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Davet

Değerli Meslektaşlarım,

Romatolojide son yıllarda ortaya çıkan büyük bilgi birikimi kendimizi sürekli yeniliklere açık ve 
güncel bilgilerle donatılmış tutma zorunluluğunu doğurmaktadır. Her geçen gün giderek artan 
klinik çalışmaların sağladığı veriler ve tıp teknolojisinde meydana gelen önemli değişimler 
ışığında hastanın bir bütün olarak değerlendirilmesi ve klinik bulguların doğru ve akılcı bir 
şekilde yorumlanması iyi bir klinisyen olabilmek için vazgeçilmez unsurlar olarak görülmektedir.

Bilginin yorumu, akıl yanında deneyimi de içermelidir. Bu nedenle hem klinik çalışmaların 
sonuçlarının doğru değerlendirilebilmesi hem de zor klinik durumlarda doğru tanı ve 
tedavi kararlarının verilebilmesine katkı sağlamak amacıyla birincisini Şubat 2015 tarihinde 
gerçekleştirdiğimiz “İyi Klinisyenlik İçin İpuçları” toplantılarımızın onuncusunu 12-14 Ocak 2024 
tarihleri arasında Merit Royal Diamond Hotel, Girne , KKTC’de gerçekleştireceğiz.

Bundan sonraki toplantılar için de bu toplantıdan alacağımız geri bildirim ve öneriler 
doğrultusunda programı oluşturacağız.

Hepimiz için yararlı bir toplantı olması dileğiyle…

Prof. Dr. İhsan ERTENLİ
Hacettepe Romatoloji Derneği
Yönetim Kurulu Başkanı
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Bilimsel Kurul

Prof. Dr. İhsan ERTENLİ

Prof. Dr. Sedat KİRAZ

Prof. Dr. Vedat HAMURYUDAN

Prof. Dr. Umut KALYONCU

Prof. Dr. Timuçin KAŞİFOĞLU

Prof. Dr. Cemal BES
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Bilimsel Program

12 OCAK 2024, CUMA
13:00 – 13:30 Öğle Yemeği

13:30 – 15:00

Romatolojide Zor Olgular ve Yönetimi : İnteraktif Oturum 
Oturum Başkanı: Dr. İhsan Ertenli 
Tartışmacılar: 
Dr. Mustafa Ekici 
Dr. Bahar Özdemir Ulusoy 
Dr. Burak Öz

15:00 – 16:00 A’dan Z’ye Hedefe Yönelik Sentetik DMARDLAR 
Oturum Başkanları: Dr. Sedat Kiraz, Dr. Vedat Hamuryudan

15:00 – 15:20 JAK’ların Farmakokinetik Yapısı 
Dr. Fahrettin Bıçakçı

15:20 – 15:40 JAK’larda Selektivite Etkililik ve Güvenlilik İçin Bir Gösterge Midir? 
Dr. Emre Bilgin

15:40-16:00 EMA Article 20 Süreci ile Ne Öneriyor? 
Dr. Hasan Satış

16:00 – 16:30 Kahve Arası

16:30 – 17:30 Romatoid Artritte Tanı ve Tedavi Güncellemesi 
Oturum Başkanları: Dr. Şükran Erten, Dr. Cemal Bes

16:30 – 16:50 Romatoid Artritte Erken Tanı Tedavi Başarısını Ne Kadar Etkiler? 
Dr. Fatih Albayrak

16:50 – 17:10 Bio-naif Romatoid Artritte Tedavi Stratejimiz Nasıl Olmalı? 
Dr. Orhan Zengin

17:10 – 17:30 İlk Biyolojiğe Dirençli Romatoid Artritte Tedavi Stratejimiz Nasıl Olmalı? 
Dr. Şeniz Akçay

17:30 – 17:45 Kahve Arası

17:45 – 18:30

Karşıt Görüş-I 
Oturum Başkanı: Dr. Murat Taşçı, Dr. Nevsun İnanç 
Konu: SLE’nin Genel Yönetimi İçin En iyi ilke Hangisi Olmalı: Genel İmmünosupresyon mu,  
Hedefe Yönelik Organ Tedavisi mi? 
Tartışmacılar: 
Dr. Sevtap Acer Kasman 
Dr. Bilgin Karaalioğlu

18:30 – 19:10

Oturum Başkanı: Dr. Nesrin Şen, Dr. Ali Akdoğan

Poster Sunumları 
Dr. Gözde Kart Bayram 
Dr. Öznur Sadioğlu Çağdaş 
Dr. Nilay Erdik 
Dr. Cansu Güneysu Aslantürk
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Bilimsel Program

13 OCAK 2024, CUMARTESİ
 09:15 – 10:15 Behçet Hastalığı ve Üveitin Yönetimi 

Oturum Başkanları: Dr. Şule Apraş Bilgin, Dr. Reyhan Bilici

 09:15 – 09:35 Tutulum Şekline Göre Behçet Hastalığının Yönetimi 
Dr. Gülen Hatemi

 09:35 – 09:55 Behçet Üveitinde Erken Dönem Biyolojik Görsel Prognozu İyileştirir mi? 
Dr. Pınar Çakar Özdal

09:55-10:15 Non-enfeksiyöz Üveitin Tedavisinde Güncelleme 
Dr. Nilüfer Yalçındağ

10:15 – 10:30 Kahve Arası

 10:30 – 12:00 Aksiyel Spondiloartritlerde Tanı ve Tedavi Güncellemesi 
Oturum Başkanları:  Dr. Timuçin Kaşifoğlu, Dr. Sevinç Can Sandıkçı

10:30 – 11:00 Aksiyel Spondiloartritlerde Tanı Güncellemesi 
Dr. Ahmet Karataş

11:00 – 11:30 Bio-naif Aksiyel Spondioartritlerde Tedavi Stratejimiz Nasıl Olmalı? 
Dr. Halise Hande Gezer

11:30 – 12:00 Birinci Basamak Biyolojik Dirençli Aksiyel Spondioartritlerde Tedavi Stratejimiz Nasıl 
Olmalı? 
Dr. Özlem Özdemir Işık

12:00 – 12:15 Kahve Arası

12:15 – 13:00 Karşıt Görüş-II 
Oturum Başkanı: Dr. Cemal Bes, Dr. Duygu Temiz Karadağ 
Konu: Behçet Hastalığının Vasküler Tutulumunda Antikoagülan Kullanılmalı mı, 
Kullanılmamalı mı? 
Tartışmacılar: 
Dr. Merve Uçar 
Dr. Ceren Demir

13:00 – 14:00 Öğle Yemeği

 14:00 – 15:30 Psöriatik Artritte Tanı ve Tedavi Güncellemesi 
Oturum Başkanları:  Dr. Hakan Emmungil, Dr. Esen Kasapoğlu, Dr. Taşkın Şentürk

14:00 – 14:30 Psöriasisten Psöriatik Artrite Geçiş Önlenebilir mi? 
Dr. Serap Öztürkcan

 14:30 – 15:00 Bio-naif Psöriatik Artritte Tedavi 
Dr. Güllü Sandal Uzun

15:00 – 15:30 Biyolojik Dirençli Psöriatik Artritte Tedavi 
Dr. Gezmiş Kimyon

15:30 – 15:45 Kahve Arası
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Bilimsel Program

13 OCAK 2024, CUMARTESİ

15:45 – 16:15 Karşıt Görüş-III 
Oturum Başkanı: Dr. Berivan Bitik, Dr. Cem Özişler 
Konu: TNF İnhibitörüne Sekonder Yanıtsız RA Hastalarında, İkinci TNF Mi, Non-TNF 
Biyolojik mi, Yoksa tsDMARD mı Verelim? 
Tartışmacılar: 
Dr. Rıza Can Kardaş 
Dr. Hazan Karadeniz

16:15 – 17:15 Diğer Romatolojik Hastalıklarda Güncelleme 
Oturum Başkanları: Dr. Melih Pamukçu, Dr.Yüksel Maraş

16:15 – 16:35 Takayasu Hastalığında Tanı ve Tedavi Güncellemesi 
Dr. Neslihan Gökçen

16:35 – 16:55 Sistemik Lupus Eritemazus Tanı ve Tedavi Güncellemesi 
Dr. Gökhan Sargın

16:55-17:15 Hidradenitis Suppurativa Hastalığının Tanı ve Tedavisi 
Dr. Neslihan Akdoğan

17:15 – 17:30 Kahve Arası

17:30 – 18:15 Karşıt Görüş-IV 
Oturum Başkanı: Dr. Umut Kalyoncu, Dr. Gerçek Şen 
Konu: JAK İnhibitörlerinde Selektivite Etkililik ve Güvenlilikte Fark Yaratır Mı? 
Tartışmacılar: 
Dr. Sevil Yiğit 
Dr. Damla Kızıl

18:15 – 19:00 Oturum Başkanı: Dr. Zehra Özsoy, Dr. Kevser Orhan 
Poster Sunumları 
Dr. Seyit Bilal Açıkgöz 
Dr. Senar Şan 
Dr. Feyza Ak 
Dr. Beyza Us Demirelli
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14 OCAK 2024, PAZAR
09:00 – 09:45 Karşıt Görüş-V 

Oturum Başkanı: Dr. Özgül Soysal Gündüz, Dr. Ali Erhan Özdemirel 
Konu: ANCA İlişkili Vaskülitlerde Remisyon İndüksiyonunda 
Rituksimab mı Yoksa Siklofosfamid mi Kullanılmalıdır? 
Tartışmacılar: 
Dr. Ahmet İlbay 
Dr. Haluk Cinaklı

09:45 – 10:00 Kahve Arası

 10:00 – 11:00 Romatizmal Hastalıklarda Özel Durumların Yönetimi 
Oturum Başkanları: Dr. Tarkan Karakan, Dr. Göksal Keskin

10:00 – 10:20 Romatizmal Hastalıklarda Barsak Tutulumu ve Yönetimi 
Dr. Metin Başaranoğlu

10:20 – 10:40 Gebe Romatoid Artritli Hastalarda Biyolojik Tedavi Kullanımı 
Dr. Ayşe Bahar Keleşoğlu Dinçer

10:40-11:00 Geriatrik Romatoloji Hastalarında Tedavi Yaklaşımı 
Dr. Gizem Ayan

11:00-11:15 Kahve Arası

11:15 – 12:00 Oturum Başkanları: Dr. Müçteba Enes Yayla, Dr. Serdar Sezer 
Poster Sunumları 
Dr. Büşra Fırlatan 
Dr. Çetin Ergül 
Dr. Saliha Aydın

Bilimsel Program



KONUŞMA ÖZETİ



11 10. İyi Klinisyenlik İçin İpuçları Toplantısı, 12-14 Ocak 2024 || Girne, KKTC

Birinci jenerasyon JAK inhibitörleri, göreceli olarak 
JAK selektivitesi düşük olup 2. Jenerasyonlar daha 
selektif yapıda olduğu düşünülmektedir. Mevcut kulla-
nımda olan tofasitinib ve barisitinib 1. Jenerasyonda 
sınıflanıp upadasitinib ve filgotinib 2. Jenerasyonda 
sınıflanmaktadır.

