


BILIMSEL PROGRAM

11 Subat 2022, Cuma
15:50- 16:00 | Acihis Ali Akdogan
16:00 - 16:30 | Sistemik skleroz takibinde otoantikorlar Duygu Temiz Karadag
16:30-17:00 | Otolog kemik iligi nakli - Olgu sunumu Mustafa Erdogan
17:00-17:15 | Kahve Molasi
17:15-18:15 | So6zli sunumlar
12 Subat 2022, Cumartesi
SSc Pulmoner Tutulum -1
09:00 - 09:30 PH tanimi, Grup -2 PH Baris Kaya
09:30-10:00 | PH’da ekokardiografi Ugur Karakulak
10:00-10:30 | Olgu sunumu-1 Gul Sandal Uzun, Emine
Sariyildiz
10:30-11:00 | Kahve Molasi
SSc Pulmoner Tutulum -2
11:00-11:30 | interstisyel akciger hastaligi siddetini nasil | Zeynep Pinar Onen
belirliyoruz?
11:30-12:00 | Pulmoner tutulumu olan hastalarda Macit Ariytrek
radyoloji
12:00-12:30 | Olgu sunumu -2 Zehra Ozsoy, Ahmet Karatas
12:30-13:30 | Ogle Yemegi
SSc Pulmoner Tutulum - 3
13:30- 14:00 | PAH: Risk degerlendirilmesi Alper Sari
14:00 - 14:30 | PAH tedauvisi Mustafa Ozmen
14:30-15:00 | Olgu sunumu -3 Fatma Basliblyik, Yesim Erez
15:00 - 15:30 | Kahve Molasi
SSc Pulmoner Tutulum - 4
15:30- 16:00 | SSc — ILD immiinsiipresif tedavi: Kime? Ne | Stleyman Serdar Koca
zaman? Hangislre ile?
16:00 - 16:30 | SSc — ILD Antifibrotik tedavi: Ali Akdogan

Kime? Ne zaman? Hangi slire ile?




16:30-17:00 | Tartisma: Ben ne yapardim? Numuna Aliyeva, Shirkan
Amikishiyev
17:00 - 18:00 | So6zli sunumlar
13 Subat 2022, Pazar

Olgu sunumu
09:00 - 10:00 | Nerede hata yaptik? Ali Akdogan

SSc - DU
10:00 - 10:30 | Raynaud fenomeni Abdurrahman Tufan
10:30-10:50 | NO yolagi Duygu Temiz Karadag
10:50-11:10 | Endotelin rsp. antagonistleri Ozan Cemal icacan
11:10-11:30 | Prostoglandin yolagi Alper Sari
11:30-12:30 DU nasll tedavi edelim Yasemin Yalc¢inkaya
12:30-13:00 | Akilcll ilag kullanimi Levent Kilig




KONUSMA OZETLERI

Mustafa Erdogan - Sistemik Skleroz Tedavisinde Otolog Kok Hiicre Nakli:
Olgu Sunumu

Sistemik skleroz (SSk) tanili hastalarda tutulum siddetine bagli olarak, tedaviye ragmen,
10 yilhk mortalite %50’yi bulabilmektedir. Son 25 yilda otoimmin hastalilarin tedavisi igin
otolog kok hicre tedavisi (OKHN) dért binden fazla hastaya uygulanmistir. Avrupa Kan ve
Kok Hicre Nakil Cemiyeti veri tabaninda 2021 yilina kadar SSk tedavisi igin OKHN
uygulanmis 800 hasta bulunmaktadir. OKHN, SSK tanili hatalarda uzun sireli remisyonu
saglamada ve sag kalimi artirmada standart pulse siklofosfamid (CYC) tedavisine
Ustlnligu gosterilmis tek tedavidir. Ancak hala tedaviye bagl toksisiteler nedeniyle
uygun hasta secimi konusunda cekinceler varh§ini siirdiirmektedir. Istanbul Universitesi-
Cerrahpasa Tip Fakliltesi'nde OKHN uygulanan 3 vakanin 6zellikleri ve tedavi sonuglarini
paylasmak istiyorum. U¢ hastaya da siklofosfamid (CYC) 1000 mg/m?2 D1, D2;
deksametazon 20 mg/giin; G-CSF 48 mIU 2x1 ile mobilizasyon ve CYC (50 mg/kg; D-5,-

4,-3,-2) Tavsan ATG (10 mg/kg; D-3,-2,-1) ile hazirlik rejimi uygulandi.

Olgu 1: Yaygin cilt tutulumu, Raynaud, dijital tlser ve kontraktir komplikasyonlariyla 2
yildir izlenen 20 yasinda kadin. Tutulumlarin hizl ilerleyisi, metotreksat (MTX),
mikofenolat mofetil (MMF) ve Rituksimab (RTX) tedavilerine ragmen progresif cilt
tutulumu ve eslik eden gastrointestinal, pulmoner ve kardiyak tutulumlari nedeniyle
OKHN yapildi. RTX tedavisinin birinci ayinda ejeksiyon fraksiyonu hizli diisis ve kardiyak
enzim yilksekligi saptanan hastada SSk iliskili myokardit dislintildi. OKHN sonrasi,
kardiyak fonksiyonlarinda dlizelme ve kardiyak enzimlerinde dlislis gozlendi. ATG
sirasinda ates ve sinis tasikardisi disinda yan etki goériilmedi. Tedavi sonrasi modifiye
eklem kontraktlrlerinde ve Rodnan cilt skorunda (mRSS [t.6: 35 - t.s: 24] anlaml

gerileme saptandi. Ayrica 6zofageal semptomlarinda tam gerileme saglandi. Hasta yasam



kalitesinde belirgin artis oldugunu belirtti. Altinci ay kontrol toraks BT'de interstisyel

akciger tutulumu stabil idi.

Olgu 2: Raynaud disi semptomlari 2014 yilinda baslayan 28 yasinda erkek hastanin 2017
yilinda klinigimize basvuru aninda mRSS 17 idi. Takipte MTX, MMF, rituksimab (RTX)
tedavileri uygulandi. Takipte mRSS’u 9'a kadar gerileyen hastanin 5. RTX kiril sonrasi cilt
tutulumunda hizli progresyon olmasi nedeniyle OKHN uygulanmasina karar verildi.
Mobilizasyon rejimi icin uygulanan siklofosfamid tedavisi sonrasi cilt tutulumunda belirgin
iyilesme saglanmasina ragmen OKHN'nin 3. ayinda mRSS’de gerileme olmadi. 3.aydan

itibaren idame amaciyla MMF baslandi.

Olgu 3: Yaygin cilt tutulumuyla 7 yildir izlenen 27 yasinda kadin, MTX, MMF ve RTX
tedavileri altinda progrese olmasi, SFT'de restriktif patern gelismesi, dijital tlserler ve
eklem kontraktlrleri nedeniyle konvansiyonel tedavilere direngli kabul edildi. OKHN'nin 3.
ayinda cilt tutulumu stabil, akciger bulgusu olmayan hastada derin anemi (Hgb=5 g/dl)

gelisti. Akut hemorajik gastrite bagli gastrointestinal kanama saptandi.

SSk tedavisinde OKHN kisa donemde cilt ve akciger parankim tutulumunda sag kalim ve
remisyonu saglamada standart aylik pulse CYC tedavisine Ustlin bulunmustur [3,4,5]
Celiskili sonuglar bildirilmis olmasina ragmen tim viicut isinlamasi ve CD34
seleksiyonunun niiksi azaltmada katki sagladigi gosterilmistir. OKHN tedavisine aday
hastalarda tedaviyi geciktirmek, OKHN’ye engel olabilecek, pulmoner hipertansiyon ve
myokard disfonksiyonu gibi organ tutulumlarina sebep olabilir. Hastaligin dogasina 6zgu
o6zel komplikasyonlar ve tedaviye sekonder erken dénem mortalite riski sebebiyle OKHN,
SSc takibinde deneyimli romatoloji ve tecrtbeli nakil birimi olan merkezlerde
uygulanmali. Ayrica, hastalarin nakil éncesinde detayh olarak kardiyak fonksiyonlari ve
pulmoner hemodinamik dederlendirmesi yapilmalidir. Bu amacla ekokardiyografik
degerlendirme ve sag kalp kateterizasyonuna ek olarak kardiyak MRI kullanimi tesvik
edilmektedir. Bizim merkezimizde OKHN uygulanan l¢ hastamizda birinde belirgin ve hizli
olumlu yanit goézlenirken, diger iki hastada erken donemde yeterli yanit alinamamustir.

Ancak, tedavi basarisini dederlendirebilmek icin daha uzun siire izleme ihtiyag vardir.



Hizli yanit alinan 1 numarali olgunun hastalik siresi diger iki hastadan daha kisadir. Bu
durum tedavinin erken donemde daha basarili olabilecegini diisiindiirmekle beraber SSk
hastalarinda cilt tutulumunda ilk 3 yilda spontan regresyon gdzlenebilmesi bu iliskiyi
kurmayi zorlastirmaktadir. Diger yandan bizim hastamizda yasam kalitesini etkileyen hizli
progresif cilt sklerozunun OKHN’den ¢ok kisa siire sonra hizla regresyon gdéstermesi

tedavi yaniti oldugunu disindirmektedir.



Ugur Karakulak — Pulmoner Hipertansiyonda Ekokardiyografi

Pulmoner hipertansiyon tanimi dinlenimde sag kalp kateterizasyonu ile ortalama
pulmoner arter basincinin 25 mmHg Uzerinde dlglilmesidir. Son yillarda bu esik deger 20
mmHg’ya kadar disirilmuistir. Sag kalp kateterizasyonu sadece yliksek pulmoner arter
basinci degil ayni zamanda pulmoner hipertansiyon alt gruplari arasinda ayirici tanida da
bilgi saglar. Bununla birlikte girisimsel bir tetkik olmasi nedeniyle taniya giden
algoritmada ilk sirada non-invaziv bir tani araci olan ekokardiyografi yer almaktadir.

Ekokardiyografide triklspit kapak yetersizlik jet velositesi temel alinarak pulmoner
hipertansiyon tani olasiligi saptanmakta ve algoritmaya yon vermektedir. Triklispit jet
velositesine ek olarak destekleyici ekokardiyografik kriterler, temel olarak sag kalp
bosluklari ile sol kalp boslukarini karsilastirmak Gzere kurulmustur. Yiksek pulmoner
arter basincina bagli olarak sag ventrikill ve sag atriyum islevleri bozulmakta ve bu
bosluklarda dilatasyon goérilmektedir. Kombine ekokardiyografik parametrelere gére
pulmoner hipertansiyon olasiligi 6ngorilmekte ve etyolojiye ydnelik tanisal adimlar
atilmaktadir. Ekokardiyografi sadece pulmoner hipertansiyon tanisinda degil Tip 2 alt
grup nedeni olarak kalp yetmezligi, kapak hastaliklari ve koroner arter hastaligi gibi sol
kalp hastaliklari ve Tip 1 pulmoner arteryal hipertansiyon nedenlerinden biri olarak
konjenital kalp hastaliklari hakkinda da dederli bilgiler sunmaktadir.

Her ne kadar pulmoner arter basinci tani igin dnemli olsa da pulmoner
hipertansiyon icin prognostik 6neme sahip olan ekokardiyografik parametreler sag atriyal
alan ve perikardiyal effizyon varligidir. Dolayisiyla ekokardiyografi sadece tani ve alt
grup belirlemede degdil ayni zamanda tedavi monitorizasyonu ve prognoz acisindan da
degerli bilgiler saglamaktadir.

Kaynaklar

1. 2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension.
European Heart Journal (2016) 37, 67-119. doi:10.1093/eurheartj/ehv317

2. Clinical update on pulmonary hypertension. Yaghi S, et al. J Investig Med 2020;0:1-7.
doi:10.1136/jim-2020-001291

3. State-of-the-Art Review: Echocardiography in Pulmonary Hypertension. Heart, Lung
and Circulation (2019) 28, 1351-1364



Emine Sariyildiz - Sistemik Sklerozlu Bir Olguda Pulmoner Arteryel
Hipertansiyonun Farkh Bir Fenotip1

Emine SARIYILDIZY, Ali AKDOGAN?
! Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ig Hastaliklari Romatoloji Bilim Dali

Giris: Pulmoner hipertansiyon (PH), sistemik sklerozun (SSc) sik ve ciddi bir
komplikasyonudur. SSc'deki PH, SSc'nin kendisinin gesitli klinik fenotipleri nedeniyle ve PH
mekanizmalari bir hastadan digerine degisebildiginden oldukga heterojendir.

Olgu: 63 yasinda kadin, 2008 yilinda raynoud fenomeni nedenli tarafimiza basvurmus ve
yapilan kapilleroskopide aktif skleroderma paterni, laboratuarda anti-scl 70 pozitifligi
olmasi Uzere limitli SSc tanisi almisti. Hasta, 2-3 aydir devam eden dksurtk sikayeti ile
tarafimiza basvurdu. Hastanin FM’'de; TA:110/70 mmHg, alin derisi kalin, dudaklar
incelmis, sklerodaktilisi mevcut. El sirti ve 6n kolda deri hafif kalin idi (MRS:10). Hastanin
gecmis goruntilemelerinde 2012 yilinda gekilen HRCT'de “interstisiyel kalinlasmalar”
mevcut, bu dénemde yapilan SFT'de FVC:%104, EKO’da sPAB:30 mmHg, EF:%68 ve
BNP’si normal sinirlarda idi. Yapilan EKO takiplerinde 2013 yilinda sPAB:40 mmHg, RV
gap1:2.8 cm, 6 dk ylrime testi: 335 m olmasi lizere hastaya SKK yapildi. Yapilan SKK'da
sPAB/dPAB/oPAB:34/12/22 mmHg ve Wedge basinci: 13 mmHg idi. Tedavisiz izlem karari
verilen hastanin bir yil sonra yeniden yapilan EKO’da sPAB:70 mmHg, RV gapi: 2.9 cm ve
6 DYT: 370 m olmasi lUzere yeniden SKK yapildi. Basinglar sPAB/dPAB/oPAB:35/15/23
mmHg ve Wedge basinci: 11 mmHg idi. Tedavisiz izlemine devam edilen hastanin 2015 yili
EKO’sunda sPAB: 50 mmHg, RV capi: 3.1 cm, 6 DYT:330 m ve BNP’si normalin Ustlinde
idi. Bu nedenle hastaya yeniden yapilan SKK’'da sPAB/dPAB/oPAB:45/20/28 ve wedge
basinci:18 mmHg saptanmasi lzere sol kalp hastaligina sekonder PH tanisi kondu.
Sonug: SSc'deki PH, kliglik pulmoner arterlerin vaskilopatisine (grup 1 PH), sol ventrikl
sistolik veya diyastolik disfonksiyonuna yol acan miyokardiyal fibrozise bagh ( grup 2;
kronik sol kalp hastaligina bagh PH) veya interstisyel akciger hastaligina (grup 3; akciger
hastaligi veya kronik hipoksiye bagh PH) sekonder olabilir. Altta yatan kosullarin her biri
icin gereken tedavi farkli oldugundan, SSc'de PH'nin dikkatli bir sekilde fenotiplenmesi

onemlidir.



Giil Sandal Uzun - Sistemik Skleroz ve Kardiyak Tutulum Vaka

53 yas, kadin hasta, evli, 2 ¢cocuk
Nefes darligi, garpinti ve bacaklarda sislik

07.07.2021

Skleroderma tipik cilt tutulumu, dijital Glser 6éykilsu olan, 4 yildir raynaud fenomeni
sikayeti olan hastada;

ANA 1/320 + (paterni ?), SS-B + , DFS 70 + olarak

Temmuz ayinda Ankara 100. Yil Hastanesi'nde skleroderma tanisi konulmus.

