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SS-01

Ankilozan spondilit, hidradenitis supurativa, inflamatuar
bagirsak hastahigi, MEF gen mutasyonu birlikteligi

Banu Cicek Yalc¢in Dulundu
istanbul tiniversitesi tip fakiiltesi, i¢ hastaliklar1 ABD, romatoloji BD

GIRIS: Ankilozan spondilit (AS) aksiyal ve periferik eklemleri etkileyen ve ankilozla
sonuglanan bir romatolojik hastaliktir. Diger romatolojik hastaliklardan farkli olarak steroidlere
kismen yanitsiz, kadin ve erkek dagilimi daha yakin ve serumda otoantikorlarla
belirlenememektedir.Daha ¢ok dogal bagisiklik iizerinden gelismesi ve onceki 6zellikleriyle
ototimmunden c¢ok otoinflamatuar hastaliklar iginde siniflandirilabilir.AS ile bagirsak
inflamasyonu arasindaki baglant1 iyi bilinmektedir.Hidradenitits supurativa (HS) cildi etkileyen
ozellikle koltuk alti ve inguinal bolgelerde biiyiikk akneler giden otoinflamatuar bir
hastaliktir.AS ve HS birlikteligi sik goriilmemekle birlikte 11-1 ve tnf o gibi ortak olan yolaklar
tasimaktadirlar. MEF gen mutasyonu AS birlikteligi ise nispeten sik goriilmekle birlikte AS nin
daha siddetli gitmesine neden olmaktadir.
Vaka 6zeti:2009 yilinda 24 yasinda erkek hasta inflamatuar bel agrisi, taban, topuk agrisi ve
goriintiilemede sakroileit izlenmesi nedeniyle AS tamisi konulmus. Salazoprin, NSAIi
sonrasinda infliximab ve adalimumab ile izlenen hastanin 2016 yilinda giinde 5 kez olan ishal
sikayeti nedenli, yapilan kolonoskopisinde transvers ve inen kolonda eritemli lezyonlar
izlenmesi sonucu IBH(indetermine kolit) tanis1 konulmus.Adalimumab altinda eklem, bagirsak
sikayetleri devam etmesi ve Akut faz yanit1 progrese olmasi nedenli tekrar degerlendirildiginde
uzun zamandir koltuk alt1 ve kasik bolgelerinde hidradenitleri oldugu goriildii.Sertolizumaba
gecilmesine de yanitsiz olanhastaya anakinra tedavisi baslandi.Hem klinik hem laboratuarda
belirgin yanit izlendi. Oykiisiinde aralikli atesi ve il 1 tedavisine dramatik yanit1 olan hastanin
bakilan MEF gen mutasyonu M694v homozigot olarak izlendi.Tedavisine kolsisin eklendi.
TARTISMA: MEF gen mutasyonu, AS, IBH ve HS birlikteligi nadir olamakla birlikte
paylasilan ortak etyopatogenezi(IL-1 yolagl) diisiindiirtmektedir. Bu grup hastaliklar
otoinflamatuar spektrumun pargalar1 olup birliktelikleri birbirini olumsuz etkileyecegi icin
dikkatli olunmalidir.

$S-02
Eozinofilik Anjiosentrik Fibrozis Olgusu

Ozlem Ozdemir Isik, Ayten Yazici, Ayse Cefle
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi,i¢ Hastaliklar1 Bilim Dali,Romatoloji Bilim Dal1, Kocaeli

GIRIS: Eozinofilik Anjiosentrik Fibrozis nadir goriilen, iist solunum yolunu tutan benign ve
yavas seyirli fibroinflamatuar bir hastaliktir. Nadir goriilen bir hastalik olmasi nedeniyle
sunulacaktir.

OLGU: 62 yasinda erkek hasta sol gézde gorme kaybi nedeniyle gz hekimine bagvurmus ve
katarakt tanisi ile opere olmus. Propitozisi olmasi nedeniyle ¢ekilen orbital MR'da retroorbital
kitle saptanmig ve bu nedenle aralik 2018 de kitle eksizyonu yapilmis. Patoloji sonucu vaskiilit?
olan hasta tarafimiza yonlendirilmis.
Ozgegmisinde diyabet, hipertansiyon, kolesistektomi, tiroidektomisi olan hasta levotiron 100
mg 1x1, matofin 3x500 mg, olmetec 20 mg 1x1 kullanmakta. Fizik muayenesi dogal. Sistem



