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KONUSMA OZETLERI



Relapsing Polikondrit

Cemal Bes
Bakirkoy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi

Relapsing (tekrarlayici) polikondrit (RP), kartilajindz dokunun rekirren ve progresif inflamasyonu
ile karakterize multisistemik tutulum ile seyreden ve nadir gérilen otoimmun bir hastaliktir. Siklikla
aurikula, burun, eklem, trakeobronsial yapilar gibi kartilaj ve proteoglikandan zengin yapilarda
tutulum izlenir. Aurikular inflamasyon RP’in karakteristik bulgusudur. Kulak kepcesinin kikirdak
kisminda sislik, 1s1 artisi, kizariklik tipik baslangic bulgusudur. Tekrarlayan inflamasyona bagl olarak
kulakta sekil degisikligi izlenebilir. RP’li hastalarda izlenen sensorinoral isitme kaybi ve vertigonun,
internal audituar arterin kohlear ve vestibller dallarinda olusan vaskdulitin yol actig sirkilasyon
bozuklugu nedeniyle olustugu disinilmektedir. RP’te degisik derecelerde goz, kalp ve damar
tutulumu da gorilebilir. Kardiyovaskiler ve respiratuar komplikasyonlar yiksek mortalite ve
morbidite oranina sahiptir. RP, etiyolojisi bilinmeyen bir hastaliktir. Hastalarin yaklasik 1/3 tGnde
sistemik lupus eritematozus, Sjdgren sendromu, sistemik vaskulit, sistemik skleroz, ankilozan
spondilit gibi sistemik romatizmal bir hastalik veya miyelodisplastik sendrom, lenfoma, inflamatuar
barsak hastaligi veya primer biliyer siroz gibi baska bir hastaliga eslik eder. RP’nin tedavisi, mevcut
bulgulara ve eslik eden hastaliklara gore degiskenlik gdsterir. Konvansiyonel tedavilere direncli RP
hastalarinda TNF inhibitorleri kullanilabilmektedir. ilging olan bir durum da TNF inhibitori
tedavisinin bir yan etkisi olarak da RP gelisebilmektedir.

Sonug olarak RP, nadir gorilen, ancak artmis mortalite riski nedeni olabilen bazi klinik bulgulari
nedeniyle etkin bir tedavi ve yakin takip gerektiren bir hastaliktir.



Romatolojik Hastaliklarda Kanama Bozukluklari ve Tani

Sinem Nihal Esatoglu
Saglik Bilimleri Universitesi, istanbul Gaziosmanpasa Egitim ve Arastirma Hastanesi

Endotel, damar duvari ile kan arasinda tek sira endotel hiicrelerinden olusur ve fonksiyonel bir
bariyer gorevi gorir. Endotelde hasar veya yaralanma oldugu durumlarda kanamayi kontrol altina
almak icin bir olaylar zinciri baslar. Oncelikle lokal vazokonstriksiyon ile endotel bitinltginin
bozuldugu bolgeye kan akisi sinirlanir. Birincil hemostaz, endotel hiicreleri ve megakaryositlerde
yapilan ve depolanan blyUk bir plazma glikoproteini olan von Willebrand faktérinin (VWF) serbest
birakilmasiyla baslar. Trombositler ve vWF hasar bélgesinde bir tikac olusturmak icin birlesir.
Dolasan vVWF; kollajen, Faktor VIII ve diger endotelyal faktorler ile beraber trombosit tikacina
baglanarak tikacin yaralanma bdlgesine yapismasini giiclendirir. Pihtilasma kademesinin (ikincil
hemostaz) aktivasyonu sayesinde olusan fibrin trombosit tikacini saglam bir pihtiya donusturdr.
Pihtinin olusum slrecindeki herhangi bir patoloji kanama bozukluguna yol acabilir. Kanama
bozukluklari ise kalitsal ve edinsel olmak Uzere iki ana kategoriye ayrilir. Kalitsal kanama
bozukluklari genetik yatkinliga baglidir ve pihtilasma faktérlerinin eksikligi ile karakterizedir.
Edinilmis kanama bozukluklari ise eslik eden kosullara bagh olarak bireyin yasami boyunca
herhangi bir zamanda gelisebilir. Romatolojik hastaliklarda, otoimmunitenin kendisinin ve/veya
tedavide kullanilan ilaglarin birincil ve/veya ikincil hemostaz slrecinde olusturabildikleri
patolojilerle edinsel kanama bozuklugu goérulebilmektedir. Bu oturumda romatolojik hastaliklarda
kanama bozukluklari ve tani asamalari 6zetlenecek ve sunumun odak noktasi edinsel hemofililer
olacaktir.