Bu ajanların etkililik verilerine bakıldığında, esasen 
selektivite ile etkililik arasında ne faz çalışmalarında, 
ne de gerçek yaşam verilerinde belirgin bir farklı-
lık göze çarpmaktadır. Benzer bir şekilde, yan etki 
profili olarak da ajanlar arasında belirgin bir farklılık 
bulunmamaktadır. 

Bu noktada, selektivite hakkında daha derin dü-
şünmeye gerek vardır. Bilindiği gibi, JAK 2 molekülü 
kendisiyle dimerize olabilirken diğer JAK’larda bu 
özellik yoktur. Ayrıca, JAK’ların tamamı JAK1 ile di-
merize olabilir. Bu hususta, JAK1’i inhibe eden tüm 
ajanlar, benzer yolakları inhibe ediyor şeklinde kabul 
görebilir. Bu nedenle, mevcut ilaçlarda selektiviteden 
bahsetmek tam anlamıyla doğru değildir.

JAK yolağı şüphesiz ki inflamasyonda ve inflama-
tuvar hastalıkların yönetiminde oldukça önemli role 
sahiptir. Bu nedenle daha selektif inhibisyona ihtiyaç 
vardır.

JAK’LARDA SELEKTIVITE ETKILILIK VE GÜVENLILIK 
IÇIN BIR GÖSTERGE MIDIR?

Emre Bilgin
Hacettepe Üniversitesi, Romatoloji Bilim Dalı, Ankara

H
erhangi bir finansal çıkar çatışmam bulunma-
makla birlikte belirtilen dergilerde editöryal ak-
tivitelerim nedeniyle bunları belirtmem gereki-

yor: Rheumatology (Oxford), Clinical and Experimental 
Rheumatology, Rheumatology and Therapy, BMC 
Internal Medicine, BMC Musculoskeletal Disorders, 
BMC Rheumatology, Medicine (Baltimore), Acta 
Medica, Ulusal Romatoloji Dergisi. Sunumundaki tüm 
slayltların fotoğrafı çekilebilir. 

JAK-STAT yolağında reseptöre ligand bağlandıktan 
sonra reseptörlerde dimerizasyon, ardından JAK’ların 
otofosforilasyonu ve sonrasında STAT moleküllerinin 
bağlanmasıyla birlikte nükleer transkripsiyon faktör-
lerinin aktivasyonu ortaya çıkar. Bu mekanizmalar 
sonrasında inflamatuvar süreçler meydana gelir.

4 farklı JAK molekülü mevcuttur. JAK 1-2-3 ve 
TYK2. Her reseptör kendine özgü moleküllerle uya-
rılabilmektedir. Altı çizilmesi gereken bir nokta IL-1 
ve TNF-alfa moleküllerinin bu yolağı kullanmama-
sıdır. JAK’lara ek olarak 7 farklı STAT molekülü 
mevcuttur. JAK inhibitörleri enzimin aktif bölgesi ile 
etkileşerek ATP bağlanmasını geri dönüşümlü olarak 
engeller, farklı olarak TYK2 inhibitörleri allosterik in-
hibisyon yapar. TNF inhibitörleri ile ile benzer şekilde 
çok geniş bir endikasyon spektrumunda bu ajanlar 
kullanılmaktadır.



KARŞIT GÖRÜŞ ÖZETLERİ
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Kaynaklar
 1. Hellmich, B., Sanchez-Alamo, B., Schirmer, J. H., Berti, A., 

Blockmans, D., Cid, M. C., ... & Jayne, D. (2024). EULAR 
recommendations for the management of ANCA-associated 
vasculitis: 2022 update. Annals of the Rheumatic Diseases, 
83(1), 30-47.

 2. Stone, J. H., Merkel, P. A., Spiera, R., Seo, P., Langford, 
C. A., Hoffman, G. S., ... & Specks, U. (2010). Rituximab 
versus cyclophosphamide for ANCA-associated vasculitis. New 
England Journal of Medicine, 363(3), 221-232.

 3. Smith, R. M., Jones, R. B., Specks, U., Bond, S., Nodale, M., 
Aljayyousi, R., ... & Jayne, D. (2020). Rituximab as therapy to 
induce remission after relapse in ANCA-associated vasculitis. 
Annals of the rheumatic diseases, 79(9), 1243-1249

 4. van Daalen, E. E., Rizzo, R., Kronbichler, A., Wolterbeek, 
R., Bruijn, J. A., Jayne, D. R., ... & Rahmattulla, C. (2016). 
Effect of rituximab on malignancy risk in patients with 
ANCA-associated vasculitis. Annals of the rheumatic diseases, 
annrheumdis-2016

 5. Kronbichler, A., Lee, K. H., Denicolò, S., Choi, D., Lee, H., 
Ahn, D., ... & Shin, J. I. (2020). Immunopathogenesis of 
ANCA-associated vasculitis. International journal of molecular 
sciences, 21(19), 7319.

ANCA ILIŞKILI VASKÜLITLERDE REMISYON 
INDÜKSIYONUNDA RITUKSIMAB KULLANILMALIDIR

Dr. Ahmet İlbay
Ankara Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Romatoloji Bilim Dalı, Ankara

A
nti nötrofil sitoplazmik antikor (ANCA) ilişkili 
vaskülitler çeşitli özellikler ile birbirinden farklı 
tiplere ayrılan, bazen organ ve hayatı tehdit 

edici olabilen otoimmun bir küçük damar vaskülitidir. 
Nötrofil aktivasyonu ve endotel hasarına neden olan 
ANCA’lar B lenfositlerden kaynaklanır. ANCA ilişkili 
vaskülit patogenezinde B hücrelerinin önemli bir role 
sahip olduğu bilinmektedir. Rituksimab ise B lenfo-
sitlerin yüzeyinde bulunan CD20 antijenini hedefle-
yen monoklonal bir antikordur. Yapılan çalışmalar 
Rituksimabın ANCA ilişkili vaskülit tedavisinde hem 
indüksiyon hem de idame tedavide etkin ve güvenilir 
bir ajan olduğunu göstermiştir. Güncel kılavuzlara 
bakıldığında da hem yeni tanı hem de relaps hastala-
rın remisyon indüksiyonunda rituksimab önerilen bir 
ajandır.
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Mekanizmasının anlaşılmasıyla asıl tedavi hedefleri 
belirlenebilir. Hedef organa yönelik tedavi verilmesi 
genel immunsüpresyonun yaratacağı yan etkilerin 
minimalize edilmesini sağlar

SLE her hastada aynı şekilde ve şiddette seyret-
mez.Tedavi kararı hastadan hastaya ve organ tutulu-
muna göre düzenlenmelidir.Sistemik hastalık olması 
nedeniyle immünsupresif tedaviler şart ancak organ 
tutulumuna göre tedavi planlaması yapılmalıdır

S
LE birçok organ ve dokularda ciddi hasara yola-
çan, farklı klinik belirtilere, karmaşık patogeneze 
sahip, ciddi morbidite ve mortalite potansiyeli 

olan otoimmun multisistemik, heterojen bir hastalıktır.

Hafif bir cilt eklem tutulumundan diyaliz bağımlı 
böbrek yetmezliğine, miyokardite, hayatı tehdit eden 
organ tutulumuna kadar geniş bir yelpazede karşımıza 
çıkabilir.

SLE’NIN GENEL YÖNETIMI IÇIN EN IYI ILKE  
HANGISI OLMALI: HEDEFE YÖNELIK ORGAN TEDAVISI

Dr. Bilgin Karaalioğlu
Başakşehir Çam ve Sakura Şehir Hastanesi Romatoloji Kliniği, İstanbul
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patolojinin, damar duvarının inflamasyonu olması ne-
deni ile, tedavide sistemik immünsüpresifler kullanılır.

Periferik arter anevrizmalarında kanama riski yük-
sektir ve sistemik immünsüpresiflerle birlikte cerrahi 
onarım gerektirir. Pulmoner anevrizmaların teda-
visi ise, esas olarak immünosüpresyona dayalıdır. 
Siklofosfamid ve yüksek doz kortikosteroidlerin kul-
lanımı pulmoner arter anevrizması olan hastaların 
prognozunu değiştirmiştir. 

Behçet hastalığı vasküler tutulumunda, antikoagü-
lan ajanların kullanımına dair kesin kanıt bulunma-
maktadır. Venöz trombüsler, damar duvarına sıkıca 
yapışıktır ve emboli beklenmez. Bu nedenle antikoa-
gülan, antiplatelet ve antifibrinolitik ajanlar önerilme-
mektedir. Ayrıca, tekrarlayan venöz tromboz riskini 
azalttığına dair kontrollü çalışmalar bulunmamaktadır.

Kaynaklar
 1. Ozguler Y, Leccese P, Christensen R, Esatoglu SN, Bang D, 

Bodaghi B, Çelik AF, Fortune F, Gaudric J, Gul A, Kötter 
I, Mahr A, Moots RJ, Richter J, Saadoun D, Salvarani C, 
Scuderi F, Sfikakis PP, Siva A, Stanford M, Tugal-Tutkun I, West 
R, Yurdakul S, Olivieri I, Yazici H, Hatemi G. Management 
of major organ involvement of Behçet’s syndrome: a 
systematic review for update of the EULAR recommendations. 
Rheumatology (Oxford). 2018 Dec 1;57(12):2200-2212. doi: 
10.1093/rheumatology/key242. PMID: 30107448.

 2. Alibaz-Oner, F., Karadeniz, A., Ylmaz, S., Balkarl, A., Kimyon, 
G., Yazc, A., ... & Direskeneli, H. (2015). Behçet disease with 
vascular involvement: effects of different therapeutic regimens 
on the incidence of new relapses. Medicine, 94(6), e494.

 3. Yazici, Y., & Hatemi, G. (2023). Difficult-to-treat Behçet 
syndrome: A therapeutic approach. Clinical Immunology, 249, 
109272.

 4. Esatoğlu SN, Özgüler Y. Behçet sendromu güncel tedavisi. 
Seyahi E, editör. Behçet Hastalığı. 1. Baskı. Ankara: Türkiye 
Klinikleri; 2020. p.98- 104.