sorgusunda ates, kilo kaybi, gece terlemesi, dokiintii, isitme kaybi, siniizit, kanli burun akintisi,
iist goz kapag sisligi, ndropatisi, parotit, pankreatit, iiveit Oykiisii yok. Tetkiklerinde eritrosit
sedimentasyon hizi: 4 mm/h, CRP:2,3 mg/L, hemogram, iire, kreatinin ve tam idrar tetkiki
normal, ANA, ANCA negatif, ferritin normal sinirlardaydi. Bakilan IgG ve [gG4 diizeyi normal
bulundu. Hasta 2012 yilindan bu yana akcigerde nodiil nedeniyle gégiis hastaliklari tarafindan
takipli olup mart 2018 toraks BT'sinde de milimetrik nodiiller disinda patoloji saptanmadi.
Hastanin operasyon materyali istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi patoloji boliimii
tarafindan degerlendirildi. Histopatolojik tablo eozinofilik anjiosentrik fibrozis (EAF) ile
uyumlu bulundu. EAF i¢in tedavi yaklasimi, en sik cerrahi (eksizyon), sistemik ve intralezyonel
kortikosteroidler veya bu yontemlerin bir kombinasyonunu igermekte olup cerrahi uygulanan
hastamizin ek yakinmasi olmamasi nedeniyle tedavisiz takip edilmesi uygun bulundu. SONUC:
EAF nadir goriilen bir hastaliktir. Sinonazal bolge ve 6zellikle nazal septum en sik goriilen
tutulum yeri olmakla birlikte, larinks ve orbita tutulumu oldugunu belirten literatiir bilgileri
mevcuttur. EAF, ilk olarak 2011 yilinda IgG4 iliskili hastaliklar sinifina dahil edilmistir.

IgG4 iliskili hastalik benzeri, histolojik olarak fibrozis ve lenfoplazmositer hiicre infiltrasyonu
mevcut olup, EAF’ta obliteratif flebit bulunmamaktadir. EAF lezyonlarinin yiiksek niiks riski
nedeniyle uzun siireli takibi dnerilmektedir; ancak, bugiline kadar bilinen bir malign doniisiim
tespit edilmemistir

Anahtar Kelimeler: Eozinofilik Anjiosentrik Fibrozis, IgG4 iliskili Hastalik, Vaskiilit

SS-03

Pet-BT de Bulgusu Olmayan Relapsing Polikondrit
Hastasi

Canan Albayrak Yasar, Firdevs Ulutas, Ugur Karasu
Pamukkale Universitesi Romatoloji

GIRIS: Relapsing polikondrit(RP) kikirdak ve kikirdak olmayan proteoglikandan zengin
yapilari etkileyen inflamatuar bir hastaliktir(1). Pet-BTnin, RP erken tanisinda yararini gosteren
caligmalar vardir(2);fakat Zeng Y. ve ark.lar1(7) ve Erdogan ve ark.lar1(8), tanida yetersizligini
gostermistir. Bizde Pet-BTde bulgusu olmayan RP hastasini sunmak istedik. VAKA:
Hipertansiyon, koroner arter hastaligi olan 83 yasinda erkek hasta, 20 giindiir 38,5 derece ates,
bogaz agrisi ile antibiyotikler kullanmis fakat sikayetleri gegmemis.Enfeksiyon klinigine
basvurusunda atesi 36,8, nabzi 68/dk, tansiyonu 110/70mmHg 6l¢iilmiis. Fizik muayenesinde
tonsilleri hiperemik, kalp seslerinin derinden geldigi ve sag akciger bazalde ral tespit edilmis
Labarotuvarda akut fazlarinda yiikseklik ve notrofilik 16kositoz saptanmis,Anti- HIV, Brucella,
TPHA,VDRL negatif bulunmus.Kan kiiltiirlinde iireme olmamis. Ampirik piperasilin-
tazobaktam ve teikoplanin baglanmis. EKOda vejetasyon siiphesiyle TEE yapilmis,4.derece aort
yetmezligi ve vegetasyon goriilerek daptomisin ve meropeneme ge¢ilmis. KVC tarafindan aort
valv implantasyonu yapilmis, vegetasyon gozlenmemis.Toraks BTde arkus aorta
komsulugunda mediastinal dansite artiglar1 vaskiilit agisindan anlamli bulunmus.Mediasten
MRda “Arcus aorta diizeyinde mediyastinal inflamasyon veya aortit” bulunmus.Takiplerinde
hastanin kulak ve burunda hiperemi, 6dem ve agr1 olugsmus(Sekil 1-



