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Icindekiler




Degerli Meslektaslarim,

Romatolojide son yillarda ortaya ¢ikan buyuk bilgi birikimi kendimizi surekli yeniliklere agik ve
guincel bilgilerle donatilmis tutma zorunlulugunu dogurmaktadir. Her gecen gun giderek artan
klinik calismalarin sagladigi veriler ve tip teknolojisinde meydana gelen 6nemli degisimler
1Isiginda hastanin bir bitlin olarak degerlendirilmesi ve klinik bulgularin dogru ve akilcr bir
sekilde yorumlanmasi iyi bir klinisyen olabilmek icin vazgecilmez unsurlar olarak gorilmektedir.

Bilginin yorumu, akil yaninda deneyimi de icermelidir. Bu nedenle hem klinik calismalarin
sonuglarinin dogru degerlendirilebilmesi hem de zor klinik durumlarda dogru tani ve
tedavi kararlarinin verilebilmesine katki saglamak amaciyla birincisini Subat 2015 tarihinde
gerceklestirdigimiz “lyi Klinisyenlik icin ipuclar” toplantilarimizin onuncusunu 12-14 Ocak 2024
tarihleri arasinda Merit Royal Diamond Hotel, Girne , KKTC'de gerceklestirecegiz.

Bundan sonraki toplantilar icin de bu toplantidan alacagimiz geri bildirim ve O6neriler
dogrultusunda programi olusturacagiz.

Hepimiz icin yararh bir toplanti olmasi dilegiyle...
Prof. Dr. ihsan ERTENLI

Hacettepe Romatoloji Dernegi
Yénetim Kurulu Baskani
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Prof. Dr. Sedat KIRAZ
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Prof. Dr. Timucin KASIFOGLU
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12 OCAK 2024, CUMA

13:00 - 13:30 Ogle Yemegi
Romatolojide Zor Olgular ve Yonetimi : interaktif Oturum
Oturum Baskani: Dr. [hsan Ertenli

13:30 - 15:00 Tartismacilar:

Dr. Mustafa Ekici
Dr. Bahar Ozdemir Ulusoy
Dr. Burak Oz

15:00 - 16:00

A'dan Z'ye Hedefe Yonelik Sentetik DMARDLAR
Oturum Baskanlari: Dr. Sedat Kiraz, Dr. Vedat Hamuryudan

15:00 - 15:20

JAK'larin Farmakokinetik Yapisi
Dr. Fahrettin Bigakgi

15:20 - 15:40

JAK’larda Selektivite Etkililik ve Giivenlilik igin Bir Gésterge Midir?
Dr. Emre Bilgin

15:40-16:00

EMA Article 20 Siireci ile Ne Oneriyor?
Dr. Hasan Satis

16:00 - 16:30

Kahve Arasi

16:30-17:30

Romatoid Artritte Tani ve Tedavi Giincellemesi
Oturum Baskanlari: Dr. Stikran Erten, Dr. Cemal Bes

16:30 - 16:50

Romatoid Artritte Erken Tani Tedavi Basarisini Ne Kadar Etkiler?
Dr. Fatih Albayrak

16:50-17:10

Bio-naif Romatoid Artritte Tedavi Stratejimiz Nasil Olmali?
Dr. Orhan Zengin

17:10-17:30

ilk Biyolojige Direncli Romatoid Artritte Tedavi Stratejimiz Nasil Olmali?
Dr. Seniz Ak¢ay

17:30-17:45

Kahve Arasi

17:45 - 18:30

Karsit Goriis-I

Oturum Baskani: Dr. Murat Tasci, Dr. Nevsun inang

Konu: SLE’nin Genel Yénetimi icin En iyi ilke Hangisi Olmali: Genel immiinosupresyon mu,
Hedefe Yonelik Organ Tedavisi mi?

Tartismacilar:

Dr. Sevtap Acer Kasman

Dr. Bilgin Karaalioglu

18:30-19:10

Oturum Bagkani: Dr. Nesrin Sen, Dr. Ali Akdogan

Poster Sunumlari

Dr. Gbzde Kart Bayram

Dr. Oznur Sadioglu Cagdas
Dr. Nilay Erdik

Dr. Cansu Guineysu Aslantiirk
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13 OCAK 2024, CUMARTESI

09:15-10:15

Behcet Hastaligi ve Uveitin Yonetimi
Oturum Baskanlari: Dr. Sule Apras Bilgin, Dr. Reyhan Bilici

09:15 - 09:35

Tutulum Sekline Gore Behget Hastaliginin Yonetimi
Dr. Giilen Hatemi

09:35 - 09:55

Behget Uveitinde Erken Donem Biyolojik Gorsel Prognozu lyilestirir mi?
Dr. Pinar Cakar Ozdal

09:55-10:15

Non-enfeksiyoz Uveitin Tedavisinde Giincelleme
Dr. Niliifer Yalcindag

10:15-10:30

Kahve Arasi

10:30 - 12:00

Aksiyel Spondiloartritlerde Tani ve Tedavi Giincellemesi
Oturum Baskanlari: Dr. Timugin Kasifoglu, Dr. Seving Can Sandikgi

10:30-11:00

Aksiyel Spondiloartritlerde Tani Giincellemesi
Dr. Ahmet Karatas

11:00-11:30

Bio-naif Aksiyel Spondioartritlerde Tedavi Stratejimiz Nasil Olmali?
Dr. Halise Hande Gezer

11:30-12:00

Birinci Basamak Biyolojik Direngli Aksiyel Spondioartritlerde Tedavi Stratejimiz Nasil
Olmali?
Dr. Ozlem Ozdemir Isik

12:00 - 12:15

Kahve Arasi

12:15-13:00

Karsit Goruis-I1

Oturum Baskani: Dr. Cemal Bes, Dr. Duygu Temiz Karadag

Konu: Behget Hastaliginin Vaskiiler Tutulumunda Antikoagiilan Kullanilmali my,
Kullaniimamali mi?

Tartismacilar:

Dr. Merve Ucar

Dr. Ceren Demir

13:00 - 14:00

Ogle Yemegi

14:00 - 15:30

Psoriatik Artritte Tani ve Tedavi Giincellemesi
Oturum Baskanlari: Dr. Hakan Emmungil, Dr. Esen Kasapoglu, Dr. Taskin Senttirk

14:00 - 14:30

Psoriasisten Psoriatik Artrite Gegis Onlenebilir mi?
Dr. Serap Oztiirkcan

14:30 - 15:00

Bio-naif Psoriatik Artritte Tedavi
Dr. Glillii Sandal Uzun

15:00-15:30

Biyolojik Direncli Psoriatik Artritte Tedavi
Dr. Gezmis Kimyon

15:30 - 15:45

Kahve Arasi
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13 OCAK 2024, CUMARTESI

15:45 - 16:15 Karsit Goriis-IlI

Oturum Baskanu: Dr. Berivan Bitik, Dr. Cem Ozisler

Konu: TNF inhibitoriine Sekonder Yanitsiz RA Hastalarinda, ikinci TNF Mi, Non-TNF
Biyolojik mi, Yoksa tsDMARD mi Verelim?

Tartismacilar:

Dr. Riza Can Kardas

Dr. Hazan Karadeniz

16:15 - 17:15 Diger Romatolojik Hastaliklarda Giincelleme
Oturum Baskanlari: Dr. Melih Pamukgu, Dr.Yiiksel Maras

16:15 - 16:35 Takayasu Hastaliginda Tani ve Tedavi Giincellemesi
Dr. Neslihan Gokgen

16:35 - 16:55 Sistemik Lupus Eritemazus Tani ve Tedavi Giincellemesi
Dr. Gkhan Sargin

16:55-17:15 Hidradenitis Suppurativa Hastaliginin Tani ve Tedavisi
Dr. Neslihan Akdogan

17:15-17:30 Kahve Arasi

17:30-18:15 Karsit Gorus-1V

Oturum Baskani: Dr. Umut Kalyoncu, Dr. Gergek Sen

Konu: JAK inhibitorlerinde Selektivite Etkililik ve Giivenlilikte Fark Yaratir Mi?
Tartismacilar:

Dr. Sevil Yigit

Dr. Damla Kizil

18:15 - 19:00 Oturum Baskan: Dr. Zehra Ozsoy, Dr. Kevser Orhan
Poster Sunumlari

Dr. Seyit Bilal A¢ikgoz

Dr. Senar San

Dr. Feyza Ak

Dr. Beyza Us Demirelli
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14 OCAK 2024, PAZAR

09:00 - 09:45 Karsit Gorilis-V

Oturum Baskan: Dr. Ozgiil Soysal Giindiiz, Dr. Ali Erhan Ozdemirel
Konu: ANCA iliskili Vaskiilitlerde Remisyon indiiksiyonunda
Rituksimab mi Yoksa Siklofosfamid mi Kullaniimalidir?
Tartismacilar:

Dr. Ahmet ilbay

Dr. Haluk Cinakli

09:45 - 10:00 Kahve Arasi

10:00 - 11:00 Romatizmal Hastaliklarda Ozel Durumlarin Yénetimi
Oturum Baskanlari: Dr. Tarkan Karakan, Dr. G6ksal Keskin

10:00 - 10:20 Romatizmal Hastaliklarda Barsak Tutulumu ve Yonetimi
Dr. Metin Basaranoglu

10:20 - 10:40 Gebe Romatoid Artritli Hastalarda Biyolojik Tedavi Kullanimi
Dr. Ayse Bahar Kelesoglu Dinger

10:40-11:00 Geriatrik Romatoloji Hastalarinda Tedavi Yaklagimi
Dr. Gizem Ayan

11:00-11:15 Kahve Arasi

11:15 - 12:00 Oturum Baskanlari: Dr. Miicteba Enes Yayla, Dr. Serdar Sezer
Poster Sunumlari

Dr. Biisra Firlatan

Dr. Cetin Ergtil

Dr. Saliha Aydin
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KONUSMA OZETI




JAK'LARDA SELEKTIVITE ETKILILIK VE GUVENLILIK

ICIN BIR GOSTERGE MIDIR?