B
ehçet hastalığı, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen 
ve bir çok sistemi tutabilen kronik inflamatuar 
bir hastalıktır. En sık 3. dekatta görülür. Erkek 

ve kadın cinsiyeti eşit oranda etkiler ancak erkeklerde 
daha şiddetli seyretme eğilimindedir.

Behçet hastalığı belli bir coğrafi dağılım gösterir; 
özellikle Türkiye, Irak, İran, Kore ve Japonya’da en-
demik olarak daha sık görülür.

Hastalığın seyrinde farklı klinik tutulumlar görül-
mektedir. En sık görülen klinik özellikler oral aftlar, 
genital ülser, cilt bulguları, göz ve eklem tutulumudur. 
En önemli mortalite ve morbidite nedenlerinden biri 
vasküler tutulumdur. Hem arter hem venöz sistem 
tutulabilir; her çaptaki damarda inflamasyona neden 
olabilir. Vasküler sistem tutulum sıklığı coğrafyaya 
göre değişiklik gösterebilmektedir. Ülkemizde sıklığı 
%40’lara varabilmektedir.

Vasküler tutulum genellikle hastalığın erken döne-
minde beklenmektedir. %85 venöz sistemde tutulum 
olur; en sık olarak DVT olarak karşımıza çıkmaktadır.

Patogenezde hiperkoagülabiliteden ziyade endo-
tel hasarı ve disfonksiyon rol oynamaktadır. Venöz 
tutulumda; damar duvarında kalınlaşma, lümende 
obliterasyona neden olan damar duvarına yapışık 
trombüs ve inflamatuar hücre infiltrasyonu mevcuttur. 
Arteriel tutulumda ise, medial elastik liflerin hasarına 
bağlı arteriel anevrizmalar, vasa vazorum çevresinde 
inflamatuar hücre infiltrasyonu görülür.

Behçet hastalığında vasküler tutulum tedavisi-
ni yönlendirecek kesin kanıtlar bulunmamaktadır. 
Behçet hastalığında venöz tromboza yol açan primer 

BEHÇET HASTALIĞI VASKÜLER TUTULUM: 
ANTIKOAGÜLASYONUN YERI

Dr. Ceren Demir
Aydın Adnan Menderes Üniversitesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Romatoloji Bilim Dalı, Aydın
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Ş u anda bir JAK inhibitörünün klinik, işlevsel 
veya yapısal olarak daha etkili veya diğer JAK 
inhibitörlerinden daha güvenli olduğuna dair 

hiçbir kanıt yoktur. Farklı yaklaşımlar, JAK’ların algı-
lanan seçiciliği açısından farklı sonuçlara yol açabilir 
ve seçicilik doza bağlıdır çünkü daha yüksek dozlar-
da bileşikler seçiciliği kaybeder. JAK inhibitörü ve 
biyolojik tedaviler arasında major kardiyovasküler 
olay , ciddi enfeksiyonlar, malignite, ölüm insidansı 
venöz tromboemboli oranları benzer olup, JAK in-
hibitörü kolunda herpes zoster enfeksiyonu daha sık 
görülmektedir(1). JAK inhibitörlerinin kullanımı, kan 
hücresi sayımı ve hemoglobin, karaciğer transami-
naz, kreatin kinaz, kolesterol ve kreatinin düzeyleri 
dahil laboratuvar parametrelerindeki değişikliklerle 
ilişkilidir(2). Hamilelik ve emzirmede henüz verileri 
yetersizdir(3).

JANUS KINAZ (JAK) INHIBITÖRLERINDE SELEKTIVITE 
ETKILILIK VE GÜVENLILIKTE FARK YARATMAZ

Dr. Damla Kızıl
Yalova Devlet Hastanesi, Romatoloji Kliniği, Yalova
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kısa süreli ve düşük dozlarda intavenöz kullanımı bu 
yan etkilerin azalmasını sağlamıştır.
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A
NCA ile ilişkili vaskülitler (AAV), hayatı tehdit 
eden organ tutulumu ve relapslarla karak-
terize, özellikle küçük ve orta çaplı damar-

ları etkileyen, nekrotizan damar hastalıklarıdır (1). 
Siklofosfamid (CYC) ve rituximabın ayrı ayrı gluko-
kortikosteroidlerle kombinasyon halinde kullanımları 
AAV’li hastalarda remisyon indüksiyonunda etkili 
olduğu kanıtlanmıştır (2,3). Alkilleyici bir ajan olan 
CYC, mevcut en güçlü immünsüpresif tedavilerden 
biridir. Çok etkili bir ajan ve AAV tedavisinde uzun yıl-
lar klinik deneyime sahip olmasına rağmen toksik yan 
etkilerinden dolayı endişe edilmektedir. Ancak bu yan 
etkiler oral CYC’nin getirmiş olduğu kümülatif yüksek 
dozlardan kaynaklanmakta olup günümüzde daha 

ANCA ILIŞKILI VASKÜLITLERDE REMISYON 
INDÜKSIYONUNDA SIKLOFOSFAMID KULLANILMALI

Dr. Haluk Cinaklı
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JAK inhibitörleri gibi farklı mekanizmaya çalışan bir 
ilaca başlamak tercih edilebilir. İkinci basamak ilaç 
seçimi konusunda, kılavuzlardaki öneriler sınırlıdır. 
Literatürde ikinci basamaktaki kullanılabilecek ilaç-
ların etkinliği hakkındaki veriler de çelişkilidir. Bu 
nedenle, TNFi direnci durumunda ilaç seçiminde 
etkinlik dışındaki faktörleri göz önünde bulundurmak 
önemlidir.

R
omatoid artrit tedavisinde, konvansiyonel 
DMARD’lara direnç gösteren hastalarda ilk 
tercih genellikle TNF inhibitörleridir (TNFi). 

Literatüre göre, hastaların yaklaşık %40’ı ilk bir yıl 
içinde TNFi’yi kesmektedir. Hastaların üçte ikisinde de 
orta-yüksek düzeyde hastalık aktivitesi görülmektedir. 
TNFi’nın etkisiz olduğu durumda, farklı bir TNFi’ye 
geçmek veya rituksimab, tosilizumab, abatecept veya 

TNF INHIBITÖRÜNE SEKONDER YANITSIZ RA 
HASTALARINDA, IKINCI TNF MI, NON-TNF  
BIYOLOJIK MI, YOKSA TSDMARD MI VERELIM?

Dr. Hazan Karadeniz, Dr. Rıza Can Kardaş
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antikoagülan kullanımının immünsüpresif tedaviye 
ek belirgin relaps düşüşü sağladığı  gösterilmiştir. 
Antikoagülan kullanımını kısıtlayan arteryalanevriz-
matik değişiklikler, özellikle pulmoner arter anevriz-
ması, venöz tutulum paternlerinden daha da nadir 
görülmekte ve güncel görüntüleme yöntemleri ile 
tanısal zorluk oluşturmamaktadır. Bu veriler ışığında 
Behçet olgularında izlenen venöz trombotik olaylar-
da antikoagülan kullanmanın hastaların prognozuna 
olumlu katkı sağlayacağı açıktır.

V
asküler tutulum Behçet hastalarının 
%15-50’sinde görülmekle beraber, bu tutu-
lum diğer vaskülitler veya romatizmal has-

talıklara eşlik eden vasküler tutulumdan belirgin 
farklılıklar göstermektedir. EULAR-2018 önerilerine 
göre akut DVT yaklaşımında immünsüpresif tedaviye 
ek antikoagülasyonun yeri tartışmalı olmakla birlikte, 
yapılan doppler-USG çalışmalarında antikoagülan 
kullanımının uzun dönem vasküler komplikasyon-
ları azalttığı gösterilmiştir. Güncel  literatürde oral 

BEHÇET HASTALIĞININ VASKÜLER TUTULUMUNDA 
ANTIKOAGÜLAN KULLANILMALIDIR 

Dr. Merve Uçar Baytaroğlu 
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RA’lı hastalar cs- veya b-DMARD’lara dirençli oldu-
ğunda, bu hastalar için en uygun tedavi seçeneklerini 
belirlemek önemlidir.

Yeni nesil seçici JAK1 inhibitörlerinin , pan-JAK 
inhibisyonu ile gözlenen ciddi yan etkilerin gelişimi-
ni sınırlayarak daha güvenli bir tedavi sürecine yol 
açabilir. 

JAK’lar ve özel olarak JAK1 seçici inhibitörleri hak-
kında hala birkaç soru bulunmaktadır.

Selektivite doz bağımlıdır.
Tek bir JAKı tamamen bloke eden bir JAK inhibi-

törü yoktur.
RA tedavisine ilişkin son çalışmalar, hücre içi 

kinazları inhibe edebilen küçük moleküller üzerine 
odaklanmıştır.

Tedavi eğilimleri, JAK yollarını hedef alan yeni 
küçük moleküllerin artan kullanımını içerecek şekilde 
gelişmiştir.

JAK1 SELEKTIVITESI ETKILILIK VE GÜVENLILIKTE 
FARK YARATIR MI? 

Dr. Sevil Yiğit
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öngörülemeyen seyir, değişken organ tutulumlarının 
birlikteliği, bir organdaki anormal mekanizmaların he-
terojenliği, hedefe/moleküle spesifik tedavi çalışmala-
rının güçlüğü, çalışmalarda birebir kıyas yapılamamış 
olması, ciddi nefrit vakalarının genelde çalışma dışı 
kalmış olması, gerçek yaşam verileri çalışmalarının ye-
tersizliği, ve maliyet ve erişim kısıtlılıkları nedenleriyle 
genel ilke çeşitli yan etkilere sahip olan SİT’e dayalı 
olarak kalmaktadır.

S
LE’nin genel yönetimi için en iyi ilke genel im-
münosupresyondur. Tedavide organların hedef-
lenmesi, daha fazla etkinlik ve daha az yan etki 

potansiyeline sahip midir sorusu bugünkü verilerle 
net bir şekilde cevaplanmamaktadır. SLE tedavisinde 
rehberlik sağlayan uluslararası kılavuzlar ise önerilerini 
halen standart immunosupresif tedavi (SİT) temelli 
yapmakta, hedefe yönelik organ tedavilerini de SİT’e 
ek olarak sunmaktadır. SLE hastalarında var olan 

SLE’NIN GENEL YÖNETIMI IÇIN EN IYI ILKE HANGISI 
OLMALI: GENEL IMMÜNOSUPRESYON MU?  
HEDEFE YÖNELIK ORGAN TEDAVISI MI? 