2).Tarafimiza danisilan hastaya RP tanisiyla Pet-BT ¢ekildi, aort kapagi protez
lokalizasyonunda operasyon sonrast inflamatuar degisiklerle uyumlu tutulum izlendi. 80
mg/giin metilprednizolon baslandi,kondrit bulgular1 diizeldi.Takiben 750 mg siklofosfomid
verildi.Hastada klinik ve labarotuvar iyilesme devam etti.
TARTISMA: RPnin baslangigta nonspesifik semptomlarindan dolayr tanisi siklikla
gecikir.Aurikular kondrit karakteristik lezyonudur;nazal kikirdak, gozler, laringeal agac, eklem
kikirdagt ve i¢ kulak tutulumu da goriliir.Renal, KVS ve SSS tutulumu daha
nadirdir(3).McAdam ve ark.lar tarafindan tanimlanan RP tani kriterleri(4),sonra Damiani
ayrica Michet ve ark. tarafindan modifiye edilmistir(5,6, Tablo-1). Hastalik i¢in spesifik
histolojik bulgu yoktur. Zeng Y. ve ark.lar1 kulak ve havayolu tutulumunu gostermede Pet-BT
nin sensitif veya spesifik olmadigini ayrica tedaviye yanit1 izlemde yararinin sinirlt oldugunu
gostermistir(7). Kulak kan akimmin az olmasi nedeniyle FDG tutulumu olmadigi
diisiiniilmiigtiir. Erdogan ve ark.lar1, PeT-BTnin aort tutulumunu gostermede basarisiz
olabilecegini gdstermistir(8).Vakamizin Michet’s kriterlerinl karsiladigi fakat Pet-BTde
bulgusu olmadig, steroid ve siklofosfomid tedavisine iyi yanit verdigi gozlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Relapsing Polikondrit(RP), Pet-BT, kondrit, aortit

aurtkuler kondrit

Sekil 2



nazal kondrit

Relapsing Polikondrit Tam Kriterleri

Tablo-1
Yazar Tani Kriterleri Kosul
* Bilateral kulak kepgesinde tekrarlayan kondrit
* Non-eroziv, seronegatif inflamatuvar poliartrit
* Nazal kondrit
* Okiiler inflamasyon (konjuktivit, keratit, sklerit ve/veya
Mc adam ve . R .
ark.(4) episklerit, tiveit) >3 kriter
' * Laringeal ve/veya trakeal kikirdaklarin tutuldugu iist solunum
yollarmin kondriti
* Kohlear ve/veya vestibiiler disfonksiyon (sensorinoral igitme
kaybu, tinnitus, vertigo)
* >3 Mc Adam kriterinin bulunmasi
Damiani ve ¢ >1 Mc Adam kriterinin bulunmasi ve pozitif histopatoloji Herhangi bir
ark. (5) * >2 farkli bolgede kondritin bulunmasi ve diisiik doz kriter
steroidlere veya dapsona yanit vermesi
* Aurikuler, nasal ve laringotrakeal kartilajlarda >2 kanitlanmig
. inflamasyon .y
la:/rllidzg; ve *>1 inflamasyon ve >2 diger semptomlar(okiiler inflamasyon, lljr?:;angl bir

isitme kaybu, vestibiilerdisfonksiyon, seronegatif inflamatuar
artrit)

AuthorToEditor: Kaynaklar 1- Relapsing Polychondritis: An Updated Review.Borgia F,
Biomedicines. 2018 Aug 2;6(3):84. doi: 10.3390/biomedicines6030084. 2-



Fluorodeoxyglucose positron emission tomography/computed tomography in the diagnosis,
assessment of disease activity and therapeutic response in relapsing polychondritis. Sharma A,
Rheumatology (Oxford). 2020 Jan 1;59(1):99-106. doi: 10.1093/rheumatology/kez243. 3-
Michet CJ, McKenna CH, Luthra HS, O’Fallon WM (1986) Relapsing polychondritis.
Survival and predictive role of early disease manifestations. Ann Intern Med 104:74-78.
https://doi. org/10.7326/0003-4819-104-1-74 4- McAdam LP, O’Hanlan MA, Bluestone R, et
al. Relapsing polychondritis: prospective study of 23 patients and a review of the literature.
Med (Baltimore) 1976;55:193-215 5- Damiani JM, Levine HL. Relapsing polychondritis—
report of ten cases. Laryngoscope 1979;89:929—46 6- Michet CJJr, McKenna CH, Luthra HS,
et al. Relapsing polychondritis: Survival and predictive role of early disease manifestations.
AnnIntern Med1986;104:74-8 7- Is (18)F-FDG PET/CT useful for diagnosing relapsing
polychondritis with airway involvement and monitoring response to steroid-based therapy?
Zeng Y, et al. Arthritis Res Ther2019.PMID 31831053 8- Aortic involvement in relapsing
polychondritis: case-based review. Erdogan M. Rheumatol Int. 2019 Nov 25. doi:
10.1007/s00296-019-04468-5. Online ahead of print.PMID: 31768631

SS-04

Pakidermoperiostoz Tanili Olguda Tosilizumab Deneyimi

Cigdem Cetin, Bahar Artim Esen, Murat Inang, Ahmet Giil
Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1, Romatoloji Bilim
Daly, Istanbul

GIRIS:

Pakidermoperiostoz (Touraine-Solente-Gole sedromu) 1935 yilinda Touraine ve arkadaslari
tarafindan ailevi Ozellikleri tanimlanmis, nadir goriilen herediter bir hastaliktir. Hastalarda
parmak c¢omaklasmasi, uzun kemiklerin distal diyafizinde ve metakarpal kemiklerde
subperiostal yeni kemik olusumu, periartikiiler dokuda sislik, deride kalinlagsma, yiiz hatlarinda
kabalagma, sa¢li deride derin ¢izgiler ve katlanmalar (cutis verticis gyrata), asir1 terleme gibi
klinik bulgular goriilmektedir. Bu yazida pakidermoperiostoz tanis1 ile takip edilen ve yliksek
akut faz yanit1 ve romatoid artriti taklit eden eklem bulgular1 nedeniyle tosilizumab tedavisi
verilen bir olgu sunulmaktadir.
OLGU:

56 yasindaki erkek hastaya 22 yasinda iken el ve ayak parmaklarinda agri ve sislik, yiiz
hatlarinda kabalasma, bacak on yiizde belirgin kalinlagsma, sa¢ dokiilmesi, asir1 terleme
sikayetleri ile "Pakidermoperiostoz" teshisi konulmus. O donemde mide iilseri nedeniyle
subtotal gastrektomi operasyonu uygulanmis. Hasta 2017 yilinda, bilateral el bilegi, MKF ve
PiF’lerde ve sag dirsek ekleminde artrit ile tarafimiza bagvurdu. Tetkiklerinde CRP 90 mg/I,
ESH 100 mm/sa, RF ve Anti-CCP, ANA negatif, C3, C4 diizeyi normal saptandi. Hastaya
inflamatuvar eklem aktivitesi nedeniyle steroid tedavisi baslandi. Steroid ile sikayetlerinde
kismen diizelme olan, akut faz yiiksekligi sebat eden ve daha 6nce cDMARD denenmis hastaya
tosilizumab tedavisi baglandi. Tedavinin 4.ayinda eklem yakinmalar1 ve akut faz yiiksekligi
tama yakin diizeldi. Tedavinin birinci yilinda karin agrist nedeniyle ¢ekilen abdominal BT de
karaciger her 2 lobta 75x72 mm c¢apinda, kontrast tutan, metastaz lehine degerlendirilen kitle
lezyonlar saptandi. Gastroskopisinde adenokarsinom ile uyumlu kitle saptandi. Mevcut tabloda
Tosilizumab tedavisi kesilen hasta Onkoloji takiplerinde ex oldu. SONUC:
Pakidermoperiostozlu hastalarin seyirleri ile ilgili bilgi kisitli olsa da serumlarinda IL-6 ve



RANKL diizeylerinin yiiksek olabildigi ve amiloidoz geligebildigi bilinmektedir. Bu nedenle
hastamizin yiiksek akut faz yanitinin ve poliartrikiiler tutulumunun tosilizumab tedavisine
yanit1 dikkat ¢ekicidir. Pakidermoperiostoz hastalarinda oldukga yiiksek siklikta; hipertrofik
gastropati (Menetrier hastaligi), mide karsinomlar1 goriilebilmektedir. Vakamizda gdzlenen
mide karsinomunun kisa siireli biyolojik tedaviden bagimsiz primer genetik hastalig1 zemininde
gelistigi diistinilmustiir.

Anahtar Kelimeler: pakidermoperiostoz, artrit,IL-6

Resim-1

Pakidermoperiostoz tanili olguda diz grafisi: periartikiiler yumusak doku sisligi, kortikal
kalinlagma, subperiostal yeni kemik olusumu

Resim-2

Pakidermoperiostoz olgusunda el grafisi: belirgin yumusak doku sisligi, radiocarpal eklem
araliklarinda daralma, kortikal kalinlasma, subperiostal yeni kemik olusumlart
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Aseptic Abscesses Caused By FMF

Seyda Bilgin!, Serdal Ugurlu?
"basaksehir cam ve sakura sehir hastanesi i¢ hastaliklari,istanbul
Zistanbul {iniversitesi cerarhpasa i¢ hastaliklar1 anabilim dali,istanbul

A 23-year-old female patient has no known disease history and 2 siblings use colchicine with
the diagnosis of FMF. The patient was seen with fever, pleura, pericardium, fluid in the
peritoneum and multiple abscesses in the liver in the postpartum 5th month. In the liver biopsy,
neutrophil-weighted cells were observed in the abscesses in the liver, and there were no findings
in terms of granuloma, vasculitis, lymphoma and epithelial malignancy, and they were reported
as abscess inflammation. Similarly, samples from peritoneum and pleural fluids are exudate
and foamy histiocytes, polymorphonuclear leukocytes were observed. No pathogens, including
bacterial, viral and fungal agents, were grown in the patient's cultures. The patient's
inflamatuary markers were very high, and despite multiple antibiotherapy, the clinical status
and biochemistry picture did not improve. After excluding malignancy and infection in the
patient's examinations, the current picture was evaluated as an autoinflammatory disease and
deltacortril treatment was continued at a dose of 60mg / day after 3 days of 1 g steroid
administration. Under this treatment, most of the abscesses in the liver were regressed. Pleural
and pericardial fluids were disappeared. While the steroid dose of patient was lowered to 30
mg/day anakinra 100 mg/day was added to the current sc treatment and gradually the steroid
dose was reduced to 5 mg/day. The patient's clinical status and biochemistry picture improved
at the first month of this treatment. Aseptic abscesses, as in this case, are neutrophil-rich, round
and sterile lesions that respond to steroid therapy and do not respond to antibiotic therapy.
Although the majority of patients responded dramatically to steroid, approximately half of the
patients relapsed when the steroid dose was started to be reduced, and in these cases, anti TNF
or IL-1 antagonists are effective in both achieving remission and preventing steroid side effects.