Edinsel Hemofili

M. Cem Ar
Istanbul Universitesi — Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
ic Hastaliklari AD, Hematoloji BD

Edinsel hemofili, pihtilasma faktorlerinin  hizli  tiketilmesi veya faktorlere karsi gelisen
otoantikorlarin pihtilasma fonksiyonunu kismi veya tam olarak notralize etmesi sonucu olusan
kazanilmis bir pihtilasma kusurudur. Bu durum klinikte en sik faktor VI (FVII) proteinine karsi
gelisen otoantikorlar ile karsimiza ¢ikar ve edinsel hemofili A olaeak adlandirilir. Edinsel Hemofili
A’nin prevlansi milyonda bir olarak tahmin edilmektedir. Gebelerde gorilme sikligi 350.000de
birdir. Edinsel hemofili sikligi yasla birlikte artar. Kadinlarda siklik, dogurgan olduklari yaslar ve ileri
yaslarda olmak Uzere iki zirve yapar. Toplumda koagtlasyon faktorlerine karsi gelismis “sessiz”
(non-nétrolizan) antikor varligl %2-20 arasinda bildirilmistir. Bu sessiz antikorlarin cogunlukla FVIII
ve von Willebrand faktore /VWF) karsi oldugu gosterilmistir.

Yine literattrde olgu sunumlari veya serileri halinde faktor Il, V, VII, X, XI ve XlllI'e karsl gelismis
antikorlar sonucu olusan edinsel pihtilasma bozukluklari bildirilmistir. Son derece nadir olan bu
durumlar arasinda en sik gortleni FV’e karsi antikorlarla olusan kanamalardir.

Edinsel hemofili olgularinin yarisindan fazlasinda eslik eden veya altta yatan bir hastaliga
rastlanmaz. Geri kalanlarda ise otoimmun hastaliklar, kanser, gebelik, ila¢ kullanimi, bazi cilt
hastaliklari en sik gorulen klinik tabloyu olusturur (Resim 1.)
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Resim 1. Edinsel hemofili ile iliskili klinik durumlar

Faktorlere karsi gelisen antikorlar genellikle igG sinifi igGg alt sinifindandir. Hemofili A hastalarinda
tedavi amach kullanilan egzojen FVIII proteinine karsi gelisen alloantikorlar “tip | inhibitor” olarak
adlandirilir. Tip | inhibitorler FVIII aktivitesini tamamen engeller ve bu hastalarda disaridan verilen
FVIII hizla parcalanarak islevsiz hale getirilir. O nedenle ingibitor gelisen konjenital hemofili A
hastalarinda FVIII dizeyleri hep dustk (% 0) ve aPTT anlamli ve orantili olarak yiksektir. Edinsel
hemofili A hastalarinda ise endojen FVIII proteinine karsi gelisen otoantikorlar FVIII'i kismi olarak
inaktive eder (Tip Il inhibitor); daha karmasik reaksiyon kinetikleri mevcuttur. Bu nedenle ciddi
kanamalari olmasina karsin hastalarin FVIII dizeyleri normale yakin ve aPTT degerleri degisken
olabilir.



Fizyolojik kosullarda, saglikh kisilerde hiimoral diizeyde endojen faktér VIll'e karsi tolerans, B
hicreler tarafindan Uretilen anti-FVIII antikorlari ve bu antikorlara karsi gelismis olan anti-idyotipik
antikorlar arasindaki denge ile saglanir. Hiicresel dizeyde ise endojen FVIII’e duyarli immun
effektdr T hiicrelerile bu hicreleri kontrol eden regllatuvar T hiicreler arasindaki denge toleransin
devamindan sorumludur. S6z konusu denetim kolunun baskilanmasi FVIII'e karsi notralizan bir
immin yanit olusumu ile sonuglanir. Yaslilarda, gebelik ve bazi otoimmin hastaliklarin seyrinde
immin regUlatuvar yanitin zayiflamasi edinsel hemofilinin ortaya ¢ikmasina neden olmaktadir
(Resim 2).
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Resim 2. Edinsel hemofili fizyopatolojisi (Haematologica 2019 Volume 104(2):236-244’dan
alinmistir)

Klinikte hastalar genellikle cilt alti, kas ve mukoza kanamalari ile basvururlar. Yasami tehdit eden
kanama (6rn: organ icine kanamalar, intrakraniyal kanamalar) sikligi son 30 yilda etkin tedavilerin
kullanimi ve farkindalik calismalari sayesinde %20’lerden %3-8 civarina gerilemistir. Kanamalarin
Ucte biri tedavi gerektirmez.