Dr. Sevtap Acer Kasman
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sistemiyle, özellikle DR4 ve DRw53 ile ilişkilendiril-
miştir. Ayrıca Lupus antikoagulanı ve Antikardiyolipin 
antikorları aynı HLA antijeniyle ilişkilidir. Yapılan aile 
çalışmalarında AFA pozitifliği (AFAS eşlik etsin ya da 
etmesin) ile ilişkili haplotipler şunlardır: A30; Cw3; 
B60; DR4; DRw53; DQw3 (2), DR4, DR7(3), DR4, 
DRw53, DQw7 (4). AFAS’ın aynı ailede birden fazla 
bireyde nadir olarak görülmesi nedeniyle sunulmuştur.

Tablo 1. Hasta 1 ve Hasta 2 nin klinik ve laboratuar bulguları

HASTA 1 HASTA 2
Referans 

değer

Tromboz + +
Gebelik kaybı - -
Trombositopeni +
LA Pozitif (50.4) Pozitif (58)
Antikardiyolipin 
antikor

58(IgM),25(IgG) 
U/ml

2(IgM),120(IgG) 
U/ml

<12 negatif
>12 pozitif

Beta-2 
glikoprotein

35(IgM),17(IgG)
U/ml 

7 (IgM),62(IgG)
U/ml

<5 negatif
5-8 gray zone

>8 pozitif

Anahtar kelimeler: Antifosfolipid antikorlar,Antifosfolipid sendromu

PS-001

ANTIFOSFOLIPID ANTIKOR SENDROMUNUN NADIREN 
AYNI AILE BIREYLERINDE GÖRÜLMESI OLGU SUNUMU 

Öznur Sadioğlu Çağdaş, Neslihan Gökçen, Ayten Yazıcı, Ayşe Çefle
Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi, Romatoloji Bilim Dalı, Kocaeli

Giriş: Antifosfolipid antikor sendromu (AFAS) 
arteryel ve/veya venöz trombozlar, tekrarlayan ge-
belik kayıpları ve trombositopeni ile beraber, an-
tifosfolipid otoantikorlarının persistan pozitifliği ile 
seyreden bir klinik durumdur. Hastaların %50 sinde 
primer form sorumluyken, sekonder formların çoğu 
Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) ile birliktedir. 
Olguların çoğu sporadik olmakla beraber, nadiren de 
olsa aynı ailede birden fazla kişide görülebilmektedir. 
Posterimizde, aynı aileden iki bireyde görülen AFAS 
olgusu sunmaktayız. 

Olgu sunumu: 21 yaşında kadın hasta (hasta 
1) son 2 aydır yüzde yaygın şişlik ve ellerinde za-
man zaman renk değişikliği olması şikayetleriyle der-
matolojiye başvurmuş. Orada yapılan tetkiklerinde 
otoantikor pozitifliği saptanması üzerine tarafımıza 
yönlendirilmiş. Livedoid döküntü ve Raynaud feno-
meni olan hastanın bakılan tetkiklerinde ANA +4 
granüler, SSA/RO52+, Histon+, Anti dsDNA Elisa 
304 Iu/ml, C3:0,56-C4:0,06 düşük, Antikardiyolipin 
antikor IgM+, IgG+, Lupus antikoagülanı,+, Beta-2 
glikoprotein IgG+, IgM + ,D.coombs+ saptandı. Fizik 
muayenede kardiyak üfürüm duyulan hastaya yapılan 
ekokardiyografide mitral valv prolapsusu, grade 2 
mitral yetmezlik saptandı. Şiddetli baş ağrısı nedeniyle 
çekilen kranial mr da iskemik değişiklikler de görül-
mesi üzerine hasta Sistemik Lupus Eritematozus ve 
Antifosfolipid Antikor Sendromu olarak kabul edildi. 
Hastanın soygeçmişinde annesinin (hasta 2) 26 ya-
şında iskemik serebrovasküler olay geçirdiği o dönem-
den beri oral antikoagülan kullandığı ve 7 ay önce 
de nöbet geçirdiği öğrenildi. AFAS ın ailesel geçişinin 
bilinmesi nedeniyle hastanın annesinin antifosfolipid 
otoantikorları çalışıldı. Anti kardiyolipin antikor IgM+, 
IgG+, Beta2 glikoprotein IgM+, IgG+ ve Lupus 
antikoagülan testleri pozitif, ANA ve AntidsDNA 
negatif sonuçlanması üzerine hastanın annesinin de 
Antifosfolipid Sendromu olduğu anlaşıldı.

Tartışma: Ailelerde AFA pozitifliği saptanması, 
klinik olarak AFAS varlığından bağımsız bir şekilde, 
1980’den beri rapor edilmektedir. Aile çalışmaları 
hem primer hem de sekonder AFAS’da genetik yat-
kınlığı göstermektedir. Genetik yatkınlık kısmen HLA 
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bulunmamaktaydı. Laboratuar tetkiklerinde hemoglo-
bin:10,9 g/dl, lökosit:4,190/mm3, kreatinin:0,35 mg/dl, 
CK(kreatin kinaz):112U/L, laktat dehidrogenz(LDH): 
334 U/L, AST:26 U/L, ALT:11U/L, ANA (Anti-nükleer 
antikor):1/320-1/1000, myozit profilinde: TIF1g - 
+++POZİTİF, Ro-52 - +++POZİTİF, NXP2 – BORD 
olarak sonuçlandı. Myopati protokollü EMG sonucu 
alt ekstremite proksimal kaslarda daha belirgin aktif 
miyopatik tutulum ile uyumlu izlenen hastanın, uyluk 
mr sonucu da miyozit ile uyumlu olarak raporlandı. 
Hastanın dermatomiyozite eşlik edebilecek malignite 
taramalarında patoloji izlenmedi. 5 seans plamaferez 
uygulanan hastaya, takiplerinde prednizolon ve mi-
kofenolat mofetil ve IVIG/aylık sc başlanıldı. Tedavi 
sonrası hastanın göz kapaklarındaki ödemlerinde, cilt 
bulgularında ve kas gücünde belirgin düzelme izlendi.

Sonuç: Dermatomiyozit farklı klinik prezentasyon-
lar ile seyredebilen bir inflamatuar miyozit hastalığı 
olup kas güçsüzlüğü belirgin olmayan, kas enzimleri 
normal olan, yaygın cilt döküntüsü olan hastalarda da 
ayırıcı tanıda akılda tutulmalıdır.
Anahtar kelimeler: Dermatomiyozit, TIF1, İdiyopatik inflamatuar miyopati

Kaynak
 1. DeWane ME, Waldman R, Lu J. Dermatomyositis: Clinical 

features and pathogenesis. Journal of the American Academy 
of Dermatology. 2020;82(2):267-81.

Amaç: Dermatomiyozit heterojen kliniği nedeni ile 
tanısı zor olabilen idiyopatik inflamatuar bir miyopati-
dir. Kutanöz belirtiler bazen değişkenlik gösterebilir ve 
cilt tutulumu ile miyozit bulguları ve sistemik tutulum 
paralel olmayabilir(1). Burada yaklaşık bir yıldır göz 
kapaklarında şişlik ve vücutta yaygın eritemli yamalar 
ile başvurup dermatomiyozit tanısı alan bir olguyu 
sunmayı amaçladık.

Olgu: 43 yaşında kadın,yaklaşık bir yıldır göz 
kapaklarında şişlik, kızarıklık şikayeti ile dış merkezde 
daha önce alerjik hastalık olarak değerlendirilip an-
tihistaminik ve steroid tedavisi kullanmış. Tedaviden 
belirgin fayda görmeyen hastanın cildinde yaygın 
eritemli yamasal lezyonlar oluşmaya başlamış.Dış 
merkezde alınan cilt biyopsisinde belirgin patoloji 
izlenmeyen hastanın ANA:1/160 olması nedeni ile 
sistemik lupus eritematozus olabileceği düşünülmüş, 
yüksek doz steroid tedavisi başlanılmış ancak hasta 
fayda görmemiş. Göz kapağında şişlik ve cildinde 
kızarıklık şikayeti artan hasta polikliniğimize başvur-
du. Başvurusunda göz kapaklarında, yüzünde ve alt 
ekstremitesinde yaygın eritem izlenen hastanın kas 
gücü muayenesi üst ekstremite proksimalde 4/5, alt 
ekstremite proksimalde 4/5 olarak izlendi. Yutma 
güçlüğü tarifleyen hasta servise yatırılarak tetkik edil-
di. Özgeçmişinde ve soygeçmişinde anlamlı özellik 

PS-002

YAYGIN CILT BULGULARI ILE PREZENTE OLAN  
ANTI-TIF1-Γ POZITIF DERMATOMIYOZIT OLGUSU

Gözde Sevgi Kart Bayram, Büşra Fırlatan, Buğu Bulat,Umut Kalyoncu, Şule Apraş Bilgen
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Romatoloji Bilim Dalı, Ankara
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Tedavinin birinci ayında bakılan CRP: 5,1 mg/L, sedi-
mentasyon: 7(1.saat), hemoglobin: 14,9 g/dL, MCV: 
85 fl olarak saptandı. Sağ el 5.PİF’teki artriti ve daha 
önceki cilt bulgularında düzelme görüldü(Resim 2). 

Tartışma: Kutanöz sarkoidoz hastalarında sistemik 
tutulum gelişme riski tam bilinmemektedir. Hastaların 
yüzde 30 ila 85’inde sistemik tutulumun meydana 
geldiği tahmin edilmektedir[1]. Bu hastaların sistemik 
hastalık olasılığı bakımından değerlendirilmesi tedavi 
stratejilerinin belirlenmesi açısından önemlidir. 
Anahtar Kelimeler: Granülom, Kutanöz tutulum, Sarkoidoz

Resim 1. Sol uyluk ön yüz tedavi öncesi

Giriş: Sarkoidoz, etiyolojisi bilinmeyen, çeşitli 
doku ve organları tutabilen, non-kazeifiye granülo-
matöz inflamasyonla karakterize sistemik bir has-
talıktır. Deri, akciğer, lenf nodları, gözler, eklemler, 
beyin, böbrekler ve kalp gibi organ tutulumları olabi-
lir. Sarkoidozun deri bulgularının hastaların yaklaşık 
%25’inde ortaya çıktığı tahmin edilmektedir.