Emre Bilgin

Hacettepe Universitesi, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

erhangi bir finansal ¢ikar ¢atigmam bulunma-
H makla birlikte belirtilen dergilerde editoryal ak-

tivitelerim nedeniyle bunlari belirtmem gereki-
yor: Rheumatology (Oxford), Clinicaland Experimental
Rheumatology, Rheumatology and Therapy, BMC
Internal Medicine, BMC Musculoskeletal Disorders,
BMC Rheumatology, Medicine (Baltimore), Acta
Medica, Ulusal Romatoloji Dergisi. Sunumundaki tiim
slayltlarin fotografi gekilebilir.

JAK-STAT yolaginda reseptore ligand baglandiktan
sonra reseptorlerde dimerizasyon, ardindan JAK’larin
otofosforilasyonu ve sonrasinda STAT molekiillerinin
baglanmasiyla birlikte ntikleer transkripsiyon faktor-
lerinin aktivasyonu ortaya cikar. Bu mekanizmalar
sonrasinda inflamatuvar stirecler meydana gelir.

4 farkh JAK molekili mevcuttur. JAK 1-2-3 ve
TYKZ2. Her reseptor kendine 6zgli molekiillerle uya-
rilabilmektedir. Alti ¢izilmesi gereken bir nokta IL-1
ve TNF-alfa molekiillerinin bu yolag kullanmama-
sidir. JAK'lara ek olarak 7 farkli STAT molekuli
mevcuttur. JAK inhibitorleri enzimin aktif bolgesi ile
etkileserek ATP baglanmasini geri dontstmli olarak
engeller, farkh olarak TYKZ2 inhibitérleri allosterik in-
hibisyon yapar. TNF inhibitorleri ile ile benzer sekilde
cok genis bir endikasyon spektrumunda bu ajanlar
kullanilmaktadir.

Birinci jenerasyon JAK inhibitorleri, goreceli olarak
JAK selektivitesi diistik olup 2. Jenerasyonlar daha
selektif yapida oldugu distinilmektedir. Mevcut kulla-
nimda olan tofasitinib ve barisitinib 1. Jenerasyonda
smiflanip upadasitinib ve filgotinib 2. Jenerasyonda
smiflanmaktadir.

Bu ajanlarin etkililik verilerine bakildiginda, esasen
selektivite ile etkililik arasinda ne faz galismalarinda,
ne de gercek yasam verilerinde belirgin bir farkli-
ik gbze carpmaktadir. Benzer bir sekilde, yan etki
profili olarak da ajanlar arasinda belirgin bir farklilik
bulunmamaktadir.

Bu noktada, selektivite hakkinda daha derin du-
stinmeye gerek vardir. Bilindigi gibi, JAK 2 molekuli
kendisiyle dimerize olabilirken diger JAK’larda bu
ozellik yoktur. Ayrica, JAK larin tamami JAKI ile di-
merize olabilir. Bu hususta, JAK1'i inhibe eden tim
ajanlar, benzer yolaklar1 inhibe ediyor seklinde kabul
gorebilir. Bu nedenle, mevcut ilaclarda selektiviteden
bahsetmek tam anlamiyla dogru degildir.

JAK yolagi stiphesiz ki inflamasyonda ve inflama-
tuvar hastaliklarin yonetiminde oldukca 6nemli role
sahiptir. Bu nedenle daha selektif inhibisyona ihtiyac
vardir.
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KARSIT GORUS OZETLERI




ANCA iLiSKiLI VASKULITLERDE REMISYON
INDUKSIYONUNDA RiTUKSIMAB KULLANILMALIDIR

Dr. Ahmet ilbay

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

vaskdilitler cesitli 6zellikler ile birbirinden farkl

tiplere ayrilan, bazen organ ve hayati tehdit
edici olabilen otoimmun bir kiigik damar vaskuilitidir.
Notrofil aktivasyonu ve endotel hasarina neden olan
ANCAlar B lenfositlerden kaynaklanir. ANCA iligkili
vaskiilit patogenezinde B hiticrelerinin énemli bir role
sahip oldugu bilinmektedir. Rituksimab ise B lenfo-
sitlerin ytizeyinde bulunan CDZ20 antijenini hedefle-
yen monoklonal bir antikordur. Yapilan calismalar
Rituksimabin ANCA iligkili vaskdlit tedavisinde hem
indiiksivon hem de idame tedavide etkin ve glvenilir
bir ajan oldugunu gostermistir. Giincel kilavuzlara
bakildiginda da hem yeni tani1 hem de relaps hastala-
rin remisyon indiiksiyonunda rituksimab onerilen bir
ajandir.

A nti notrofil sitoplazmik antikor (ANCA) iligkili

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., Denicolo, S., Choi, D., Lee, H.,
Ahn, D., ... & Shin, J. . (2020). Immunopathogenesis of
ANCA-associated vasculitis. International journal of molecular
sciences, 21(19), 7319.
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SLE'NiN GENEL YONETIMI ICiN EN ivi ILKE o
HANGISi OLMALI: HEDEFE YONELIK ORGAN TEDAViISi

Dr. Bilgin Karaalioglu

Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Romatoloji Klinigi, Istanbul

can, farkl klinik belirtilere, karmasik patogeneze
sahip, ciddi morbidite ve mortalite potansiyeli
olan otoimmun multisistemik, heterojen bir hastaliktir.

S LE bircok organ ve dokularda ciddi hasara yola-

Hafif bir cilt eklem tutulumundan diyaliz bagiml
bobrek yetmezligine, miyokardite, hayati tehdit eden
organ tutulumuna kadar genis bir yelpazede karsimiza
ctkabilir.

Mekanizmasinin anlasiimasiyla asil tedavi hedefleri
belirlenebilir. Hedef organa yonelik tedavi verilmesi
genel immunsiipresyonun yaratacag yan etkilerin
minimalize edilmesini saglar

SLE her hastada ayni sekilde ve siddette seyret-
mez.Tedavi karari hastadan hastaya ve organ tutulu-
muna gore dizenlenmelidir.Sistemik hastalik olmasi
nedeniyle immiinsupresif tedaviler sart ancak organ
tutulumuna goére tedavi planlamasi yapilmalidir
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BEHCET HASTALIGI VASKULER TUTULUM:
ANTIKOAGULASYONUN YERI

Dr. Ceren Demir

Aydin Adnan Menderes Universitesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dall, Aydin

ve bir cok sistemi tutabilen kronik inflamatuar

bir hastaliktir. En sik 3. dekatta gortlir. Erkek
ve kadin cinsiyeti esit oranda etkiler ancak erkeklerde
daha siddetli seyretme egilimindedir.

B ehget hastaligi, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen

Behget hastaligi belli bir cografi dagilim gosterir;
ozellikle Turkiye, Irak, Iran, Kore ve Japonya’da en-
demik olarak daha sik gorilir.

Hastaligin seyrinde farkhi klinik tutulumlar goriil-
mektedir. En sik gorilen klinik o6zellikler oral aftlar,
genital Ulser, cilt bulgulari, goz ve eklem tutulumudur.
En 6nemli mortalite ve morbidite nedenlerinden biri
vaskiiler tutulumdur. Hem arter hem vendz sistem
tutulabilir; her captaki damarda inflamasyona neden
olabilir. Vaskiiler sistem tutulum sikh@ cografyaya
gore degisiklik gosterebilmektedir. Ulkemizde sikhidt
%40’lara varabilmektedir.

Vaskiiler tutulum genellikle hastaligin erken déne-
minde beklenmektedir. %85 vendz sistemde tutulum
olur; en sik olarak DVT olarak karsimiza ¢itkmaktadir.

Patogenezde hiperkoagiilabiliteden ziyade endo-
tel hasart ve disfonksiyon rol oynamaktadir. Venoz
tutulumda; damar duvarinda kalinlasma, limende
obliterasyona neden olan damar duvarina yapisik
trombus ve inflamatuar hiicre infiltrasyonu mevcuttur.
Arteriel tutulumda ise, medial elastik liflerin hasarina
bagl arteriel anevrizmalar, vasa vazorum gevresinde
inflamatuar hticre infiltrasyonu goruliir.

Behget hastaliginda vaskiler tutulum tedavisi-
ni yonlendirecek kesin kanitlar bulunmamaktadir.
Behcet hastaliginda ven6z tromboza yol acan primer

patolojinin, damar duvarinin inflamasyonu olmasi ne-
deni ile, tedavide sistemik immiinstpresifler kullanilir.

Periferik arter anevrizmalarinda kanama riski yik-
sektir ve sistemik immiunsupresiflerle birlikte cerrahi
onarim gerektirir. Pulmoner anevrizmalarin teda-
visi ise, esas olarak immunostipresyona dayalidir.
Siklofosfamid ve ytiksek doz kortikosteroidlerin kul-
lanimi pulmoner arter anevrizmasi olan hastalarin
prognozunu degistirmistir.

Behcet hastaligi vaskiiler tutulumunda, antikoagt-
lan ajanlarin kullanimina dair kesin kanit bulunma-
maktadir. Vendz trombusler, damar duvarina sikica
yapisiktir ve emboli beklenmez. Bu nedenle antikoa-
gilan, antiplatelet ve antifibrinolitik ajanlar énerilme-
mektedir. Ayrica, tekrarlayan vendz tromboz riskini
azalttigina dair kontrollii caligmalar bulunmamaktadir.