Daha once kendisinde veya ailesinde kanama egilimi 6yklst bulunmayan ozellikle ileri yastaki
bireylerde ya da gebelerde purpura (yaygin ekimoz), hematom ve yumusak doku kanamasi, cerrahi
islem sonrasi uzun sireli kanama, ogum sonrasi kanama, periton arkasi kanama, sindirim sitemi ve
drolojik kanama, ndro-vaskuiler sorunlar yaratan kompartiman sendromu ile karsilasiimasi mutlaka
edinsel hemofiliyi akla getirmelidir.

Tani icin basit pihtilasma ve karisim testlerinden yararlaniimaktadir (Resim 3). Tanisal tetkikleri
istemeden 6nce ayrintili kanama, aile ve ilag 6ykisi almak ve fizik muayeneyi dikkatle yapmak
esastir. Rutin biyokimya (LDH), CRP, ESH, viral seroloji, protein elektroforezi, cevresel kan yayma,
ENA profili, B2-mikroglobulin, haptoglobin, tiroid fonksiyon testleri tarama amagli istenebilir.
Gorantidleme belirti ve bulguya gore belirlenmelidir.
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Resim 3. Edinsel hemofili basit tani algoritmasi

Tedavi kanamalarin tedavisi ve antikorun temizlenmesi olmak Gzere iki asamalidir. Kanmalarin
tedavisine karar verirken inhibitdr diizeyinin belirlenmis olmasi esastir. inhibitér diizeyi 5 Bethesda
Unitesi altinda olan (dlsUk titreli) hastalarda eksik olan (kendisine karsi antikor gelismis olan) faktor
ylksek dozlarda hastaya verilir. Bu uygulama on planda en sik gorilen edinsel hemofili A icin 6n
planda mUmkindir. Yine distk inhibitor titreli hastalarda DDAVP de bir tedavi secenegi olabilir.
Eksikligi nadir gorilen faktorler icin cogunlukla izole faktde konsantreleri Uretilmemektedir.
Inhibitdr diizeyi > 5 Bethesda Uinitesi olan hastalarda kanamayi durdurmak icin by-pass ajan adi
verilen aktive protrombin kompleks konsantreleri veya aktive FVII kullanilir.

Antikor eradikasyonu icin ilk basamakta steroidler (metilprednizolon 1mg/kg/giin) 4-6 hafta
kullanilir. ik 3 haftada yanit alinamamis ise metilprednizolon yanina 1,5-2 mg/kg/gtin siklofosfamid
oral olarak eklenir. Yanit alinamayan hastalarda 3.basamak teddavisi olarak rituksimab 375mg/m?
haftada bir 4 hafta onerilmektedir. Direncli durumlarda ve hayati kanamalarin varliginda hizla
inhibitor dizeyini azaltmak icin plazma degisimi veya imminoadsorpsiyon kullanilabilir.

Tedavi basarisi inhibitor titresinin <0,6 BU, faktdr aktivitesinin > %50 olmasi olarak tanimlanmistir.
Remisyona kadar izlem haftada bir faktor dizeyi, aPTT ve inhibitor dizeyi ile yapilmalidir; yanit
alinanlarda siklik 15 gtinde bir azaltilir. NUks olgularin %20’si kadarinda genellikle ilk 7-9 ay iginde
ortaya cikar.



Kaynaklar

1.

Collins PW, et al.Acquired hemophiliaAin the United Kingdom: a 2-year national surveillance
study by the United Kingdom Haemophilia Centre Doctors’Organisation. Blood 2007; 109:
1870-1877.

Kruse-Jarres R, et al. Acquired hemophilia A: Updated review of evidence and treatment
guidance Am J Hematol 2017;92:695-705.

Olson NJ, et al.Factor V Inhibitors: A Diagnostic and Therapeutic Challenge. Arch Pathol Lab
Med 2017; 141:1728-1731.

Favaloro EJ, et al.Laboratory testing for factor inhibitors. Haemophilia (2014), 20 (Suppl. 4),
94-98.

Collins PW. Management of acquired haemophilia A. ] Thromb Haemost, 9 (Suppl. 1): 226—
235.

Algiman M, et al. Natural antibodies to factor VIII (anti-hemophilic factor) in healthy
individuals. PNAS USA 1992; 89: 3795-37909.

Cannavo A, et al. Nonneutralizing antibodies against factor VIII and risk of inhibitor
development in severe hemophilia A. Blood 2017;129(10):1245-1250.

Lollar P. Pathogenic antibodies to coagulation factors. Part one: Factor VIII and Factor IX. J
Thromb Haemost 2004; 2; 1082—95.

