimde sol
hemitoraksi dolduran apse ile iliskili oldugu gorildi (Gorlintlh 1-2-3) Sag kolda sislik olan hastanin
doppler USG’de akut-subakut tromboflebit ile uyumlu, sag sefalik ven kol ve 6n kol diizeyinde ekojen
trombiis materyali izlendi. Sag Ust ekstremite venografide slperior vena kava diizeyinde oklide
goriinim oldugu ve kollateral vaskiiler yapilarda kalibrasyon ve tortiozite artisi gorildi. Hasta torako-
abdominal yayilim gOsteren psoas apsesi ve superior vena cava sendromu olarak degerlendirildi.

Tartisma

Psoas apsesinin klasik semptomlari ates, yan agrisi, karin, bel ve kalca agrisi seklindedir. Kasik agrisi ve
uyluk arkasinda agri gorilebilir. Vakalarin gogunda ates, halsizlik, istahsizlik ve kilo kaybi gibi sistemik
semptomlar gortlebilir. Semptomlarin baslangici subakuttur ve kas-siskelet sistemi agrilari lehine
degerlendirilebilecegi icin tani genellikle glinler hatta haftalar siirebilir. Olgumuzda taninin bu nedenle
geciktigi ve apsenin torako-abdominal bolgeye yayildigi dislintldi.

Gorunta 1






Gorunta 3
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SLE Hastasinda Siklofosfamid iliskili Erken Dénem Akut Semptomatik Hiponatremi
Serife Gozde Sen, Elif Din¢ses Nas
Géztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi i¢ Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, istanbul

Giris: Lupus nefriti tedavisinde yliksek doz glukokortikoid, mikofenolat mofetil, intraven6z
siklofosfamid ve kalsinérin inhibitorleri dnerilmektedir. Siklofosfamid gesitli otoimmiin hastaliklarin
ve malignitelerin tedavisinde kullanilan bir alkilleyici ajandir. Siklofosfamid iliskili akut hiponatremi
nadir goriilmekle birlikte dnemli bir komplikasyondur. Burada siklofosfamid sonrasi semptomatik
akut hiponatremi gelisen bir lupus nefriti vakasini sunmayi amagladik.

Olgu: 42 yasinda kadin hasta 2014'te artrit, lenfopeni, fotosensitivite, Anti-ds DNA ve Anti-Sm
pozitifligiyle degerlendirilerek SLE tanisi aldi. Azatiyoptirin 100 mg/gtin, hidroksiklorokin 200 mg/giin
ve prednizolon 4 mg/gin almaktayken 2020’de yapilan renal biyopsisinin Klas 1 lupus nefriti olarak
sonuglanmasi tizerine tedavisine mikofenolat mofetil eklendi. Mart 2025’te 1100 mg/giin proteindiri,
Anti-ds DNA titresinde artis, c3 ve c4’te distklik, akut faz reaktanlarinda artis gériilmesi Gizerine
yapilan biyopsisinin lupus nefriti Klas 3a olarak sonuglanmasi (izerine pulse steroid ve siklofosfamid
1000 mg/ay tedavisi baslandi. ilk dozdan sonra bas agrisi, bulanti sikayetleri olan hastanin sodyum
degeri 133 mmol/L gorildu. Bu sikayetleri nedeniyle hastaya ikinci kiir siklofosfamid 750 mg olarak
verildi. Tedavi 6ncesi bakilan sodyum degeri 139 mmol/L idi. Siklofosfamid tedavisini aldiktan 8 saat
sonra hastada yer-zaman oryantasyonunda kaybolma, anlamsiz konusma, ajitasyon tablosu gelisti.
Hastanin sodyum degeri 127 mmol/L olarak goérildu. Fizik muayenede hasta évolemikti. Norolojik
degerlendirmede ve kranial goriintiilemelerde bu tabloya neden olabilecek diger nedenler ekarte
edildi. Hastanin deliryum tablosundan dolayi idrar sodyumu ve ozmolalitesi génderilemedi. IV
izotonik baslanan hastanin sodyum degeri ve klinigi 12 saat sonra normale déndi. Tedavi rituksimab
olarak degistirildi.