MMF 2*2, PLQ 2*1, PREDNOL 4 MG, SILDENAFIL 3*1

01.10.2021

BT: ‘Kardiyomegali, aortada aterosklerotik duvar degisiklikleri. Minimal
perikardiyal effiizyon ( 1cm'ye yakin ), bilateral plevral mayi ( 3 cm'ye varan).
Her iki akcigerde pulmoner 6dem lehine parankimal bulgular. Sol akciger Ust

lobda RT’e sekonder degisiklikler. G6glis duvarinda 6édem. Torakal spondiloz. PTE

izlenmedi.” seklinde raporlanmis.
Sistemik skleroz ve kardiyak tutulum 6n tanisiyla yatirildi.
O0ZGECMIS

Hastaliklar: Opere meme kanseri, hipertansiyon, prediyabet, Hashimato tiroiditi,

skleroderma Cerrahi/Girisimsel: C/S (1998 ve 2000) Meme koruyucu cerrahi + sentinel
lenf nodu biyopsisi (2015) Total abdominal histerektomi + bilateral salpingoooferektomi
(2017) Sigara: kullanim 6ykisiu yok Alkol: kullanim éykisu yok Bitkisel ilag/uyusturucu

madde kullanimi: Yok Alerji: Bilinen yok Asilar: Temmuz ve Agustos’ta 2 doz Biontech

Evde kullandigi ilaglar: Hidroksiklorokin 1x 200 mg Metilprednizolon 1 x 4 mg Letrozol
1x2.5 mg Levotiroksin 25 mcg (haftada 4 gln 37,5 mcg, cuma, cumartesi, pazar gunleri

50 mcg) Pantoprazol 40 mg ASA 1x100 mg
Fizik Muayene

Sag ve sol elde cilt kalinlasmis, bilateral dirseklere kadar 6n kolda cilt kalinlasmis.(mrss:

16) Bilateral parmak uclarinda kurutlu Glserler Akciger bazali bazalde bolimiinde ince



krepitan raller var. Karaciger kot alti ele palpabl Periferik nabizlar her dort ekstremitede

zayIf aliniyor. Pretibial 6dem: +/+

Yatis Aninda Laboratuvar Bulgulari

Tam Kan Sayimi

BFT

KCFT

DIiK & AFR

TIiT

Hemoglobin - 11,9 gr/dL
LOKOSIT - 7.0K/uL
LENFOSIT - 1,530 K/uL
MONOSIT - 0,49 K/uL
NOTROFIL - 4,7 K/uL
EOZINOFIL - 0,15K/pL
BAZOFIL# - 0.05K/uL

TROMBOSIT - 178 K/pL

Sodyum (Na)-141 mEq/L
Potasyum - 3.57 mEq/L
Kreatinin- 0,98 mg/dL
BUN - 12.43 mg/dL
Urik asit - 6.99 mg/dL
Albumin- 3,21 g/dL
D.Kalsiyum- 9,41 mg/dL
Fosfor - 3,84 mg/dL

Magnezyum-1,6 mg/dL

Albumin (mg/g kreatinin) - 61,71

mg/g

Protein (mg/g kreatinin) - 184,34

Albumin - 3,21 g/dL
Globulin- 2,53 g/dL
ALT-19U/L

AST-27 U/L
ALP-71U/L
GGT-26U/L
Bilirubin, t- 1.6mg/dL
Bilirubin, d- 0,32 mg/dL

Bilirubin,i-1.28 mg/dL

D dimer-1.3 mg/L

INR -1.25

CRP - 0.882 mg/dL
PCT-0,03ng/mL

ESR - 2 mm/saat

Renk - koyu sart
pH-55

Dansite - 1,024
Protein -+

Glukoz (TIT) - Negatif
Nitrit - Negatif
Eritrosit- 1

Lokosit - 5

Maya Hiicresi - [none]

SERVIS TAKIBi ve EKG BULGULARI




YOGUN BAKIM iZLEMIi:

Hasta DYBU’ye genel durumu orta-kéti, bilinci acik, oryante-koopere sekilde kabul edildi.
Izleminde tasikardi ataklari devam etti (VT ?, AT ?). Hastaya 09.10.2021 tarihinde
DYBU’de Kardiyoloji BélumU tarafindan yatakbasi TTE yapildi: EF: %25, PAB: 35 mmHg,
azalmis LV sistolik fonksiyonlari. Global hipokinezi, 1 MY, 2 TY, RV komsulugunda 5 mm,
posteriorda agiklik tarzinda sivi gorildi. Kollaps bulgusu yoktu. 09.10. 21 tarihinde
Romatoloji Bolimi 6nerisiyle sistemik skleroz iliskili myoardit olabilecedi distnilerek
hastaya metiprednizolon 250 mg + siklofosfamid 500 mg + mesna 400 mg uyguland.

Sistemik sklerozda en sik gorilen aritmi ventrikller extrasistollerdir.
Aritmisi olanlarda mortalite artmistir.

Ventrikller aritmisi olan hastayi nasil tedavi ediyoruz ?

Kardiyak fibrozisi olmasi tedavi kararini etkiler mi?

Ablasyon ve ICD kimlere uyguluyoruz ?



Zehra Ozsoy - Sistemik Skleroz Iliskili Interstisyel Akciger Hastalig:

Remisyonda Fibrozis Gelisimi Ve Nintedanib

Zehra OZSOY, Ali AKDOGAN
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
I¢ Hastahiklar1 Anabilim Dah & Romatoloji Bilim Dah

Giris: Sistemik skleroz (SS), cilt ve organlarin progressif fibrozis ve vaskiler
degisiklikleri ile karakterize, nedeni bilinmeyen kronik bir bag dokusu hastaligidir (1).
Hastaligin patogenezinde vaskilopati, immin aktivasyon ve fibrosis sorumlu
tutulmaktadir. Vaskulopati ve fibrozise sekonder deri, kalp, akciger, gastrointestinal sistem
ve bobrekler basta olmak lizere birgok doku ve organ etkilenebilmektedir (1,2). Klinik tablo
asemptomatik olgulardan ylksek mortalite ile karakterize hizla ilerleyen hastalik arasinda
degismektedir. SS ile iligkili en 6nemli morbidite ve mortalite nedeni akciger tutulumuna
sekonder gelisen interstisyel akciger hastaligidir (3).

Vaka Ozeti: 62 yasinda kadin hasta. 49 yasinda iken her iki el parmaklar ve ayak
bileklerinde sislik, agri, 15 dakika siren sabah tutuklugu, sogukta ellerde morarma
sikayetleri ile basvuruyor. Dudak cevresinde radyal katlantilar, agiz acikhdinin azaldidi,
malar bdlgede telenjiektazi, el ve ayak sirti 6zellikle falankslar Gizerinde gerginlik saptanan
hastanin C-reaktif proteini 1.34 mg/L, sedimentasyon 12 mm/saat ile romatolojik
otoantikorlari negatif saptaniyor. Kapilloroskopisinde kapiller dilatasyon saptanan hastanin
toraks goruntilemesi intertisyel akciger hastaligi uyumlu olarak bulunuyor (Resim 1).
Ejeksiyon fraksiyonu %75, pulmoner arter basinci 35 mmHg saptanirken solunum
fonksiyon testinde (SFT), zorlu vital kapasite (FVC) %80 olarak saptaniyor. Hastaya
sistemik skleroderma ve intertisyel akciger hastaligi tanilari ile siklofosfamid ve
metilprednizolon tedavileri baslaniyor. Birinci yil kontrolinde sikayetlerinde ve
gorintileme yontemlerinde gerileme saptaniyor ve mikofenolat mofetil (MMF) ile idame
tedaviye geciliyor. MMF tedavisinin 5. yilinda nétropeni gelismesi lizerine MMF tedavisi
kesilerek ilagsiz takibe aliniyor. 5 yil ilagsiz takip edilen hasta son kontrollinde nefes darhgi,

ayaklarda ve ellerde sislik nedeniyle basvurdu. Toraks gorintllemesinde bal petegi



gorinimi ve fibrotik degisiklikler saptandi (Resim 2). 6 Dakika ylrime testinin 450
metreden 360 metreye distigl ve SFT'sinde FVC: %53’e geriledigi gozlendi. Mevcut tablo
hastaligin ani progresyonu lehine yorumlanarak nintedanib tedavisine baslandi.
Tartisma: SS hastalarinda mortaliteden temel sorumlu olan etken akciger
tutulumuna sekonder gelisen intertisyel akciger hastaliidir. Intertisyel akciger hastaligi
olan sistemik skleroz hastalarinda ge¢ donemde de akciger tutulumunda progresyon
olabilir. Inlamasyon baskili bu hasta grubunda pulmoner fibrozis gelisebilir. Fibrozisin
baskin oldugu tablolarda nintedanib ile faydali sonuglar alinabilmektedir. Nintedanib’in
miyofibroblast farklilasmasini bloke edererek pulmoner, dermal ve miyokardiyal fibrozisi
azaltigi saptanmistir (4). Huang ve ark. SS hastalarinda pulmoner vaskiler diz kas
hicrelerinin proliferasyonunu inhibe ederek mortalite nedeni olan pulmoner hipertansiyonu
onledigi saptamislardir (5).
Anahtar kelimeler: Skleroderma, Intertisyel Akciger Hastaligi, Fibrozis, Anti-
Fibrotik Tedavi, Nintedanib
Kaynaklar:
1. Varga J. Systemic gclerosis: an update. Bull NYU Hosp Jt Dis. 2008;66:198- 202.
2. Sendur N, Sendur UG. Skleroderma. Turkiye Klinikleri. 2018;15-20
3. Bruni C, Praino E, Allanore Y, Distler O, Gabrielli A, Iannone F et al. Use of biologics
and other novel therapies for the treatment of systemic sclerosis. Expert Rev Clin
Immunol 2017: 13(5):469-482
4. Huang J, Beyer C, Palumbo-Zerr K, Zhang Y, Ramming A, Distler A et al. Nintedanib
inhibits fibroblast activation and amelio- rates fibrosis in preclinical models of
systemic sclerosis. Ann Rheum Dis 2017: 75(5):883-890

5. Distler O, Brown KK, Distler JHW, Assassi S, Maher TM, Cottin V, et al (2017) Design
of a randomised, placebo-controlled clinical trial of nintedanib in patients with

systemic sclerosis-associated interstitial lung disease (SENSCISTM). Clin Exp
Rheumatol

RESIM BASLIKLARI:

RESIM 1: Akciger tomografisinde her iki akcigerde bazal ve periferik yerlesimli
retikliler dansite artisi, az miktarda traksiyon bronsektazisi ile bulgular intertisyel akciger
hastaligi uyumlu olarak saptanmistir.



Resim 2: Akciger tomografisinde Intertisyel akciger hastaligi ile uyumlu gézlenmekle
birlikte alt loblarda bal petegi goriiniimii ve fibrotik degisiklikler hastaligin progresyon olarak
degerlendirilmistir.




Ahmet Karatas - Erken Donem Sistemik Skleroz Hastasinda Gelisen
Interstisyel Akciger Hastalig

Sistemik skleroz (SSk), pulmoner tutuluma en sik yol agcan ve pulmoner sorunlarin
en sik mortalite nedeni oldugu bag dokusu hastaligidir. SSk’de en sik karsilasilan akciger
tutulumlari interstisyel akciger hastahd (IAH) ve pulmoner hipertansiyondur. Ssk iligkili
IAH alveolar inflamasyon, epitel hasari ve fibroblast aktivasyonu sonucu pulmoner
interstisyumda kalinlasma olarak tanimlanmistir.

Tanimlamaya bagl olarak Ssk iliskili IAH prevelansi %16-91 gibi farkh oranlarda
bildirilmigtir. Diffiz tip SSk hastalarinin yarisina yakininda gérilirken sinirli tip SSk
hastalarinda daha az siklikta bildirilmistir. SSk iliskili IAH bazi hastalarda progresif
seyrederken bazi hastalarda daha yavas bir seyir gésterir. Bu heterojen seyir tedavi ve
izlem agisindan o6nemlidir. Bu acgidan demografik, serolojik ve géruntileme gibi
progresyonu predikte eden birgok faktdriin belirlenmesi takip ve tedavide énemli ipuglari
saglayabilir.

Vaka:

52 yasinda erkek hasta 6ksirlik, nefes darligi yakinmalariyla Mart 2016 yilinda Dicle
Universitesi géguis hastaliklari bélimiine basvurmus. Yapilan dederlendirme sonrasi toraks
BT'de IAH bulgular olmasi (zerine romatoloji bélimiine yénlendirilmis. Romatolojik
sorgulamasinda 5-6 aydir var olan Raynaud fenomeni disinda 6zellik saptanmadi. Fizik
muayenede; suur acik, koopere ve oryente, Tansiyon: 125/70 mmHg, kalp hizi:83 atim /
dak, ritmik, solunum sayisi: 14/ dak. bulundu. Yizde malar bdlgede telenjiektazileri ve el
parmaklarinda sklerodaktili mevuttu. Her iki akciger alt zonlarda velcro ral saptandi.
Modifiye Rodnan deri skoru 9'du. Hepatosplenomegali ve lenfadenopati saptanmadi.
Cekyat-mobilya ustasi olarak galisan hastanin 6zgegmis ve soygegmisinde 6zellik yoktu.

Yapilan tetkiklerde ANA (IFA) ++ 1/320 (niikleoler boyanma), ANTI- SCL70, ANTI
SENTROMER ve ANTI-LA negatif; ANTI-RO ve RF pozitif (aiz ve gdz kurulugu
tanimlamiyor), sedimantasyon: 34 mm/saat, CRP: 6.17 mg/L, Hb: 14 g/dI, WBC: 9560 pL,
PIt:279000 pL, rutin idrar tetkiki normal olarak saptandi. FEV1:74, FVC: % 58, Toraks BT’
de Ozofagus dilate goérinimde, bilateral akcigerlerde volim kaybina yol acip, yapisal
distorsiyona neden olan, subplevral tutulumun 6n planda oldugu, Ust loblarda bal petegi
goérinumleri ve alt lob bazalde daha yaygin traksiyon bronsektazileri, fibrozis ile uyumlu
buzlu cam opasiteleri, retikliler opasiteler ile birlikte kostofrenik acilarin da tutuldugu
interstisiyel akciger hastaligi paterni dikkati cekmektedir ( Bag doku zemininde olagan
interstisiyel pnémoni paterni distntldid). Hastaya 6 kir aylik 1 gr siklofosfamid verildi,
sonrasinda mikofenolat mofetil, metilprednizolon ve hidroksiklorokin tedavileri ile devam

edildi. Kontrol toraks BT'de buzlu cam alanlari iyilesirken bal petegi gériinimleri devam



ediyordu. SFT takiplerinde anlamli bir farklilk izlenmedi. Hasta halen romatoloji
poliklinigimizce dlizenli olarak takip edilmektedir.

Tartisma

Sistemik skleroz hastalarinda mortalitenin en énemli nedenlerinden biri akciger
tutulumudur. SSk iligkili IAH prevelansi hastalik seyri boyunca artar, bununla birlikte
genellikle IAH'In baslangici ilk Raynaud fenomeni disi semptomdan sonraki 5 yil icerisinde
goriltr. SSk’l hastalarin %70-80’inde yluksek ¢ozunurltklli bilgisayarli toraks tomografi
(YRBT) ile interstisyel anormallikler goérilirken, hastalarin sadece %30-40'inda klinik
olarak anlamli IAH gelismektedir. SSk iliskili IAH'da en sik saptanan patern NSIP iken %
10-15 oraninda UIP paterni goriilmektedir. Ozellikle ilk 3 yilda IAH gelismesi giderek artan
siklikta gérulmektedir ve agresif klinik seyirle iliskilidir. SSk hastalarinda IAH gelisimi
acisindan risk faktorleri arasinda anti-topoizomeraz I varligi, erkek cinsiyet, Afro-Amerikan
irki ve yaygin cilt tutulumu yer alir. Tirnak yatadi kapilleroskopisinde anormal bulgu, dijital
tlser, uzun hastalik siiresi ve pulmoner hipertansiyon (PH)’u olan SSk hastalarinda IAH
daha yaygindir.

IAH gelisen SSk hastalarinda baslangictaki karbon monoksit difiizyon kapasitesi
(DLco), mortalite icin prediktiftir. Baslangictaki YRBT'deki tutulumun yayginhidi, IAH
pregresyonu ve mortalite igin prediktiftir. Yaygin cilt tutulumu azalmis akciger fonksiyonu
ile iliskilidir. 12-24 ayda zorlu vital kapasitede (FVC) ve DLco'da dlislis mortaliteyi predikte
eden iki 6nemli parametredir.

SSk-IAH'In heterojenligi, erken veya hafif hastalikta asemptomatik siirec ve IAH'In
SSk'll hastalarda mortalite ve morbidite ile iliskisi g6z 6nline alindiginda, yeni tani konulan
SSk hastalarini dedgerlendirirken ve izlerken yukaridaki parametreleri dikkate almak énemli
bir asamadir. Hastalarin baslangicta IAH acisindan YRBT ve pulmoner fonksiyon testler ile
degerlendirilmesi 6nemlidir. Sunulan vaka 6rneginde oldugu gibi erken dénem sinirli tip
SSk hastalarinda IAH gérilebilir. Bu hastalarda tedavi karari ayr bir tartisma konusudur.
SSk iligkili IAH igin imminsupresif tedavinin baslatiimasi icin kesin kriterler
olusturulmamigtir. SSk iliskili IAH tedavisinde ilacin toksisitesi ve hastalhidin progresif
olasihgi goz 6nlinde bulundurulmalidir.