Adcock DM, et al. Pearls and pitfalls in factor inhibitor assays. Int. Inl. Lab. Hem. 2015, 37
(Suppl. 1), 52-6.



Spondiloartritleri Taklit Eden Omurga Hastaliklari

Ozlem Pehlivan
Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji,
Istanbul

Spondiloartritler (Spa) o6zellikle omurgay! tutan, ayrica artrit, entesit gibi periferik semptomlar
gosterebilen heterojen bir hastalik grubudur. Ankilozan spondilit (AS) bu heterojen hastalik
grubununun prototip hastaligi olarak kabul edilir. Spa taklitcileri olan nadir ve yaygin bircok hastalik
vardir ve bunlar ayirici tanida gbz dniinde bulundurulmahdir.

Diffiiz idyopatik iskelet hiperosteozu (DiSH):

DISH, basta omurga olmak tizere eklemlerin proliferatif osteoartritidir. Daha cok ileri yasta ortaya
cikar. Erkeklerde 2 kat sik gorulir. Genelde ¢ok fazla klinik bulgu vermez. Boyun, sirt, bel ve cevre
eklemlerde yeni kemik olusumu gordlir. Etkilenen eklemlerde hareket kisitliliklarina sonucta da
eklem artrozuna neden olabilmektedir. Boyunda ve belde yeni ortaya cikan abartil yeni kemik
olusumlari burada sinir basisina neden olarak bel fitigi veya boyun fitigi benzeri bulgularla
karsimiza cikabilir. DISH tip 2 diabetes mellitus, gut hastaligi, lipid bozukluklari, hipertansiyon gibi
metabolik sendrom ile iliskili bulunmustur. En tipik bulgusu radyolojik olarak omurga boyunca
abartili yeni kemik olusumudur. Tanida ardisik en az 4 komsu vertebra boyunca anterolateral akici
tarzda kalsifikasyon ya da ossifikasyon olmasi, tutulan segmentlerde intervertebral disk
mesafesinin normal veya hafif azalmis olmasi ve apofizyal eklemlerde ankilozun olmamasi,
sakroiliak erozyon, skleroz ya da fiizyonun olmamasi ile tani konur. DiISH’de gorilen karakteristik
radyolojik anormallik vertebranin anterior ligamentinde olusan kalsifikasyonudur. DiSH’in klinik ve
radyolojik bulgulari spa ile karisabilir.

Osteitis kondensas iili (OKi):

Bel ve sakroiliak agri ile bagvuran hastalarinn % 2.5-7.8'inde OKi teshis edilmistir. Kronik, dalgali
seyirli, yaygin alt lomber, pelvik ve kalca agrisi, sakroiliak eklemlerin birinde veya her ikisinde
hassasiyet ve radyolojik olarak bilateral, simetrik tGggen sekilli izole periartikiler skleroz ile tani
konur. OKi genellikle hamilelik sonrasinda gériilen ve inflamatuvar bir artritle iliskili olmayan benign
bir durumdur. OKi esas olarak radyolojik bir tanidir. Sakroiliak ekleme komsu iliak kemik dncelikle
etkilenir ve kendini cgen seklinde kemik sklerozu olarak gosterir. Ozellikle cok dogum yapmis
kadinlarda, cogunlukla bilateral ve simetrik tutulum gosterir.

Okronozis (Alkaptondiri):

Okronozis, homogentisik asit oksidaz enzim eksikligi nedeniyle, okronotik pigment dokularda
birikmesi ile karakterize bir hastaliktir. Okronozis genelde eriskin yasa kadar bulgu vermez. Klinik
bulgular siklikla hayatin dordiincli dekadindan sonra baslar. Aksiyel iskelet ve periferik eklemler
etkilenebilir. Aksiyel iskelet etkilendiginde, intervertebral disk kalsifikasyonu ve eklem araliginda
daralma AS’tekine benzer bambu kamisi goriinimune yol acabilir. Bu hastalara, bel agrisi ve
omurga hareketlerindeki kisitlilik nedeniyle yanlislikla AS tanisi konulabilir.
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idiyopatik hipoparatirodi:

Idiyopatik hipoparatiroidi, hipokalsemi, hiperfosfatemi, ve paratiroid hormon seviyesinde
distklik ile karakterizedir. Ozellikle kalca ve omuzda subkutan kalsifikasyonlar gérilebilir. Nadiren
AS veya DISH taklit eden omurga kalsifikasyonlari olabilir. Bu hastalar, agri, 6zellikle rotasyonda
olmak Uzere omurga hareketlerinde kisithlik yakinmalari ile basvurabilirler. Bazi olgularda
omurgadaki degisiklikler, pelvis, kalca, uzun kemikler, yumusak doku ve tendon kalsifikasyonu ile
iliskili olabilir. Sakroiliak eklemler korunmustur, ancak bu bodlgede periartikiler ossifikasyon
gorilebilir.