Vaka özeti: Otuz bir yaşında erkek hasta kol, uy-
luk ve sırtta yaygın cilt döküntüsü ile 2 yıl önce cildiye 
polikliniğine başvurmuş. Yapılan fizik muayenede eri-
temli plaklar, üzeri yer yer skuamlı, birkaçında atrofik 
ve ülsere lezyonlar saptanmış. Koldaki lezyonlardan 
biyopsi yapılmış. Biopsi sonucu; epitel altında üst-orta 
ve derin dermiste lenfosit, plazmosit, eozinofil ve az 
sayıda nötrofilden oluşan mikst tipte iltihap hücre infilt-
rasyonu ve derin dermiste ve subkutanöz yağ dokuda 
epiteloid histiositler ve multinükleer dev hücrelerden 
oluşan değişik büyüklükte granülomatöz yapılar izlen-
miş. Biyopsi sonucuyla birlikte kutanöz sarkoidoz ön 
tanısı ile sistemik açıdan araştırılmak istenmiş fakat 
hasta takip dışı kalmış. 2 ay önce benzer şikayetler ile 
tekrar cildiye polikliniğine başvurmuş. Akciğer radyog-
rafisinde bilateral hiler dolgunluk, toraks tomografisin-
de mediastende multiple lenf nodu izlenmiş. Göğüs 
hastalıklarına konsülte edilen hastanın yapılan trans-
bronşial lenf nodu biyopsisinde; kazeifikasyon nekrozu 
içermeyen ve çevresinde bronş, akciğer ya da lenfoid 
doku izlenmeyen granülom yapıları izlenmiş ve takip 
amacıyla polikliniğimize yönlendirilmiş. Hastanın sor-
gulamasında halsizlik, yorgunluk, kilo kaybı ve eklem 
ağrısı şikayetleri mevcuttu. Fizik muayenesinde sağ el 
5.proksimal interfalangeal(PİF) eklem artriti ayrıca sırt, 
omuz, kol, uyluk ve bacaklarda cilt lezyonları(Resim 
1) izlendi. Hastanın laboratuvar tetkikleri CRP: 105 
mg/L, sedimentasyon:84(1.saat), hemoglobin: 12,4 g/
dL, MCV:77,7 fl, lökosit: 11.580 K/uL, nötrofil:9.490 
K/uL, serum ACE:22,3 U/L, 24 saatlik idrar kalsiyumu: 
113 mg/gün olarak saptandı. PPD sonucu 0’idi. EKG’si 
ritmikti. Asemptomatik göz tutulumu için yapılan göz 
muayenesi normal saptandı. Multisistemik organ tu-
tulumlu sarkoidoz tanısı ile hastaya günlük 32mg me-
tilprednizolon, metotreksat oral 10 mg haftada bir kez 
ve hidroksiklorokin 200mg günde bir kez başlandı. 
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Resim 2. Sol uyluk ön yüz tedavi sonrası 

Kaynak
 1. García-Colmenero L, Sánchez-Schmidt JM, Barranco C, Pujol 

RM. The natural history of cutaneous sarcoidosis. Clinical 
spectrum and histological analysis of 40 cases. Int J Dermatol. 
2019;58(2):178-184.
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her ikisi de nöropati etyolojisinde ayrı ayrı rol oyna-
maktadır. Bizim vakamızda olduğu gibi biklonal gamo-
pati ile birlikteliği ise nadir görülmektedir. Nöropatisi 
olan Sjögren hastalarında monoklonal gamopatiler 
ayırıcı tanıda akılda tutulmalıdır.

Resim 1. Protein elektroforezi 

Resim 2. İmmünfiksasyon elektroforezi
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Giriş: Primer sjögren sendromu glandüler ve 
ekstraglandüler tutulumları olabilen, multisistemik he-
terojen bir hastalıktır1. Sjögren tanılı hastalarda len-
foprofileratif hastalık riski artmıştır2. Bununla birlikte 
yaklaşık %20 gibi bir oranda monoklonal gamopati 
de eşlik edebilmektedir3. Sjögren sendromu tanısıyla 
takip ettiğimiz ve biklonal gamopati saptandığımız 
olgumuzu sunuyoruz.

Olgu: Bilinen hipertansiyon tanısı olan 64 yaşında 
erkek hasta el ve ayaklarda karıncalanma, yanma şika-
yetleri nedenli yapılan EMG’sinde demiyelinizan tip po-
linöropati saptanması nedenli nöroloji poliklinik takibin-
den romatoloji kliniğimize yönlendirildi. Sorgulamasında 
artraljileri ve göz kuruluğu mevcuttu. Fizik muayenede el 
ve ayak bileklerinde hassasiyet mevcuttu. Tetkiklerinde 
wbc:5,36 K/ul, hb:11.6 gr/dl, plt:322 K/ul, CRP:45 mg/L, 
sedimentasyon 89, c3:0.51 g/l, c4:0,18 g/l, ANA 1/100 
nukleolar patern, ENA negatif, ANCA negatifti. Emg 
bilateral alt ve üst ekstremitede, ön planda motor liflerin 
etkilendiği belirgin myelinsel yıkım ve ikincil aksonal ha-
sar ile karakterize polinöropati sendromu ile uyumlu idi. 
Schirmer 6 mm/5 mm saptandı. Tükürük bezi biyopsisi 
fokus skoru:2 saptandı. Hastaya sjögren tanısı ve polinö-
ropati nedenli nöroloji kliniği ile birlikte değerlendirilerek 
hidroksiklorokin, orta doz steroid, gabapentin ve azathi-
oprin tedavileri başlandı. Takiplerinde artraljileri gerileri, 
nöropati ilişkili semptomları azalmakla birlikte devam 
etti. Hastanın takibinde crp:15 mg/L, sedimentasyon:83, 
IgM:7,97 g/l, IgG:12,6 g/l, IgA:0,98 g/l saptanması üzeri-
ne istenen protein elektroforezi ve immünfiksasyon elekt-
roforezinde IgG kappa ve IgM kappa biklonal gamopati 
saptandı (Resim 1 ve 2). Hasta hematoloji kliniğine 
yönlendirilerek kemik iliği biyopsisi yapıldı.

Tartışma: Sjögren sendromunda nöropati sık karşı-
laşılabilen sistemik bulgularından biridir (sıklığı %2 ile 
%60 arasında bildirilmiştir)4. Monoklonal gamopatiler 
de etyolojisi bilinmeyen nöropatilerde yaklaşık %10 
oranında saptanabilmektedir5. Sjögren sendromu ile 
monoklonal gamopatiler birliktelik gösterbileceği gibi 
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Laboratuvar tetkiklerinde AST:113 U/L, ALT:80 U/L, 
CK:3251 U/L, CRP:61,4 mg/l, eritrosit sedimentas-
yon hızı:53 mm/saat saptandı. Elektromiyografisinde 
de myopatik patternde tutulum saptandı ve miyozit 
paneli çalışıldı. Miyozit panelinde Anti-SSA(52KD) 
+, Anti-SSA(60KD) +++, anti PL7 +++, saptandı. 
Hasta NSİP patterninde akciğer tutulumu, miyozit 
bulguları klinik tutulumları ile birlikte anti-PL-7 antikor 
ilişkili antisentetaz sendromu olarak değerlendirildi. 
Solunumla ilişkili yakınmalarında artış olan, solunum 
fonksiyon testlerinde kötüleşme olan ve kontrol to-
raks tomografisinde akciğerde radyolojik progresyon 
izlenen hastaya mikofenolat mofetil tedavisi altında 
progresyon izlendiği için siklofosfamid 1000 mg/ay 
ve metilprednizolon 64 mg/gün planlandı. Steroid ve 
siklofosfamid tedavisinin 3. ayında solunum semp-
tomları kötüleşen ve istirahat halinde hipoksi gelişen 
hastanın çekilen toraks tomografisinde buzlu cam 
dansitelerinde yaygın artış izlenmesi üzerine üç gün 
pulse steroid tedavisi verildi. Oksijen desteği verildi. 
Siklofosfamid tedavisini sonlandirilarak rituksimaba 
geçildi. Solunum semptomlarında düzelme olan oksi-
jen desteği ihtiyacı kalmayan hasta metilprednizolon 
48 mg/gün ve rituksimab 1000 mg 0-15.gün/6 ay ile 
takip ve tedavisine devam edilmektedir. 

Tartışma: İnflamatvuar miyozitlerde interstisyel 
akciğer hastalığı yaygın olarak görülmektedir ve kötü 
prognostik faktörlerden biridir. İnterstisyel akciğer has-
talığı nedeniyle tetkik edilen, klinik tabloya miyozit, 
raynaud fenomeni ve artrit gibi semptomlar eşlik eden 
hastalarda antisentetaz sendromu da ayırıcı tanıda yer 
almalıdır.

Kaynak

 1. I. Marie, S. Josse, O. Decaux, E. Diot, C. Landron, P. Roblot, S. 
Jouneau, P.Y. Hatron, E. Hachulla, O. Vittecoq, J.-F. Menard, 
F. Jouen, S. Dominique. Clinical manifestations and outcome 
of anti-PL7 positive patients with antisynthetase syndrome, 
European Journal of Internal Medicine,24(5),2013, 474-479

Giriş: Antisentetaz sendromu (ASS) interstisyel 
akciğer hastalığı, inflamatvuar miyozit, raynaud fe-
nomeni, artrit ve anti-aminoacil-tRNA sentetaz an-
tikorlarının pozitifliği ile seyreden heterojen sistemik 
otoimmün bir hastalıktır. ASS ile ilişkili Anti-Jo1, 
anti-PL7, anti-PL12, anti-OJ, anti-EJ gibi birçok oto-
antikor tanımlanmıştır. Anti-PL7 antikorları ASS ilişkili 
antikorlar arasında %10-15 oranında nadir görülmek-
tedir(1). Biz bu olgu sunumunda Anti-PL7 pozitif bir 
ASS hastasını sunmayı amaçladık.