Sonug: Lupus nefriti tedavisinde yaygin olarak tercih edilen siklofosfamidin nadir gorilen yan
etkilerinden biri uygunsuz ADH sendromuna (SIADH) bagli oldugu distndlen akut hiponatremidir ve
genellikle yiksek doz siklofosfamid sonrasi goriilmektedir. Vakamizda SIADH tanisini dogrulamak icin
gerekli tetkikler yapilamamistir. Benzer etkinligi daha disiik yan etki profili ile sunan disiik doz 500
mg/2 hafta EuroLupus protokoli, siklofosfamide bagli hiponatremi riskini azaltmada da potansiyel
katki saglayabilir.
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Romatoid artrit seyrinde saptanmis bir anti-sentetaz sendromu vakasi
Serife Seyda Zengin Acemoglu

Saglik Bilimleri Universitesi Gaziantep Sehir Hastanesi

GiRiS

Anti-sentetaz sendromu; anti-ARS otoantikorlari, gogunlukla miyozit, eroziv olmayan artrit, Raynaud fenomeni,
ates ve "mekanik elleri" ile birlikte gorilen, cogunlukla interstisyel akciger hastaligi ile karakterize bir hastaliktir.
(1) ASSD genellikle idiyopatik inflamatuar miyopatilerin (IIM) bir alt tipi olarak siniflandirilsa da ASSD'li tiim
hastalarda miyozit gérilmez. (2)

Anahtar kelimeler: romtoid artrit, anti-sentetaz sendromu

OLGU SUNUMU

61 yasinda kadin hasta. 30 yildir seropozitf romatoid artrit tanisi ike takip edilmis. Oykiisinde DMARD, Anti-TNF
ve tosilizumab kullanimi mevcut. Hasta klinigimize basvurdugunda eklem agrilari, kiiciik eklem oligoartriti ve
bifazik raynaud fenomeni tarifliyordu. Muayenesinde hastada mekanist eli saptadik ve bunun {zerine hastada
ANA ve klinigimizde bakabildigimiz anti-jo1, anti Ku, anti mi2 otoantikorlarini baktik ve ANA ile Anti jo-1 pozitif
saptadik. Hastaya HRCT ¢ekildi ve interstisyel akciger hastaligi ile uyumlu patern izlendi. Hastada myozit bulgusu
yoktu ve kreatinin kinaz degeri normaldi. Maligniteye eslik edebilecegi siphesi ile hastada goriintiileme ile
malignite tarandi ve malignite lehine bulgu saptanmadi. Bunun lizerine Uzerine hastada rituksimab tedavisne
gecildi.

Tablo 1: Laboratuar bulgulari

OTOANTIKORLAR

ANA Pozitif
Anti-Ku Negatif
Anti-Scl 70 Negatif
Anti-Sm Negatif
Anti-Jol Pozitif
Anti-SSA Negatif
Anti-SSB Negatif
Anti-ds DNA Negatif
Anti mi 2 Negatif




RF Pozitif

ccp Pozitif

TARTISMA

Tamirci elleri, hiperkeratoz ve pullanma nedeniyle avug i¢lerinde ve parmaklarin radyal ylzeylerinde bilateral
kalin, ¢atlamis deri olarak tanimlanir. (3) Mekanik elleri teshis etmek ve fizyolojik hiperkeratozdan ayirmak igin
ayrintili bir 6ykii almak ve ayrintili bir klinik muayene yapmak zorunludur. Hastamizin interstisyel akciger hastalig
semptomu yoktu. Her hastada semptom olmayabilecegi icin akciger degerlendirmesinin mutlaka yapilmasi
gerekliligi unutulmamaldir.

REFERANSLAR

1) Mahler M, Miller FW, Fritzler MJ et all. Idiopathic Inflammatory Myopathies and the Anti-Synthetase
Syndrome: A Comprehensive Review , Autoimmun Rev. 2014 Jan 11;13(0):367-371. doi:
10.1016/j.autrev.2014.01.022

2) Faghihi-Kashani S, Yoshida A, Bozan F et all. Clinical Characteristics of Anti-Synthetase Syndrome: Analysis
From the Classification Criteria for Anti-Synthetase Syndrome.Arthritis Rheumatol . 2025 Apr;77(4):477-489. doi:
10.1002/art.43038.

3) Witt U, Curran JJ, Strek ME.The diagnosis and treatment of antisynthetase syndrome. Clin Pulm Med.
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Graniilomatoz polianjitis ve IgA nefropatisi birlikteligi
gosteren iki olgu sunumu

Tugce Bozkurt?, Elif Din¢ses Nas?, Sevilay Batibay?, Esen Kasapoglu*

ljstanbul Medeniyet Universitesi Géztepe Prof. Dr. Siileyman Yalcin Sehir Hastanesi i¢ Hastaliklari
ABD, Romatoloji BD, istanbul

Giris: Ig A nefropatisi, mezengiumda IgA birikimi ile karakterize bir glomerilonefrittir(GN).
Graniilomatoz polianjitis(GPA) ise, kiiclik damar vaskaliti olup karakteristik “pauci-immun
nekrotizan” kresentik GN ile prezente olabilir. Burada renal histopatoloji bulgulari IgA
nefropatisi ile uyumlu iki GPA olgusunu sunmayi amacladik.