Osteomalazi ve rikets:

Osteomalazi yetiskinlerde, rikets ise cocuklarda kemik mineralizasyonunun bozuklugudur. D
vitamini eksikligi en 6nemli nedenidir. D vitamini metabolizmasindaki defektlerden kaynaklanan D
vitaminine direncli rikets X’'e bagli hipofosfatemik rikets olarak da bilinen bu hastalik X kromozomu
Uzerinde defektif fosfat regilile eden gene bagli olarak ortaya cikar. Hastaligin seyrinde
gorilebilecek kalsifiye entosopatiler, sakroiliak eklemlerde bulaniklasma ve omurgada sindesmofit
olusumu aksiyel tutulumlu AS ile karismasina yol acgabilir. Kalsifik entosopatilerin genellikle apatit
kristallerine bagl oldugu distnilmektedir. HLA B27 negatif sakroiliitli olgularda X’'e bagh rikets ve
osteomalazi gibi metabolik hastaliklarin olabilecegi akilda tutulmalidir.

REFERANSLAR

1. Forestier J, Rotes-Querol J. Senile ankylosing hyperostosis of the spine. Ann Rheum Dis. 1950
Dec;9(4):321-330

2.Gleb Solobodin et all.Clinical and imaging mimickers of axial spondyloarthritis.Semin Arthritis
Rheum. 2017 Dec;47(3):361-368.
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[SS-01]
Poliartrit ve Spondilodiskit ile Gelen Bir Miliyer Tiberkiloz Olgusu

Yesim Ozgiiler?, Elif Dingses Nas?, Berna Yurttas?, Vedat Hamuryudan!
listanbul Universitesi-Cerrahpasa, Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

AMAC: ileri yasta baslayan eklem sikayetlerinde konstitiisyonel belirtiler eslik ediyorsa, tedaviye
direncli klinik ve akut faz degerleri varsa; ayirici tanida enfeksiyon hastaliklari ve maligniteler
olmalidir. Poliartrit ile prezente olan ve tedaviye ragmen sistemik inflamasyon belirtilerinin sebat
etmesiyle tani alan bir tiiberktloz (TB) vakasini sunmayi amacladik.

OLGU: 78 yasinda kadin hasta, 4 ay 6nce pnomoni klinigi sonrasi baslayan sol el bilek ve
metakarpofalengeal eklem artritleri ve akut faz ylksekligi ile baska bir merkezde
degerlendirilmis. Metotreksat ve steroid baslanmis ancak eklem sisligi devam etmis. U¢ ay sonra
eklenen gdgus sirt agrisinin etiyolojisi bulunamamasi, son 1 aydir ates ve ampirik antibiyotik
tedavisine ragmen akut fazin ytksekligi (CRP:51 mg/dl) ile tarafimiza basvurdu. Fizik
muayenesinde ates ve eklem hassasiyeti disinda 6zellik yoktu. Nedeni bilinmeyen ates nedeniyle
alinan kan kaltdrleri ve ekokardiyografi ile infektif endokardit ekarte edildi. RF, anti-CCP, ANA, SS-
A/B, ANCA negatifti. Cekilen Toraks bilgisayarli tomografide mediastende en blyigi 15 mm
kalsifiye lenfadenopati, yaygin miliyer paternde multipl milimetrik noduller goruldi (Resim 1).
Cekilen spinal manyetik rezonans gorintilemede T8-9 vertebra seviyesinde spondilodiskit ile
uyumlu kontrastlanma ve etrafinda 1x0.5 mm abse ile uyumlu lezyon goruldi (Resim 2).
Gecmiste TB dykUsl yoktu. Balgamda aside direncli basil negatifti. Bronkoalveoler lavaj ile TB icin
ornek alinarak dortld antitlberkiloz tedavi baslandi; sonrasinda kiltirde mikobakterium TB
saptandi. Tedavi 2. haftasinda klinigi ve CRP iyilesti.

SONUC: Ulkemizde sik goriilen TB romatolojik hastaliklarin en énemli taklitcisidir. Tim vakalarin
%1-3’U kas-iskelet sisteminde spondilodiskit (%50), osteomyelit, septik veya reaktif artrit seklinde
olabilir (Malaviya et al. 2003). Hastamizda oldugu gibi spondilodiskit ve poliartrit birlikteligi nadir
bir durumdur. Ozelikle immunsupresif tedavi ve ileri yas ile artan miliyer tiiberkiiloz riski, benzer
klinige sahip hastalarda distntlmelidir.