Olgu: Elli iki yaşında bilinen ek hastalık öyküsü 
olmayan kadın hasta bir yıl önce yaklaşık bir aydır 
varolan nefes darlığı şikayeti ile göğüs hastalıklarına 
başvurmuş. Göğüs hastalıklarında yapılan toraks to-
mografinde nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP) 
paterni ile uyumlu görünüm saptanmış ve romatolojik 
açıdan değerlendirilmek üzere kliniğimize yönlendi-
rilmiş. Hastanın başvuru anında sistemik sorgusunda 
ağız kuruluğu, göz kuruluğu, raynaud fenomeni, 
nefes darlığı vardı. Fizik muayenesinde hastanın her 
iki akciğerde solunum sesleri azalmıştı, ral, ronküs 
yoktu. Aktif şiş ve hassas eklem bulunmamaktaydı. 
Proksimal ve distal kas gücü normaldi. Laboratuar 
tetkiklerinde CRP:<3,13 mg/l, eritrosit sedimentas-
yon hızı :4 mm/saat, kreatinin:0,71 mg/dl, AST:18 
U/L, ALT:25 U/L, kreatinin kinaz (CK):114 U/L, ANA 
negatif, Anti-SSA +++, Anti DFS +++, RF negatif 
saptandı. Minör tükrük bezi biyopsisi yapıldı. Tükrük 
bezi biyopsi patolojisinde fokus skoru 1 olan ve 
2016 ACR/EULAR Sjögren Sendromu sınıflandırma 
kriterlerini karşılayan hastaya Sjögren sendromu ta-
nısı konuldu. Raynaud fenomeni nedeniyle yapılan 
kapilleroskopisinde kanama alanları ve dev kapiller 
izlendi. Ekokardiyografinde tahmini pulmoner arter 
basıncı 40 mmHg ve sağ kalp kateterizasyonunda 
ortalama pulmoner arter basıncı 21 mmHg olarak 
ölçüldü. Raynaud sendromu için nifedipin 30 mg/gün 
ve asetilsalisilik asit 100 mg/gün mg başlandı. Akciğer 
tutulumu içinde metilprednizolon 48 mg /gün ve 
mikofenolat mofetil 2x1000 mg/gün başlandı. Hasta 
takiplerinin 9. Ayında halsizlik, yorgunluk ve kas 
güçsüzlüğü şikayeti ile başvurdu. Fizik muayenesinde 
alt ve üst ekstremitede proksimal kas gücü 4/5 ‘ti. 
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metilprednizolon 4 mg, kalsiyum karbonat+D vit 3 
1x1 olarak düzenlendi. 6. ay kontrolünde aktif şika-
yeti olmayan hastanın hipereosinofilisi yoktu. Löffler 
endokarditi tamamen, akciğer bulguları ise kısmen 
gerilemişti (Resim 2).

Tartışma: Literatürde Löffler endokarditine bağlı 
SVO’nun mortalitesi %27.3 olarak tespit edilmiştir. 
Kardiyak tutulumda kardiyak duvarda meydana ge-
len nekroz kalp yetmezliğine ve ya mortal seyreden 
kardiyak aritmilere sebep olabilmektedir. Erken tanı, 
steroid ve antikoagülan tedavi ile mortalite azaltılabil-
mektedir (2)

Resim 1. Sol ventrikül posteriorda tespit edilen Löffler endokarditine ait 
görünüm

Resim 2. Akciğer bulguları progresyonu (A: tanı öncesi, B: tanı anı, C: tedavi 
sonrası)

Kaynaklar
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Giriş: Eozinofilik granülomatoz polianjitis (EGPA); 
eosonofili ile seyreden küçük-orta damarlarda granü-
lomatöz inflamasyon ile karakterize sistemik nekroti-
zan vasükülittir. Kardiyak tutulum yüksek mortalite ve 
kötü prognoz ile ilişkilidir. 88 EGPA tanılı hastanın ol-
duğu derlemede endomiyokardiyal tutulum 6 (%6,8) 
olarak tespit edilmiştir. (1) Bu yazıda serebrovasküler 
olay ile presente olan Löffler endokardit tanısı koyulan 
olgu sunulmaktadır.

Olgu: 55 yaş erkek hasta ateş, kilo kaybı, gece 
terlemesi, baş dönmesi şikayeti ile tetkik edilirken 
kraniyal görüntülemelerde korpus kallozumda ve 
serebellumda akut; her iki pariyetal ve oksipital böl-
gede kortikal ve subkortikal alanda subakut infarkt 
ile uyumlu lezyonlar tespit edilmiş. Belirgin nörolojik 
defisit tespit edilmemiş olan hastanın laboratuvarında 
CRP:21,26 mg/L, sedimentasyon: 85 mm/h, löko-
sit: 11470 /µL, lenfosit: 1840 /µL, eozinofil:2150 /
µL (%24.9), kreatinin: 1,25 mg/dl, AST/ALT:19/24 
U/L tespit edilen hastanın 1 yıldır eosinofilisi olduğu 
görüldü. 20 yıldır astım tanısı olduğu öğrenilen has-
tanın iskemik kraniyal lezyonları sebebiyle istenilen 
tromboz paneli, antifosfolipid antikorları negatif; derin 
venöz tromboz açısından periferik venöz doppleri, 
karotis ve vertebral arter doppleri, lipid profili, HbA1c 
değerleri normal tespit edildi. Hipereosinofilik durum 
için gönderilen PDGFR genetik analizi negatif tespit 
edildi. ANCA:1/320, PR3 ANCA:115,95RU/L, toraks 
tomografisinde bilateral santral ağırlıklı yaygın, yer yer 
periferik buzlu cam infiltrasyonları ve septal kalınlaş-
ma, bilateral 1 cm’ye yaklaşan plevral efüzyon tespit 
edildi. Yapılan ekokardiyografisinde posterior duvarda 
3.2x0.8 cm’lik Löffler endokarditi ile uyumlu lezyon 
tespit edildi (Resim 1). 

Mevcut bulgularla hastaya akciğer ve kardiyak 
tutulumlu EGPA tanısıyla 40mg metilprednizolon 
IV, enoksaparin 0,6 mg 2x1 SC tedavisi başlandı. 
Steroid tedavisi 3 haftadan sonra azaltılarak 4 mg’a 
kadar azaltıldı ve azatioprin 2x50 mg eklendi. Birinci 
ay kontrol ekokardiyografisinde Löffler endokardit 
boyutlarında belirgin küçülme tespit edilirken plevral 
efüzyonu tamamen gerilemişti.

Hastanın idame tedavisi nöroloji ile de değer-
lendirilerek apiksaban 5 mg, azatioprin 50 mg 2x1, 
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bulgular RTS tip II ile uyumludur. Hastada Raynaud 
olmaması, ek fenotipik bulguları, laboratuar testleri ve 
aile öyküsü ile RTS-II tanısı konulmuştur.

Resim 1.

Resim 2.

Giriş: Skleroderma (SSk) ciltte ve iç organlarda 
progresif fibrozisle giden, otoimmün nedeni bilinme-
yen bir hastalıktır (1). Cildi tutan hematolojik, onko-
lojik, metabolik birçok hastalık sklerodermayı taklit 
edebilir (2). Raynaud fenomeni, intersisyel akciğer 
hastalığ ve pulmoner hipertansiyon gibi bulguların 
olmaması, kapilleroskopi bulgularının normal olma-
sı, sklerodermayla uyuşmayan klinik bulgular ayırıcı 
tanıda hekime yol gösterici olabilir. Nadir de olsa 
genetik hastalıklar da cilt bulgularıyla sklerodermayı 
taklit edebilir. Bu olgu sunumunda ciltte kalınlaşma 
ve açık yara ile refere edilen bir Rothmund Thomson 
sendromlu (RTS) hasta sunulmuştur.

Olgu: 22 yaşında kadın hasta dermatoloji kliniğin-
den ciltte kalınlaşma ve ayakta açık yara nedeniyle 
yönlendirildi. Hasta muayene edildiği sırada sendro-
mik görünümü dikkat çekmekteydi (Resim 1). Ayrıca 
orta-ileri mental retardasyonu mevcuttu. Muayenede 
yaşa göre boy kısa, displastik tırnak bulguları mevcut-
tu. Hastanın cildi yer yer hiperpigmente idi, poikilo-
dermisi ve kaş ve kirpik azlığı ve semer burnu vardı. 
Ayrıca ayak medial malleolde deformasyon sonucu 
enfekte bası yarası mevcuttu (Resim 2). Muayenede 
dört ekstremitede de atlamalı olarak ciltte kalınlaşma 
göze çarpmaktaydı. Tetkiklerinde pansitopeni, nötro-
peni olan hastanın yapılan kemik iliği biyopsisinde 
myelodisplastik sendrom bulguları mevcuttu. Hastalık 
günlük G-CSF tedavisi almaktaydı. Bakılan Anti 
Nükleer antikor ve ENA paneli negatif olan olguda 
muayene esnasında erkek kardeşinin de aynı klinik 
bulguları paylaştığı görüldü. Ek olarak erkek karde-
şinde hipogonadizm olduğu öğrenildi. Etnik kökeni 
Suriye olan hastanın annesi ve babasının 3o akraba 
olduğu öğrenildi. Tüm bu bulgular ışığında hastada 
Rothmund Thomson Sendromu düşünüldü. 

Tartışma: Rothmund Thomson Sendromu oto-
zomal resesif veya dominant kalıtılan ve ektodermal 
displazi ile karakterize genetik bir hastalıktır. ATP 
bağımlı DNA helikaz (RecQ like Helicase 4) mutas-
yonuları sonucu gelişen RTS’unda klinik bulgular 3-6 
aylıktan itibaren görülmeye başlar, hastalarda osteo-
sarkom, lösemi ve cilt kanseri gibi malignitelere artmış 
meyil bulunmaktadır. Sunduğumuz hastadaki klinik 
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muayenesi normal idi. Sol seröz otit ve sinüzit tespit 
edildi. Hastaya servis yatışında astım atak nedeni ile 
40 mg/gün dozunda steroid başlanmıştı.  Tedavinin 
3. gününde karaciğer enzim yüksekliği gözlenen has-
tada viral, otoimmun ve toksik patolojiler dışlandı. 
Gastroenteroloji bölümü tarafından steroid ilişkili akut 
karaciğer hasarı düşünüldü ve steroid tedavisinin 
kesilmesi önerildi. AAV sistemik organ tehdit edici tu-
tulumu olan hastanın indüksiyon tedavisinde steroid 
250 mg 3 doz verildi. Ardından, kiloya 0,5 mg/gün 
başlanıp hızlıca azaltılarak 1. ayda  metilprednisolon 
16 mg/gün dozuna inildi. İndüksiyon tedavisine, 14 
gün ara ile 5 doz 500’ er mg siklofosfamid ve 14 gün-
de bir iki doz 1000 mg ritüksimab eklendi.  Hasta bu 
tedavi protokolü ile izlenmekte olup, 3. ay tetkikleri ve 
kliniği iyileşme eğilimindedir (Tablo 1). Herhangi bir 
yan etki görülmemiştir.