Kaynaklar

1. Ozguler Y, Leccese P, Christensen R, Esatoglu SN, Bang D,
Bodaghi B, Celik AF, Fortune F, Gaudric J, Gul A, Kotter
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 Behget'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, E, Karadeniz, A., Ylmaz, S., Balkarl, A., Kimyon,
G, Yazc, A, ... & Direskeneli, H. (2015). Behget 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 Behcet
syndrome: A therapeutic approach. Clinical Immunology, 249,
109272. )

4. Esatoglu SN, Ozgtiler Y. Behcet sendromu giincel tedavisi.
Seyahi E, editér. Behcet Hastaligi. 1. Baski. Ankara: Ttrkiye
Klinikleri; 2020. p.98- 104.
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JANUS KINAZ (JAK) INHIBITORLERINDE SELEKTIVITE
ETKILILIK VE GUVENLILIKTE FARK YARATMAZ

Dr. Damla Kizil

Yalova Devlet Hastanesi, Romatoloji Klinigi, Yalova

u anda bir JAK inhibitériniin Klinik, islevsel

veya yapisal olarak daha etkili veya diger JAK

inhibitorlerinden daha glvenli olduguna dair
hicbir kanit yoktur. Farkh yaklagimlar, JAK'larin algi-
lanan seciciligi acisindan farkli sonuglara yol agabilir
ve secicilik doza baglidir ¢linki daha ytiksek dozlar-
da bilesikler seciciligi kaybeder. JAK inhibitori ve
biyolojik tedaviler arasinda major kardiyovaskiiler
olay , ciddi enfeksiyonlar, malignite, 6lim insidansi
vendz tromboemboli oranlart benzer olup, JAK in-
hibitorti kolunda herpes zoster enfeksiyonu daha sik
gortlmektedir(1). JAK inhibitorlerinin kullanimi, kan
hlicresi sayimi ve hemoglobin, karaciGer transami-
naz, kreatin kinaz, kolesterol ve kreatinin diizeyleri
dahil laboratuvar parametrelerindeki degisikliklerle
iligkilidir(2). Hamilelik ve emzirmede hentz verileri
yetersizdir(3).

Kavnaklar

1. Mclnnes, 1.B., Byers, N.L., Higgs, R.E. et al. Comparison of
baricitinib, upadacitinib, and tofacitinib mediated regulation
of cytokine signaling in human leukocyte subpopulations.
Arthritis Res Ther 21, 183 (2019).

2. Winthrop KL. The emerging safety profile of JAK inhibitors in
rheumatic disease. Nat Rev Rheumatol 2017;13:234-43

3. Kremer JM, Bingham CO 3rd, Cappelli LC, Greenberg JD,
Madsen AM, Geier J, Rivas JL, Onofrei AM, Barr CJ, Pappas
DA, Litman HJ, Dandreo KJ, Shapiro AB, Connell CA,
Kavanaugh A. Postapproval Comparative Safety Study of
Tofacitinib and Biological Disease-Modifying Antirheumatic
Drugs: 5-Year Results from a United States-Based Rheumatoid
Arthritis Registry. ACR Open Rheumatol. 2021 Mar;3(3):173-
184. doi: 10.1002/acr2.11232. Epub 2021 Feb 11. PMID:
33570260; PMCID: PMC7966883.

10. Iyi Klinisyenlik igin ipuglari Toplantisi, 12-14 Ocak 2024 || Girne, KKTC



ANCA iLiSKiLI VASKULITLERDE REMISYON
INDUKSIYONUNDA SIKLOFOSFAMID KULLANILMALI

Dr. Haluk Cinakli

eden organ tutulumu ve relapslarla karak-

terize, oOzellikle kiciik ve orta capli damar-
lar1 etkileyen, nekrotizan damar hastaliklandir (1).
Siklofosfamid (CYC) ve rituximabin ayri ayri gluko-
kortikosteroidlerle kombinasyon halinde kullanimlari
AAV’li hastalarda remisyon indiiksiyonunda etkili
oldugu kanitlanmistir (2,3). Alkilleyici bir ajan olan
CYC, mevcut en glcli immunstpresif tedavilerden
biridir. Cok etkili bir ajan ve AAV tedavisinde uzun yil-
lar klinik deneyime sahip olmasina ragmen toksik yan
etkilerinden dolay1 endise edilmektedir. Ancak bu yan
etkiler oral CYC’nin getirmis oldugu kimiilatif yiiksek
dozlardan kaynaklanmakta olup gtinimtizde daha

A NCA ile iliskili vaskiilitler (AAV), hayati tehdit

kisa streli ve disiik dozlarda intaven6z kullanimi bu
yan etkilerin azalmasini saglamistir.

Kaynaklar

1.Jennette JC, Falk RJ, Bacon PA, et al. 2012 revised
International Chapel Hill Consensus Conference nomenclature
of vasculitides. Arthritis Rheum. 2013;65(1):1-11. doi:10.1002/
art.37715

2. de Groot K, Harper L, Jayne DR, et al. Pulse versus daily oral
cyclophosphamide for induction of remission in antineutrophil
cytoplasmic antibody-associated vasculitis: a randomized trial.
Ann Intern Med. 2009;150(10):670-680. doi:10.7326/0003-
4819-150-10-200905190-00004

3.Stone JH, Merkel PA, Spiera R, et al. Rituximab versus
cyclophosphamide for ANCA-associated vasculitis. N Engl J
Med. 2010;363(3):221-232. doi:10.1056/NEJM0a0909905
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TNF iNHIBITORUNE SEKONDER YANITSIZ RA
HASTALARINDA, iKiNCi TNF Mi, NON-TNF
BIYOLOJIK Mi, YOKSA TSDMARD MI VERELIM?

Dr. Hazan Karadeniz, Dr. Riza Can Kardas

omatoid artrit tedavisinde, konvansiyonel
RDMARD’lara diren¢ gosteren hastalarda ilk

tercih genellikle TNF inhibitorleridir (TINFi).
Literatiire gore, hastalarin yaklagik %401 ilk bir yil
icinde TNFi’yi kesmektedir. Hastalarin tigte ikisinde de
orta-ytiksek diizeyde hastalik aktivitesi goriilmektedir.
TNFi'nin etkisiz oldugu durumda, farkli bir TNFi'ye
gecmek veya rituksimab, tosilizumab, abatecept veya

JAK inhibitorleri gibi farkli mekanizmaya calisan bir
ilaca baslamak tercih edilebilir. Ikinci basamak ilac
secimi konusunda, kilavuzlardaki oneriler sinirlidir.
Literatiirde ikinci basamaktaki kullanilabilecek ilag-
larin etkinligi hakkindaki veriler de celigkilidir. Bu
nedenle, TNFi direnci durumunda ila¢ seciminde
etkinlik disindaki faktorleri g6z 6niinde bulundurmak
onemlidir.
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BEHCET HASTALIGININ VASKULER TUTULUMUNDA
ANTIKOAGULAN KULLANILMALIDIR

Dr. Merve Ucar Baytaroglu

askiler tutulum Behget hastalarinin
V%15—50’sinde gortilmekle beraber, bu tutu-

lum diger vaskdlitler veya romatizmal has-
taliklara eslik eden wvaskiler tutulumdan belirgin
farkliliklar gostermektedir. EULAR-2018 onerilerine
gore akut DVT yaklagiminda immiinstipresif tedaviye
ek antikoagtilasyonun yeri tartismali olmakla birlikte,
yapilan doppler-USG c¢aligmalarinda antikoagtlan
kullaniminin uzun doénem vaskiler komplikasyon-
lar1 azalttigi gosterilmistir. Gilincel literatiirde oral

antikoagtilan kullaniminin immiinstpresif tedaviye
ek belirgin relaps dislst sagladigi  gosterilmistir.
Antikoagtilan kullanimini kisitlayan arteryalanevriz-
matik degisiklikler, 6zellikle pulmoner arter anevriz-
masi, vendz tutulum paternlerinden daha da nadir
gortilmekte ve giincel gorlntiileme yontemleri ile
tanisal zorluk olusturmamaktadir. Bu veriler 1s1ginda
Behget olgularinda izlenen venéz trombotik olaylar-
da antikoagtilan kullanmanin hastalarin prognozuna
olumlu katki saglayacag aciktir.
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JAK1 SELEKTIVITESI ETKILILIK VE GUVENLILIKTE

FARK YARATIR MI?

Dr. Sevil Yigit

JAK’lar ve 6zel olarak JAK1 secici inhibitorleri hak-
kinda hala birka¢ soru bulunmaktadir.

Selektivite doz bagimhdir.

Tek bir JAKi tamamen bloke eden bir JAK inhibi-
tort yoktur.

RA tedavisine iliskin son c¢alismalar, hiicre igi
kinazlari inhibe edebilen kiicik molekiiller Uzerine
odaklanmustir.

Tedavi egilimleri, JAK yollarini hedef alan yeni
kiictik molekillerin artan kullanimini igerecek sekilde
geligmistir.

RAl1 hastalar cs- veya b-DMARD’lara direncli oldu-
gunda, bu hastalar icin en uygun tedavi segeneklerini
belirlemek 6nemlidir.

Yeni nesil secici JAK1 inhibitérlerinin , pan-JAK
inhibisyonu ile gozlenen ciddi yan etkilerin geligimi-
ni sinirlayarak daha gtivenli bir tedavi stirecine yol
acabilir.
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SLE'NiN GENEL YONETIMI ICiN EN ivi ILKE HANGISI
OLMALI: GENEL iMMUNOSUPRESYON MU?
HEDEFE YONELIK ORGAN TEDAVISI Mi?

Dr. Sevtap Acer Kasman

muinosupresyondur. Tedavide organlarin hedef-

lenmesi, daha fazla etkinlik ve daha az yan etki
potansiyeline sahip midir sorusu buglnki verilerle
net bir sekilde cevaplanmamaktadir. SLE tedavisinde
rehberlik saglayan uluslararasi kilavuzlar ise 6nerilerini
halen standart immunosupresif tedavi (SIT) temelli
yapmakta, hedefe yonelik organ tedavilerini de SIT’e
ek olarak sunmaktadir. SLE hastalarinda var olan

s LE’nin genel yonetimi igin en iyi ilke genel im-

ongoriilemeyen seyir, degisken organ tutulumlarinin
birlikteligi, bir organdaki anormal mekanizmalarin he-
terojenligi, hedefe/molekiile spesifik tedavi ¢aligmala-
rinin gucligu, calismalarda birebir kiyas yapilamamis
olmasi, ciddi nefrit vakalarinin genelde calisma disi
kalmis olmasi, gercek yasam verileri ¢calismalarinin ye-
tersizligi, ve maliyet ve erisim kisitliliklart nedenleriyle
genel ilke cesitli yan etkilere sahip olan SIT’e dayali
olarak kalmaktadir.
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PS-001

ANTIFOSFOLIPID ANTIKOR SENDROMUNUN NADIREN
AYNI AILE BIREYLERINDE GORULMESI OLGU SUNUMU

Oznur Sadioglu Cagdas, Neslihan Gékcen, Ayten Yazicl, Ayse Cefle

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali, Kocaeli

Giris: Antifosfolipid antikor sendromu (AFAS)
arteryel ve/veya venotz trombozlar, tekrarlayan ge-
belik kayiplari ve trombositopeni ile beraber, an-
tifosfolipid otoantikorlarinin persistan pozitifligi ile
seyreden bir klinik durumdur. Hastalarin %50 sinde
primer form sorumluyken, sekonder formlarin ¢ogu
Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) ile birliktedir.
Olgularin cogu sporadik olmakla beraber, nadiren de
olsa ayni ailede birden fazla kiside gortilebilmektedir.
Posterimizde, ayni aileden iki bireyde gorilen AFAS
olgusu sunmaktayiz.