Olgu 1: Kirk Gg¢ yasinda erkek, sinzlizit, 6kslirtik, halsizlik, hematiri ve akut bébrek hasari
(ABH) yakinmalari ile degerlendirildi. Toraks goriintiilemede bilateral akcigerde en biyGigu
70mm olan nodiiler dansiteler, paranazal sinlis BT de aktif sinlzit bulgulari, 710 mg/gin
proteintri, ESH: 120 mm/saat, CRP: 216 mg/L, PR3-ANCA>200 saptandi ve GPA tanisi ald1.
Bobrek doku 6rneklerinde 2/11 glomerdtlde selluler kresent, interstisyumda inflamasyon, DIF
incelemede glomeril bazal membranlarda fokal IgA pozitiflikleri gozlendi. Siklofosfamid ve
azatiyoprin tedavisi sonrasi klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular geriledi.

Olgu 2: 68 yasinda kadin, birkag aydir konstitlisyonel semptomlar, sinizit ataklari, bacaklarda
dokiintl ve ABH ile degerlendirildi. Muayenesinde semer burun deformitesi, bilateral alt
ekstremitede palpabl purpura, tetkiklerinde kreatinin, ESH, CRP yiiksekligi ve PR3-ANCA>200
izlendi.

Muayenesinde nazal septal perforasyon gorldi. Cevre dokudan alinan biyopside akut
inflamasyon ve noétrofilik vaskilit bulgulari saptandi. Toraks goriintiilemede sag akcigerde
buzlu cam dansitesinde nodiler fokal infiltrasyonlar gorildi. GPA 6n tanisiyla yapilan bobrek
biyopsisinde kresent gbzlenmedi, mezengioproliferatif GN, mezengial fokal graniler IgA
birikimi, tibulointerstisyel alanda vaskulitik degisiklikler gérildi. Siklofosfamid tedavisini
reddeden ve azatiyoprin ile takip edilen hastada renal ve sistemik bulgular geriledi, otit-
sinlizit ataklari ve ANCA pozitifligi devam etti.

Sonug: IgA nefropatisi ve GPA iliskisi bilinmemektedir, patogenezi net agiklanamamistir.
Beraber goriilme sikligi %1.4 olarak bildirilmistir (1), vaka serileriyle sinirlidir. Biyopside IgA
nefropatisi olanlarda daha siddetli seyir olgu serilerinde raporlanmistir (2). IgA nefropatisi ve
GPA birlikteligine nadir rastlansa da bobrek rezervini korumak igin erken ve etkili tedavi
acisindan akilda tutulmalhdir.

Kaynaklar

1. XIE, Lijiao, et al.Clinical rheumatology, 2018, 37: 1953-1961.

2. RUIZ, Elizabeth Torres, et al.International Journal of Medical Science and Clinical
ResearchStudies, 2023, 3.11: 2894-2899.
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Psikoz ile prezente olan SLE ve TTP olgusu
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Amag

Noropsikiyatrik sistemik lupus eritematozus (NP-SLE), santral sinir sistemi
tutulumuna bagli olarak, cesitli psikiyatrik ve nérolojik semptomlar ile karakterize bir
tablodur. Organik psikoz ise lupus hastalarinin %5’inde gorilmektedir. (1) SLE ve
Trombotik Trombositopenik Purpura (TTP) birlikteligi nadir olarak gorilebilir.(2) Bu
yazida psikoz klinigi sonrasi SLE ve TTP tanisi konan bir vaka sunuyoruz.

Olgu

22 yasinda kadin hasta sa¢ dokilmesi, kasintili purpurik cilt dékintileri nedeni ile
dermatoloji tarafindan 7 aydir takip edilirken, trikotillomani ve nérodermatit
duslintlerek psikiyatri hekimine yonlendirilmis. Psikotik depresyon ve delirium tanisi
ile psikiyatri klinigine yatirilmis. Hastanin tetkiklerinde Hgb:5 gr/dlI,
Trombosit:18.000 /mm?3, Lékosit:7000 / mm?3 LDH: 1876 1U/ | saptanmasi tizerine
hasta i¢ hastaliklarina danigiimis. Periferik yaymasinda ¢ok sayida sistosit gorilmus
ve hasta hematoloji tarafindan mikroanjiopatik hemolitik anemi olarak
degerlendirilmis. Hasta temporal alopesi ve vaskdilitik dokintileri nedeni ile
tarafimiza danigildi.