Tablo 1. Hastanın tedavi öncesi ve sonrası biyokimyasal bulguları

Paramatre Tedavi Öncesi Tedavinin 3. Ayı

Üre, mg/dl 75 56
Kre, mg/dl 1,5 1,17
Albumin, g/l 32 39
AST, U/L 49 17
ALT, U/L 64 25
LDH, U/L 390 182
Sedimentasyon, mm 67 14
CRP, mg/l 153 2
Proteinüri, mg/gün 644 179
Lökosit, 10^3/ul 9.3 12
Hemoglobin, g/dl 9,4 12,6

Tartışma: AAV’de daha yüksek kümülatif steroid 
dozları daha kötü glukokortikoid ilişkili toksisiteye yol 
açmaktadır. Yeni literatüre kazandırılan çalışmalar-
da düşük doz steroid ile indüksiyonun remisyonda 
yüksek doz kadar etkili olduğu görülmüştür. Ayrıca, 
düşük doz siklofosfamid ve ritüksimabın birlikte uygu-
landığı bir çalışmada remisyon sağlandığı bildirilmiştir. 
Yüksek doz steroid kullanamadığımız hastamızda, 

PS-008

DÜŞÜK TOTAL STEROID DOZU KULLANILABILEN 
ANTINÖTROFIL SITOPLAZMIK ANTIKORU (ANCA) 
ILIŞKILI VASKÜLIT HASTASINDA RITÜKSIMAB VE 
SIKLOFOSFAMID KOMBINASYONU

Beyza Us Demirelli, Mehmet Engin Tezcan
Kartal Dr. Lütfi Kırdar Şehir Hastanesi, Romatoloji Kliniği, İstanbul

Giriş: Antinötrofil sitoplazmik antikoru (ANCA) 
ilişkili vaskülit, küçük ve orta boy damarları etkileyen 
ve ANCA varlığı ile karakterize olup, granülomatöz 
polianjit (GPA), mikroskopik polianjit (MPA) ve eo-
zinofilik granülomatöz polianjiti (EGPA) içerir. ANCA 
ilişkili vaskülitin (AAV) remisyon indüksiyonu, mev-
cut standart tedaviler, yüksek doz glukokortikoidler 
ve siklofosfamid veya rituksimab kombinasyonu ile 
yapılmaktadır. Yüksek doz glukokortikoidler, mevcut 
standart tedavide advers olayların önemli bir nedeni-
dir. Önceki çalışmalar, remisyon indüksiyonunda glu-
kokortikoid dozunun hızlı azaltılmasının sık nükslerle 
ilişkili olduğunu göstermiş olsa da yeni çalışmalarda, 
rituksimabın düşük doz glukokortikoidler ile AAV re-
misyonunu yeterince indükleyebileceği bildirilmiştir.
Yan etki sebebiyle steroid tedavisini standart doz 
kullanamadığımız, düşük doz steroid, siklofosfamid ve 
ritüksimab kombinasyonu ile indüksiyon sağladığımız 
hastayı sunmayı amaçladık.

Vaka Takdimi: Astım, hipertansiyon tanıları olan 
hasta, 5 aydır olan öksürük, mukuslu balgam, 3 
ayda 15 kilo kaybı, gece terlemesi ve ateş şikayeti ile 
başvurdu. Fizik bakısında anormal bulgu saptanma-
dı. Öncelikle hastada enfeksiyon dışlandı. Malignite 
açısından çekilen PET/CT’ sinde sağ akciğer orta lob 
medialinde SUV max: 16,7, boyutu 3,7x1,7 cm olan 
nodül ve hafif metabolik mediastinel santim sınırında 
lenfadenomegali saptandı. Nodülden alınan ince iğne 
biyopsisi nonspesifik değişiklikler şeklinde raporlandı. 
Romatolojik hastalıklar açısından gönderilen tetkikle-
rinde anti MPO pozitifliği saptandı (177 U/ml). Daha 
önce böbrek hastalığı olmayan hastanın kreatinin 
seviyesi 1,5 mg/dl, proteinüri 644 mg/gün, idrar se-
dimentinde aktif bulgular görülmesi üzerine yapılan 
böbrek biyopsisinde 2 glomerülde fibrinoid nekroz 
tespit edildi, kresent ve immün boyanma görülmedi, 
bulgular AAV böbrek tutulumu olarak değerlendirildi. 
Vaskülit sistemik tutulumu açısından yapılan elekt-
romiyografi, ekokardiyografi, göz ve dermatolojik 
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düşük doz steroid ile uygulanan ritüksimab ve siklofos-
famid kombinasyonu ile hastalık remisyonu sağladık. 
Steroid kullanılamayan hastalarda alternatif rejimlerin 
araştırılması adına daha ileri çalışmalara ihtiyaç vardır.

Kaynaklar
 1. Ysermans R, Busch MH, Aendekerk JP, Damoiseaux JGMC, 

van Paassen P. Adding low dose cyclophosphamide to 
rituximab for remission-induction may prolong relapse-free 
survival in patients with ANCA vasculitis: A retrospective 
study. J Transl Autoimmun. 2022 Dec 15;6:100178. doi: 
10.1016/j.jtauto.2022.100178. PMID: 36589266; PMCID: 
PMC9800337.

 2. Furuta S, Nakagomi D, Kobayashi Y, et al. Effect of Reduced-
Dose vs High-Dose Glucocorticoids Added to Rituximab 
on Remission Induction in ANCA-Associated Vasculitis: A 
Randomized Clinical Trial. JAMA.2021;325(21):2178–2187. 
doi:10.1001/jama.2021.6615PS-009
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değerlendirilmiş. Raynaud fenomeni olması nedeniyle 
Romatoloji bölümüne yönlendirilmiş. 

Hastanın başvurusunda Raynaud fenomeni, toraks 
BT kesitlerine giren görüntülerde vertebrada sklerotik 
lezyonlar ve düşük ayak saptanması üzerine POEMS 
ön tanısı ile servise yatırıldı. ANA 1/100-1/320 (granü-
ler-benekli), ENA negatif, dsdna negatif, kompleman 
düzeyleri normal olarak sonuçlandı. Kapillaroskopik 
değerlendirmede non-spesifik değişiklikler saptan-
dı. Çekilen boyun-toraks-abdomen BT’lerde; yaygın 
lenfadenopatiler, bilateral plevral efüzyon, intraab-
dominal serbest sıvı ve hepatosplenomegali saptan-
dı. Endokrinolojik değerlendirmede hastanın yaşına 
göre IGF-1 değerinin düşük olduğu saptandı. Protein 
elektroforezinde gama piki, immunfiksasyon elektro-
forezinde monoklonal IgG lambda saptandı. Kemik 
iliği aspirasyon&biyopsisi yapıldı. Patoloji sonucu ‘’ 
Megakaryositlerde artış ve aggregatlanma gösteren, 
plazma hücreleri ile çevrelenmiş büyük bir lenfoid 
aggregat içeren normoselüler kemik iliği, morfolojik 
değişiklikler POEMS sendromunda görülebilecek ke-
mik iliği değişiklikleri ile uyumlu olup bu tanıyı des-
teklemektedir.’’ olarak raporlandı. Çekilen ultra-düşük 
doz tüm vücut BT’de kalvaryumda diffüz skleroz artışı, 
kemiklerde en belirgin iliak kanat, C2 ve C5 vertebra 
korpusları ve sol 7. kosta olmak üzere sklerotik lez-
yonlar saptandı. Alt extremitede nöropatik yakınmalar 
nedeniyle çekilen EMG sonucu hem proksimal, hem 
de distalde demyelinizan polinöropati ile uyumlı ola-
rak değerlendirildi. Mevcut bulgular eşliğinde POEMS 
sendromu tanısı ile hastaya lenalidomide ve steroid 
tedavi başlanması planlandı.

Sonuç: Raynaud fenomeni, POEMS sendromu 
olan hastaların %20’sinde görülebilemekte ve hasta-
lığın ilk prezentasyonu olabilmektedir. Raynaud feno-
menine eşlik eden polinöropati ve monoklonal gama-
pati varlığında, POEMS sendromu akılda tutulmalıdır.

Giriş: POEMS sendromu; polinöropati, organo-
megali, endokrinopati, monoklonal gamapati ve cilt 
değişiklikleri ile karakterize nadir görülen bir hasta-
lıktır. POEMS sendromu, hastaların %68-90’ında 
kutanöz manifestasyonlarla kendini gösterir, ancak 
Raynaud fenomeni sıkça göz ardı edilir. Burada ilk 
belirti olarak Raynaud fenomeni ile prezente olan bir 
POEMS sendromu olgusu sunulmaktadır.

Olgu sunumu: Beş yıldır Raynaud fenomeni ile 
takipli 55 yaşında kadın hasta, Mart 2023’te nefes 
darlığı, son 6 ayda 5 kg kilo kaybı ve plöretik göğüs 
ağrısı şikayeti ile dış merkeze başvurmuş. Çekilen 
toraks BT’sinde masif plevral efüzyon, mediastinal, 
aksillar ve paraaortik lenfadenopatiler ile plevrada 
düzensiz sınırlı lezyonlar görülmüş. Hastanın sol ta-
raflı masif plevral efüzyonu olması nedeniyle plevral 
kateter takılmış. Plevral sıvıdan gönderilen tetkikler 
LDH:109 U/L, Protein:4.2 g/dL , eş zamanlı serum 
LDH:212 U/L, protein:6.4 g/dL olarak sonuçlanmış. 
Hastaya plevral biyopsi yapılmış ve talk plöredez uy-
gulanmış. Patoloji sonucu “Kronik inflamatuvar süreç 
ve fibrinöz plörit” olarak sonuçlanmış. 

06/2023’te nefes darlığı ve presenkop ile dış 
merkeze başvurmuş. Hipoksik solunum yetmezliği 
nedeniyle entübe edilerek yoğun bakımda izlenmiş. 
Çekilen toraks BT’sinde bilateral plevral efüzyon sap-
tanan hastanın ekokardiyografi normal olarak değer-
lendirilmiş. Çekilen PET-BT’de mediasten ve aksiller 
lenf nodlarında düşük düzeyde tutulum, plevradaki 
sol alt lob bazal segmentlerdeki kalsifiye alanlarda 
yüksek tutulum ile pelviste, kotlarda ve sternumda 
FDG tutmayan sklerotik lezyonlar izlenmiş. Hasta 
daha sonra Hacettepe Üniversitesi Göğüs Cerrahisi 
Bölümü’ne başvurmuş. Yapılan plevral örnekleme 
sonucu talk granülom ile uyumlu yabancı cisim reak-
siyonu olarak raporlanmış. Aynı zamanda aksilladaki 
lenf nodundan yapılan biyopside neoplazm saptan-
mamış. Hastanın izleminde plevral sıvısının tekrarla-
ması üzerine Göğüs Hastalıkları Bölümü tarafından 

RAYNAUD FENOMENI VE POEMS SENDROMU:  
TANIDIK BIR SEMPTOMUN ARDINDAKI NADIR 
GERÇEK

Büşra Fırlatan1, Rıfat Can Bahtiyar2, Bera Ömer Uğurlu3, Gözde Sevgi Kart Bayram1,  
Buğu Bulat1, Umut Kalyoncu1

1Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Romatoloji Bilim Dalı, Ankara 
2Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Ankara 
3Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Hematoloji Bilim Dalı, Ankara
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Bazı araştırmacılar iki antitenin aynı hastalık spekt-
rumunda bulunduğunu ve benzer özelliklere sahip 
vakaların ‘’atipik lenfositik lobüler pannikülit’’ olarak 
adlandırılması gerektiğini ileri sürmüşlerdir. Çoğu 
vakanın (SPTCL) prognozu iyidir ve sakin bir klinik 
seyir izler; ancak vakaların %15 ila %20’si hemofa-
gositik sendrom (HPS) ile komplike olur, daha kötü 
bir prognoza işaret eder (4). Bizim vakamızda da HPS 
gelişmiş olup SPTCL’ye yönelik tedavinin bir an önce 
başlanılması önem arz etmekteydi. LEP’yi SPTCL’den 
ayırmak için geliştirilmesi gereken yeni immünohisto-
kimyasal belirteçlere ihtiyaç duyulmaktadır.