Hastalarin, akciger fonksiyonunda 6nemli bir kayip meydana gelmeden &nce, erken
baslanilan tedaviden fayda gdrme olasiliklarinin daha yiksek oldugu disinlilmektedir.
FVC'de en hizli disus, progresif seyirli SSk iligkili IAH hastalarinin yaklasik yarisinda,
hastaligin ilk Ug¢ yili igcinde meydana gelir ve sonugta akciger hasari ve fibrozis erken
dénemde gorilebilen komplikasyonlardir. Tedavide siklofosfamid, mikofenolat mofetil,
tosilizumab, rituksimab, azatiopirin, gibi immuinsupresif tedaviler kullanilmaktadir. Ayrica
SENSCIS calismasindan elde edilen sonuglara dayanarak, imminsupresif tedavilere
ragmen ilerleyici olan hastalarda antifibrotik tedavi (nindetanib) kullanilabilir. Bununla



birlikte hangi hastalarin antifibrotik tedaviden daha fazla fayda goérecegi, tedavi baslama
zamanlamasi ve slresi net olarak bilinmemektedir. Sonug olarak klinisyen SSk iligkili
IAH'da tedaviye baslama zamani, uygun ilag segimi, tedavi siiresi ve takip parametrelerini
g6z 6nunde bulundurmalidir.
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Alper Sar1 — PAH: Risk Degerlendirilmesi

Sistemik sklerozun (SSk) major komplikasyonlarindan biri olan pulmoner arteriyel
hipertansiyon (PAH) mortalite ve morbiditenin énemli nedenlerinden birisidir. Tim SSk
hastalarinin yaklasik % 7-12’'sini etkiledigi tahmin edilmektedir (1). SSk iligkili PAHta 3
yilhk sag kalimin yaklasik %50 civarindadir (1). Sagkalimda azalmayla iliskili olarak
tanimlanan faktdérler arasinda ileri yas, erkek cinsiyet, karbonmonoksit diflizyon
kapasitesinde (DLCO) azalma, Dinya Saghk Orgitii (WHO) fonksiyonel sinif 4, 6 dakika
yurime mesafesinin (6DYM) <165 metre olmasi, perikardiyal efflizyon, azalmis kardiyak
indeks ve artmis sag atriyum basinci yer almaktadir (1).

Avrupa Kardiyoloji Cemiyeti (ESC) ve Avrupa Solunum Dernedi (ERS) tarafindan
yayinlanan tedavi kilavuzlari PAH hastalarinin takip ve tedavisinde risk temelli bir
yaklasimin kullaniimasini énermektedir. Bu yaklasimda hastalarin tedavi baslangicinda ve
takip vizitlerinde gesitli fonksiyonel (sag kalp yetmezliginin klinik bulgulari, semptomlarda
ilerleme, senkop, fonksiyonel sinif, 6 dakika ytrime mesafesi, kardiyopulmoner egzersiz
testi parametreleri) biyokimyasal (natriliretik peptit dlzeyleri), ekokardiyografik (sag
atriyum alani ve perikardiyal effizyon varligi) ve hemodinamik (sag atriyum basinci,
kardiyak indeks ve mikst vendz oksijen saturasyonu) risk kategorilerinde disuk riskli
alanda tutulmasi hedeflenmektedir. ESC/ERS tarafindan tanimlanan risk kategorisi veya
bunun sadelestirilmis verisyonlari ile ilgili yapilan bircok kayit katigu calismasi, farkh risk
kategorilerindeki hastalarda sagkalimin belirgin olarak farkli oldugunu ve baslangigta ve
takipte dislk risk kategorisinde olmanin sagkalim avantaji sagladigini gostermistir. Bu
calismalar arasinda Isvicre PAH Kayit Kiatigld Calismasi, COMPERA (Comparative,
Prospective Registry of Newly Initiated Therapies for Pulmonary Hypertension ) calismasi,
FPHN (French Pulmonary Hypertension Network) ve REVEAL (Registry to Evaluate Early
And Long-term Pulmonary Arterial Hypertension Disease Management) calismalar yer
almaktadir (2-5). Bu galismalara dahil edilen hastalarin ancak %16-24'lnl bag doku iliskili
PAH hastalari olusturmakta olup, FPHN galismasinda bag doku iliskili PAH hastalari dahil
edilmemistir. SSk-PAH bircok yoénden idiyopatik PAH (IPAH)'tan farkhlik gdstermektedir.
Hemodinamik parametreler IPAH hastalarinda daha siddetli iken, SSk-PAH hastalari daha
yaslidir ve natritretik peptit dizeyleri daha vylksektir (1). En o6nemlisi SSk-PAH
hastalarinda IPAH ve SSk disi konnektif doku iligkili PAH hastalarina gére sagkalim oranlari
daha dustktir (1). SSk-PAH hastalarinda kétld prognozun nedeni tam olarak bilinmese de
hastalarin gogunda eslik eden interstisyel akciger hastaligi varligi ve sag ventrikllin artan
basinca karsi adaptasyon vyetenedinin daha koéti olmasinin bu duruma yol actidi
distnllmektedir. Yine 6énemli bir prediktif faktor olan 6 dakika ylUrime mesafesi SSk
hastalarinda muskuloskeletal problemler ve bozulmus sol ventrikil fonksiyonlari gibi birgok



faktérden etkilenebilmektedir. Vazodilator ilaglarla ilgili yapilan klinik galismalarda SSk-PAH
hastalarinda 6 dakika ylrime mesafesindeki artis IPAH hastalarina gére daha distk olarak
bulunmustur. Mevcut risk siniflamalarindan sadece REVEAL PAH etyolojisini toplam skora
dahil etmektedir. Buna gore bag doku iliskili PAH’a sahip olmak toplam risk puanini + 1
puan artirmaktadir (5). FPHN ve REVEAL risk skorlari ayri calismalarda Ssk-PAH hastalari
Uzerinde uygulanmistir. FPHN risk siniflamasinin SSk-PAH hastalarinda riski kabul edilebilir
oranda predikte ettigi ancak ilk takip vizitindeki FPHN risk skorunun prognostik éneminin
bazal dederlendirmeden daha 6nemli oldugunu gdstermistir. REVEAL risk skorlamasini
degerlendiren calismada farkli risk kategorileri arasinda ayrim yapabilme yeteneginin
yeterli oldugu ancak kalibrasyonunun distk oldugu gosterilmistir. Bu skorlamaya gore
distk 6 dakika yUrime mesafesi ve yiksek natrilretik peptit diizeyi olan yeni tani SSk-
PAH hastalarinda riskin oldugundan yiksek tahmin edilebilecegi belirilmistir. Sonug olarak
SSk-PAH diger PAH tiplerinden belirli klinik &zellikler ve prognoz agisindan farklilik
gostermektedir. Genel PAH populasyonunda olusturulmus olan risk skorlama sistemlerinin
SSk-PAH hastalarinda kullaniminda dezavantajlar olabilir ve risk her hasta igin dikkatle
degerlendirilmelidir.
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Pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner arter basincinin (PAB) yikselmesiyle
karakterize bir hastaliktir ve istirahatte yatay pozisyonda sag kalp kateterizasyonu (Right
heart catheterization - RHC) ile dlglilen ortalama PAB’nin (oPAB) 20 mm Hg'nin Gzerinde
olmasi seklinde tanimlanir (1).

PH, hastaligin etiyolojisine, mekanizmasina ve hemodinamik 6zelliklerine dayanan 5
grupta siniflandiriimaktadir ve pulmoner arteryel hipertansiyon (PAH) grup 1'i
olusturmaktadir. Pre-kapiller PH'lardan birisi olan PAH, oPAB’nin >20 mm Hg, pulmoner
vaskdler rezistansin (PVR) =3 WU ve pulmoner arteryel kama basincinin (PAKB) <15 mm
Hg olmasi seklinde tanimlanir (2).

PAH'nin yaklasik yarisi idiyopatik, yarisi ise bir hastalikla iliskilidir. Iliskili oldugu
durumlarin yarisini bag dokusu hastaliklari (BDH) olusturmaktadir. BDH iliskili PAH
(BDH-PAH) olgularinin yaklasik doértte tglini Sistemik skleroz (SSk) olusturmaktadir; tim
PAH olgularinin yaklasik %20’si SSk hastasidir. SSk disinda PAH’ye neden olan diger BDH
arasinda 6zellikle mikst bag dokusu hastaligi (MBDH) ve sistemik lupus eritematoz (SLE)
yer alir (3).

PAH tani ve tedavisi, bu konuda uzmanlasmis merkezlerde cok disiplinli bir ekip
tarafindan yapilmalidir. Bu ekipte romatolog, kardiyolog, gégis hastaliklari uzmani ve
radyolog olmalidir. Bu, hastadaki PH nedeninin kesin belirlenmesi ve ona gbére tedavinin
planlanmasi icin énemlidir. Bu ekip, tedavi kararlarini verirken her hastayi ayri
degerlendirmeli ve hastaya 6zel tedavi planlamasi yapmalidir (4).

PAH tedavisi, genel ve destekleyici tedaviler ve PAH spesifik tedaviler olarak 2 ana
gruba ayrilir. Tim hastalara genel ve destekleyici tedavi dnerilmelidir. PAH spesifik tedavi
genel olarak WHO FS 2, 3 veya 4’e giren hastalarda kullaniimaktadir. RHC ile tani
konulmadan PAH spesifik tedavi baslanmamalidir (5).

Genel ve destekleyici tedavi olarak oral antikoagilan (SSk-PAHde kullanimi
onerilmemektedir), sivi yliklenmesine yonelik diiretik ilaglar, atriyal aritmi ve sag kalp
yetmezligine yonelik digoksin ve oksijen tedavisi dnerilir. Hastalarin agir fiziksel
aktivitelerden kaginmalari 6nerilmektedir. Diger taraftan egzersiz egitiminin SSk dahil
BDH-PAH hastalarinda calisma kapasitesini, yasam kalitesini ve muhtemelen sagkalimi
iyilestirdigi bulunmustur. Hastalar influenza ve pnémokok enfeksiyonlarina karsi
asilanmalidir.

Kalsiyum kanal blokeri, idyopatik PAH’de oldukga sinirli etkiye sahiptir. Fakat SSk-
PAH’de etkileri neredeyse hig yoktur (%2) ve bu etki gogu zaman gegicidir. Ayrica sag
kalp yetmezligini kotilestirebilirler. Bu nedenlerle SSk-PAH tedavisinde 6nerilmezler.
PAH spesifik ilag olarak son 20 yilda pek gok ilag gelistirilmistir. 1995 yilinda
epoprostenolle baglayan stireg sonucunda bugiin 10 ilag kullanima sunulmustur. Etki
ettikleri yolaklara gére 3 ana grup PAH spesifik ilag vardir; nitrik oksit yolagi, endotelin-1
yoladi ve prostasiklin

yoladi Gizerinden etkili olanlar.

Nitrik oksit yolagi (izerine etkili olanlar fosfodiesteraz-5 inhibitorleri (sildenafil, tadafil)
ve guanilat siklaz stimilatortdir (riosiguat). Endotelin-1 yolagi (izerine etkili olanlar
endotelin reseptér antagonistleridir (bosentan, ambrisentan, masitentan). Prostasiklin
yoladi lizerine etkili olanlar prostasiklin analoglari (epoprostenol, treprostinil, iloprost) ve
prostasiklin reseptdr agonistidir (seleksipag).

PAH spesifik ilaglar WHO FS 2, 3, ve 4'te kullanilir. WHO FS 4'te ilk tercih edilen ilag
epoprostenoldur. PAH spesifik ilaglar tek baglarina veya kombine kullanilabilir. Kombine
tedavi, bastan veya eklenerek yapilabilir. Son yillarda yapilan galismalarda her iki sekilde
de kombine tedavinin, etki acisindan monoterapiye karsi daha Ustiin olduguna dair
bilgiler mevcuttur. Monoterapiye yanit olmadiginda genelde tercih edilen, baska ilaca
gecmek yerine baska grup ilaglarla kombinasyon yapmaktir. Yine son yillarda yapilan



calismalarda bastan kombine tedavinin, eklenerek kombine tedaviye gére daha Ustln
olduguna dair veriler vardir. PAH spesifik ilaglar farkh gruplardan olmak kaydiyla ikili ve
hatta Ggll olarak kombine edilebilir.

PAH spesifik ilaglarla SSk-PAH hastalarinda yasam kalitesinde, kardiyak
hemodinamiklerde ve yasam slresinde olumlu etkiler gérilmustir. Bu ilaglarla erken
tedavi ile PAH, henlz geri dénlsimsiz noktaya gelmeden ilerlemesi durdurulabilir. Bu
nedenle PAH acgisindan baslangigta ve yillik yapilan taramalar sayesinde PAH tanisi erken
konulursa tedaviye yanit agisindan bir firsat penceresi olusturulabilir.
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GIRIS: Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), Sistemik skleroz (SSk) hastalarinin yaklasik
%10’unda goriilmektedir ve SSk hastalarinda ciddi bir mobidite ve mortalite sebebidir. PAH’1n
erken evrelerinde hastalar tamamen asemptomatik olabilir.(1) Bu nedenle PAH 1n erken tan1 ve
tedavisi 6nemlidir.

VAKA OZETI:

Bilinen skleroderma tanili 68 yasindaki kadin hasta nefes darligi yakinmasi ile bagvurdu.
Bagvurusundan 6 yil 6nce reynaud fenomeni ve digital ilserleri nedeni ile tetkik edilen hastaya
skleroderma tanisi konulmus ve nifedipin ve asetilsalisik tedavisi baglanmis. Efor dispnesi olan
hastanin transtorasik ekokardiyografik (EKO) incelemesinde pulmoner arter basinci (PAB) 58
mmHg, 3. derece trikuspit yetmezlik (TY) ve sag kalp bosluklarinda dilatasyon saptandi.
Yiiksek ¢oziiniirlikli bilgisayarli tomografide her iki akciger bazal segmentte interstisyel
akciger hastaligi baglangict ile uyumlu olabilecek bulgular goriildii. Solunum fonksiyon
testlerinde DLCO: % 52, FVC/DLCO: 3.2. 6 dakika yiiriime testi 450 metre hesaplandi. EKO
da PAH icin yiliksek riskli olan hastaya sag kalp kateterizasyonu yapildi. Sag kalp
kateterizasyonu sonrast pulmoner arter basinct 50/14 (26) mmHg saptandi. PAH tanis1 konulan
hastaya SUT 6deme kapsaminda 1. basamak tedavi olarak tadalafil monoterapisi bagslandi.
Tadalafil tedavisi altinda takibi devam etmekte.

TARTISMA-SONUC :

SSk hastalarinda PAH sik goriilen ve morbidite ve mortalite iizerine olumsuz etkisi olan bir
durumdur.(2) PAH tedavisinde giincel calismalar kombine tedaviyle baslamay1
desteklemekle(3,4) birlikte iilkemizde hastalarda SUT Odeme kapsaminda monoterapi

baslanabilmektedir. Monoterapi ile uzun dénem takip ettigimiz PAH hastalarimiz mevcuttur.
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Yesim Erez - Sistemik Skleroz iliskili Pulmoner arteriel Hipertansiyon
Vaka sunumu
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GIRIS: Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), Sistemik skleroz (SSk) hastalarinda 6nemli
bir morbidite ve mortalite nedenidir. SSk hastalarinin yaklasik %10’unda PAH gelisir. PAH’ 1n
erken donemde taninmasi ve etkin tedavisi dnemlidir (1).

VAKA OZETI:

Bilinen komorbiditesi olmayan 62 yasindaki kadin hasta yaklasik bir yildir olan ellerde
morarma sikayetiyle bagvurdu. Hastanin romatolojik sorgulamasinda; Raynaud, agiz-go6z
kurulugu, eklem agrisi vardi. Fizik bakisinda; agiz agikliginda azalma, sklerodaktili,
telenjiektazi , yliz ¢izgilerinde silinme oldugu goriildii. Kapilleroskopik incelemede SSk ile
uyumlu patern saptandi. ANA 1/1280 sentromerik paternde pozitif, ENA’da anti-sentromer
pozitif bulundu (Tablo 1). Hasta 2013 EULAR/ACR Siniflandirma kriterlerine gére limited
kutandz SSk olarak kabul edildi. Tan1 sirasinda major organ tutulumu saptanmayan hastanin
tedavisi nifedipin, asetilsalisilik asit ve hidroksiklorokinin olarak diizenlendi. Hastanin izlemde
egzersiz kapasitesinde azalma oldugu goriildii. Pulmoner tutulum ag¢isindan tetkikleri planlanda.
Yiiksek ¢oziiniirliiklii Bilgisayarli Tomografi’de interstisyel akciger hastalig ile uyumlu bulgu
gorlilmedi. Solunum fonksiyon testlerinde DLCO: % 56, FVC/DLCO: 3.1 olarak bulunurken
BNP:1478 pg/mL saptandi. Transtorasik Ekokardiyografide ortalama pulmoner arter basinci:
85 mmHG, TAPSE:20, sag atriyal ve ventrikiil dilatasyonu olmasi {izerine hastaya sag kalp
kateterizasyonu yapildi. Sag kalp kateterizasyonu sonrasi PAH tanis1 konulan hastaya ilioprost
baslandi. Ilioprost sonrasi 6. ay degerlendirmesinde PAH agisindan yiiksek riskli grupta devam
eden hastanin tedavisi bosentan- ilioprost kombinasyon tedavisi olarak diizenlendi.
Kombinasyon tedavisi sonrasi PAH risk grubu orta olarak devam ettigi ve klinik yanit alindig:

goriildil.