Olgu sunumu: 21 yasinda kadin hasta (hasta
1) son 2 aydir yizde yaygin siglik ve ellerinde za-
man zaman renk degisikligi olmasi sikayetleriyle der-
matolojiye basvurmus. Orada yapilan tetkiklerinde
otoantikor pozitifligi saptanmasi lizerine tarafimiza
yonlendirilmis. Livedoid dokiintii ve Raynaud feno-
meni olan hastanin bakilan tetkiklerinde ANA +4
grantiler, SSA/RO52+, Histon+, Anti dsDNA Elisa
304 Iu/ml, C3:0,56-C4:0,06 distk, Antikardiyolipin
antikor IgM+, 1gG+, Lupus antikoagtilani,+, Beta-2
glikoprotein IgG+, IgM + ,D.coombs+ saptandi. Fizik
muayenede kardiyak ifiriim duyulan hastaya yapilan
ekokardiyografide mitral valv prolapsusu, grade 2
mitral yetmezlik saptandi. Siddetli bag agrisi nedeniyle
cekilen kranial mr da iskemik degisiklikler de gortil-
mesi Uzerine hasta Sistemik Lupus Eritematozus ve
Antifosfolipid Antikor Sendromu olarak kabul edildi.
Hastanin soygecmisinde annesinin (hasta 2) 26 ya-
sinda iskemik serebrovaskiiler olay gecirdigi o donem-
den beri oral antikoagiilan kullandigi ve 7 ay dnce
de nobet gecirdigi 6grenildi. AFAS 1n ailesel gecisinin
bilinmesi nedeniyle hastanin annesinin antifosfolipid
otoantikorlar calisildi. Anti kardiyolipin antikor IgM+,
IgG+, Beta2 glikoprotein IgM+, IgG+ ve Lupus
antikoagtilan testleri pozitif, ANA ve AntidsDNA
negatif sonuclanmasi tzerine hastanin annesinin de
Antifosfolipid Sendromu oldugu anlagildi.

Tartisma: Ailelerde AFA pozitifligi saptanmasi,
klinik olarak AFAS varligindan bagimsiz bir sekilde,
1980’den beri rapor edilmektedir. Aile calismalari
hem primer hem de sekonder AFAS’da genetik yat-
kinh@ gostermektedir. Genetik yatkinlik kismen HLA

sistemiyle, ¢zellikle DR4 ve DRwS3 ile iligkilendiril-
mistir. Ayrica Lupus antikoagulani ve Antikardiyolipin
antikorlar1 aynt HLA antijeniyle iligkilidir. Yapilan aile
calismalarinda AFA porzitifligi (AFAS eslik etsin ya da
etmesin) ile iligkili haplotipler sunlardir: A30; Cw3;
B60; DR4; DRwb53; DQw3 (2), DR4, DR7(3), DR4,
DRw53, DQw7 (4). AFAS'1n ayni ailede birden fazla
bireyde nadir olarak goriilmesi nedeniyle sunulmustur.

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

Referans
HASTA 1 HASTA 2 deger
Tromboz + +
Gebelik kaybi
Trombositopeni +
LA Pozitif (50.4) Pozitif (58)
Antikardiyolipin | 58(lgM),25(IgG) 2(IgM),120(IgG) <12 negatif
antikor U/ml U/ml >12 pozitif
Beta-2 35(IgM),17(IgG) 7 (IgM),62(1gG) <5 negatif
glikoprotein U/ml U/ml 5-8 gray zone
> 8 pozitif

Anahtar kelimeler: Antifosfolipid antikorlar, Antifosfolipid sendromu
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YAYGIN CILT BULGULARI ILE PREZENTE OLAN

ANTI-TIF1-

POZITIiF DERMATOMIYOZIT OLGUSU

GoOzde Sevgi Kart Bayram, Busra Firlatan, Bugu Bulat,Umut Kalyoncu, Sule Apras Bilgen

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklar Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Amac: Dermatomiyozit heterojen klinigi nedeni ile
tanisi zor olabilen idiyopatik inflamatuar bir miyopati-
dir. Kutanoz belirtiler bazen degiskenlik gosterebilir ve
cilt tutulumu ile miyozit bulgular1 ve sistemik tutulum
paralel olmayabilir(1). Burada yaklasik bir yildir goz
kapaklarinda sislik ve viicutta yaygin eritemli yamalar
ile basvurup dermatomiyozit tanisi alan bir olguyu
sunmay! amacladik.

Olgu: 43 yasinda kadin,yaklasik bir yildir g6z
kapaklarinda sislik, kizariklik sikayeti ile dig merkezde
daha once alerjik hastalik olarak degerlendirilip an-
tihistaminik ve steroid tedavisi kullanmis. Tedaviden
belirgin fayda gérmeyen hastanin cildinde yaygin
eritemli yamasal lezyonlar olugsmaya baglamis.Dig
merkezde alinan cilt biyopsisinde belirgin patoloji
izlenmeyen hastanin ANA:1/160 olmasi nedeni ile
sistemik lupus eritematozus olabilecegi dustinilmis,
yiksek doz steroid tedavisi baglanilmig ancak hasta
fayda gormemis. Goz kapaginda sislik ve cildinde
kizariklik sikayeti artan hasta poliklinigimize basvur-
du. Bagvurusunda g6z kapaklarinda, yiiziinde ve alt
ekstremitesinde yaygin eritem izlenen hastanin kas
glici muayenesi ust ekstremite proksimalde 4/5, alt
ekstremite proksimalde 4/5 olarak izlendi. Yutma
guigliigu tarifleyen hasta servise yatirilarak tetkik edil-
di. Ozgecmisinde ve soygecmisinde anlamli 6zellik

bulunmamaktaydi. Laboratuar tetkiklerinde hemoglo-
bin:10,9 g/dl, 16kosit: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-ntkleer
antikor):1/320-1/1000, myozit profilinde: TIFlg -
++ +POZITIE Ro-52 - +++POZITIE NXP2 - BORD
olarak sonuclandi. Myopati protokolli EMG sonucu
alt ekstremite proksimal kaslarda daha belirgin aktif
miyopatik tutulum ile uyumlu izlenen hastanin, uyluk
mr sonucu da miyozit ile uyumlu olarak raporlandi.
Hastanin dermatomiyozite eslik edebilecek malignite
taramalarinda patoloji izlenmedi. 5 seans plamaferez
uygulanan hastaya, takiplerinde prednizolon ve mi-
kofenolat mofetil ve IVIG/aylik sc baglanildi. Tedavi
sonras! hastanin goz kapaklarindaki édemlerinde, cilt
bulgularinda ve kas glictinde belirgin diizelme izlendi.

Sonug: Dermatomiyozit farkli klinik prezentasyon-
lar ile seyredebilen bir inflamatuar miyozit hastaligi
olup kas gticstizlugu belirgin olmayan, kas enzimleri
normal olan, yaygin cilt dokiintlisti olan hastalarda da
ayirici tanida akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Dermatomiyozit, TIF1, Idiyopatik 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.
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YAYGIN KUTANOZ TUTULUNMLU SARKOIDOZ OLGUSU

Nilay Erdik', Simeyye Merve Tiirk!, Ayhan Kamanli?, ibrahim Tekeoglu?

"Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Sakarya
2_'Sakarya Universitesi Tip Fakailtesi, Fizik Tedavi Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Sakarya

Giris: Sarkoidoz, etiyolojisi bilinmeyen, cesitli
doku ve organlar tutabilen, non-kazeifiye grantilo-
mat6z inflamasyonla karakterize sistemik bir has-
taliktir. Deri, akciger, lenf nodlari, gozler, eklemler,
beyin, bobrekler ve kalp gibi organ tutulumlari olabi-
lir. Sarkoidozun deri bulgularinin hastalarin yaklasik
%25’inde ortaya ciktigi tahmin edilmektedir.