Anahtar Kelimeler: miliyer tiiberktloz, spondilodiskit, tiberkiloz

Resim 1. Yaygin miliyer paternde multipl Resim 2. T8-9 verfebra seviyesinde
milimetrik noddller. spondilodiskit
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[SS-02]
Vaskiilitik Beyin Tutulumunda Rituksimab Tedavisi

Derya Kaskaril, Ozlem Aral Arpat?, Ahmet Eftal Yiicel®

1Baskent Universitesi Tip Fakultesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dall,
istanbul

2Baskent Universitesi Tip Fakultesi, Noroloji Bilim Dall, istanbul

3Baskent Universitesi Tip Fakultesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dall,
Ankara

AMAG: Primer vaskdilitik santral sinir sistemi tutulumu nadir gérilen ve beyin ve spinal kord ile
sinirli ve santral sinir sistemi tutulumunu iceren vaskulitin en sik olan formudur. Vaskiiliti gdsteren
santral sinir sisteminin biyopsisi kesin tani yontemidir ancak anjiografi siklikla kullanilan tani
yontemidir. Burada vaskulitik beyin tutulumu olan Rituksimab tedavisi ile norolojik bulgularda

gerileme hali olan hasta sunulmustur.

OLGU: 36 yasinda erkek hasta. 2005 yilindan itibaren dismerkezde Ankilozan Spondilit tanisiyla
takibe alinan ve sulfasalazin 2 gr /giin tedavisi alan ve takipte subat 2017’de sol ayakta uyusma ve
disik ayak sikayeti ile dismerkez Acil plok.de Noroloji bolimince istenen Beyin MR"da " Sag
parietal lobta 5x3x5 cm capl Akut iskemik Enfarkt" saptanan hastamiza 5 giin iv metilprednizolon
uygulanmis ve coumadin tedavisi baslanmis. Mayis 2017 dismerkez : CRP: 0,4 kreatinin: 0,7 ALT:
21 WBC: 9120 hb/MCV: 14,2/85 plt: 300 bin. Anti kardiyolipin Ig M/ 1g G: 2,8/4,1 (N:0-7)/(N: 0-10)
Temmuz 2017 dismerkez : ANA: +1 grantler , C3/C4: 156/35 (N: 82-185)/ (N:15-53) anti- dsDNA:-
Anti sm- anti SSA-anti SSB: negatif, p- ANCA: 3,08 (N:0-5,0)- c ANCA: 2,18 (N:0-5,0)

(Nisan 2017)’ de Kraniel MR spektroskopi: dnceki konvansiyonel Beyin MR ile karsilastirildiginda sag
parietal lobda yeni MR incelemede 48x32 mm olan eski MR incelemedeki 31x18 mm olan lezyon
boyutlarinda artis bulgular VASKULIT - SEREBRIT lehine distnilms.

Kasim 2017"de hastanemiz Noroloji bolimine sol ayakta uyusma ve distk ayak sikayetinin devam
etmesi ve eklenen sol kolda uyusma sikayeti ile basvuran hastamizin Beyin MR’inda : sag anterior
serebral arter sulama alanina uyan kortikal subkortikal "kronik evre enfarkt" ve dismerkezde
cekilen dnceki tetkike gére minimal regresyon saptanmis.

Kasim 2017"de Romatoloji poliklinig§imize yonlendirilen hastamiza metiprednizolon 32 mg oral
tedavi baslanip 10 giin ara ile 4 mg azaltiimasi ve 2 hafta ara ile siklofosfamid 500 mg iv baslandi.

Ancak 5 doz siklofosfamid iv tedavisi almis olmasina ragmen hastamizin klinik cevabi olmamasi
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Uzerine literatUr bilgisine gore subat 2018’de ilk kir Rituksimab tedavisi endikasyon disi basvuru
ile baslandi. Kontrol Beyin MR (eylil 2018) Sag anterior serebral arter sulama alanina uyan
kortikalsubkortikal alani tutan kronik evre enfarkt ve etrafinda gliosis ile uyumlu gorinim,
10.02.2018tarihli tetkikle karsilastirildiginda, lezyon alaninda bir miktar regresyon saptandi.
Hastamizin sol kol ve sol bacagindaki kas gliciinde azalmasinda ilerleme azalmis olup siklofosfamid

ve rituksimab tedavisine devam edilmektedir.