Anahtar Kelimeler: Aseptic abscesses,autoinflammatory disease,FMF

Before Treatment CT Images. (Bileteral pleural and pericardial effusions. Multiple
hypodense abscess lesions in the liver.)




Bt images at the end of first month (Abscess and loss of effusions)

Blood levels before and after treatment:

Blood levels before treatment: Blood levels after 1st month treatment:
WBC/ Neutrophil: 22.400 / 19.100 ul WBC/ Neutrophil: 6800 / 4500 ul
CRP:248 mg/L CRP: 12.16 mg/L

Ferritin: >2000 ng/ml Ferritin: 359 ng/ml

Sedimentation rate: 89 Sedimentation rate: 14

Procalsitonin: 33.02 ng/ml Procalsitonin: 0.398 ng/ml

Plasma lipid level: Normal Plasma lipid level: Normal

Some laboratory values and genomic DNA sample results isolated from peripheral blood
of the patient at the time of diagnosis:

Anti CCP: Negative ssA/ssB: Negative

ANA: Negative SmRNP/Anti sentromer /Anti Scl 70:Negative
Anti dsDNA: Negative Anti B2 Gliycoprotein Ig M/G: Negative
Serum ACE level: Normal p-ANCA, c-ANCA: Negative

Anticardiolipin Ig M/G: Negative Pleural ADA level: Normal

Serum Ig E level: Normal Plasma NBT activity: Normal

Ig G1/G2/G3/G4 levels: High Rheumatoid Factor: Negative

MEFV gene (Met694Val) Homozygous mutation.

NOD2 gene Homozygous mutation.

IL10, PSTPIP1, LPIN2, PLCG2 genes There is no mutation detected.



PS-03

Nadir Bir Hastalik TNF reseptorii ile iliskili periyodik
sendrom

Tahir Saygin Ogiit, Funda Erbasan, Veli Yazisiz, Mustafa Ender Terzioglu
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Romatoloji Bilim Dal1

Olgu Sunumu
32 Yasinda Erkek Hasta,
9 yil 6nce 24 saatlik idrarda 4 gram proteiniiri, bobrek biyopsisi AA amilodioz ile uyumlu, akut
faz reaktan degerleri yiiksek,

Tipik serozit atagi, karin agrisi, plorezi, periorbital 6dem, gezici eritemli cilt dokiintiisii, myalji,
artralji ve skrotal agris1 olmayan hastanin FMF gen analizinde mutasyon saptanmamis.
Soygegmisinde babasi kronik bobrek hastaligi nedeni ile geng yasta kaybedilmis. Yillar
icinde kronik bobrek hastaliginda progrese olmus ve glomeriiler filtrasyon hizi 15 ml/dk'ya
kadar gerilemis.
24 saatlik idrarda 4 gram proteiniirisi devam ediyor, uzun déonemdir kolsisin kullaniyor. Hasta
pretibial godeth  birakan 6dem nedeni ile interne  edilmis. Transtorasik
ekokardiyografisinde hem posterior duvar (1.3 cm, {ist sinir 0.8 cm) hem de interventrikiiler
septumda (1.2 cm, st sinir 0.8 cm) hipertrofi bulgular1 izlenen hasta Kardiyoloji klinigi
tarafindan erken donem amilodoz ile uyumlu olarak diisiintildii. Akut faz reaktan degerleri
yiiksek C- Reaktif protein diizeyi 4.2 mg/l ve sedimentasyon hizi 66 cm/saat olarak
saptandi. Bobrek biyopsisi tekrarlandi ve AA
tipinde amiloidoz olarak raporlandi (Kappa ve Lambda negatif)
FMF gen analizi 2 kez negatif saptanan hastaya otoinflamatuar gen analizi yapildi.
Otoinflamatuar gen analizinde TNF reseptor iligkili periyodik sendrom mutasyonu pozitif
olarak  saptandi.(TNFRSF1A  geninde  ¢.290 310dup2l  bp  (p.R97 S103dup)
(p.ARG97 Serl103 dup heterozigot mutasyonu)
Hastaya kanakinumab tedavisi baglandi. (Ayda bir kez subkutan 150 mg) Akut
faz reaktan degerleri normale donen hastanin proteiiinrisinde gerileme mevcut. (2.8 gram/giin)
Transtorasik ekokardiyografisinde kalp duvarlarindaki amiloidoz tutulumunda minimal de olsa
gerileme mevcut.