TARTISMA-SONUC :

SSk hastalarinda PAH spesifik tedavilerin kullanilmasi ile mortalitede ve hastane yatisinda
azalma, fonksiyonel kapasitenin artmasi ile birlikte yasam kalitesinde iyilesme saglanmustir.
Monoterapi ile yeterli klinik yanitin alimamadigi hastalarda kombinasyon tedavilerinin

gecikmeden kullanilmasi ve hastalarin yakin izlemi 6nerilmektedir (2).

Tablo 1. Laboratuar

Hb/Htc 12.4 g/dL/38.8%

Pit 248 (10°+L)

WBC/neu 6.1 /3.1 (10%+Lh)
ALT/AST 28/17 (U/L)

T bil/ d bil 1.17/0.7 mg/dL

BUN 20 mg/dL

Kreatinin 0.89 mg/dL

Na/ K/Cl 140/ 4.65/ 101 mmol/L
LDH 435 U/L

CK 97 U/L

ESH 10 mm/h

CRP 4.4 mg/L

TIT Protein neg , eritrosit (-), lokosit (-)
ANA 1/1000 sentromerik patern
ENA profili Anti-sentromer (+3)
C3-C4 Olagan

BNP 1478 pg/mL

*PAH tedavisi 6ncesine ait laboratuar degerleridir.
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Numune Aliyeva - Akciger Tutulumu ile Basvuran Cok Erken Sistemik
Skleroz Olgusunda Ilerleyici Seyirli Interstisyel Akciger Hastahg

Giris ve Amag: Interstisyel akciger hastahg (IAH) sistemik skleroz (SSk) hastalarinin en
onemli Oliim nedenlerinden birisidir ve 10 yillik mortalite %40’lara varan oranlarda
bildirilmisitir. Progresif IAH olgularin %25-30’unda gelismektedir . SSk iliskili IAH’de toraks
HRCT’de siklikla non-spesifik interstisyel pnomoni (NSIP) ve daha az siklikta usual
interstisyel pndmoni (UIP) bulgular1 goriilmektedir. Standart tedavide immunsupresif ilaglar,
refrakter olgularda ise biyolojik tedavi ve antifibrotikler, siddetli ve hizli ilerleyen tablolarda
otolog hematopoetik kok hiicre nakli ve akciger nakli gibi tedavi secenekleri yer almaktadir (2).
Sunumumuzda standart tedaviye direngli SSk iliskili IAH olgusundan bahsetmeyi planladik.

Olgu: Kirk alt1 yasinda kadin hasta, alt1 ay once ortaya ¢ikan kuru oksiiriik ve giderek artan
nefes darlig1 nedeniyle gogiis hastaliklari polikliniginde degerlendirilmis, fizik muayenede her
iki akciger bazallerinde ince raller duyulmus ve IAH yoniinden tetkik edilmistir. Solunum
fonksiyon testlerinde FVC %76 ve DLCO %40, 6 dakikalik yiiriime testinde Borg Dispne Skoru
3olan hastada toraks HRCT’de en genis yerinde 8 mm kalinli§inda perikardiyal effiizyon, sag
paratrakeal, subkarinal alanlarda, her iki hilusta, aksiller fossada biiyligli 2 cm boyutunda
multipl lenfadenopatiler, her iki akcigerin alt loblarinda yaygin buzlu cam dansitesi ile uyumlu
degisiklikler, minimal peribrongiyal kalinlagmalar, buzlu cam dansitesinde konsolide alanlar
saptanmistir. Ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu %55, sol ventrikiil relaksasyonunda
azalma ve hafif mitral yetmezlik saptanmustir. IAH nedeniyle istenen serolojik tetkiklerde .
antiniiklear antikor (ANA) (1:2560 titrede homojen paternde ve 1:160 titrede niiklear paternde)
ve anti-scl70 antikor pozitifligi tespit edilen hasta romatoloijik degerlendirme i¢in tarafimiza
yonlendirilmistir. Belirgin Raynaud fenomeni ve cilt tutulumu heniiz olmayan, sis (puffy)
parmaklar, IAH, anti-Scl70 pozitifligi ile ¢ok erken SSk diisiiniilen hastada IAH’a yonelik
diisiik doz prednizolon ve azatiyoprin (AZA) 100 mg/giin tedavisi baglanmistir. Tedavinin 3.
aymda fonksiyonel simifi ayni, FVC %67 ve DLCO %47 olarak degerlendirilmis, bununla
birlikte Raynaud fenomeni ve ciltte kalinlasma sikayetleri belirgin hale gelmistir (modifiye
Rodnan deri skoru =12). Hizli ilerleyen cilt tutulumu ve ilerleyici IAH nedeniyle AZA kesilerek
siklofosfamid 1 gr pulse aylik inflizyon seklinde 6 ay siireyle verilmis ve mikofenolat mofetil
(MMF) 2 gr/giin ile tedaviye devam edilmistir. Yaygin cilt tutulumu bulgularinda artis devam
etmese de belirgin gerileme olmamasi ve FVC - DLCO diisiisliniin devam etmesi lizerine
MMF’ye ek olarak rituksimab (RTX) tedavisi (0. ve 15.glinlerde 1000 mg iv infiizyonu)
baslandi. Tedavinin 6.ayinda COVID-19 infeksiyonu gegiren hastaya RTX tedavisinin 2.kiirii
uygulanamadi. Mevcut tedavi altinda cilt tutulumu bulgularinda gerileme oldu, fonksiyonel
dispne skoru daha iyi, FVC %55 ve DLCO %28 olarak 0l¢iildii.

Tartisma: SSk-IAH seyrinde median siirvi 15 y1l beklense de hastalik ilerleme hizini etkileyen
cok sayida faktdr mevcuttur. Erkek cinsiyet, sigara, ge¢ hastalik baglangic yasi, UIP paterni,
artrit, dijital llser, pulmoner hipertansiyon, progresif cilt fibrozu, renal hastalik, myokardiyal
fibroz progresif IAH ile iliskili bulunan faktdrlerdir. Bizim olgumuz ilk olarak IAH bulgusu
ile bagvurmus, Raynaud fenomeni ve yaygin cilt tutulumu sonradan belirgin hale gelmistir, hizlt
ilerleyen cilt tutulumu diginda diger olumsuz faktorler var olmasa da IAH tablosunun hizli
seyrettigi goriilmiistiir. B hiicrelerinin inflamasyon ve fibrozis regiilasyonunda rolii nedeniyle ,
RTX ile B hiicre deplesyonu tedavisi SSk hastalarinda progresif IAH’de kac1s tedavisi olarak
uygulanmaktadir (*) ancak olgumuzda kismi yanit alinabilmistir. Refrakter olgular gdzoniine
alindiginda yeni tedavi se¢eneklerine ihtiya¢ duyuldugu goriilmektedir.

Anahtar kelimeler: sistemik skleroz, ilerleyici interstisyel akciger hastaligi



Kaynaklar:
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Shirkhan Amikishiyev - Sistemik Skleroz ile Iliskili Coklu Immiinsupresif
Tedaviye Direncli ve ilerleyici Interstisyel Akciger Tutulumu ve Bu

zeminde Gelisen Akciger Malignitesi

Shirkhan Amikishivevl, Yasemin Yalglnkayal, Numune Aliyeval, Bahar Artim Esenl, Ahmet Gﬁll,
1

Gulfer Okumus2,Murat Inanc
listanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali
2fstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali

Giris: Sistemik skleroz seyrinde interstisyel akciger tutulumu (IAH) immunsupressif tedavilere ragmen
baz1 hastalarda progresif seyredebilmektedir. Sunacagimiz vakada cilt tutulumu geri planda, ¢oklu
immiinsupresif tedaviye ragmen ilerleyici IAH olan ve bu zeminde akciger malignitesi gelisen olgunun

sunulmasi planlandi.

Olgu: Kirk yasinda kadin hastada, 2011 yilinda sogukta ellerde beyazlama ve morarma, sklerodaktili,
yutma giicliigii,nefes darlig1 sikayetleri, laboratuvarinda ANA 1/640 homojen (+), anti-Scl70 (+) tetkik
sonuglari, HRCT’de IAH bulgulari ile Smirli deri tutulumu ve IAH tanis1 konulmustur. SSk-IAH’ye
yonelik diisiik doz glukokortikoid ile birlikte siklofosfamid 1 gram pulse/aylik infiizyon tedavisi 6 ay
stireyle verilerek sonrasinda azatiyoprin 100 mg/giin ve prednizolon 5 mg/giin ile devam edilmistir. 2015
yilinda solunum sikayetlerinde artig, solunum fonksiyon testlerinde diisiis ve radyolojik progresyon
saptanmas1 nedeniyle siklofosfamid tedavisi toplam 10 grama tamamlanmis, azatiyoprin ile idame
tedavisine devam edilmistir. 2017 yilinda klinik, fonksiyonel (FVC:%54, DLCO:%22) ve radyolojik
progresyon saptanmasi, 6 dakikalik yiiriime testinde hipoksik olmasi (baslangic SpO2:%97,bitis
Sp02:%88) nedeniyle mikofenolat mofetil 2 gram/giin tedavisine gecildi. 2018 yilinda
ekokardiyografide ilk kez pulmoner arter basinc1 (PAB: 40 mmHg) saptanarak sag kalp kataterizayonu
yapild1 ve prekapiller pulmoner hipertansiyon (ortPAB: 26 mmHg, PCWP:12 mmHg, CO:3.5 1t/dk,
PVR :8WU) saptand1. IAH progresyonu nedeniyle MMF tedavisine rituksimab 2000 mg/6 ay eklendi.
2019 yilinda goriintiilemede fibrotik alanlarda artis olmasi iizerine anti-fibrotik tedavi nintedanib 2*150
mg eklendi. Agustos 2020 tarihinde konstitiisyonel semptomlar gelisen hastada PET/BT
goriintiilemesinde sol akciger tist lobda 2.2x2.3 cm boyutlarindaki konsolidasyon alaninda, sol akciger
alt lobda kostal plevraya yaslanan 2.6x3.7 cm boyutlarindaki kitle lezyonunda artmis FDG tutulumu
(SUDmax:11.8) goriildii (Resim 1). Sol alt lob TTIAB sonucunda kiigiik hiicreli karsinom ve plevral
stv1 sitolojisinde adenokarsinom tanilar1 geldi. Kemoterapi baslanan hasta 6 ay sonra bakterial pndmoni

nedeniyle vefat etti.



Tartisma: Coklu immiinsupresif ve biyolojik tedavilere ragmen ilerleyici seyreden ve antifibrotik
tedavi ihtiyact olan SSk-IAH’1 ve ilerleyici inflamasyon/fibrozis zemininde gelisen primer akciger
malignitesi olan olgumuz sunulmustur. Tedaviye direngli IAH ve fibrozis zeminde malignite

gelisebilecegi akilda tutulumalidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz (SSk), interstisyel akciger tutulumu (IAH), 6 dakikalik yiiriime
testinde (DYT)

Resim 1: Olgunun Toraks HRCT ve PET/BT Gériintii Ornekleri




Duygu Temiz Karadag - Nitrik Oksit (No) Yolag:

Sistemik sklerozda (SSk) vaskiiler hastaligin patofizyolojisine pek cok faktor katkida bulunur.
Bunlar arasinda tekrarlayan vazospazmlara bagl iskemi-reperflizyon ataklari, doku hipoksisi
ve sonrasinda ortaya cikan slperoksit radikalleri, endotel disfonksiyonu ve intimal fibrozis
zemininde gelisen vaskilopati, ve bunlarin sonucunda uyarilan platelet aktivasyonu ve fibrin
birikimine sekonder gorilen koagtilasyon vardir (Sekil-1).

: - - Sekil-1.  Sistemik sklerozda
Vazospazm Iskemi-reperfiizyon hasari
+  Siklik iskemi-reperfiizyon » Doku hipoksisi vaskiler hastaliga katkida
= Siperoksit radikaller

bulunan faktorler (Kaynak
‘ ‘ [1])’den adapte edilmistir.)

Vaskiiler hastalik

* A

Vaskillopati Koagiilasyon
* Endotel disfonk ele

« Intimal fibrozis *  Fibrin birikimi
* Damar kaybi

sivonu * Platelet aktivasyonu

Onceleri kan ve damar duvari
arasinda basit bir bariyer olarak gortilen endotel hiicrelerinin tiim vaskiiler yatagi kontrol eden
dinamik bir organ oldugu artik bilinmektedir. Endotel hiicreleri vaskiiler homeostazin
saglanmasi icin cesitli vazoaktif faktorlerin salinmasindan sorumludur. Bu faktérlerden biri
olan nitrik oksit (NO), oldukca reaktif bir hiicresel sinyal molekilldir. Hicreler arasinda
kolayca dagilan, gaz formunda serbest radikal olan bir sinyal molekltdr.

NO’nun 6nemli fonksiyonlari:

e vaskdler tonusu e |6kosit adezyonu e gastrointestinal

* anjiyogenez e hava yolu tonusu organlarda

e diz kas hiicre proliferasyonu e insilin sekresyonu norotransmisyon veya
e platelet agregasyonu e noral gelisimi kontraksiyon

Nitrik oksit (NO), nitrik oksit sentaz (NOS) enziminin katalizledigi bir reaksiyonla olusur. Bu
reaksiyon ile Arjinin aminoasiti elektron vericisi olarak dihidronikotinamid-adenin dinukleotid
fosfatin (NADPH) kullanildigi iki basamakli bir oksidasyon reaksiyonu ile sitrullin ve NO’ya
doénastaraldr.

2 L-arginine + 3 NADPH + 3 H+ + 4 02 - 2 citrulline +2 nitric oxide + 4 H20 + 3 NADP

insan viicudunda {c tip nitrik oksit sentaz (NOS) tanimlanmistir: endotelyal NOS (eNOS),
néronal NOS (NOS) ve uyarilabilir NOS (iNOS) (Tablo-1).



Tablo-1. insan viicudunda tanimlanmis nitrik oksit sentaz izoformlari ve ézellikleri

isim Gen Lokasyon Fonksiyon
Néronal NOS NOS1 (Kromozom 12) Sinir sistemi ;Tli?rt:ll(n:\cc)jrijozter:resrz:ter
(NNOS/NOS1) Kas-iskelet sistemi y

noéronal haberci

Uyarilabilir NOS
(iNOS/ NOS2) NOS2 (Kromozom 17)
Kalsiyum sensitif

Bagisiklik sistemi
Kardiyovaskiiler sistem

Endotelyal NOS

(eNOS/NOs3/cNos) | NOS3 (Kromozom 7) - [ Endotel Vazodilatasyon

Endotelyal nitrik oksit sentaz (eNOS) ve Nitrik oksitin (NO) iiretilmesi:
Memelilerde vaskiler tonus, instlin sekresyonu ve hava yolu tonusunun kontroliinde birincil
sinyal olusturucudur. Kalp fonksiyonunun diizenlenmesinde ve anjiyogenezde (yeni kan
damarlarinin biylmesi) rol alir. eNOS, embriyonik kalp gelisiminde ve koroner arterlerin ve
kalp kapakgiklarinin morfogenezinde kritik bir Gneme sahiptir. Vaskiiler tonus agisindan en
onemli olan NOS izoformu eNOS’tur. eNOS tarafindan Uretilen NO'nun, arterlerde artan kan
akisindan kaynaklanan gerilmeye yanit olarak Uretilen “endotel derive relaksing faktore”
O0zdes bir vazodilator oldugu gosterilmistir. Bu, diiz kaslari gevseterek kan damarlarini
genisletir.

inaktive eNOS hiicre membranindaki kaveol denilen cepgiklerde kavelin proteinine bagl
olarak bulunur. Hucre ici Ca?* arttigi durumlarda eNOS kaveolinden serbestlesir ve aktive olur.
NO agonistleri (bradikinin, asetilkolin, adenozin trifosfat, substance P) endoplazmik
retikulumdan Ca?* salinimina yol acar. Ca?* sitoplazmadaki kalmoduline baglanarak kompleks
olusturur ve yapisinda degisikliklere yol acar. Kalsiyum-kalmodulin kompleksi eNOS’a
baglanarak enzimi aktifler. eNOS bir oksidasyon reaksiyonu ile arjininden sitrillin ve NO
sentezlenmesini saglar. Bu sekilde olan NO Uretimi endoplazmik retikulumdaki hiicre ici Ca®*
duzeylerine ve hiicre ici Ca®* eksikliginde hiicre disindan iceriye diffiize olan Ca?* duizeylerine
bagimhdir. Hiicre icerisindeki Ca%* duzeylerinde azalma kalsiyum-kalmodulin kompleksinin
eNOS’tan ayrilmasina ve kalveoline baglanarak inaktive olmasina yol agar. Ca%* azalma oldugu
durumlarda NO alternatif vyollarla da sentezlenir. Bunlardan bir tanesi eNOS'un
fosforilasyonudur. cGMP bagimli protein kinazlar ve protein kinaz B (PKB) eNOS’un bu
durumlarda fosforilasyonundan sorumludur. NO, sentezlendikten sonra endotel
hiicrelerinden diiz kas hiicrelerine girerek soluble guanil siklaz (sGC) enzimine baglanir.
Baglanmanin ardindan aktive olan sGC enzimi GTP = c¢cGMP doénusimini saglar. Hiicre igi
cGMP artisi kalsiyumun sarkoplazmik retikuluma girmesini saglayarak hiicre ici kalsiyum
konsantrasyonlarini azaltir. Boylece cGMP diiz kaslarda gerilmeyi azaltir. Ayrica K* kanallarinin
hiperpolarizasyonu ile diz kaslarda gevsemeye yol acar. Miyozin hafif zincir fosfatazi aktive
eden bir cGMP-bagimli protein kinazi stimile eder ve miyozin hafif zincirlerini defosforile eder.
Bu yolla da diiz kas relasksasyonuna yol acar [2] (Sekil-2).