Vaka o6zeti: Otuz bir yasinda erkek hasta kol, uy-
luk ve sirtta yaygin cilt dokuntisu ile 2 yil 6nce cildiye
poliklinigine basvurmus. Yapilan fizik muayenede eri-
temli plaklar, tizeri yer yer skuamli, birkacinda atrofik
ve Ulsere lezyonlar saptanmis. Koldaki lezyonlardan
biyopsi yapilmis. Biopsi sonucu,; epitel altinda tst-orta
ve derin dermiste lenfosit, plazmosit, eozinofil ve az
sayida noétrofilden olusan mikst tipte iltihap hticre infilt-
rasyonu ve derin dermiste ve subkutantz yag dokuda
epiteloid histiositler ve multintikleer dev hticrelerden
olusan degisik buytiklikte grantilomat6z yapilar izlen-
mis. Biyopsi sonucuyla birlikte kutantéz sarkoidoz 6n
tanisi ile sistemik agidan aragtirilmak istenmis fakat
hasta takip disi kalmis. 2 ay 6nce benzer sikayetler ile
tekrar cildiye poliklinigine bagsvurmus. Akciger radyog-
rafisinde bilateral hiler dolgunluk, toraks tomografisin-
de mediastende multiple lenf nodu izlenmis. G6gls
hastaliklarina konstilte edilen hastanin yapilan trans-
bronsial lenf nodu biyopsisinde; kazeifikasyon nekrozu
icermeyen ve cevresinde brons, akciger ya da lenfoid
doku izlenmeyen grantilom yapilar izlenmis ve takip
amacwyla poliklinigimize yonlendirilmis. Hastanin sor-
gulamasinda halsizlik, yorgunluk, kilo kaybi ve eklem
agrist sikayetleri mevcuttu. Fizik muayenesinde sag el
5.proksimal interfalangeal(PIF) eklem artriti ayrica sirt,
omuz, kol, uyluk ve bacaklarda cilt lezyonlari(Resim
1) izlendi. Hastanin laboratuvar tetkikleri CRP: 105
mg/L, sedimentasyon:84(1.saat), hemoglobin: 12,4 g/
dL, MCV:77,7 1], lokosit: 11.580 K/uL, noétrofil:9.490
K/uL, serum ACE:22,3 U/L, 24 saatlik idrar kalsiyumu:
113 mg/glin olarak saptandi. PPD sonucu 0’idi. EKG’si
ritmikti. Asemptomatik goz tutulumu igin yapilan goz
muayenesi normal saptandi. Multisistemik organ tu-
tulumlu sarkoidoz tanisi ile hastaya gtinliik 32mg me-
tilprednizolon, metotreksat oral 10 mg haftada bir kez
ve hidroksiklorokin 200mg glinde bir kez baslandi.

Tedavinin birinci ayinda bakilan CRP: 5,1 mg/L, sedi-
mentasyon: 7(1.saat), hemoglobin: 14,9 g/dL, MCV:
85 fl olarak saptandi. Sag el 5.PIF’teki artriti ve daha
onceki cilt bulgularinda diizelme gorildi(Resim 2).

Tartisma: Kutanoz sarkoidoz hastalarinda sistemik
tutulum gelisme riski tam bilinmemektedir. Hastalarin
yluzde 30 ila 85’inde sistemik tutulumun meydana
geldigi tahmin edilmektedir[1]. Bu hastalarin sistemik
hastalik olasiligi bakimindan deg@erlendirilmesi tedavi
stratejilerinin belirlenmesi agisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Graniilom, Kutan6z tutulum, Sarkoidoz

Resim 1. Sol uyluk 6n ylz tedavi 6ncesi
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Resim 2. Sol uyluk 6n yiiz tedavi sonrasi

Kaynak
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SJOGREN SENDROMU VE BIKLONAL GAMOPATI

BIRLIKTELIGi

Cansu Arslantiirk Guneysu, Seyyid Bilal Agikgdz, Tamer Acat, Emel Gonullu

Sakarya Universitesi, ig Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Sakarya

Giris: Primer sjogren sendromu glanduler ve
ekstraglandiiler tutulumlar olabilen, multisistemik he-
terojen bir hastaliktirl. Sjogren tanili hastalarda len-
foprofileratif hastalik riski artmistir?. Bununla birlikte
yaklasik %20 gibi bir oranda monoklonal gamopati
de eslik edebilmektedir3. Sjogren sendromu tanisiyla
takip ettigimiz ve biklonal gamopati saptandigimiz
olgumuzu sunuyoruz.

Olgu: Bilinen hipertansiyon tanisi olan 64 yasinda
erkek hasta el ve ayaklarda karincalanma, yanma sika-
yetleri nedenli yapilan EMG’sinde demiyelinizan tip po-
linéropati saptanmasi nedenli néroloji poliklinik takibin-
den romatoloji klinigimize yonlendirildi. Sorgulamasinda
artraljileri ve goz kurulugu 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, ¢3:0.51 g/l, c4:0,18 g/l, ANA 1/100
nukleolar patern, ENA negatif, ANCA negatifti. Emg
bilateral alt ve tist ekstremitede, 6n planda motor liflerin
etkilendigi belirgin myelinsel yikim ve ikincil aksonal ha-
sar ile karakterize polinéropati sendromu ile uyumlu idi.
Schirmer 6 mm/5 mm saptandi. Tukiirtik bezi biyopsisi
fokus skoru:2 saptandi. Hastaya sjogren tanisi ve polind-
ropati nedenli néroloji Klinigi ile birlikte degerlendirilerek
hidroksiklorokin, orta doz steroid, gabapentin ve azathi-
oprin tedavileri baslandi. Takiplerinde artraljileri gerileri,
noropati iligkili semptomlart azalmakla birlikte devam
etti. Hastanin takibinde crp:15 mg/L, sedimentasyon:83,
IgM:7,97 g/l, 1aG:12,6 g/l, IgA:0,98 g/l saptanmasi tizeri-
ne istenen protein elektroforezi ve immiinfiksasyon elekt-
roforezinde IgG kappa ve IgM kappa biklonal gamopati
saptandi (Resim 1 ve 2). Hasta hematoloji klinigine
yonlendirilerek kemik iligi biyopsisi yapildi.

Tartisma: Sjogren sendromunda néropati sik karsi-
lagilabilen sistemik bulgularindan biridir (sikligi %2 ile
%60 arasinda bildirilmistir)*. Monoklonal gamopatiler
de etyolojisi bilinmeyen noropatilerde yaklasik %10
oraninda saptanabilmektedir®. Sjogren sendromu ile
monoklonal gamopatiler birliktelik gosterbilecegdi gibi

her ikisi de noéropati etyolojisinde ayr1 ayri rol oyna-
maktadir. Bizim vakamizda oldugu gibi biklonal gamo-
pati ile birlikteligi ise nadir goriilmektedir. Noropatisi
olan Sjogren hastalarinda monoklonal gamopatiler
ayiricl tanida akilda tutulmalidir.

Albumin

T ‘ T
50 100 150 200
(sec)

Index  Band Area  Rel. Area  Total Protein Gonc. (g/L) Range (%)

1 Albumin 0.289 51.30% L 39.50 55.80% ... 66.10%

2 Alpna-1 0.034 6.03% H 484 290% ... 490%

3 Alpha-2 0.079 14.07%H 10.83 7.10% ... 11.80%

4 Beta-1 0.038 6.75% 520 470% ...7.20%

5 Beta-2 0.012 2.13%L 164 3.20% ... 6.50%

6 Gamma 0111 19.72% H 1518 11.10% ... 18.80%
Total 0.584 77.00

Resim 1. Protein elektroforezi

Resim 2. immiinfiksasyon elektroforezi
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ANTI-PL7 ANTIKOR POZITIF ANTISENTETAZ
SENDROMU: OLGU SUNUMU

Seyyid Bilal Acikg6z, Cansu Arslantirk Glneysu, Tamer Acat, Emel Gonulli

Sakarya Universitesi, ig Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Sakarya

Giris: Antisentetaz sendromu (ASS) interstisyel
akciger hastaligi, inflamatvuar miyozit, raynaud fe-
nomeni, artrit ve anti-aminoacil-tRNA sentetaz an-
tikorlarmin pozitifligi ile seyreden heterojen sistemik
otoimmin bir hastaliktir. ASS ile iligkili Anti-Jol,
anti-PL7, anti-PL12, anti-OJ, anti-EJ gibi bircok oto-
antikor tanimlanmigtir. Anti-PL7 antikorlar1 ASS iligkili
antikorlar arasinda %10-15 oraninda nadir gorilmek-
tedirl). Biz bu olgu sunumunda Anti-PL7 pozitif bir
ASS hastasini sunmay1 amagladik.

Olgu: Elli iki yasinda bilinen ek hastalik 6ykiist
olmayan kadin hasta bir yil 6nce yaklasik bir aydir
varolan nefes darligi sikayeti ile goglis hastaliklarina
basvurmus. Gogus hastaliklarinda yapilan toraks to-
mografinde nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP)
paterni ile uyumlu gértiniim saptanmis ve romatolojik
acidan degerlendirilmek tizere klinigimize yonlendi-
rilmis. Hastanin bagvuru aninda sistemik sorgusunda
agiz kurulugu, g6z kurulugu, raynaud fenomeni,
nefes darligi vardi. Fizik muayenesinde hastanin her
iki akcigerde solunum sesleri azalmisti, ral, ronkis
yoktu. Aktif sis ve hassas eklem bulunmamaktaydi.
Proksimal ve distal kas gticli normaldi. Laboratuar
tetkiklerinde CRP:<3,13 mg/l, eritrosit sedimentas-
yon hizi :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
saptandi. Minér tiikriik bezi biyopsisi yapildi. Ttkrik
bezi biyopsi patolojisinde fokus skoru 1 olan ve
2016 ACR/EULAR Sjogren Sendromu siniflandirma
kriterlerini karsilayan hastaya Sjogren sendromu ta-
nist konuldu. Raynaud fenomeni nedeniyle yapilan
kapilleroskopisinde kanama alanlart ve dev kapiller
izlendi. Ekokardiyografinde tahmini pulmoner arter
basinct 40 mmHg ve sag kalp kateterizasyonunda
ortalama pulmoner arter basinci 21 mmHg olarak
Ol¢tldi. Raynaud sendromu icin nifedipin 30 mg/giin
ve asetilsalisilik asit 100 mg/glin mg baglandi. Akciger
tutulumu iginde metilprednizolon 48 mg /gin ve
mikofenolat mofetil 2x1000 mg/glin baglandi. Hasta
takiplerinin 9. Ayinda halsizlik, yorgunluk ve kas
guicstizligui sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenesinde
alt ve Ust ekstremitede proksimal kas gtici 4/5 ‘ti.