Tartigma

Bu olgu ¢ok nadir goriilen bir otoinflamatuar sendrom olan TRAPS'in su ana kadar literatiirde
saptanmamig bir mutasyonunu igermektedir. Ayrica TRAPS'1n renal ve kardiyak amilodioz
disinda klinik bulgular1 olan atesli serozit ataklari, cilt dokiintiileri ve periorbital 6dem gibi
klinik bulgularmmin olmamasida da olgunun diger bir ilgin¢ tarafidir. Bu sekilde atipik
prezentasyonu olan ve FMF gen analizi saptanan vakalarda diger otoinflamatuar hastaliklar
icin gen analizi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: TRAPS, otoinflamatuar hastalik, proteintiri



PS-04

Romatalojik Hastalarda COVIiD-19 sikhg

Selime Ermurat, Koray Ayar
Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi

AMAC:

Romatolojik hastaliklarin tedavisinde kullanilan sentetik DMARD'larin ve oOzellikle de
biyolojik DMARD'larin en 6nemli yan etkilerinden biri immunsupresyon ve buna bagli artmis
enfeksiyon riskidir. COVID-19 pandemisi siiresince bu ilaglar1 kullanmanin giivenilirligi net
olarak bilinmemektedir. Bu c¢aligmanin amaci, romatolojik hastalik tanis1 olup hastalik
modifiye edici ajan (DMARD) kullanan hasta grubunda COVID-19 ciddiyetinin, hastanede
kalis sliresinin, mortalite oraninin belirlenmesi ve hastanede yatig siiresi ile mortalite riskini
arttiran faktorlerin degerlendirilmesidir.
METOD:

COVID-19 pnémonisi tanisi ya da siiphesiyle yatirilmis olan 1928 hastanin elektronik dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Romatolojik hastalik tanisi alarak tedavi alan hastalar belirlendi.
Hastalarin kullandiklar1 immunsupresif ilaclar, demografik 6zellikler, komorbiditeler, COVID
tedavisinde kullanilan ilaglar, laboratuvar bulgulari, akciger tomografisi (BT) bulgulari,
hastanede kalis siireleri ve mortalite oranlar1 kayit edildi. Immunsupresif alan ve almayan
hastalar karsilastirildi. Hastanede yatis siiresi ve mortaliteyi etkileyen faktorler degerlendirildi.
SONUCLAR:

1928 hastanin 57'si romatolojik hastalik tanisi ile takip ve tedavi edilmekte idi. 57 hastanin
25'inde (%43,9) PCR ile pozitiflik saptandi. En sik izlenen romatolojik hastaliklar sirasiyla RA
(%42,1), Ssj (%14), AS (%10,5), FMF (%38,8), SLE (%7), Behget hastaligi (%5,3), Ssc (%3,5),
PMR (%3,5), Fibromyalji (%3,5) ve gut (%1,8) idi. Hastalarin %57,9'u (n=33) immun supresif
ilag, %70,2'si (n=40) steroid ve/veya immunsupresif ila¢ kullanmaktaydi. immunsuprese ilag
alan ve almayan hastalar arasinda hastanede yatis siiresi (p=0,518) ve 6liim oranlar1 (p=0,435)
arasinda farklilik saptanmadi. Ileri yas, PCR pozitifligi, KOAH varligi, CRP ve ferritin
yiiksekligi hastanede yatis siiresini uzatan faktorler olarak bulundu. Kreatinin, CRP, nétrofil,
troponin ve d-dimer yiiksekligi, demans varlig1, anemi ve NSAI kullanimi1 mortaliteyi arttiran
faktorler olarak saptandi.
TARTISMA:

Calismamizda, romatolojik hastaliklarda immunsupresif ila¢ kullanimi1 ve/veya steroid
kullanimmin COVID-19 pnémonisinde hastanede yatis siiresi ya da mortalite iizerine etkili
olmadig1 saptandi. Bircok c¢aligmada genel populasyon ile kiyaslandiginda romatolojik
hastaliklarda COVID-19 riskinde artis saptanmanustir. Hatta bu ilaglara bagh yasami tehdit
eden komplikasyonlar da bildirilmemistir. Bizim ¢alismamizda da sonuglar diger ¢alismalar ile
benzer bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, Romatolojik Hastalik, Immunsupresyon

Covid 19 pnomonisi nedeniyle hastaneye yatis dykiisii olan Romatolojik hastalarin
demografik verilerinin, laboratuvar bulgularinin ve sonuc¢larinin immunsupresyon
durumlarina gore karsilastirilmasi