Patojenlere bagisik yanit




Shear Stress
| BLOOD FLOW > U U U U Sekil-2. Nitrik oksit sentezi
ve diiz kas hiicrelerinde

N EEEE relaksasyon (Kaynak [3])
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Fosfodiesteraz 5
o inhibitérleri (PDE5I):
Fosfodiesteraz 5 duz kaslarda bulunan ve cGMP - 5'-GMP’e yikilmasini saglayan bir enzimdir.
Fosfodiesteraz 5 inhibitérleri (PDE5Si) yapisal olarak cGMP’ye benzer ve PDE5’e baglanmak igin
onunla yarisir. Boéylece cGMP’nin hidrolizini engeller ve hiicre ici cGMP artisina yol acar.

GTP
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cGMP—» ﬂ Ca:'—>ﬂ MLCK —pRelaxation
Activity

cGMP’nin diiz kas kontraksiyonu tzerindeki etkilerine protein kinaz G (PKG) aracilik eder. PKG
reglilatoér miyozin fosfatazin miyozin baglayici subunitini, kalsiyumla aktive maxi K+ kanallarini
ve IRAG’I (IP3 receptor-associated cGMP kinase substrate) fosforiller. Bu substratlarin
fosforillenmesi hiicre ici Ca®* konsantrasyonunda ve Ca?* duyarlihiginda azalmaya yol acar. Bu
durum diiz kaslarda relaksasyon ile sonuglanir [4].
Kaynaklar
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Ozan Cemal icacan - Sistemik Skleroz iliskili dijital iilser tedavisinde
Endotelin Reseptor Antagonistleri

Sistemik Sklerozis ( SSk); hastalarin buylk boéliminde fibrozis ve vaskiler
bozukluklarla seyreden konnektif doku hastaligidir. Hastalarin % 90’ indan fazlasinda
Raynaud fenomeni (RF) olur. RF soguk ve diger uyaranlara bagli olarak vaskiiler sistemdeki
hipertrofi ve okliizyona bagl olarak olusur. Daha siddetli formlarda RF dijital tlserlere (DU)
neden olur. DU’ ler genellikle parmak uglarinda agril ulserler olarak prezente olurlar. (1)
DU’ ler Ssk hastalarinda ciddi bir klinik problem ve hasara neden olurken, hayat kalitesinde
de ciddi anlamda bozulmaya yol acarlar.

SSk’ de anormal vaskiler cevabin altinda vyatan nedenler tam olarak
bilinmemektedir. Baslatici nedenler olarak; endotelyal hiicre hasari, prostasiklin ve nitrik
oksit gibi vazodilatér mediatérierde kayip olmasi ve vazokonstriktér mediatdrlerin anormal
cevaplari dislintlmektedir. Endotelyal hasar sonrasi endotelin-1 ( ET-1) saliniminin arttidi,
ET-1' de vaskiler diz kas hicrelerinde kontraksiyona neden olmaktadir. ET-1" in SSk
hastalarinin serumlarinda artmis dizeyde bulunmasi vaskiiler hastalik patogenezinde rol
oynabilecegini disindurmustir. (2)

Endotelin’ in vicutta g farkli peptid izoformu bulunmaktadir ( ET-1, ET-2, ET-3).
ET-1 kardiyovaskiler sistemde baskin olarak bulunan izoformdur. ET-1’in ETA ve ETB olmak
Uzere iki reseptéri bulunmaktadir. Bosentan ve masitentan her iki reseptéri de bloke
ederken, ambrisentan ETA reseptérinl selektif olarak bloke etmektedir. (3)

DU’lerin iyilesmesi ve énlenmesi ile ilgili bosentan icin iki adet randomize kontrolli
calisma mevcuttur; var olan ulserlerin iyilesmesi lzerine etkili bulunmamistir ama yeni
dijital tlser olusumunu 6nlemede etkili bulunmustur. (1) Ambrisentan ile yapilan bir klinik
calismada; DU’lerin iyilesmesi Uzerine olumlu etkisi gdsterilmis olup, yeni gelisen dijital
Ulserlerde azalma saglamadigi saptanmistir. (4) Masitentan ile yapilan iki adet randomize
kontrolli calisma sonucunda yeni dijital Glser gelisimi Gzerinde etkili olmadigi géralmastar.

(5)
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[SS-02]

Juvenil Lokalize Skleroderma: Tedavi, Prognoz ve Komplikasyonlar

Emil Aliyev, Yagmur Bayindir, Seher Sener, Seza Ozen
Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Romatoloji
Bilim Dali, Ankara

Amag

Juvenil lokalize skleroderma (JLS)’da prognoz genellikle sistemik forma gdre daha iyidir, ancak bu
durum alt tip, tedaviye yanit, ekstrakutanéz tutulum ve basvurudaki yasa bagli olarak
dedisebilmektedir. Bizde galismamizda JLS'li hastalarimizin alt tiplere gore degisen tedavi
segeneklerinden, hastalik prognozu ve komplikasyonlardan bahsetmeyi amacladik.

Gereg ve Yontem

Ocak 2016 ila Ocak 2022 tarihleri arasinda Cocuk Romatoloji poliklinigimizde takip edilen 49 JLS
hastasinin tibbi tedavi kayitlari geriye donik olarak degerlendirildi.

Bulgular

Hastalarin tanidaki ortalama yasi 7.3+3.4 idi ve 16'si (%29.6) erkekti. Hastalarimizdaki en sik JLS
alt tipi lineer skleroderma idi (n=24, %49). Bunu sinirli (plak) (%38.8) ve jeneralize (%9.3) tip
morfea izlerken, bir hastada (%1.9) pansklerotik morfea mevcuttu. Hastalarimizin tanidaki ortanca
modifiye Rodnan skorlari 3 (2-4) idi. Iki sinirli morfea hastasi haric diger tim hastalara (%95.7)
sistemik tedavi verildi. Sistemik tedavide, tim JLS alt tiplerinde ilk olarak kortikosteroid ve
metotreksat kombinasyonu tercih edildi. Baslangigta, adir hastaligi olan (ylksek Rodnan skoruna
sahip), ylz bélgesi yerlesimli veya ekstremite kisaligi yapabilecedi 6ngoériilen hastalara (%20.4)
pulse metilprednizolon tedavisi uygulandi. izlemde 9 hastada (%18.4) relaps gézlendi, bunlardan
7'sinde (%14.3) metotreksat kesilerek, mikofenolat mofetile gecildi. Ek olarak tedaviye direngli dért
(%8.1) hastada intravendz immungloblin tedavisi uygulandi. Pankslerotik skleroderma ve ‘en coup
de sabre’ lezyonu olan iki hastada tiim bu tedavilere ragmen cevap alinamadi. Bu nedenle biyolojik
ajan tedavisine gegcildi, her iki hastaya da tosilizumab (TCZ) verildi. Lineer sklerodermali hastada
TCZ'ye iyi yanit alinirken, pankslerotik sklerodermali hastada yanitsizlik nedeniyle TCZ de kesilerek,
rituksimab tedavisi uygulandi. Hastalarimizin %73.5’inde tam remisyon gdzlemlenirken,
%25.6'sinda parsiyel remisyon elde edildi. Genel komplikasyon oranimiz distk (%14.3) olmakla
beraber; bes hastada ciddi kozmetik sorunlar, tglinde fleksiyon kontrakttrleri ve birinde ekstremite
asimetrisi goéralda.

Sonug

Juvenil lokalize sklerodermali hastalarimizdaki deneyimlerimiz sonucunda, hastaliginin seyrinin ve
tedavi direncinin gok yiiksek olmadigini sdyleyebiliriz. Ancak bunun yani sira bazi adir ve derin
formlarda gelisebilecek komplikasyonlar unutulmamali ve hastalarin yakin takip edilmesi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil lokalize skleroderma, komplikasyon, tedavi
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Taksan iliskili Sistemik Sklerozis

iffet Merve Ucar Baytaroglu, Tolgahan Akca, Gékhan Sargin, Songll Cildag, Taskin Sentirk
Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji, Aydin

Giris: Sistemik skleroz yaygin fibrozis ve vaskdlopatinin eslik ettigi kronik otoimmin romatizmal
bir hastaliktir. Paklitaksel gibi taksan tirevi ilag kullanimi ile kiimilatif doz bagimh olarak
skleroderma benzeri cilt dedisiklikleri meydana gelebilmektedir’-2. Bu durum genelde 3 ay iginde
gelismekte olup Raynaud fenomeni saptanmayabilir. Ayrica hastalarda kapilleroskopik bulgular ve
immunolojik belirtegler negatiftir3+. Burada sundugumuz olgudaki amacimiz, ilaca bagli gelisen
sistemik sklerozda nadir olarak sistemik bulgularin da pozitif olabilecegini vurgulamaktir.

Vaka Sunumu: 67 yas kadin hasta, Ekim 2020’de invaziv duktal karsinom tanisi ile opere ediliyor
ve ardindan paklitaksel, doksorubisin, adriamisin ve siklofosfamid iceren kemoterapisi Haziran 2021
tarihinde tamamlaniyor. Temmuz 2021’de radyoterapi uygulamasindan 2 ay sonrasinda
ekstremitelerinde baslayan ciltte sertlesme sikayeti ile klinigimize yonlendiriliyor. Klinigimize
basvurusunda ciltteki sertlik sikayetinin yani sira nefes darligi da tarifleyen hastanin fizik
muayenesinde parmak uglarindan omuzlara kadar ve diz altindan ayak ucuna kadar olan cildinde
sklerotik degisiklikler izleniyor. Raynaud fenomeni, dijital Ulseri, telenjiektatik degisiklikler
saptanmayan hastanin radyoterapi 6ncesi gekilen BT'sinde usual interstisyel pndmoni dikkati
gekiyor. Yapilan laboratuar tetkiklerinde ANA (+++) ve anti-Scl-70 (++) olarak saptaniyor. Toraks
BT ve EKO’da plevral ve perikardiyal efflizyonu saptanan hasta sistemik skleroz tanisi ile
servisimize yatiriliyor ve 32 mg metilprednizolon tedavisi baslaniyor. Tedavi sonrasi plevral ve
perikardiyal effiizyonlarinda belirgin gerileme saptanan hastanin halen klinigimizde takip
edilmektedir.

Tartisma: Taksan kullanimi ile lokalize skleroderma veya skleroderma benzeri cilt degisiklikleri
olmakla birlikte nadir olarak da sistemik skleroz gelisebilmektedir®. Bu durumun; taksanlarin TNF-
alfa, IL-2, IL-6, IFN-gamada artis ve yardimci T hicreleri, B lenfositler ve fibroblastlar arasindaki
sitokin iletisiminin bozularak otoimmiiniteyi tetiklemesine bagl oldugu disliniimektedir®. Taksan
iliskili skleroderma benzeri bulgularin

kendine 6zgl lokalize bir klinik tablosu oldugu dislinllse de sistemik tutulumun 6n planda oldugu
olgularin da olabilecegdi akilda tutulmaldir.

Anahtar Kelimeler: paklitaksel, raynaoud, sistemik skleroz, taksan
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Bir Raynaud Fenomeni Taklitgisi

Aysenur Yalcintas Kanbur, Cagdas Sahap Oygur, Berivan Bitik, Gliinay Sahin Dalgig, Ahmet Eftal
Yicel
Baskent Universitesi Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Raynaud fenomeni (RF) genel popllasyonda yaygindir.Soduga ve emosyonel strese karsi gelisen
dijital arteriyel dolagimin abartili bir vaskiler yanitidir. Bu vakamizda RF 6n tanisiyla poliklinigimize
yonlendirilen hasta aracilidiyla RF hakkinda bilgi vermek istedik.

Vaka: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 45 yasindaki erkek hasta yaklasik 1 haftadir olan el
tirnaklarinda morarma yakinmasiyla kalp damar cerrahisi ve kardiyoloji bélimleri tarafindan tetkik
edilmis, patoloji saptanmamis. RF 6n tanisi ve eslik eden romatolojik hastalik etyolojisi igin
Romatoloji Poliklinigimize yénlendirilmis. Mevsim itibariyle soguk maruziyeti olmayan, daha 6nce
ayni yakinmasi olmayan hastanin, balikgl diikkani oldugu ve buz temasi oldudu igin tetkik edilmesi
planlandi. Anamnezinde patolojik verilere ulasilamayan hastanin fizik muayenesi ve romatolojik
muayenesi normal sinirlar igindeydi. Tetkiklerinde biyokimya, hemogram, CRP, eritrosit
sedimentasyon hizi degerlerinde anormallik saptanmadi, ANA, ENA paneli de negatif olarak rapor
edildi. Tirnak dibi incelemesi yapilan hastada skleroderma paterni izlenmedi. Hastanin dykisu
detaylandirildiginda 1 hafta 6nce diikkaninin tavaninda kimyasal madde (solvent) ile islem yaptigi
ve gorintlinin sonrasinda ortaya giktigi bilgisine ulasildi.

TARTISMA: RF altta yatan etken varligina gore primer ve sekonder RF olarak 2'ye ayrilir. Primer RF’
nin baslangig yasi genellikle 15-30 arasindadir ve kadinlarda daha sik gérilir. Semptomlarin
simetrik gérulmesi ve hafif ya da orta siddette olmasi, dijital Ulserasyon veya doku gangreni
saptanmamasi, tirnak kivrimi kapiller muayenesinin normal olmasi, ANA negatifligi primer RF
gOstergesidir. Sekonder RF, otoimmin romatizmal hastaliklar dahil birgok durumda ortaya cikar.
Vaskdler travma dahil mesleki ve gevresel nedenler, bazi ilaglar ve toksin maddelere maruziyet,
bazi hematolojik anormallikler ve obstriktif vaskuller hastaliklarda goralar.RF’li hastalarda ataklari
azaltmak ve sikhgi 6nlemek igin soguga maruz kalmaktan ve mimkin oldugunca ani sicaklk
dedisikliklerinden kaginmak, sigarayi birakmalari 6nerilir.Non farmakolojik 6nlemlere yanit
alinamayan vakalarda tedaviye kalsiyum kanal blokérleri (KKB) mimkin olan en disuk dozda
baslanmali ve klinik yanita gore kademeli arttirilmalidir. KKB'nlin kontrendike ya da yanitsiz oldugu
vakalarda fosfodiesteraz tip 5 inhibitorleri ve bir prostoglandin analogu olan iloprost kullanilir.

Anahtar Kelimeler: Raynaud Fenomeni, siyanoz, vaskuler yanit
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Zor Bir Sistemik Skleroz Vakasi

Andag Komag, Duygu Temiz Karadag, Ayten Yazici, Ayse Cefle
Kocaeli Universitesi Tip Fakulltesi, Romatoloji Bilim Dali, Kocaeli

GIRIS:Sistemik skleroz kronik bir bag doku hastaligi olup vaskiilopati, otoimmiinite ve fibrozis
hastaligin temelinde yer alan (¢ ana mekanizmadir. Raynaud fenomeni, ciltte progresif skleroz,
dijital Glserler, akciger ve kardiyak tutulumlar hastaligin yonetiminde zorluklara sebep
olabilmektedir.