Laboratuvar tetkiklerinde AST:113 U/L, ALT:80 U/L,
CK:3251 U/L, CRP:61,4 mg/l, eritrosit sedimentas-
yon hiz1:53 mm/saat saptandi. Elektromiyografisinde
de myopatik patternde tutulum saptandi ve miyozit
paneli calisildi. Miyozit panelinde Anti-SSA(52KD)
+, Anti-SSA(60KD) +++, anti PL7 +++, saptandu.
Hasta NSIP patterninde akciger tutulumu, miyozit
bulgulari Klinik tutulumlari ile birlikte anti-PL-7 antikor
iligkili antisentetaz sendromu olarak degerlendirildi.
Solunumla iliskili yakinmalarinda artis olan, solunum
fonksiyon testlerinde kotililesme olan ve kontrol to-
raks tomografisinde akcigerde radyolojik progresyon
izlenen hastaya mikofenolat mofetil tedavisi altinda
progresyon izlendigi icin siklofosfamid 1000 mg/ay
ve metilprednizolon 64 mg/glin planlandi. Steroid ve
siklofosfamid tedavisinin 3. ayinda solunum semp-
tomlar kotiilesen ve istirahat halinde hipoksi gelisen
hastanin ¢ekilen toraks tomografisinde buzlu cam
dansitelerinde yaygin artis izlenmesi tizerine ti¢ glin
pulse steroid tedavisi verildi. Oksijen destegi verildi.
Siklofosfamid tedavisini sonlandirilarak rituksimaba
gecildi. Solunum semptomlarinda diizelme olan oksi-
jen destegi ihtiyaci kalmayan hasta metilprednizolon
48 mg/giin ve rituksimab 1000 mg 0-15.glin/6 ay ile
takip ve tedavisine devam edilmektedir.

Tartisma: Inflamatvuar miyozitlerde interstisyel
akciger hastaligi yaygin olarak gorilmektedir ve kot
prognostik faktérlerden biridir. Interstisyel akciger has-
taligi nedeniyle tetkik edilen, Klinik tabloya miyozit,
raynaud fenomeni ve artrit gibi semptomlar eslik eden
hastalarda antisentetaz sendromu da ayirici tanida yer
almalidir.
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SEREBROVASKULER OLAY ILE PRESENTE OLAN
LOFFLER ENDOKARDIT VAKASI

Senar San

Giris: Eozinofilik grantilomatoz polianjitis (EGPA);
eosonofili ile seyreden kictik-orta damarlarda granti-
lomatéz inflamasyon ile karakterize sistemik nekroti-
zan vasukilittir. Kardiyak tutulum yiksek mortalite ve
kot prognoz ile iligkilidir. 88 EGPA tanili hastanin ol-
dugu derlemede endomiyokardiyal tutulum 6 (%6,8)
olarak tespit edilmistir. (1) Bu yazida serebrovaskiler
olay ile presente olan Loffler endokardit tanisi koyulan
olgu sunulmaktadir.

Olgu: 55 yas erkek hasta ates, kilo kaybi, gece
terlemesi, bas donmesi sikayeti ile tetkik edilirken
kraniyal gorintilemelerde korpus kallozumda ve
serebellumda akut; her iki pariyetal ve oksipital bol-
gede kortikal ve subkortikal alanda subakut infarkt
ile uyumlu lezyonlar tespit edilmis. Belirgin norolojik
defisit tespit edilmemis olan hastanin laboratuvarinda
CRP:21,26 mg/L, sedimentasyon: 85 mm/h, I5ko-
sit: 11470 JuL, lenfosit: 1840 /uL, eozinofil:2150 /
uL (%24.9), kreatinin: 1,25 mg/dl, AST/ALT:19/24
U/L tespit edilen hastanin 1 vildir eosinofilisi oldugu
goruldi. 20 yildir astim tanist oldugu 6grenilen has-
tanin iskemik kraniyal lezyonlar: sebebiyle istenilen
tromboz paneli, antifosfolipid antikorlari negatif; derin
vendz tromboz acisindan periferik vendz doppleri,
karotis ve vertebral arter doppleri, lipid profili, HbAlc
degerleri normal tespit edildi. Hipereosinofilik durum
icin gonderilen PDGFR genetik analizi negatif tespit
edildi. ANCA:1/320, PR3 ANCA:115,95RU/L, toraks
tomografisinde bilateral santral agirlikli yaygin, yer yer
periferik buzlu cam infiltrasyonlart ve septal kalinlas-
ma, bilateral 1 cm’ye vaklasan plevral eflizyon tespit
edildi. Yapilan ekokardiyografisinde posterior duvarda
3.2x0.8 cm’lik Loffler endokarditi ile uyumlu lezyon
tespit edildi (Resim 1).

Mevcut bulgularla hastaya akciger ve kardiyak
tutulumlu EGPA tanisiyla 40mg metilprednizolon
IV, enoksaparin 0,6 mg 2x1 SC tedavisi baglandi.
Steroid tedavisi 3 haftadan sonra azaltilarak 4 mg’a
kadar azaltildi ve azatioprin 2x50 mg eklendi. Birinci
ay kontrol ekokardiyografisinde Loffler endokardit
boyutlarinda belirgin kiictilme tespit edilirken plevral
eflizyonu tamamen gerilemisti.

Hastanin idame tedavisi noéroloji ile de deger-
lendirilerek apiksaban 5 mg, azatioprin 50 mg 2x1,

metilprednizolon 4 mg, kalsiyum karbonat+D vit 3
1x1 olarak diizenlendi. 6. ay kontroliinde aktif sika-
yeti olmayan hastanin hipereosinofilisi yoktu. Loffler
endokarditi tamamen, akciger bulgulari ise kismen
gerilemisti (Resim 2).

Tartisma: Literatiirde Loffler endokarditine bagli
SVO’'nun mortalitesi %27.3 olarak tespit edilmistir.
Kardiyak tutulumda kardiyak duvarda meydana ge-
len nekroz kalp yetmezligine ve ya mortal seyreden
kardiyak aritmilere sebep olabilmektedir. Erken tani,
steroid ve antikoagtilan tedavi ile mortalite azaltilabil-
mektedir (2)

Resim 1. Sol ventrikill posteriorda tespit edilen Loffler endokarditine ait
gorinim

Resim 2. Akciger bulgulari progresyonu (A: tani dncesi, B: tani ani, C: tedavi
sonrasl)

Kaynaklar

1. Raphaél André et al. Autoimmunity Reviews 16 (2017) 963-
969
2. Zhang et al. BMC Cardiovascular Disorders (2021) 21:615

10. Iyi Klinisyenlik igin ipuglari Toplantisi, 12-14 Ocak 2024 || Girne, KKTC



PS-007

NADIR BIR SKLERODERMA TAKLITCISI: ROTHMUND

THONSON SENDROMU

Feyza Ak, Berna Yurttas

Tekirdag I.F. Cumlioglu Sehir Hastanesi, ic Hastaliklar,, Romatoloji, Tekirdag

Giris: Skleroderma (SSKk) ciltte ve i¢ organlarda
progresif fibrozisle giden, otoimmiin nedeni bilinme-
yen bir hastaliktir (1). Cildi tutan hematolojik, onko-
lojik, metabolik bircok hastalik sklerodermay: taklit
edebilir (2). Raynaud fenomeni, intersisyel akciger
hastalig ve pulmoner hipertansiyon gibi bulgularin
olmamasi, kapilleroskopi bulgularinin normal olma-
s1, sklerodermayla uyusmayan Klinik bulgular ayirict
tanida hekime yol gosterici olabilir. Nadir de olsa
genetik hastaliklar da cilt bulgulariyla sklerodermay1
taklit edebilir. Bu olgu sunumunda ciltte kalinlagma
ve acik yara ile refere edilen bir Rothmund Thomson
sendromlu (RTS) hasta sunulmustur.

Olgu: 22 yasinda kadin hasta dermatoloji klinigin-
den ciltte kalinlagma ve ayakta acik yara nedeniyle
yonlendirildi. Hasta muayene edildigi sirada sendro-
mik gorinimu dikkat cekmekteydi (Resim 1). Ayrica
orta-ileri mental retardasyonu mevcuttu. Muayenede
yasa gore boy kisa, displastik tirnak bulgulart mevcut-
tu. Hastanin cildi yer yer hiperpigmente idi, poikilo-
dermisi ve kas ve kirpik azligi ve semer burnu vardi.
Ayrica ayak medial malleolde deformasyon sonucu
enfekte basi yarasi mevcuttu (Resim 2). Muayenede
dort ekstremitede de atlamali olarak ciltte kalinlasma
goze carpmaktaydi. Tetkiklerinde pansitopeni, nétro-
peni olan hastanin yapilan kemik iligi biyopsisinde
myelodisplastik sendrom bulgulart mevcuttu. Hastalik
ginlik G-CSF tedavisi almaktaydi. Bakilan Anti
Nikleer antikor ve ENA paneli negatif olan olguda
muayene esnasinda erkek kardesinin de ayni klinik
bulgulart paylastigi gortldi. Ek olarak erkek karde-
sinde hipogonadizm oldugu 6grenildi. Etnik kokeni
Suriye olan hastanin annesi ve babasinin 3° akraba
oldugu 6grenildi. Tim bu bulgular 1siginda hastada
Rothmund Thomson Sendromu dustnuldd.

Tartisma: Rothmund Thomson Sendromu oto-
zomal resesif veya dominant kalitilan ve ektodermal
displazi ile karakterize genetik bir hastaliktir. ATP
bagimli DNA helikaz (RecQ like Helicase 4) mutas-
yonulart sonucu gelisen RTS’ unda Klinik bulgular 3-6
ayliktan itibaren gorilmeye baslar, hastalarda osteo-
sarkom, l6semi ve cilt kanseri gibi malignitelere artmig
meyil bulunmaktadir. Sundugumuz hastadaki Kklinik

bulgular RTS tip II ile uyumludur. Hastada Raynaud
olmamasi, ek fenotipik bulgulari, laboratuar testleri ve
aile oykisu ile RTS-II tanisi konulmustur.

Resim 1.