VERILER

Yas (y1l) (mean)
Cinsiyet (K/E) (n)

Eslik eden
komorbidite

DM (n)

HT (n)

Akciger hast. (n)
KAH (n)

KRY (n)
DEMANS (n)
SVO (n)
Laboratuvar
Lokosit (mean)
Notrofil (mean)
Lenfosit (mean)

Hg (mean)

PLT (mean)

ESH (mm/h) (mean)

Kreatinin (mg/dl)
(median)

CRP (median)
(mg/dl)

D-dimer (median)

INR (mean)
Troponin (median)
Fibrinojen (mean)
Seyir

PCR pozitifligi (n)
(%)

Toplam Hasta Immunsuprese hasta

(n=57)

57,72 + 16,32
48/9

6407+£2955
4109 £2707
1645 £716
11,72+1,77

238.000
+84.837

52,10+£25,20

0,71 (0,27-
7,04)

18 (3,11-183)

0,76 (0,19-
5,38)

1,13+0,35
4,29 (3-335)
441 183,79

25 (%43,9)

(n=33)
(%57.9)

59,42 £15,60
28/5

6143+3189
3874+2969
1652+719

11,69+1,87

234.060+£90.444

50,00+£25,05

0,7 (0,27-2,43)

13,4 (3,11-183)

0,59 (0,19-5,36)

1,06+0,28
4,55 (3-335)
421+184

15 (%26,3)

Immunsuprese
olmayan hasta

(n=24) (%42,1)
55,38 +17,80
20/4

6771£2622
4433 +£2321
1636727

11,76£1,66

245.666+77.854

54,67+26,60

0,9 (0,41-7,04)

22,35 (3,11-177)

0,82 (0,0-2,47)

1,22+0,45
3,68 (3-26,83)
473+185

10 (%17,5)

degeri

0,377
0,578

0,098
0,438
0,454
0,172
0,489
0,669
0,669

0,419
0,429
0,934
0,139

0,519

0,694

0,271

0,288

0,328

0,748
0,548
0,955

0,495



Radyolojik tutulum

(n) (%) 34 19 15 0,461
Hastanede kalis siiresi

(giin) (Median) 5(1-21) 5(1-19) 5(1-21) 0,518
Yogun bakim ihtiyact 4 3 1 0.435
(n)

Oliim (n) 4 3 1 0,435
PS-06

Remisyonda nazofarenks kanseri sirasinda ortaya cikan
dermatomyozit olgusu

Elif Dingses Nas', Serdal Ugurlu?

'Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim
Dali,Romatoloji

?Istanbul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Romatoloji

Dermatomiyozit (DM) ile kanser birlikteliginde; genellikle DM tanisi sirasinda veya tanty1
takip eden ilk yillarda kanser saptansa nadiren kanser sonrasi da DM goriilebilir. Geng,
remisyonda nazofarenks kanseri olan, cilt tutulumu olmayan bir DM olgusunu sunmayi1
amacladik.

19 yasinda kadin hasta, 2019 Temmuz ayinda yliriiyememe, kollarda ve bacaklarda giigsiizliik
ile bagvurdu. Bagvurusundan 11 ay 6nce skuamoz hiicreli nasofarenks karsinomu tanisi almii,
radyoterapi ve kemoterapi uygulanmisti. 3 ay Once son kemoterapi sonrast giderek artan
bilateral bacaklarda ve kollarda proksimal ve distal kaslarda gii¢siizliik tarifliyordu. Yutma
giicliigii radyoterapi sonrasinda baslamisti. Cilt dokiintiisii veya nefes darligi hi¢ olmamaist.
Tekerlekli sandalye ile gelen hastanin fizik muayenesinde iist ve alt ekstremite kas giicii
proksimal 2/5, distal 3/5 diizeyindeydi, bas-boyun kaslar1 normaldi. Cilt ve diger sistemler
normaldi. Kreatin kinaz (CK):703 U/L, LDH:300 U/L, AST:50 U/L, ALT:16 U/L,
CRP:6.5mg/L (<9), ESR:44 mm/sa, ANA negatifti.
PET/CT’de nazofarenksteki kitle hastalik baglangicina gore tama yakin regrese,
lenfadenomegali tam regreseydi, kaslarda FDG tutulumu yoktu; boyun MR’da ise kitle tam
regreseydi. Kas MR’da iist kol ve uyluk kas yapilarinda sinyal artis1 ve aktif inflamasyon ile
uyumlu kontrastlanma mevcuttu (Resim 1); igne EMG yaygmm myopatik tutulum ile
uyumluydu. Deltoid kas biyopsisi “bazi liflerde anguler atrofi, perifasikiiler atrofi ve bazofilik
boyanma, seyrek dejenere-rejenere lifler ve perifasikiiler alanda perivaskiiler mononiikleer
hiicre infiltrasyonu” bulgulariyla dermatomyozit ile uyumlu  gorildi.
3 giin 500 mg/glin metilprednizolon sonrasi prednizolon 30 mg/giin ve intravendz
immunglobulin (0.4 g/kg/glin ayda 5 giin) baslandi. 1. ayda kas giicii 4/5 diizeyine ve CK, LDH,
AST, akut faz degerleri normal diizeye geldi. 3. ayda 15 mg/giin prednizolona diisiildiigiinde