SONUG: Vaskdilitik beyin tutulumu olan hastalarda siklofosfamid tedavisi yetersiz oldugunda,
hastamizda oldugu gibi,rituksimab tedavisinin norolojik bulgulrda gerilemede etkili olabilecegi

hatirlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: vaskiilit, beyin tutulumu, rituksimab

Literatarler :

1. Salvarani C, Pipitone N, Hunder GG. Management of primary and secondary central
nervous system vasculitis. Curr Opin Rheumatol. 2016 Jan;28(1):21-8.

2. Salvarani C, Brown RD Jr et al. Rituximab therapy for primary central nervous system
vasculitis: A 6 patient experience and review of the literature. Autoimmun Rev. 2019
Apr;18(4):399-405.

3. de Boysson H, Arquizan C, Touzé E, et al.Treatment and Long-Term Outcomes of Primary

Central Nervous System Vasculitis. Stroke. 2018 Aug;49(8):1946-195
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[SS-03]
Sistemik Skleroz Taklitgisi Nadir Bir Hastalik; Werner Sendromu

Ozan Cemal igacan’, Selda Celik!, Cemal Bes'
" Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji Klinigi,istanbul

Giris; Werner Sendromu (WS) erken yaslanma (progerya) ile seyreden, otozomal resesif bir
hastaliktir. Erkek ve kadinlar esit oranda etkilenir. Patogenezinde Werner’ s Syndrome Gene
(WRN)" deki mutasyonun patogenezde kritik rol oynadigi distinilmektedir. Bu hastaliga ait klinik
bulgular arasinda skleroderma benzeri deri sertligi, erken yaslarda diabetes mellitus, erken yas
katarakt gelisimi, osteoporoz, ateroskleroz, boy kisaligi ve erken yaslanmadir. Burada, sistemik
skleroz 6n tanisi ile tarafimiza yonlendirilen bir WS olgusu sunuyoruz.

Vaka Sunumu; 45 yasinda kadin hasta, son 1 senedir fark ettigi el ve ayaklarda deri sertligi sikayeti
ile basvurdu. Saclarda kellik derecesinde doktlmelerden sikayetci idi. Hastanin yiz gorinim
skleroderma hastalarinin yiz gérinimind andirmaktaydi (agiz kenari gizgilenme artisi, sert deri,
ufak burun gibi) ve yasina gore daha yash bir gorinttsi vardi. (Resim 1) El ve ayaklarda distal
bolgelerde, alin derisinde sertlik ile belirgin alopesi mevcuttu. Raynaud muayene yoktu ve
anamnezinde de tarif etmiyordu. Digital iskemi bulgusu ya da digital Ulser ve/veya skari mevcut
degildi. Diger sistem muayenelerinde bir 6zellik yoktu. Ozgecmisinde, erken yasta katarakt
operasyonu anamnezi vardi. Ailede benzer Ozellikleri olan hasta yoktu. Hasta klinigimize
basvurmadan 6nce 2 farkli dermatoloji kliniginde degerlendirilmis, Lokalize Skleroderma ve
Morfea on tanilari konmustu. Patoloji sonucu spesifik bir hastalig destekler 6zellikte degildi.
Sistemik skleroz tanisina ydnelik istenen antintkleer antikor, scl70 ve antisentromer testleri
negatif bulundu. Hastanin tUm bulgulari birlestirildiginde 6n planda WS distndldid. WRN gen
mutasyon testi homozigot pozitif bulundu. Hastaya WS tanisi konuldu. Hastalik ve
komplikasyonlari hakkinda hastaya bilgi verilerek takibe alindi.

Tartisma; WS, cok nadir goérilen bir hastalik olup ilk olarak 1904 yilinda bir géz hekimi olan Otto
Werner tarafindan bildirilmistir. insidansi degisik calismalarda 1- 20/ 1 milyon civarindadir. Erkek
ve kadinlari esit oranda etkilemektedir. Hastalar genellikle 3. ve 4. dekadlarda tani almaktadir.
Spesifik bir tedavisi yoktur ve tedavi genellikle hastada var olan komplikasyonlara gore yapilir ( 6r;
diyabet, osteoporoz, katarakt). Romatoloji klinik pratiginde skleroderma benzeri cilt bulgulari ile
gelen hastalarda sayet sistemik sklerozu destekleyen bulgular yok is ayirici tani yapilirken WS da
akla gelmelidir.