Olgu: 47 yas erkek hastanin, 2007'de el ve ayaklarinda sislik, sabah tutuklugu yakinmalari
baslamis. Dis merkezde otoantikorlar negatif saptanmis.2011 yilinda Raynaud fenomeni ve nefes
darligi gelisen hastanin akciger tomografisinde ana pulmoner arter capi st sinirda ve NSIP ile
uyumlu tutulum saptanmis.2016'da klinigimizde degerlendirilen hastanin bilateral dirsek
proksimaline kadar olan cilt sertligi, pitting skarlari, avug igi ve ylzde yaygin talenjiektazileri
mevcuttu. Solunum sistemi ve kardiyovaskiiler sistem olagandi.ANA grantler+2/sitoplazmik+3,
ENA panel negatif saptandi.Solunum fonksiyon testlerinde FVC:%58, FEV1:%61, TLCO: %52 idi.
EKO’su normaldi.Hastaya siklofosfamid 1 gram/9 ay uygulandi.idamede MMF 3 gram/giin'e gegildi.
izlemde bilateral parmak uclarinda dijital llserleri gelisen hastaya bosentan baglandi.2019'da bir
yildir devam eden proksimal kas gligslizligli, CPK yiiksekligi sebebiyle yapilan igne EMG normal
saptandi.Alt ekstremite proksimal kas MR’inda bilateral rektus femoris ve kuadrisepsde belirgin
miyozit ile uyumlu gérinim saptandi. Steroid arttirllarak rituksimab baslandi.Eylil 2019°da ani
gelisen gogus agrisi olan hastada pulmoner tromboemboli saptanmasi Uizerine varfarin baglandi.
Antifosfolipid antikorlari negatifti, tromboz panelinde mutasyon saptanmadi.INR dizeyinin
ayarlanamamasi sebebiyle rivaroksaban tedavisine gegildi.Temmuz 2020°de pulmoner
tromboemboli tekrarlamasi Uzerine tekrar varfarin tedavisi baglandi. Ekim 2020’de PAB 65mm/hg
olmasi ve efor dispnesinde artis sebebiyle hastaya sag kalp kataterizasyonu uygulandi.Ortalama
PAB 30mm/hg saptanmasi (izerine tedavisine tadalafil eklendi.Takipte fibrozing NSIP sebebiyle
nintedanip baslandi.Nisan 2021 kontroliinde efor dispnesi artan, BNP: 576pg/ml saptanan ve
EKO’da PAB 55 mm/hg saptanan hastaya iloprost infizyonu uygulandi ardindan seleksipag 800
mcg eklendi.Son EKO'sunda PAB:25 mm/hg, NT-pro BNP:148 mm/hg, efor dispnesinde azalma
olan hasta stabil olarak takip edilmektedir.

TARTISMA:

Sistemik skleroz hastalar arasinda tutulum patern ve siddeti agisindan degisiklik
gosterebilmektedir. Cilt Glserleri, miyozit komponenti, intersitisyel akciger hastaligi ve pulmoner
arteriyel hipertansiyon agisindan zorlayici bir sistemik skleroz hastasina yaklasimimiz sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: intersitisyel akciger hastaligi, sistemik skleroz, miyozit, pulmoner
hipertansiyon
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Sistemik Skleroz Tanili Hastalarda Is Uretkenligi Ve Aktivite Bozulma Olgeginin
Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Derya Yildirim, ibrahim Vasi, Burcugiil Ozkiziltas, Riza Can Kardas, Hamit Kiiclik, Mehmet Akif
Oztlrk
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dali

Giris

Sistemik skleroz (Skleroderma, SSk); cilt basta olmak lzere bir gok sistemi tutan,

nedeni bilinmeyen, otoimmiunite, vaskulopati ve fibrozisin yol actigi fonksiyonel ve

yapisal anormalliklerin eslik ettigi bir kronik hastaliktir (1,2). Goklu organ tutulumlarina bagl
morbidite, giinliik hayati ve Uretkenlidi olumsuz etkileyebilir. is Uretkenligi ve Aktivite Bozulma
Olcedi (WPAI) son 7 giindeki calisma ve ginliik yasam aktivitelerini dederlendiren bir dlcek olarak
kullanilmaktadir (3). Daha 6nce romatoid artrit, ankilozan spondilit gibi romatizmal hastaliklarda
kullanimi mevcuttur (4,5). Biz bu galismada klinigimizde takip edilen sistemik skleroz tanili
hastalarin WPAI anket uygulamasini sunuyoruz

Metod

15-30/12/2021 arasi Gazi Universitesi Romatoloji klinigine bagvuran hastalarda (n=23) ve telefonla
ulastigimiz hastalarda (n=36) WPAI anket uygulamasi yapildi. Son 1 haftada laboratuvar
dederlendirmesi olmayan hastalar dederlendirme disi birakildi (n=9). Toplam 50 hastanin WPAI
dederlendirmesi ve bunlarin demografik ¢zellikler, organ tutulumlar ve laboratuvar dederleri ile
iliskisini inceledik

Sonug

Hastalarin yas ortalamasi 53,6+11,1 ve cogunlugu literatlire uygun olarak kadindi (n=44).
Hastalarin demografik ve laboratuvar verileri tabloda verilmistir(tablo 1). Cogunlugu ev hanimi olan
hastalarda galisan orani disukti ( 16%, n=8). bir kisim galismayan hasta ise morbiditeler
nedeniyle mevcut isini birakmak zorunda kalmisti (n=7, 14 %). Calisan hastalarin %50 sinde
ortalama 5,1 saat sadlik nedenli is glicii kaybl mevcuttu ve is performansinda etkilenme %?75inde
mevcuttu (n=6). Calisma verimliligi etkilenme skor ortalamasi 7/10 ydi. Ginlik hayat performansi
sorgulandiginda (yemek yapma, ev isleri, alisveris, egzersiz, 6zbakim gibi) hastalarin %90 1 (n=45
) etkilenmeden sikayet ediyordu. Performansi en belirgin etkileyen sikayetler sklerodaktili, dijital
Ulser varligi ve solunum semptomlari olarak belirlendi (sekil 1). Laboratuvar verilerinde ise
hemoglobin diizeyi diisiik olanlarda anlamli oranda ginliik performansta etkilenme mevcuttu
(p=0,005)

Tartisma

Daha 6nce WPALI ile presenteeism/absenteeism ve is verimliliginin sistemik sklerozda klinik status
ile korelasyonunun gigli oldugu ve valide bir anket oldugu bildirilmistir (6). Calismamiz sistemik
skleroz tanili hastalarda isglici/isglini kaybi ve sosyal kisitlanmanin arttigini géstermektedir

Anahtar Kelimeler: sistemik skleroz, isglici kaybi, WPAI

sistemik sklerozlu hastalarda giinliik yasam performansim etkileyen faktorler

Hastalarin demografik ve laboratuvar verileri

Yas 53,6+11,6 yil
Tan1 yas1 440+10,8 y1l
Cinsiyet 44 kadin, 6 erkek (%88, %12)
Mevcut Rodnan skoru 5,52 (0-17)

Aktif dijital tilser—n=2, %4
Tutulum Dijital iilser skart—n=35,%70

Interstisyel akciger hastalig1—n=23,%46



Scl-70 pozitifligi
Hemoglobin

Platelet sayis1

Total beyaz kiire sayis1
AST

ALT

Kreatinin

CRP

Sedimentasyon

Calisma durumu

Is giinii kayb1 (absenteeism)

Total bilfiil caligma siiresi(presenteeism)

Is giicii etkilenme skoru

Ozofagus tutulumu---n=9,%18
Renal tutulum —n=5,%10
Artrit—n=19,%38

n=34, %68

12,7£1,6 mg/dL
273979487630 /mm3
6510+1961

19 (8-36)

17 (10-42)

0,68 (0,37-5.9)
3(0,6-19)

20(1-76)
Calisan(n=8,%16)

%50

0-3 saat %57,2,n=4
3-6 saat %28, n=2
6-9 saat %14.,3 n=1

27,2+5 3 saat
6(0-10, medyan)

Giinliik yasam aktivitesi etkilenme skoru 6(0-10, medyan)
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Sistemik Skleroz Hastalarinda Valvuler Kalp Hastaliklarinin Degerlendirilmesi

Ahmet Yetkin!, Yusuf Ziya Sener?, Alper Sari?, Ugur Nadir Karakulak?, Levent Kilic?, Necla Ozer?, Al
Akdogan#

1Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadiyoloji Ana Bilim Dali

2Beypazari Devlet Hastanesi, Kardiyoloji Bolumu

3Yenimahalle Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji BoIUm{

“Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali

Giris:

Perikardit, diyastolik disfonksiyon, miyokardit ve pulmoner hipertansiyon sistemik sklerozun sik
gorulen kardiyovaskdler tutulum sekilleridir ve semptomatik hastalarda mortalite artmaktadir.
Literatlirde sistemik sklerozda kapak hastaliklarinin sikligi artmis olarak bildirilmis olmakla birlikte
eldeki veriler kisithdir. Bu galismada merkezimizde sistemik skleroz tanisi ile takip edilen
hastalardaki valvuler kalp hastaliklarinin sikligini degerlendirmeyi amagcladik.

Gereg-YOontem:

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali’'nda Ocak 2010-Ocak 2021 tarihleri
arasinda sistemik skleroz tanisi ile takip edilen ve ekokardiyografi yapilmis olan hastalar tarandi.
Hastalik suresi ve ekokardiyografik verilerine ulasilabilen hastalar galismaya dahil edildi.

Bulgular:

Calismaya 297 hasta dahil edildi. Hastalarin ortalama yasi 51.6 = 13.8 yil olup %8.4'U erkekti.
Ortanca hastalik sliresi 142 (4-539) ay olarak saptandi. Hastalarin %23.6'sinin diffliz sistemik
sklerozu mevcuttu. Hastalarin ek komorbiditeleri ve sistemik sklerozun organ tutulumlar Tablo-
1’de gosterilmistir. Dejeneratif aortik stenozun 6ncilli olan aortik valvuler skleroz 25 (%8.4)
hastada saptandi. Ciddi kapak hastalidi, 26 (%8.8) hastada mevcuttu. Ciddi aort stenozu 8 (% 2.7)
hastada, ciddi mitral yetmezlik 6 (%2) hastada, ciddi triklispid yetmezligi ise 19 (%6.4) hastada
tespit edildi. Ciddi aort stenozu olan hastalardan 6 tanesine kapak replasmani (4 hastaya TAVi; 2
hastaya cerrahi aortik kapak replasmani) yapildi. Ciddi kapak hastalidi; hipertansiyon olanlarda,
kronik bobrek hastalidi olanlarda ve pulmoner arteryel hipertansiyon olanlarda olmayan karsitlarina
gbre anlaml olarak daha fazla saptandi (p<0.05). Hastalik stiresi ile aortik yetmezlik derecesi
(r=0.237; p<0.001) ve pulmoner yetmezlik derecesi (r=0.119; p=0.041) arasinda pozitif yénde
zayIf korelasyon saptandi ancak diger kapak patolojileri ile hastalik sliresi arasinda bir korelasyon
tespit edilemedi.

Tartisma:

Sistemik sklerozda kardiyak tutuluma badl olarak kapak hastaliklarinin da gorilebilecegi
unutulmamalidir ve bu hastalarda dizenli araliklarla ekokardiyografik takip yapiimalidir. Aortik
kapak tutulumu genellikle stenoz seklinde olmaktadir ve bu hastalarda genellikle cerrahi yara
iyilesmesinde problem yasanabilecedi igin transkateter aortik kapak replasmani 6n planda tercih
edilebilir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz, Valvuler kalp hastaliklari, Aortik valvuler skleroz



Resim-1

Tablo 1. Bazal karakteristikler
Yas, yil, ortoloma (355) 516x138
Cinsivet, erkek, n (%) 25 (8.4)
Komorbiditeler. n (%)
- Hipertansiyon 44 (148)
- Diyabetes melltus 13 (4.4)
- Koroner arter hastalig 17(5.7)
- Krontk bobrek hastalidi 23(7.7)
- Kalp yetersizligi (LV EF< 50%) 12(40)
Hastalik tipi, diffdz. n (%) 70 (23.6)
Querlae sendrom. n (%) 41(13.8)
Hostalik siresi, ay 142 (4-533)
Qraan tutufum, n (%)
-Digital dlser 121(40.7)
-interstisyel akciger hastalig 162 (54.5)
-Renal kriz 5(1.7)
-Pulmoner anenvel hipertansiyon 24(80)
Ekokardivogrofik porametreler
- LV EF, % 614+436
« Mitral apuler kalsifikasyon 37 (12.5)
Mitral yetmeziik, n (%);
-Hafif 243 (818)
-Ona 43 (16.2)
-Ciddi 6(2)
Trikispid yetmezlik.n (%);
-Hafif 204 (68.7)
-Orta 66 (22.2)
-Cigal 15 (6.4)
Agatik yetmezlik, n (%):
-Hafif 65 (21.9)
-Orta 16(54)
Pulmoner yetmezlik, n (%);
-Hafif 15(5.1)
-Orta 71(2.4)
Aartik valvuler skieroz, n(%) 25 (8.4)
Aactik Stenoz.n (%):
-Hanr 1(0 3)
-Orta 4013
-Ciddi 8(2.7)
Mitral stenoz.n (%)
-Hafif 5(2)
-Orta 1(0.3)
Kisaltmalar: LYEE S0l ventrikul eleksiyon fraksiyonu
*Kronik bibeek hastal: glomerider filtrasyon mzinin <60 mu/dk/m’ olmasi olarak tanimlanmigtr

Tablo-1. Bazal karakteristik ozellikler



[SS-08]

Gemsitabin iliskili skleroderma olgusu

Recep Yilmaz, Emine Gozde Aydemir GUlokslz, Askin Ates, Tahsin Murat Turgay, Gulay Kinikh
Ankara Universitesi Tip Fakiltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Cilt ve ig organlarda fibrozis ve mikrovaskuler hasarla iligkili olan sklerodermanin etyolojisi
net olarak aydinlatilamamistir. Burada gemsitabine bagl oldugunu disltndigimuz bir skleroderma
olgusunu irdeledik.

Olgu: Bilinen hipertansiyon, diyabetes mellitus, hiperlipidemi, opere ylksek dereceli Gretelyal
karsinom tanilari olan 64 yasinda kadin hasta ciltte sertlik, ellerde renk dedisikligi, artralji nedeniyle
basvurdu. Yutma gicligi, oksirik, gogls arkasinda yanmasi yoktu. Soy gegmisinde 6zellik
olmayan hasta aktif sigara igicisiydi. Muayenesinde el ve 6n kol derisinde, diz altinda incelme,
sertlesme, telenjiektazi ve maske yiz saptandi. El parmaklarinda fleksiyon kontraktirleri olan
hastanin sag el 4.parmak ucunda erode alani mevcuttu. Kapilleroskopide ellerde erken evre
skleroderma paterni saptandi. Hastanin yapilan ekokardiyografisinde EF %55, PAB:35 saptandi.
Toraks BT'de her iki akciger Ust loblarda silik buzlu cam dansitesinde sentrilobiler mikronoddller
kaydedildi. Solunum fonksiyon testi hastanin tolere edememesi nedeniyle yapilamadi. Sigara
Oyklsi olmasi nedeniyle 6n planda respiratuar bronsiolit diistintildii. Hastanin sag bacak deri
biyopsisinde morfea ile uyumlu bulgular gérildi. Laboratuvarinda kreatinin:0.72 mg/dl,
albiimin:39 g/I, alt: 10 U/I, hg: 12,8 g/dl, wbc:6,4 x109/I, nétrofil:4x109/I, trombosit:285 x109/I
crp:1,9mg/I, prokalsitonin:0.02 ng/ml sedim:22 mm/sa, ana:++ (sitoplazmada ince benekli), ena
profil: negatif, anca: negatif rf<10 1u/ml saptandi.

Hastaya onkoloji bélimince 1 yil dnce dretelyal karsinom nedeniyle gemsitabin iceren 6 kur
kemoterapi verildigi 6grenildi. Hastanin 6ykusu, klinigi ve laboratuvar bulgulari géz éniinde
bulunduruldugunda gemsitabine bagli skleroderma dusun(ldi. Hastaya metotreksat, nifedipin,
asetilsalisilik asit tedavileri baslandi. Takibinde ellerde ulsere yaralari olmasi nedeniyle 6 kir
iliomedin verildi. Dijital Glser proflaksisi ve raynoud fenomeni igin bosentan baglandi. Bu tedavilere
olumlu yanit alinan hastanin takibinde parmaklarda nekroze Ulseri gelisti. MR gériintilemede sag 2.
ve sol 3. PiF ekleminde osteomyelit saptandi. Uygun antibiyoterapinin 4 hafta verilmesi sonrasinda
yaralari kapandi. Hastanin merkezimizde remisyonda takibi devam etmektedir.

Sonug-Tartisma: Sklerodermanin etyolojisinde tetikleyici faktér olarak ilaglar da yer almaktadir.
Literatlirde gemsitabin sonrasi bildirilen birkag olgu bulunmaktadir. Bu ilacin yer aldigi kemoterapi
rejimlerinde hastalar bu agidan yakin takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: gemsitabin, malignite, skleroderma



[SS-09]

Bir Romatologun Renal Yetmezlikli Sistemik Skleroz Hastasi ile Imtihani

Mesude Seda Aydoddu, Slleyman Serdar Koca, Mustafa Gur
Firat Universitesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Elazig

Giris: Sistemik skleroz (SSk), cilt ve akciger, kalp, bobrek ve gastrointestinal sistem gibi birgok
organ ve sistemi tutabilen etiyolojisi hala bilinmeyen bir otoimmin hastaliktir. Patogenezinde;
inflamasyon, mikrovaskiler yapi ve immiuin sistemdeki pek cok degisiklik sorumlu tutulmaktadir;
cilt ve i¢ organlardaki fibrozis, hastaligin klinik tablosunu olusturmaktadir.