Resim 2.
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DUSUK TOTAL STEROID DOZU KULLANILABILEN
ANTINOTROFIL SITOPLAZMIK ANTIKORU (ANCA)
ILISKILI VASKULIT HASTASINDA RITUKSIMAB VE
SIKLOFOSFAMID KOMBINASYONU

Beyza Us Demirelli, Mehmet Engin Tezcan

Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, istanbul

Giris: Antinotrofil sitoplazmik antikoru (ANCA)
iligkili vaskiilit, kiiclik ve orta boy damarlar etkileyen
ve ANCA varli@ ile karakterize olup, graniilomattz
polianjit (GPA), mikroskopik polianjit (MPA) ve eo-
zinofilik graniilomat6z polianjiti (EGPA) icerir. ANCA
iligkili vaskulitin (AAV) remisyon indiksiyonu, mev-
cut standart tedaviler, yiiksek doz glukokortikoidler
ve siklofosfamid veya rituksimab kombinasyonu ile
yapilmaktadir. Yiiksek doz glukokortikoidler, mevcut
standart tedavide advers olaylarin énemli bir nedeni-
dir. Onceki calismalar, remisyon indiiksiyonunda glu-
kokortikoid dozunun hizli azaltilmasinin sik ntikslerle
iligkili oldugunu gostermis olsa da yeni calismalarda,
rituksimabin disiik doz glukokortikoidler ile AAV re-
misyonunu yeterince indiikleyebilecegi bildirilmistir.
Yan etki sebebiyle steroid tedavisini standart doz
kullanamadigimiz, diisiik doz steroid, siklofosfamid ve
ritiksimab kombinasyonu ile indiiksiyon sagladigimiz
hastay1 sunmay1 amagladik.

Vaka Takdimi: Astim, hipertansiyon tanilari olan
hasta, 5 aydir olan o6ksirtik, mukuslu balgam, 3
ayda 15 kilo kaybi, gece terlemesi ve ates sikayeti ile
basvurdu. Fizik bakisinda anormal bulgu saptanma-
di. Oncelikle hastada enfeksiyon dislandi. Malignite
acisindan cekilen PET/CT’ sinde sag akciger orta lob
medialinde SUV max: 16,7, boyutu 3,7x1,7 cm olan
nodil ve hafif metabolik mediastinel santim sinirinda
lenfadenomegali saptandi. Nodilden alinan ince igne
biyopsisi nonspesifik degisiklikler seklinde raporlandi.
Romatolojik hastaliklar acisindan génderilen tetkikle-
rinde anti MPO pozitifligi saptandi (177 U/ml). Daha
once bobrek hastaligi olmayan hastanin kreatinin
seviyesi 1,5 mg/dl, proteintri 644 mg/giin, idrar se-
dimentinde aktif bulgular gorilmesi lzerine yapilan
bobrek biyopsisinde 2 glomeriilde fibrinoid nekroz
tespit edildi, kresent ve immiin boyanma gortilmedi,
bulgular AAV bobrek tutulumu olarak degerlendirildi.
Vaskiilit sistemik tutulumu acisindan yapilan elekt-
romiyografi, ekokardiyografi, géz ve dermatolojik

muayenesi normal idi. Sol ser6z otit ve sinlizit tespit
edildi. Hastaya servis yatisinda astim atak nedeni ile
40 mg/giin dozunda steroid baglanmisti. Tedavinin
3. gliniinde karaciger enzim yiiksekligi gézlenen has-
tada viral, otoimmun ve toksik patolojiler dislandi.
Gastroenteroloji bolimi tarafindan steroid iligkili akut
karaciger hasart dislinildi ve steroid tedavisinin
kesilmesi 6nerildi. AAV sistemik organ tehdit edici tu-
tulumu olan hastanin indiiksiyon tedavisinde steroid
250 mg 3 doz verildi. Ardindan, kiloya 0,5 mg/glin
baglanip hizlica azaltilarak 1. ayda metilprednisolon
16 mg/giin dozuna inildi. Indiiksiyon tedavisine, 14
gun ara ile 5 doz 500’ er mg siklofosfamid ve 14 giin-
de bir iki doz 1000 mg rittiksimab eklendi. Hasta bu
tedavi protokolii ile izlenmekte olup, 3. ay tetkikleri ve
klinigi iyilesme egilimindedir (Tablo 1). Herhangi bir
yan etki gorilmemistir.

Tablo 1. Hastanin tedavi 6ncesi ve sonrasi biyokimyasal bulgulari

Paramatre Tedavi Oncesi Tedavinin 3. Ay
Ure, mg/d 75 56
Kre, mg/dl 1,5 117
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/I 153 2
Proteiniiri, mg/giin 644 179
Lokosit, 10~ 3/ul 9.3 12
Hemoglobin, g/dl 9,4 12,6

Tartisma: AAV’de daha yiksek kiimdlatif steroid
dozlar1 daha kot glukokortikoid iligkili toksisiteye yol
acmaktadir. Yeni literatire kazandirilan caligmalar-
da dustk doz steroid ile indiksiyonun remisyonda
ylksek doz kadar etkili oldugu gorilmustir. Ayrica,
dustk doz siklofosfamid ve rittiksimabin birlikte uygu-
landig1 bir calismada remisyon saglandigi bildirilmistir.
Yiksek doz steroid kullanamadigimiz hastamizda,
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diistik doz steroid ile uygulanan rittiksimab ve siklofos-
famid kombinasyonu ile hastalik remisyonu sagladik.
Steroid kullanilamayan hastalarda alternatif rejimlerin
aragstirilmasi adina daha ileri caligmalara ihtiya¢ vardir.
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RAYNAUD FENOMENi VE POEMS SENDROMU:
TANIDIK BiR SEMPTOMUN ARDINDAKi NADIR

GERCEK

Biisra Firlatan', Rifat Can Bahtiyar?, Bera Omer Ugurlu3, Gézde Sevgi Kart Bayram',

Bugu Bulat!, Umut Kalyoncu!

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara
2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar Anabilim Dali, Ankara
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dall, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: POEMS sendromu; polinéropati, organo-
megali, endokrinopati, monoklonal gamapati ve cilt
degisiklikleri ile karakterize nadir goriilen bir hasta-
liktir,. POEMS sendromu, hastalarin %68-90’inda
kutanéz manifestasyonlarla kendini gosterir, ancak
Raynaud fenomeni sikca goz ardi edilir. Burada ilk
belirti olarak Raynaud fenomeni ile prezente olan bir
POEMS sendromu olgusu sunulmaktadir.

Olgu sunumu: Bes yildir Raynaud fenomeni ile
takipli 55 yasinda kadin hasta, Mart 2023’te nefes
darligi, son 6 ayda 5 kg kilo kaybi ve ploretik gbgus
agrist sikayeti ile dig merkeze bagvurmus. Cekilen
toraks BT’sinde masif plevral efiizyon, mediastinal,
aksillar ve paraaortik lenfadenopatiler ile plevrada
duzensiz sinirli lezyonlar gortilmus. Hastanin sol ta-
rafli masif plevral eflizyonu olmast nedeniyle plevral
kateter takilmis. Plevral sividan gonderilen tetkikler
LDH:109 U/L, Protein:4.2 g/dL , es zamanl serum
LDH:212 U/L, protein:6.4 g/dL olarak sonuclanmis.
Hastaya plevral biyopsi yapilmis ve talk pléredez uy-
gulanmis. Patoloji sonucu “Kronik inflamatuvar stire¢
ve fibrin6z plorit” olarak sonuclanmis.

06/2023’te nefes darligi ve presenkop ile dis
merkeze basvurmus. Hipoksik solunum yetmezligi
nedeniyle entiibe edilerek yogun bakimda izlenmis.
Cekilen toraks BT’sinde bilateral plevral efiizyon sap-
tanan hastanin ekokardiyografi normal olarak deger-
lendirilmis. Cekilen PET-BT’de mediasten ve aksiller
lenf nodlarinda distik dizeyde tutulum, plevradaki
sol alt lob bazal segmentlerdeki kalsifiye alanlarda
ylksek tutulum ile pelviste, kotlarda ve sternumda
FDG tutmayan sklerotik lezyonlar izlenmis. Hasta
daha sonra Hacettepe Universitesi Gogiis Cerrahisi
Bolimii'ne bagvurmus. Yapilan plevral 6rnekleme
sonucu talk grantilom ile uyumlu yabanci cisim reak-
siyonu olarak raporlanmis. Ayni zamanda aksilladaki
lenf nodundan yapilan biyopside neoplazm saptan-
mamis. Hastanin izleminde plevral swvisinin tekrarla-
masi Uzerine Go6gus Hastaliklar Bolimi tarafindan

degerlendirilmis. Raynaud fenomeni olmasi nedeniyle
Romatoloji boliimiine yonlendirilmis.

Hastanin basvurusunda Raynaud fenomeni, toraks
BT kesitlerine giren gortintlilerde vertebrada sklerotik
lezyonlar ve distk ayak saptanmast tizerine POEMS
On tanust ile servise yatirildi. ANA 1/100-1/320 (granii-
ler-benekli), ENA negatif, dsdna negatif, kompleman
dlizeyleri normal olarak sonuglandi. Kapillaroskopik
degerlendirmede non-spesifik degisiklikler saptan-
di. Cekilen boyun-toraks-abdomen BT’lerde; yaygin
lenfadenopatiler, bilateral plevral eflizyon, intraab-
dominal serbest sivi ve hepatosplenomegali saptan-
di. Endokrinolojik degerlendirmede hastanin yasina
gore IGF-1 degerinin distik oldugu saptandi. Protein
elektroforezinde gama piki, immunfiksasyon elektro-
forezinde monoklonal IgG lambda saptandi. Kemik
iligi aspirasyon&biyopsisi yapildi. Patoloji sonucu “
Megakaryositlerde artis ve aggregatlanma gdsteren,
plazma hicreleri ile gevrelenmis buyuk bir lenfoid
aggregat iceren normoselller kemik iligi, morfolojik
degisiklikler POEMS sendromunda gortilebilecek ke-
mik iligi degisiklikleri ile uyumlu olup bu taniy: des-
teklemektedir.”” olarak raporlandi. Cekilen ultra-diistik
doz tim viicut BT de kalvaryumda diffiiz skleroz artisi,
kemiklerde en belirgin iliak kanat, C2 ve C5 vertebra
korpuslar1 ve sol 7. kosta olmak tizere sklerotik lez-
yonlar saptandi. Alt extremitede néropatik yakinmalar
nedeniyle cekilen EMG sonucu hem proksimal, hem
de distalde demyelinizan polinéropati ile uyumli ola-
rak degerlendirildi. Mevcut bulgular esliginde POEMS
sendromu tanisi ile hastaya lenalidomide ve steroid
tedavi baslanmasi planlandi.