Anahtar Kelimeler: Lupus eritematozus panniküliti, Subkütanöz pannikülit ben-
zeri T hücreli lenfoma, hemafogositoz 
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PS-010

LUPUS PANNIKÜLITI ILE TAKIP EDILEN SUBKUTAN 
PANNIKÜLIT BENZERI T HÜCRELI LENFOMA OLGUSU 

Çetin Ergül, Aşkın Ateş, Tahsin Murat Turgay
Ankara Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Romatoloji Bilim Dalı, Ankara

Giriş: Lupus eritematozus panniküliti (LEP), kro-
nik kutanöz lupus eritematozus (KLE) varyantıdır ve 
olguların %2-5’inde sistemik LE (SLE) ile ilişkilidir 
(1). Subkütanöz pannikülit benzeri T hücreli lenfoma 
(SPTCL), otoimmün hastalıklarla bağlantılı olduğu 
bilinen ancak en sık olarak SLE ile ilişkili olduğu bildi-
rilen, çok nadir görülen bir kutanöz T hücreli lenfoma 
türüdür (2). 

Olgu: Yirmi altı yaşında kadın hasta, 11 yıl önce 
SLE tanısı almış. Hastadan alınan lenf nodu biyopsi 
örnekleri Kikuchi hastalığı olarak değerlendirilmiş. 
Rituksimab (RTX) tedavisi ve ardından idame te-
davisinde de Mikofenolat Mofetil ile devam edilmiş. 
Hastanın yaklaşık 8 aydır olan ateş atakları, gece ter-
lemesi, bütün vücutta yaygın özellikle boyunda şişlik, 
döküntü, kas ağrıları şikayetleri olması, üzerine ateş , 
ferritin ve crp yüksekliği, fibrinojen düşüklüğü ve sito-
penilerinin bulunması üzerine etyolojisini araştırmak 
amacıyla, Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS) ön 
tanısı ile kliniğimize yatırıldı. Yatışında ferritin düzeyi 
3181 ng/ml, fibrinojen düzeyi 0.85 g/dl, hemoglobin 
7.5 g/dl, wbc 3,57x109/L, CRP 55.9 mg/L olarak sap-
tandı. Fizik muayenede ekstremitelerinde pannükilit 
ile uyumlu lezyonları vardı (resim1-2-3). Cilt biyopsi-
si:’’ lupus panniküliti ile uyumlu morfolojik bulguların 
ve hemofagositozun gözlendiği, lupus panniküliti ile 
SPTCL ayırıcı tanısına yönelik ek moleküler çalışma-
lar yapılacaktır’’şeklinde raporlandı. SPTCL şüphesi 
olduğu için immünsupresif tedavi planlanmandı. 
Hastanın kemik iliği biyopsisi:’’ hemofagositoz ile 
uyumlu morfolojik bulguların yeraldığı, Makrofaj akti-
vasyon sendromu (MAS) ile uyumlu olduğu ‘’şeklinde 
raporlandı. Hastaya Anakinra ve 1 mg/kg steroid te-
davisi başlanıldı. İnfektif endokardite yönelik yapılan 
TTE’de vejetasyon saptanmadı. Çekilen toraks BT’de 
fungal odak olması üzerine vorikonazol başlandı. 
Vorikonazol tedavisi ile yanıt alınamayınca, Hastaya 
IVIG tedavisi uygulandı. Patoloji tarafından yeni nesil 
sekanslama sonucunda hastanın SPTCL olduğu tara-
fımıza bildirildi hastanın takip ve tedavisinin planlan-
ması amacı ile hematoloji kliniğine devri yapıldı. 

Sonuç: LEP, SPTCL ayırmak önem arz etmekte 
olup klinisyenlere tanısal zorluklar yaşatmaktadır (3). 
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adet fragmente eritrosit görüldü. ADAMTS-13 testi 
%41(negatif) idi. Trombositler 45000’e kadar düştü.

Hastanın Anti-Sm/RNP +; ADAMTS-13 ‘de ciddi 
düşüklük olmaması, Hipertansiyonla birlikte renal 
fonksiyonların bozulup (kreatinin 1.48, spot idrar prot/
kreatinin 1,9 g), idrar miktarında azalma olması ve 
Hb düşüklüğü, PY’da fragmente eritrositler görülmesi 
üzerine ön planda renal kriz benzeri tablo düşünül-
dü. Kapril 8x50 mg, Enapril 2x10 mg olacak şekilde 
tedavi revize edildi. Renal kriz benzeri tablo düşünül-
düğü için Metilprednizolon (48 mg/gün) kademeli doz 
azaltımı yapıldı. Mevcut tedavi ile kreatinin 0.99’a 
geriledi, idrar miktarında artış oldu ve tansiyonu kont-
rol altına alındı. Metilprednizolon dozu 24 mg/gün’e 
düşüldüğünde Hb 6.5, trombosit 34000’e geriledi. 
İmmün komponentin de patolojiye hala eşlik ettiği 
düşünülerek tedaviye Rituksimab eklendi. Hastamız 
toplamda Rituksimab 2 gr, Siklofosfamid 6 gr aldı. 

Son değerlendirmemizde , kreatinin 1.01, GFR 
73.83, Hb 12.1, trombosit 342000, wbc 5620, 
Haptoglobulin 0.67, indirekt bilirübib 0.13, spot idrar 
protein/kreatinin 279.55, CRP 1.44, sedimantasyon 
15/saat, C3 0.96, C4 0.37; ds DNA 356.94; tam idrar 
sedimentinde eritrosit 5 idi. 

Hastanın güncel tedavisi MMF 2x1/gün , 
Metilprednizolon 4 mg/gün , Amlodipine 10 mg/gün; 
İndapamid 1.5 mg/gün olarak devam etmektedir.

SonuÇ: MAH gelişen hastalarda ilk planda 
Plazmaferez düşünülebilir. Biz hastamızda, renal da-
marların hasarlanması sonucu Renin-Anjiotensin- 
Aldosteron sistemi üzerinden renal kriz benzeri tablo 
oluşabileceğini düşündük. Bu etyopatogenez üzerin-
den, öncelikle ACE inhibitörü kullanmayı planladık. 
Kaptopril 8x50 mg/gün , Enalapril 2x10 mg/gün kul-
lanarak kan basıncını kontrol altına aldık. 

Anahtar Kelimeler: Sistemik Lupus Eritematozus, Malign Hipertansiyon; 
Mikroanjiopatik Hemolitik Anemi, Plazmaferez, ACE İnhibitörü 

Giriş: Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), hema-
tolojik, kardiyak, renal, kas-iskelet sistemi gibi pek çok 
organ ve sistem tutulumuna bağlı gelişen klinik görü-
nümlerle seyreden multisistemik kronik otoimmün bir 
hastalıktır. Mikroanjiopatik Hemolitik Anemi (MAH) 
trombosit ve fibrinden oluşan mikrotrombüsler gibi 
patolojik oluşumların, eritrositlerin geçişi esnasında 
parçalanmalarına neden olmasıyla gelişen anemiler-
dir. MAH gelişimine otoimmün romatizmal hastalıklar, 
sistemik enfeksiyonlar, gebelik komplikasyonları ne-
den olabilmektedir. Tedavide plazmaferez, kortikoste-
roidler, rituksimab, IVIG kullanılmaktadır.

Olgu: KA, 31 yaşında kadın hasta. 5 yıl önce SLE 
tanısı almış ve hidroksiklorokin, methotrexate ve pred-
nizolon başlanmış. Gebelik planladığı için son 3 ayda 
ilaçları almamış. Bir ay önce bacaklarda ödem ve pro-
teinüri nedeniyle pulse steroid ve mikofenolat mofetil 
2x2 başlanmış. Steroid tedavisi sonrası şiddetli baş 
ağrısı ile nöroloji servisine interne edilen hastanın TA: 
200/160 mmHg, PTÖ 2+/2+ vardı. Yapılan tetkikle-
rinde Hb 7.4, PLT 113000, LDH 603, kreatinin 0.86, 
D.bil 1.01, Haptoglobulin <0.1, CRP 70.9, ANA 
+++, ds DNA 1441, histon +, Sm/RNP +, C3 0.31, 
C4 0.04 idi. İdrarda protein +++, eritrosit 25; spot 
idrar protein/kreatinin 2744.07 saptandı. EKO’sunda 
minimal perikardiyal sıvı; Toraks BT’de bant formas-
yonları, lineer atelektazi alanları, pulmoner nodül, 
5.5 cm plevral efüzyon; Kranial BT’de periventrikül-
er iskemik değişiklikler, hafif SAK mevcuttu. Renal 
doppler ve Portal ven Doppler USG normaldi. Renal 
biyopsi kanama riski nedeniyle yapılamadı. Hastanın 
hipertansiyonu 4’lü antihipertansif ve diüretik ile 
kontrol altına alındı. mikofenolat mofetil 2x2, metilp-
rednizolon 32 -48 mg/gün, hidroksiklorokin 2x1 baş-
landı. Sonrasında mikofenolat mofetil (MMF) kesilip 
Siklofosfamid tedavisine geçildi. Serebral vasküler ya-
takta olası vasokonstriksiyonu engellemek için nimo-
dipin 6x60mg 21 gün kullanılarak kesildi. Sonrasında 
TA yükseldi, idrar çıkışı azaldı. Bu dönemde Kreatinin 
1.48, Hb 6,8 idi. Periferik yaymada eritrositlerde hi-
pokrom anizositoz poikilositoz ve birçok alanda 3-4 

PS-011

ACE INHIBITÖRÜNE YANIT VEREN, MIKROANJIOPATIK 
HEMOLITIK ANEMI VE MALIGN HIPERTANSIYON ILE 
SEYREDEN SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS OLGUSU

Saliha Aydın, Nihan Neval Uzun, Mehmet Engin Tezcan
Kartal Dr. Lütfi Kırdar Şehir Hastanesi Romatoloji Kliniği, İstanbul 
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