Olgu: 68 yasinda erkek hasta mart 2021 tarihinde dermatoloji kliniginde 2 ay 6nce baslayan hizli
ilerleyen bel, karin ve gogis bélgesinde ciltte sertlesme, sklerotik plak seklinde lezyonlarin
olusmasi nedeni ile biyopsi alindi. Alinan biyopsi sonucu "Morfea / Skleroderma' olarak yorumlandi.
Hastanin seroloji tetkiklerinde ANA zayif pozitif, Anti-Scl70 ve Anti-Sentromer negatif, Anti
kardiyolipin IG G dederi 78,9 U/ml pozitif olarak sonuglandi. Biyopsi sonucu cilt bulgulari nedeni ile
sistemik skleroz tanisi ile aylik 1 gr siklofosfamid tedavisini 4 ay aldi; mikofenolat mofetil 2*2 tablet
ile tedaviye devam edildi. 3 ay énce idrar tetkikinde proteiniiri, kreatinin dederinde ylikselme
gérildi ve ABY gelisti. Periferik yayma atipik hiicre, sistosit gériilmedi. Immun elektroforezinde
IgG LAMBDA Monoclonal gammapati gorildi. Hematolojiye danisilan hasta kemik iligi biyopsisi
yapildi, yaymada plazma hiicreleri %5 tesbit edildi. MGUS 6n tani olarak disinildd. Biyopsi sonucu
beklenmekte. Son 6 ayda 10 kg kaybi nedeni ile altta yatan malignite dislamak amaci ile
kontrastsiz BT ile gérintileme ve endoskopi, kolonoskopi yapildi, malignite bulgusuna rastlanmadi.
Kreatinin dederi 4 mg/dl’e kadar ylkseldi. Renal Dopplerde bilateral renal arter Iimeninde renal
hilus dliizeyinde akim alinamadi. Nefroloji tarafindan ABY nedeni MGUS’a bagh oldugu disinalda.
Hasta renal biyopsiyi kabul etmedi. Proteiniri 1,8 gr/glin olan hastada aniri, metabolik asidoz
gelisti. Hasta gecici diyaliz kateteri takilarak diyalize alindi. Hastaya renar anjiografi yapildi, <%50
stenoza nedenn olacak plaklar samptandi. 500 mg rituksimab verildi.

Sonug: SSk hastalarinda akut bobrek yetmezligi nedeni sklerodermaya bagh renal kriz olabilecedi
gibi diger renal kaynakli nedenler de sebep olabilir. Konvansiyonel anjiografi yapilmasi dahi gerekli
olabilir. Etiyoloji arastirilirken detayli tetkik edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: akut bébrek yetmezligi, 6nemi bilinmeyen monoklonal gammopati, sistemik
skleroz



[SS-10]

Direngli Dijital Ulser ile Seyreden Bir Sistemik Skleroz Olgusu

Gizem Sevik, Seda Kut_luc_j Adackiran, Fatma Alibaz Oner, Haner Direskeneli
Marmara Universitesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Istanbul

Amag: Sistemik skleroz, cilt ve i¢ organlarda fibrozisle karakterize kronik otoimmun bir hastaliktir.
Dijital dlser, sistemik sklerozun sik gérulen tutulumlarindan biridir ve 6énemli bir morbidite
nedenidir. Burada sistemik skleroz tanisiyla takip edilen ve direngli dijital tlserleri olan bir olgu
sunulacaktir.

Olgu: Kirk bir yasinda kadin hasta, yaklasik 10 yil 6nce soguk havalarda parmak uglarinda
soluklasma ve morarma sikayetleriyle dis merkeze basvurmus ve Raynaud fenomeni ile uyumlu
bulunmus ancak herhangi bir tetkik yapilmamis. Yaklasik 2 yil sonra hasta ellerinde giderek artan
sertlesme ve sag el 2. ve 3. distal falankslarda gelisen Ulserler nedeniyle tarafimiza bagvurdu. ilk
dederlendirmesinde inflamatuar artralji, raynaud fenomeni, sklerodaktili, 2 adet dijital tlser
saptanan; dispne, kuru okslrlk, refli, yutma glcgligl saptanmayan hastanin tetkiklerinde ANA
1/1000-1/3200 nikleer paternde pozitif ve CenpB pozitifligi gorilerek hastaya limited sistemik
skleroz tanisi konuldu. Toraks BT'de interstisyel akciger hastaligi bulgusu olmayan,
ekokardiyografide pulmoner hipertansiyon bulgusu saptanmayan hasta; dijital Glserlere yonelik iv
iloprost tedavisi aldiktan sonra hastaya nifedipin 30 mg, asetilsalisilik asit 100 mg, metotreksat 15
mg/hafta tedavileri baglanarak taburcu edildi. Dort ay sonra sol el 2. ve 3.distal falankslarda yeni
dijital Ulserleri gelisen hastaya tekrar iv iloprost tedavisi verildi ve tedavisine bosentan 2x125 mg
eklendi. iki hafta sonra hastanin sol el 3. distal falanksindaki iilseri derinlesti ve parmak distalinde
nekroz gelismesi lizerine dis merkezde amputasyon uygulandi. Hasta tekrarlayan yeni dijital
Ulserleri olmasi nedeniyle aralikh iv iloprost ve hiperbarik oksijen tedavisi aldi, tedavisine sildenafil
eklenerek dozu 3x20 mg’a kadar arttirildi. Bosentan ve sildenafil tedavileriyle dijital tlser sikhigi
azalan ve son bir yildir yeni Ulseri olmayan hastanin poliklinik takiplerine devam edilmektedir.
Sonug: Sistemik skleroz hastalarinda refrakter dijital Ulserlerin tedavisinde bosentan ve PDE-5
inhibitorlerinin kombinasyonu etkili bir tedavi segenedi olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: sistemik skleroz, dijital Glser, bosentan, sildenafil



[SS-11]

Enfeksiyonla Tetiklenen Sistemik Skleroz Renal Kriz Olgusu

Pinar Akyuz Dagli!, Serdar Can Gliven?, Stikran Erten?

!Ankara Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, Ankara

2Ankara Sehir Hastanesi, Yildinm Beyazit Universitesi, i Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim
Dali, Ankara

GIRIS:Sistemik skleroz(SSk),vaskiilopati ile seyreden, multisistemik otoimmiin ve fibrozan bir bag
doku hastaligidir.Renal kriz diffiiz tipte daha fazla olmak lizere SSk hastalarinda %5-20 oraninda
gorilebilen,hayati tehdit edici adir bir komplikasyondur.Klasik olarak akut malign

hipertansiyon, mikroanjiyopati ve oliglirik akut bébrek hasar ile karakterizedir.Diffliz cilt
tutulumu,anti Scl-70 ve anti RNA polimerazIII pozitifligi,steroid ve vazokonstriktif ilag kullanimi
bilinen risk faktoérleridir.Bu bildiride enfeksiyon ile tetiklendigi diistintilen SSk renal kriz olgusu
sunulmustur.

Olgu: Klinigimizde 3 yildir anti Scl-70 pozitif diffliz SSk ile takipli 51yasinda kadin hasta efor
dispnesi,tansiyon yliksekligi ve garpinti sikayetiyle acil servise basvurdu.Hasta cilt ve fibrotik
nonspesifik intersitisyel pnémoni paterninde akciger tutulumuna yonelik olarak 6gr siklofosfamid
tedavisini takiben bir siklus rituksimab,5 mg/glin prednizolon ve Raynaud bulgularina yénelik
olarakda 1x20mg sildenafil tedavisi altinda takip edilmekteydi.Hastanin fizik muayenesinde kan
basinci:200/140mmHg,kalp atim sayisi:170/dakika,oksijen satiirasyonu:96,atesi 37C olarak
saptandi.Laboratuar tetkiklerinde hb:10 g/dl,trombosit sayisi:490000,beyaz kire
sayisi:14920,ure:49mg/dL,kre:1,35mg/dL, prokalsitonin:48,crp:272mg/L idi.Tam idrar tetkikinde
protein 1pozitif, eritrosit 1,I6kosit 2’ydi.Toraks BT'de eski BT'lerde izlenen interstisyel tutulum
paternine ek olarak Ust zonlarda belirgin yeni gelisen crazy-paving paterninde buzlu cam dansiteleri
ve septal kalinlasmalar izlendi.Renal dopler usg normaldi.Ekokardiyografide ejeksiyon
fraksiyonu:%60,pulmoner arter basinci:37mmHg'ydi.COVID PCR negatif saptanan hasta pndmoni
ve SSk renal kriz dislnulerek hospitalize edildi.Piperasilin+tazobaktam ve kaptopril baslandi.Kan
basincinda yanit izlenmemesi lzerine kaptopril 3x50mg’a arttirildi ve gliserol trinitrat infizyonu
baslandi.Yeterli yanit izlenememesi Gzerine 10mg amlodipin ve 4mg doksazosin eklendi.Renal
biyopsi sonucu arterioskleroza sekonder glomeriler ve vaskiiler degisiklikler ve sodan-zari
g6rundmleri ile SSk renal kriz ile uyumlu olarak raporlandi.Antibiyotik ve antihipertansif tedavi ile
akut faz reaktanlari gerileyen,normotansif seyreden ve kreatinin 2-2.5mg/dL araliginda stabil olan
hasta mevcut tedaviyle taburcu edildi.

TARTISMA:ACEI'nin ortaya cikisi prognozu dnemli élgiide iyilestirse de,SSk renal kriz halen
potansiyel olarak dlimcul bir komplikasyondur.Risk altindaki hastalarin belirlenmesi ve uygun
izlemin yapilmasi 6nemlidir.Ozellikle >=15mg/giin prednizolon esdederi steroid kullanimi renal kriz
riskini 6nemli 6lglide arttirmakla beraber,bizim hastamizda oldugu gibi enfeksiyonlar da renal krize
neden olabilmektedir.Enfeksiydz etkenler vaskiler endotel hasari yoluyla renal krizi indukleyebilir.

Anahtar Kelimeler: sistemik skleroz, skleroderma renal kriz, hipertansif kriz, sistemik enfeksiyon



[SS-12]

inflamatuar miyozit - skleroderma overlap olgusu

Servet Yolbag _
Inénl Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari Aana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

Giris: Otoimmiin bag dokusu hastaliklari bir gok organ ve sistemi etkileyebilen kronik inflamatuvar
hastaliklardir. Burada 3 tane BDH'nin beraber gorildiga bir cakisma sendromu olgusunu
sunacadiz.

Olgu: 23 yasinda kadin hasta, aygin eklem adrisi, bel agrisi ve ylrimede zorluk sikayetleri ile
poliklinigimize basvurdu. Yaklasik 9-10 aydir eklem agrilari ve 7 aydir kaslarda agri ve gigsuzlik
varmis. Son birkag aydir baskasinin yardimi olmadan oturup kalkamaz ve merdiven gikamaz hale
gelmis. Hastada ek olarak ylizde dokinti, ellerde morarma, agiz/goz kurulugu, oral aft ve saclarda
dokilme tarifliyordu. Sistemlerin sorgulanmasinda ek olarak yutma glgliigl ve gézde sasilik
sikayetleri varmis. Genek fizik muayenede sag aksiler bolgede birkag adet 1 cm’den kiiglik LAP
saptandi. Kas-iskelet sistemi muayenesi yapildi. Hasta tekerlekli sandalyeden kalkmakta zorlandi.
Comelme sonrasinda, tek basina ayada kalkamadi. Periferik eklemlerinde sislik basi duyarlihgi
vardi. El parmaklari soguktu. Cilt sertligi vardi. Proksimal kas glgsiizIigl vardi. Kreatinin fosfokinaz
(CPK) 3044 U/L ve diger kas enzimleride ylksek saptanmis. RF ve Anti CCP normal ve ANA
negatifti. Ek olarak anti-dsDNA yiksek ve komplamanlar disik gelmis. 0,73 gr/gin proteintri
saptanmis. Alt ekstremite uyluk MR’da kaslarda hafif dereceli atrofi ve aktif miyozit bulgulari
saptanmis. EMG’de polifazik MUP saptandi. Pandemi kosullarindan dolayi kas biyopsisi yapiimadi.
Hastaya cakisma sendromu (SLE + IIM + SSc) tanisi kondu. Hastaya endoksan ve IVIG 90 mg
verildi. 1 hafta sonra taburcu edildi. 4 ardisik ay (Ekim, Kasim, Aralik ve Ocak aylarinda) endoksan
ve IVIG verildi. Sonra endoksan kesildi. Son 4 aydir Cellcept 500mg 2x2 olarak kullaniyor. 8 ay
IVIG tedavisine devam etmis. Hastanin klinik ve laboratuvar bulgularinda diizelme saptand..
Hastaya Cellcept 500mg 2x2, Prednol 16 mg 1x1 (semptomu olunca arada gegici doz artirilmis),
Calcimax D3 1x1, Folbiol 1x1 ve D-Colefor D3 haftada 2 tane tedavilkeri planlandi.

Tartsma: Gakisma sendromu varhdinda ilgili bag doku hastaliklarinin aktivitesi ve siddeti tedavinin
planlanmasinda énemlidir.

Anahtar Kelimeler: overlap sendrom, sistemik skleroz, SLE, SSc



[SS-13]

COVID-19 Sonrasi Digital Ulserleri Tekrarlayan Sistemik Skleroz Olgusu

Serkan Giinaydin!, Demet Yalgin Kehribar?

'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakultesi, I¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dali,
Samsun

20ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Samsun

Amag: Koronavirls hastaligi (COVID-19), SARS-CoV-2'nin neden oldudu viral bir solunum yolu
enfeksiyonudur. Son iki yildir tim dinyay: etkisi altina alan COVID-19'un otoantikor Gretimini
tetikleyebildigi, genetik olarak yatkin hastalarda otoimmiin hastaliklarin baslamasina veya
alevlenmesine neden olabilecedi gosterilmistir. Yazimizda, COVID-19 enfeksiyonu sonrasi digital
Ulserleri tekrarlayan Sistemik Skleroz tanili hastamizi sunuyoruz.

Olgu: 48 yasinda kadin, Mart 2018’de her iki elde sislik ve agri yakinmasi ile klinigimize basvurdu,
beraberinde Raynaud Fenomeni (RF) tanimliyordu. Fizik bakida her iki el PIF eklemlerde sislik, basi
ile agn ve sklerodaktili mevcuttu. Digital Ulser yoktu. Hb:14 gr/dL, |6kosit:7670/L,
trombosit:332.000/L, kreatinin:0.7 mg/dL, ALT:19, CRP:7.7 mg/L, ESR:19 mm/h, ANA:1/320++,
anti-Scl 70 pozitif olarak saptandi. Sistemik skleroz tanisi konulan hastaya metotrexat 12.5
mg/hafta, folik asit 5 mg/hafta, hidroksiklorokin 2x200 mg ve prednol 8 mg/gun, nifedipin 30 mg
baslandi. Kontrollere gelmeyen hasta 7 ay sonra nefes darlidi ile bagvurdu. Yiksek ¢ozinUrlikIU
bilgisayall tomografi (HRCT)'de bazal periferlerde belirgin bal petedi gériinimi, buzlu cam
dansiteleri ve septal kalinlasmalar izlendi. Ekokardiyografi: EF %60, PAB<10, LA gapi:28, RV
gapi:22 saptandi. Tedavisi yeniden diizenlendi. 6 ay sonra sol el 3. parmak ucunda digital Ulser ile
basvurdu. Bosentan 2x62.5 mg baslandi, ancak alerji gelisince kesildi ve sildenafil 3x20 mg
basglandi. Kasim 2019°da sag el 4. parmakta digital Ulser gelismesi (zerine siklofosfamid 1000
mg/ay baslandi. 6 kiir siklofosfamid alan hastanin digital Glserleri geriledi. Kasim 2020°’de COVID-
19’a yakalanan hastanin 10 giin sonra sag el 1-2-3-4. ve sol el 2-3. parmak uglarinda digital
Ulserler olustu. Iloprost inflizyonu ve rituximab tedavisi uygulanan hasta 6nerilerle taburcu edildi.
Sonug: COVID-19'un otoimmin hastaliklar nasil tetikledigi son iki yildir ciddi bir arastirma
konusudur. Iinterferon uretimi ve sitokin aktivasyonu, genetik olarak yatkin olan bireylerde immiin
toleransin bozulmasina yol agabilir. Dogal ve adaptif badisiklik arasindaki arayiizde galisan dendritik
hicrelerin islevinin kusuru, baska bir olasi mekanizmadir. Bu konudaki arastirmalar arttikga viral
enfeksiyonlar ile otoimmiinite arasindaki baglantilar daha iyi anlasilacaktir.