Y

Resim 1: Hastamizdaki yash ve Skleroderma’ yi andiran ylz gérinim

17



POSTER BILDIRILER



[PS-01]
Miliyer Tuberkiloza Sekonder Makrofaj Aktivasyon Sendromu

Mert Oztas?, Emir Cerme?, ilker inang Balkan3 Serdal Ugurlu?
Listanbul Universitesi Cerrahpasa, Romatoloji Bilim Dal

2 istanbul Universitesi Cerrahpasa, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali
3|stanbul Universitesi Cerrahpasa, Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali

46 yasinda hasta; 1996 yilindan beri Ailesel Akdeniz Atesi (AAA), 1997 yilindan beri Ankilozan
Spondilit tanili. AAA icin kolsisin 1,5 gr/gln ile tani tarihinden itibaren stabil seyretmekte. AS icin
4 yil etanercept almis olan hasta yanit kaybi nedeniyle 2012 yilindan itibaren adalimumab ile
izlenmekte. Hastanin anti-TNF tedavisi éncesi PPD’ si 11 mm olup, 9 ay izoniazid kullanim oykisU
mevcut.

Hasta 28 Eylil 2018’de nefes darligi, son 1 ayda 10 kg kayip, gece terlemesi ile Cerrahpasa Tip
Fakdiltesi Acil Servisi'ne basvurdu. EKG’ sinde 6zellik saptanmayan ve PAAC grafisinde bilateral
minimal plevral eflizyon harici bulgu saptanmayan hastanin ekokardiyografi’ de sol ventrikl
arkasinda 1 cm eflizyon alani izlendi, tamponat izlenmedi. Hemogram ve biyokimyasasinda
I6kosit: 2.000/mm? ,nétrofil: 1.000/mm?3 ,hemoglobin: 10 gr/dl, trombosit: 156.000/mm?3,CRP:
68 mg/L ,ALT: 130 IU/L, AST: 123 IU/L ,Na: 139 mmol/L ,potasyum: 4.6 mmol/L ,ire:60 mg/dI
Jkreatinin: 1,78 mg/dl ,fibrinojen: 352 mg/dl,INR: 1.2 olarak saptandi. Hastada 6n tani olarak
makrofaj aktivasyon sendromu (MAS) disUtnUlerek 60 mg intravendz prednizolon baslandi.
Malignite ekartasyonu acisinda hastaya PET-BT cekildi. PET-BT’ de perikard i¢ zarinda ve bilateral
strrenal bezlerde SUVuax sirasiyla 10 ve 12 olarak raporlandi (Sekil 1), bu bulgulara haricinde
patolojik bir FDG tutulum alani izlenmedi. Yapilan kemik iligi aspiratinda hemofagositoz gosterildi
(Sekil 2). Patolojik FDG tutulumu olan sirrenal glanddan tru-cut biyopsi yapildi. Altmis mg/gin
prednizolon tedavisinin altinda lokosit sayisinin normal araliga ulasmasina ve akut faz
degerlerindeki gerilemeye ragmen transaminazlarda ytkselme ve fibrinojen distklUginin
derinlesmesi nedeni ile 3 giin 1 gram/glin pulse prednizolon uygulandi. Takibinde hektik atesi
olan ve genel durumu kétllesen hastanin cekilen toraks BT’sinde her iki akciger Ust loblarda
miliyer tiberkiloz ile uyumlu olabilecek nodiler lezyonlar gortlda (Sekil 3). Bronkoalveolar lavaj
(BAL) ve bronkoskopik biyopsi yapilan hastada, BAL" da asite rezistan boyanan bakteri (ARB+)
gorilmesi Gzerine dortll anti-tiberklloz tedavisi baslandi. Hastanin seyrinde K: 6 mEq/It, Na:130
mEg/It olmasi Uzerine tiberkiloza sekonder adrenal tutulum dusindlerek tedavisine
fludrokortizon eklendi. Hastanin yapilmis olan kemik iligi ve adrenal biyopsilerinde ARB (+) basil
gosterildi.

SONUGC VE TARTISMA:

Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS), Hemofagositik Lenfohistiositoz’ un romatolojik
hastaliklarda gelisen formu olup siklikla cocukluk caginda Juvenil idiopatik Artrit, eriskin cagda ise
Still Hastaligi ile iliskilidir®. Her ne kadar Ankilozan Spondilit’ in de tek basina bir MAS etkeni
olabilecegi bilinse de tiiberkiloz ve olasi maligniteler gibi sekonder nedenler bu vakalarda ekarte
edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Makrofaj Aktivasyon Sendromu, Tuberkiloz, Ankilozan Spondilit

1- Ravelli, Angelo, et al. "Macrophage activation syndrome." Hematology/Oncology
Clinics 29.5 (2015): 927-941.
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Sekil 2. Kemlknllgl sglratlnd hemofagositoz gortintist
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