Fizik muayenede vitalleri stabil olan hastada akrosiyanoz eslik eden, petesial
dokiintileri, temporal bilateral alopesi, malar ras mevcut ve konjuktivalar soluk
gorunumde idi. Arteriyel tansiyon 120/80 mmHg ve diger sistem muayeneleri normal
saptandi.

Sistem sorgulamasinda oral aft disinda ek yakinmasi yoktu. Tetkiklerinde, ANA
1/1280 homojen pozitif, anti ds-DNA:49 IU/ml(pozitif) ,anti-Sm:291 U/ml (pozitif),
anti-RNP:218 U/ml (pozitif) ,C3:0.39 g/L(duslk), kreatinin: 0,6 mg/dl(normal)

bulundu. Hastaya SLE tanisi ile 500 mg iv metilprednizolon uygulandi, TTP 6n tanisi



ile ADAM-TS13 diizeyi ve antikoru icin 6rnek alinarak plazmaferez baslandi. idame
doz 60 mg/glin metilprednizolon ve hidroksiklorokin 400mg/giin baslandi. Hastanin
norolojik tutulumu agisindan yapilan Kranial MR ve MR anjografisi normal bulundu.
Planlanan lomber ponksiyon hasta uyumu olmamasi nedeni ile yapilamadi. 24 saatlik
idrar protein duzeyi 754 mg/gln saptandi. Hasta ve yakinlari onami alinamadigi igin
renal biyopsi yapilamadi.

Tedavi sonrasi 3. giinde klinik ve laboratuvar olarak belirgin diizelme saglandi.
Hastaya NP-SLE ve lupus nefriti tanilari ile siklofosfamid ve prednizolon tedavisi
baslandi.

Tartisma-Sonug

SLE hastaliginda goriilen néropsikiyatrik bulgular hastalik tanisi konmadan, hastalik
tanisi ile es zamanli veya tani sonrasi ortaya cikabilir. Hem tani hem takipte
multidisipliner yaklasim ve ilgili hekimlerin farkindaligi NP-SLE tanisinin zamaninda
konmasi ve erken tedavisi icin 6nem arz etmektedir. Hemolitik anemi ve
trombositopeni SLE hastalarinda sik gorilebilmekle birlikte mikroanjiopatik hemolitik
anemi(MAHA) nadiren goriilmektedir. SLE hastalarinda MAHA sliphesi varhiginda TTP

on tanida mutlaka distintlmelidir.

1) Meszaros, Zsuzsa Szombathyne, Andres Perl, and Stephen V. Faraone. "Psychiatric
symptoms in systemic lupus erythematosus: a systematic review." The Journal of
clinical psychiatry 73.7 (2012): 993-1001.

2) Stricker RB, Davis JA, Gershow J, et al. Thrombotic thrombocytopenic purpura
complicating systemic lupus erythematosus. Case report and literature review from
the plasmapheresis era. J Rheumatol 1992;19:1469-73

Anahtar Kelimeler: sistemik lupus eritematozus , psikoz, trombotik trombositopenik

purpura
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ANCA iLisKiLi VASKULIT HASTALARINDA CiDDi ENFEKSIYON SIKLIGI VE CiDDi ENFEKSiIYON iLE iLiSKiLi RiSK
FAKTORLERI
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Giris

ANCA iliskili vaskilit hastalarinda tani ve takip sirasinda ciddi enfeksiyonlar onemli mortalite ve morbidite nedenidir. Bu calismada klinigimizde takipli olan hastalarda takip sirasinda gelisen ciddi enfeksiyonlari ve bu enfeksiyonlarla
iligkili risk faktorlerini incelemeyi amacladik.

Metot

Cahismaya klinigimizde ANCA iliskili vasklit tamsi ile takip edilmekte olan 67 hasta dahil edildi. Yatis gerektiren ve intravenoz antibiyotik gerektiren enfeksiyonlar ciddi enfeksiyon olarak tanimlandi. Hastalarn tani yasi, takip siresi,
takip sirasindaki BVAS skorlari, indiksiyon ve idame sirasinda almis oldugu tedaviler, plazmaferez, diyaliz tedavileri, alevienme durumlan, gincel BVAS skorlar, akciger, bobrek, periferik ve santral sinir sistemi tutulumu, tani sirasindaki
kreatinin duzeyi degerlendirildi. Renal tutulum, diffuz alveolar hemoraji, kardiyak tutulum, santral sinir sistemi tutulumu ve mononoritis multipleks olmasi major organ tutulumu olarak degerlendirildi. Bu parametrelerin ciddi
enfeksiyon sikhg: tzerine etkisi incelendi.