Sonu¢: Raynaud fenomeni, POEMS sendromu
olan hastalarin %20’sinde goriilebilemekte ve hasta-
ligin ilk prezentasyonu olabilmektedir. Raynaud feno-
menine eslik eden polinéropati ve monoklonal gama-
pati varliginda, POEMS sendromu akilda tutulmalidir.
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LUPUS PANNIKULITI ILE TAKIP EDILEN SUBKUTAN
PANNIKULIT BENZERI T HUCRELI LENFOMA OLGUSU

Cetin Ergul, Askin Ates, Tahsin Murat Turgay

Ankara Universitesi Tip Fakiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Lupus eritematozus pannikiiliti (LEP), kro-
nik kutandz lupus eritematozus (KLE) varyantidir ve
olgularin %2-5’inde sistemik LE (SLE) ile iliskilidir
(1). Subkiitanéz pannikiilit benzeri T hiicreli lenfoma
(SPTCL), otoimmiin hastaliklarla baglantili oldugu
bilinen ancak en sik olarak SLE ile iliskili oldugu bildi-
rilen, ¢ok nadir gorilen bir kutanéz T hucreli lenfoma
turuduir (2).

Olgu: Yirmi alti yasinda kadin hasta, 11 yil 6nce
SLE tanisi almis. Hastadan alinan lenf nodu biyopsi
ornekleri Kikuchi hastaligi olarak degerlendirilmis.
Rituksimab (RTX) tedavisi ve ardindan idame te-
davisinde de Mikofenolat Mofetil ile devam edilmis.
Hastanin yaklasik 8 aydir olan ates ataklari, gece ter-
lemesi, biittin viicutta yaygin 6zellikle boyunda sislik,
dokinti, kas agrilar sikayetleri olmasi, lizerine ates
ferritin ve crp yiiksekligi, fibrinojen diistikligu ve sito-
penilerinin bulunmas tizerine etyolojisini arastirmak
amaciyla, Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS) 6n
tanist ile klinigimize yatirildi. Yatisinda ferritin diizeyi
3181 ng/ml, fibrinojen dizeyi 0.85 g/dl, hemoglobin
7.5 g/dl, wbc 3,57x10%/L, CRP 55.9 mg/L olarak sap-
tandi. Fizik muayenede ekstremitelerinde panntkilit
ile uyumlu lezyonlar vard: (resim1-2-3). Cilt biyopsi-
ve hemofagositozun goézlendigi, lupus pannikdliti ile
SPTCL ayirici tanisina yonelik ek molekiler calisma-
lar yapilacaktir’’seklinde raporlandi. SPTCL stiphesi
oldugu igin imminsupresif tedavi planlanmandi.
Hastanin kemik iligi biyopsisi:” hemofagositoz ile
uyumlu morfolojik bulgularin yeraldigi, Makrofaj akti-
vasyon sendromu (MAS) ile uyumlu oldugu “seklinde
raporlandi. Hastaya Anakinra ve 1 mg/kg steroid te-
davisi baglanildi. Infektif endokardite yonelik yapilan
TTE’de vejetasyon saptanmadi. Cekilen toraks BT de
fungal odak olmasi tizerine vorikonazol baslandi.
Vorikonazol tedavisi ile yanit alinamayinca, Hastaya
IVIG tedavisi uygulandi. Patoloji tarafindan yeni nesil
sekanslama sonucunda hastanin SPTCL oldugu tara-
fimiza bildirildi hastanin takip ve tedavisinin planlan-
mast amact ile hematoloji klinigine devri yapildi.

Sonucg: LEP SPTCL ayirmak 6nem arz etmekte
olup Klinisyenlere tanisal zorluklar yasatmaktadir (3).

Bazi arastirmacilar iki antitenin ayni hastalik spekt-
rumunda bulundugunu ve benzer Ozelliklere sahip
vakalarin “atipik lenfositik lobtler pannikiilit” olarak
adlandirilmasi gerektigini ileri stirmuslerdir. Cogu
vakanin (SPTCL) prognozu iyidir ve sakin bir Klinik
seyir izler; ancak vakalarin %15 ila %20’si hemofa-
gositik sendrom (HPS) ile komplike olur, daha kot
bir prognoza isaret eder (4). Bizim vakamizda da HPS
gelismis olup SPTCLye yonelik tedavinin bir an 6nce
baglanilmast 6nem arz etmekteydi. LEP’yi SPTCLden
ayirmak icin gelistirilmesi gereken yeni immiinohisto-
kimyasal belirteclere ihtiya¢c duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Lupus eritematozus pannikiiliti, Subkiitan6z pannikiilit ben-

zeri T hiicreli lenfoma, hemafogositoz
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ACE INHIBITORUNE YANIT VEREN, MIKROANJIOPATIK
HEMOLITIK ANEMI VE MALIGN HIPERTANSIYON ILE
SEYREDEN SiSTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS OLGUSU

Saliha Aydin, Nihan Neval Uzun, Mehmet Engin Tezcan

Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Romatoloji Klinigi, istanbul

Giris: Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), hema-
tolojik, kardiyak, renal, kas-iskelet sistemi gibi pek cok
organ ve sistem tutulumuna bagl gelisen klinik gori-
nlimlerle seyreden multisistemik kronik otoimmitin bir
hastaliktir. Mikroanjiopatik Hemolitik Anemi (MAH)
trombosit ve fibrinden olusan mikrotrombiisler gibi
patolojik olusumlarin, eritrositlerin gecisi esnasinda
parcalanmalarina neden olmasiyla gelisen anemiler-
dir. MAH gelisimine otoimmiin romatizmal hastaliklar,
sistemik enfeksiyonlar, gebelik komplikasyonlari ne-
den olabilmektedir. Tedavide plazmaferez, kortikoste-
roidler, rituksimab, IVIG kullanilmaktadir.

Olgu: KA, 31 yasinda kadin hasta. 5 yil 6nce SLE
tanisi almig ve hidroksiklorokin, methotrexate ve pred-
nizolon baslanmis. Gebelik planladid: i¢in son 3 ayda
ilaglar1 almamis. Bir ay 6nce bacaklarda 6dem ve pro-
teinliri nedeniyle pulse steroid ve mikofenolat mofetil
2x2 baslanmis. Steroid tedavisi sonrasi siddetli bag
agrist ile noroloji servisine interne edilen hastanin TA:
200/160 mmHg, PTO 2+4/2+ vard:. Yapilan 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. Idrarda protein ++ +, eritrosit 25; spot
idrar protein/kreatinin 2744.07 saptandi. EKO’sunda
minimal perikardiyal sivi; Toraks BT de bant formas-
yonlari, lineer atelektazi alanlari, pulmoner nodiil,
5.5 cm plevral efiizyon; Kranial BT de periventrikiil-
er iskemik degisiklikler, hafif SAK mevcuttu. Renal
doppler ve Portal ven Doppler USG normaldi. Renal
biyopsi kanama riski nedeniyle yapilamadi. Hastanin
hipertansivonu 4’lii  antihipertansif ve ditiretik ile
kontrol altina alindi. mikofenolat mofetil 2x2, metilp-
rednizolon 32 -48 mg/glin, hidroksiklorokin 2x1 bas-
landi. Sonrasinda mikofenolat mofetil (MMF) kesilip
Siklofosfamid tedavisine gecildi. Serebral vaskiiler ya-
takta olasi vasokonstriksiyonu engellemek igin nimo-
dipin 6x60mg 21 glin kullanilarak kesildi. Sonrasinda
TA yiikseldi, idrar ¢ikist azaldi. Bu dénemde Kreatinin
1.48, Hb 6,8 idi. Periferik yaymada eritrositlerde hi-
pokrom anizositoz poikilositoz ve bircok alanda 3-4

adet fragmente eritrosit gorildi. ADAMTS-13 testi
%41 (negatif) idi. Trombositler 45000’e kadar distt.

Hastanin Anti-Sm/RNP +; ADAMTS-13 ‘de ciddi
dustklik olmamasi, Hipertansiyonla birlikte renal
fonksiyonlarin bozulup (kreatinin 1.48, spot idrar prot/
kreatinin 1,9 g), idrar miktarinda azalma olmasi ve
Hb dustkligi, PY’da fragmente eritrositler goriilmesi
lizerine 6n planda renal kriz benzeri tablo distintl-
du. Kapril 8x50 mg, Enapril 2x10 mg olacak sekilde
tedavi revize edildi. Renal kriz benzeri tablo distnil-
dgu icin Metilprednizolon (48 mg/gtin) kademeli doz
azaltimi yapildi. Mevcut tedavi ile kreatinin 0.99’a
geriledi, idrar miktarinda artis oldu ve tansiyonu kont-
rol altina alindi. Metilprednizolon dozu 24 mg/giin’e
dusulduginde Hb 6.5, trombosit 34000’e geriledi.
Immiin komponentin de patolojiye hala eslik ettigi
dustntlerek tedaviye Rituksimab eklendi. Hastamiz
toplamda Rituksimab 2 gr, Siklofosfamid 6 gr aldi.

Son degerlendirmemizde , kreatinin 1.01, GFR
73.83, Hb 12.1, trombosit 342000, wbc 5620,
Haptoglobulin 0.67, indirekt bilirtibib 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.

Hastanin gtincel tedavisi MMF 2x1/gin
Metilprednizolon 4 mg/giin , Amlodipine 10 mg/gtin;
Indapamid 1.5 mg/giin olarak devam etmektedir.

SonuC: MAH gelisen hastalarda ilk planda
Plazmaferez distinilebilir. Biz hastamizda, renal da-
marlarin hasarlanmasi sonucu Renin-Anjiotensin-
Aldosteron sistemi tizerinden renal kriz benzeri tablo
olusabilecegini diistindiik. Bu etyopatogenez zerin-
den, oncelikle ACE inhibitéri kullanmayi planladik.
Kaptopril 8x50 mg/gtin , Enalapril 2x10 mg/gin kul-
lanarak kan basincini kontrol altina aldik.

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