kas giicli tamdi.
Kanser iliskili DM nin ileri yas, agir cilt bulgular ile iliskisi bildirilmistir. Ozellikle genglerde
stk goriilmeyen nazofarenks kanseri tanist ve dokiintii olmamasi agisindan olgumuz atipikti.
Histopatolojik olarak DM tanis1 dogrulanmisti. Remisyonda olmasina ragmen ortaya ¢ikmast;
timor ve kas hiicrelerinin ortak otoantijenleriyle karsi immiinitenin tetiklenebilecegini
distindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: dermatomiyozit, nazofarenks, kanser

Resim

1
A i)
T1 agirliklt MR kesitlerinde uyluk kaslarinda (A) ve omuz ¢evresi kaslarinda (B)
kontrastlanma

PS-07

Pulmoner emboli gelisen Igg4 iliskili mediastinal kitle
olgusu
Ilyas Ercan Okatan

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali immiinoloji-
Romatoloji Bilim Dal1

Ig G4 iliskili hastalik; histopatolojik degerlendirmede tipik olarak, stratiform fibrosis,
obliteratif flebit/arterit ve belirgin lenfoplazmasitik doku infiltrasyonu gdsteren inflamatuvar
fibrotik doku gelisimi ile karakterize nadir goriilen bir hastaliktirl. Prevalans1 100.000’de 1.4
olarak bildirilmistir2.



Biz burada yeni baslayan sirt agris1t nedeni ile acile bagvuran glukokortikoid tedavisi ile agrilari
gecen ancak takibinde akut pulmoner tromboemboli gelisen bir kadin hastayr sunmay1
planladik.

71 yasinda kadin hasta nefes darligi, sirt agris1 nedeni ile acile bagvurmus. PA AC grafisinde
kitle goriiniimii saptanmis. D1s merkezde mediastinal kitleden biyopsi yapilmis ve Timoma
olarak raporlanmis. Bunun {izerine yapilan Toraks BT’ de anterior mediastende 43x18 mm
boyutunda kitle saptanmasi lizerine romatoloji klinigine yonlendirilmis. Hasta ileri tetkik icin
yatirildi. Oykiisiinde nefes darligi, halsizlik, sirt agris1 disinda ates, kilo kayb1 ve iiriner bir
yakinmasi yoktu. ESH 14 mm/s, CRP 0.68 mg/dL, Hgb 13.4 g/dL, WBC 7240/uL, PLT
278.000/uL, MCV 94.9 fL, kreatinin 0.72 mg/dl ve ALT 25 U/L olarak saptandi. Idrar tetkiki
normaldi ve RF, CCP, ANA ve ENA profili negatif olarak rapor edildi. I[gG 1802 mg/dL(700-
1600) ve IgG4 > 3.520 mg/L olarak saptandi.Toraks BT’ de anterior mediastende 43x18 mm
boyutunda kitle izlenmis olarak rapor edildi. Patolojide yogun politipik plazma hiicre
farklanmas1 gosteren B hiicrelerinden baskin lenfoid hiicre infiltrasyonu; Mediasten olarak
raporlandi. IgG4/total IgG oran1 >% 40 bir biiyilitme alaninda IgG4 plazmosit sayist 71 olarak
hesaplandi. IgG4 iligkili hastalik tanisi konan hastaya 0.5 mg/kg/giin prednizolon ve
azatiyopurin tedavisi baslandi.Kan basinci yiiksekligi olabilecegi i¢in hipertansiyon tedavisi
diizenlendi. Azatiyopurin ve glukokortikoid tedavilerinin 5. ayinda hastada tekrar nefesdarligi
gelismesi iizerine ¢ekilen pulmoner bt anjiografide akut pulmoner tromboemboli
saptandi.Hastaya diisiitk molekiil agirlikli heparin basland1 ve takibinde oral antikoagiilanlara
gecildi.

Ig G4 iliskili hastaligin pulmoner dolasimdaki varligi nadirdir ve heniiz arastirilmamustir.
Burada pulmoner emboli ile komplike olan bir olguyu sunduk. IgG4 iliskili hastaligin pulmoner
vaskiiler belirtilerini daha fazla arastirmak i¢in daha fazla farkindalik tesvik edilmektedir3.

Anahtar Kelimeler: 1gg4, pulmoner tromboemboli, stratiform fibrosis
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