Bulgular

Hastalarin %46’sinda Grantlomatoz polianjit (GPA) , %36’sinda MPA (Mikroskopik polianjit), % 15’inde Eozinofilik granilomatoz polianjit ve %3’linde siniflandirlamamis ANCA iliskili vaskilit mevcuttu(Sekil 1). 67 hastanin %31’inde
ciddi enfeksiyon gelisti, enfeksiyonlann bayik cogunlugu ilk 3 ayda gerceklesti (Sekil 2). En sik gorilen ciddi enfeksiyon pnomoniydi ( Sekil 3).Diyalize giren (%42 vs %4, p=0.001), kronik renal yetersizligi olan (%71 vs %26, p=0.001)
hastalarda ciddi enfeksiyon sikhgimin daha fazla oldugu saptandi. Kardiyak tutulumu olan hastalarda ciddi enfeksiyon sikhginin daha fazla oldugu saptandi (%19 vs %2, p=0.03). Tani sirasinda BVAS skoru yiksek olan hastalarda ciddi
enfeksiyon sikhiginin daha yiksek oldugu gérildi (17.4+8.3, 12.9+7.3, p=0.03). indiiksiyon tedavisi sirasinda verilen pulse kortikosteroid, siklofosfamid, rituksimab ile ciddi enfeksiyonlar arasinda anlaml bir iliski bulunamadi (Tablo1).
Major organ tutulumu olan hastalarda enfeksiyon sikhginin daha fazla oldugu saptandi (%37 vs %7, p=0.049) (Tablo 2).

Tartisma ve sonug

ANCA iliskili vaskalit hastalarinda ciddi enfeksiyon oranini ve bununla iliskili faktorleri inceleyen tek merkezli ve retrospektif calismamizda tani sirasindaki BVAS skorlarinin, giincel BVAS skorlarinin, herhangi bir donemde diyaliz
gerekliliginin, kardiyak tutulumun, kronik renal yetersizligin ciddi enfeksiyon riski ile iliskili oldugu saptand:. indiiksiyon sirasindaki pulse steroid, siklofosfamid, rituksimab tedavilerinin ve idamede verilen mikofenolat mofetil,
azatiopurin tedavilerinin ciddi enfeksiyon ile iliskisi gosterilemedi.

seki\ 1. Ciddi enfeksiyon geciren hastalarin AAV alt gruplarina gore dagihmi sekil 2. Enfeksiyon gelisme zamani seki\ 3. Enfeksiyon odagi ve etkenleri
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Tab\o \. Ciddi enfeksiyon olan ve olmayan hastalann karakteristik ozellikleri
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Periferik sinir sistemi tutulumu, n(%) 0 6 (%13) 0.1
Alevlenme, n(%) 8 (%40) 11 (%23.9) 0.18
Oliim, n(%) 4 (%19) 0 0.08
KBY, n(%) 15(%71) 12(%26) 0.001
Hipogamaglobunemi (188<5) , n(%) 3(%14) 5(%11) 0.6
Komorbidite, n(%) 14(%20.8) 7 (%10.4) 0.003
Nazal staf aureus pozitifligi, n(%) 1(%11) 2 (%15) 1
Bactrim profilkasisi, n(%) 12 (63) 25 (55.6) 0.78
Pulse ks+cyc+ rtx, n(%) * 4 (%19) 5(%11) 0.4
Pulse ks, n(%)** 18 (%85.7) 31 (%67.4) 0.1
Plazmaferez, n(%) 5(%23) 5(%11) 0.1

*Pulse ks+cyc+ rtx: pulse steroid, siklofosfamid, rituksimab kombinasyonu

** Pulse ks: pulse kortikosteroid tedavisi

Tab\o 2. Ciddi enfeksiyon, major organ tutulumu iliskisi

Major organ tutulumu var (n=54) Major organ tutulumu

yok (n=13)

Itk 6 ay enfeksiyon %33 (n=18)
itk 1 yil enfeksiyon %30 (n=16) %7 (n=1) 0.1
Ciddi enfeksiyon %37 (n=20) %7 (n=1) 0.049
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