Anahtar Kelimeler: CODID-19, otoimmunite, sistemik skleroz

Resim 1




Resim 2
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Sistemik Skleroderma, Nonspesifik Intertisyel Pnomoni ve Nintedanib; Tek Vaka
Deneyimi:

Burak Okyar!, Bekir Torun?, Esen Saba Oktem?, Nurhan Atilla?, Fatih Yildiz!, Gézde Yildinm Cetin?
Kahramanmaras Sltcli Imam Universitesi Tip FakUltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji
Bilim Dali

2Kahramanmaras Sitcii imam Universitesi Tip Fakdiltesi, GdJiis Hastaliklari Ana Bilim Dali

Sistemik skleroderma 6¢zellikle akciger tutulumu ile bilinen progresif bir hastaliktir. Tedavisinde gok
gesitli immunsupresifler kullanilmakta ve yakin takip gerektirmektedir. Nintedanib 6zellikle
pulmoner fibrozis patogenezisnde rol alan vaskiler endotelyal growth faktér, fibroblast growth
faktor gibi reseptoérleri inhibe eden tirozin kinaz inhibitdradur.

2018/04 yilinda her iki el parmaklarinda sislik ve raynoud sendromu ile basvuran hasta, Anti
nikleer antikor grantler patern >1/80, Anti scl-70 (++), kapilleroskopide dilate kapiller ve
mikrohemoraji, metakarpofalangeal eklemleri gegen cilt kalinhgi, sklerodaktili ve raynaud sendromu
olmasi ile Skleroderma tanisi konularak takip ve tedavisine baslanmistir. Bu dénemde
ekokardiografide (EKO) pulmoner arter basinci (PAB) 42 mmHg, karbonmonoksit diflizyon
kapasitesinde dlgllen (DLCO), TLco(Hb): 74 mmol/kPa/min ve Kco: 96 mmol/kPa/min, solunum
fonksiyon testinde (SFT) FVC: %81 olarak tespit edilmistir. Velcro raller olmasi nedeniyle gekilen
yuksek rezolisyonlu bilgisayarli tomografisinde (YRBT), bilateral alt zonlarda peribronkovaskdler
dansite degisiklikleri, tomurcuklanmis adag paterni tarzinda buzlu cam alanlari ve periferik,
simetrik, interlobiler septal kalinlagsmalar ile akciger alaninin >%20’sini tutan retikller dansite
alanlarinin olmasi ile nonspesifik intertisyel pnémoni (NSIP) tanisi konularak siklofosfamid 1000
mg/ay olacak sekilde tedavisine baglanildi. 12 kiir tedaviden sonra, mikofenolat mofetil (MMF) 2
gr/glin ile tedavisine devam edildi. 2021/02 yilinda yapilan dederlendirmede modifiye Borg skalasi
(MBS) 5 (ciddi) olan hastada progresyon dederlendirmesi yapildi. EKO’da PAB: 20 mmHg, DLCO'da
TLco(Hb): 59 mmol/kPa/min, Kco: 98 mmol/kPa/min, SFT'de FVC: %65, 6 dakika yurime testi
(6DYT): 300 metre, YRBT'de bilateral alt loblarda adirlikli olmak lizere buzlu cam alanlari ve akciger
alaninin %35’ini tutan retikller dansite artislarinin olmasi Gzerine hastalik progresyonu lehine karar
verilerek tedaviye MMF 3 gr/gln ve Nintedanib 300 mg/glin eklenerek devam edildi. Hastanin 3.
ayinda FVC %75, 6. Ayinda FVC: %75, DLCO’de TLco(Hb): %82 mmol/kPa/min, Kco: 112
mmol/kPa/min. 9. ayinda FVC: %75, 6DYT: 360 metre, MBS indeksi 2 (hafif) (Tablo-1), YRBT'de
tutulu alan %18 (Figlir-1) olarak degerlendirildi ve regresyon lehine karar verildi. Hastanin mevcut
tedavisine devam edildi.

Anahtar Kelimeler: Sistemik Skleroderma, NSIP, Nintedanib



Figiir-1

A) Her iki goriintii trakea karina seviyesinden alinmis olup, sol goriintiide,
sagdakine gore belirgin regresyon goriilmektedir. B) Her iki goriintii ikinci ve
iiciincii bronglarin ayrilma seviyesinden alinmig olup sol goriintiide, sagdakine
gore belirgin regresyon goriilmektedir.
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CcoviD-19 Korkusu ile Tedavisini Birakan Dermatomiyozit Ve Sistemik Skleroz
Overlap Sendromlu Hastada Intestisyel Akciger Hastaliginda Progresyon

Ahmet i_llbay, Askin Ates, Tahsin Murat Turgay, Gulay Kinikl
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Ankara

Giris:

Sistemik Sikleroz (SSc), IAH prevalansinin en fazla oldugu bagd doku hastalididir. Dermatomiyozit
(DM) seyrinde de IAH sik olarak kargimiza cikmaktadir. Interstisyel akciger hastaliginin tedavisinde
kullandigimiz rituksimab ile artan enfeksiyon riski ciddi kaygilar olusturmaktadir. Burada DM+SSc
overlap sendromu ile takipli, IAH nedeniyle rituksimab alan ve pandemi sonrasi tedavisini aksatan
hastamizi sunacadiz.

Vaka Ozeti:

2001 yilinda 25 yasindayken dis merkezde Dermatomiyozit (DM) tanisi alan kadin hasta 3-4 yil
mikofenolat mofetil takibinde 3-4 yil azatiyopirin ve steroid tedavileri ile izlenmis. Hastaya 2010
yilinda progresif sistemik skleroz (SSc) tanisi koyularak DM+SSc overlap sendromu olarak takibine
devam edilmis. Dis merkez takibinde hastaya 2013 yilinda rituksimab tedavisi baslanmis.

2015 yilindan itibaren klinigimizde takip edilen hastanin basvurusunda rituksimab, azatiyopirin ve
deltacortril ile belirgin sikayeti yoktu. Toraks BT’sinde “Bulgular IAH ile uyumlu, éncelikle non-
spesifik interstisyel pndmoni paterni” seklinde raporlandi. Hastanin radyolojik tutulumu ve solunum
fonksiyonlarindaki minimal bozulma nedeniyle mevcut tedavisine devam karari verildi. 2018 yilinda
gekilen BT’sinde buzlu cam alanlarinda minimal artis saptandi. Solunum fonksiyon testlerinde ve
kliniginde belirgin kétlilesme olmayan hastanin tedavisinde dedisiklik yapilmadi. Ancak hasta Ekim
2019'dan sonra pandemi nedeni ile tedavisini keserek poliklinik kontrollerine gelmedi.

Ekim 2021’de nefes darliinda artis, efor kapasitesinde azalma nedeniyle basvuran hastanin yeni
cekilen Toraks BT’sinde IAH bulgularinda progresyon izlendi. Solunum fonksiyon testlerinde
kétiilesme tespit edildi. Hastanin gelisinde DM aktivasyonu ve IAHInda radyolojik ve fonksiyonel
progresyon olmasi nedeniyle steroid dozu artirildi ve daha 6nce belirgin fayda gérdtgi igin
azatiyopirin ve rituksimab tedavilerine devam karari verildi. Tedavinin 1. ayinda sikayetleri
gerileyen hastanin takip ve tedavisine devam edilmektedir.

Tartisma:

Otoimmun romatizmal hastaliklara eglik eden IAH morbidite ve mortalitede artisi ile ciddi bir
problemdir. Tedavide kullandidimiz ajanlara bagli artan enfeksiyon riski nedeniyle pandemi
doéneminde hasta yonetiminde dikkatli sekilde yarar risk degerlendirmesi yapilmalidir. Hastamizda
oldudu gibi pandemi déneminde COVID-19 enfeksiyonu korkusuyla tedavi aksatildiginda
istenmeyen sonuglarla karsilasilabilir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, interstisyel akciger hastaldi, rituksimab, sistemik skleroz
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Intertisyel Akciger Hastaligi ve Akciger Kanseri Olan Sklerodermal Olgu
Sunumu

Nilgln Goveg Giynas, Askin Ates, Tahsin Murat Turgay, Gulay Kinikli
Ankara Universitesi Tip Fakultesi, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

GIRIS:

Sistemik sklerozis (SSc), yaygin vaskiler disfonksiyon ile derinin ve ig organlarin ilerleyici fibrozisi
ile karakterize kronik, etyolojisi bilinmeyen, multisistemik,otormmun bir hastaliktir. SSc'li
hastalarda malignite riski artmistir ve en anlaml iliski, SSc hastalarinda gérilen malignitelerin
yaklasik Ugte birini olusturan akciger kanseri ile gériinmektedir (1). Erkek cinsiyet, uzun hastalik
sliresi, sigara, intertisyel akciger hastaligi varliinda akciger kanserine yakalanma olasiligi fazla
gorilmektedir (2,3).Anti Scl-70 antikorlarin varlifinin kanser gelistirme olasiligi ile iliskili geliskili
veriler vardir (4,5)

VAKA OZETI:

Yaklasik 20 yildir raynoud fenomeni olan 54 yasinda kadin hasta, ciltte kalinlasma olmasi nedeni ile
skleroderma tanisi konuldu. ANA nlkleolar 3 pozitif ve anti-scl-70 pozitif olan hastanin, dijital Glser
saptanmadi. Tani aninda gekilen torax BT’sinde intertisyel akciger hastaligi dislindlren buzlu cam
g6runtisl olmasi nedeni ile azatiopirin baslandi. Ancak takipte DLCO ve FVC "' de azalma ve gekilen
torax BT de progresyon olmasi nedeni ile sirasiyla siklofosfomid ayda bir 1 gram toplam 6 ay,
sonrasi mikofenolat mofetil (toplam 1 yil) tedavileri verildi. 3 yildir skleroderma tanisi ile takip
edilen hasta, 1 paket /yil sigara 6ykisi mevcuttu ancak 10 yildir sigara igmiyordu. Ailede akciger
kanseri 6yklsi olmayan hasta, nefes darlidi olmasi nedeni ile gekilen torax BT de, interstisyel
tutulumdan gok yaygin bronkioloalveoler kanser diisiindiren konsolidasyon ve buzlu cam
opasiteleri, kistik degisiklikler ve subkarinal bélgede 2.5 cm 6lglilen lenfadenopati saptandi. Hasta
tolere edemedidi igin yeni SFT yapilamadi. G6gls hastaliklari ile konsulte edilen hastaya
bronkoskopi yapildi. Balgamdan ve brons lavajindan génderilen ARB, tiberklloz kiltira ve
pnémocitis jirovecii sonucu negatif olarak geldi. Lenfadenoptiden yapilan transbronsial ince igne
biopisisi kiiguik hicreli disi karsinom infiltrasyou olarak saptandi. Hasta onkoloji bélimiine
yonlendirildi.

TARTISMA:

SSc hastalarinda artmis malignite edilimine dikkat edilmesi gerekmektedir. interstisyel ve vaskiiler
akciger hastaliginin yani sira akciger kanserinin erken tespiti agisindan da, hastalarin dikkatli
dederlendirlmesinin 6nemli oldugu goérilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Skleroderma, intertisyel akciger hastaligi, akciger kanseri
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Anterior Uveit ile Prezente Olan Skleroderma Olgusu

Burak Oz!, Nese Goger Giirok?
'Elazig Fethi Sekin Sehir Hastanesi Romatoloji Bilim Dali
2Elazi§ Fethi Sekin Sehir Hastanesi Dermatoloji Bilim Dali

Olgu sunumu

49 yasinda bayan hasta, yaklasik 15 giin 6nce baglayan sag gozde kizariklik, agri ve fotofobi
yakinmasi ile goz hastaliklari uzmani tarafindan degerlendirilmis. Hastanin yapilan muayenesi
sonrasi sag gézde anterior Uveit saptanmasi lizerine lokal tedavi baslanarak etiyoloji arastiriimasi
amaciyla hastanemize yonlendirilmisti.

Hastanin sorgulamasinda ek kronik hastalik 6ykisl olmadigi 6grenildi. Oral aft, genital Glser,
eritema nodozum benzeri lezyon, inflamatuar bel agrisi, psoriazis, inflamatuar barsak hastalidi ile
uyumlu yakinmalari yoktu. Yaklasik 5-6 yildir olan sogukla siddetlenen parmaklarda sararma ve
morarma yakinmasi (Raynaud fenomeni gérselleri ile konfirme edildi) ve refli semptomlari
mevcuttu. Egzersiz dispnesi ve kuru 6ksirik gibi solunum sistemi yakinmasi bulunmuyordu.
Muayenesinde parmak derisinde sertlik incelme mevcut olup yaygin cilt sertligi bulgulari,
telenjiektazi, digital Ulser ve kalsinozis kutis bulgulari saptanmadi. Ek muayene bulgusu yoktu.
Hastanin laboratuvar incelemesinde; tam kan sayimi, biyokimya, akut faz reaktanlari ve tam idrar
tetkikinde 6zellik saptanmadi. PA akciger ve sakroiliak eklem grafisinde 6zellik saptanmadi. HLAB27
testi negatif saptandi. ANA (IFA) + 3 (nlikleolar) ve anti-sentromer ab pozitif saptandi. Pulmoner
hipertansiyon (PHT) taramasi agisindan yapilan EKO da PHT indirekt bulgusuna rastlanmadi.
Solunum fonksiyon testinde 6zellik saptanmadi.

Hasta sinirli skleroderma, raynaud fenomeni ve anterior Gveit kabul edilerek metotreksat 12.5 mg/
hafta, 7.5 mg / giin prednisolon (doz azaltilacak sekilde) baslandi (Bagvuru esnasinda anterior
Uveit lokal tedavilere optimal yanit vermemisti). Refli semptomlari igin ppi tedavisi verildi.
Raynaud fenomeni agisindan 6nerilerde bulunuldu. Kontrolde hastanin tveit semptomlari
gerilemisti. Steroid tedavisi azaltilarak kesilecek sekilde hasta takibe alindi.

Tartisma

Anterior Uveit; Spondilartritler, Sarkoidoz, Behget hastaligi gibi romatizmal hastaliklarla iliskili
gbrunmektedir. Skleroderma, anterior Uveit etiyolojisinde pek de yer almamakla birlikte literatiirde
olgu sunumu seklinde nadir vakalar bildirilmistir. Olgumuzda anterior Uveit sebebini agiklamaya
yonelik daha olasi hastaliklarin bulunmamasi sebebiyle, skleroderma ile iliskili Gveit olabilecegini
disundik. Bu prezentasyon sekli ile gok nadirde olsa anterior Gveit etiyolojisinde sklerodermaya
dikkat gekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Skleroderma, ANA (IFA), anterior Uveit
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Sistemik Sklerozda Pulmoner Arteriyal Hipertansiyonun Yiizleri

Gizem Ayan, Ali Akdogan _
Hacettepe Universitesi Tip Fakultesi, I¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dal, Ankara,
Turkiye

Sistemik Skleroz (SSk) hastalarinda 6nemli morbidite ve mortalite nedenlerinden biri akciger
tutulumudur. Akciger tutulumu iki ana formu intersitisyel akciger (IAH) hastalii ve pulmoner
arteriyal hipertansiyondur (PAH). Burada hem IAH hem de PAH birlikteligi olan bir vaka
sunulmustur.

Vaka

73 yasinda 2005 yilindan bu yana SSk tanisi ile izlenen anti-sentromer antikor pozitif hasta,
lenfosittik interstisyel pnémoni (LIP) (Sekil 1A) nedeni ile siklofosfamid ve steroid tedavisi kullandi,
izleminde pulmoner tromboemboli (PTE) gelisti ve antikoagulan tedavi sonrasi semptomlari dizeldi.
Hastanin 1 yil sonra nefes darlidi sikayetinde artis oldu, ekokardiyografik degerlendirmede sistolik
pulmoner arter basinci sPAB 80 mmHg, BNP degeri yliksek 543 pg/ml (0-100 pg/ml) saptandi
(Tablo 1). Sag kalp kateterizasyonu (SKK) ile prekapiller pulmoner hipertansiyon tanisi dogrulandi.
Hasta, dusik doz steroid, bosentan (PAH tanisi ile) ve antikoagllan tedavi ile izlendi,6 yilhk
izleminde, fonksiyonel kapasitesinde, 6 dakika yurime mesafesinde, solunum fonksiyon testlerinde
dedisme olmadi (Sekil 1B-1C). Tekrarlanan SKK de, hemodinamik verilerinde anlamli degisiklik
g6zlenmedi. Hasta ani kardiyak 6lUm nedeni ile kaybedildi.

Tartisma

Sistemik skleroz hastalarinda, IAH ve PAH énemli mortalite nedenidir. SSk hastalari her grup
pulmoner hipertansiyon (PH) gelismesi agisindan risk altindadir, hastalarda birden fazla PH nedeni
bir arada bulunabilir. PAH spesifik tedavi, ancak uygun ayirici tani yapilan hastada baslanmahdir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz, PAH, IAH

Sekil 1. A. Yiiksek rezoliisyonlu BT, B. 6 dakika yiiriime testi takibi, C.
Solunum Fonksiyon Testi takibi
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Sekil 1. A. Yiiksek rezoliisyonlu BT, B. 6 dakika yiiriime testi takibi, C. Solunum
Fonksiyon Testi takibi

Tablo 1. Hastanin 1. Yilda laboratuvar, solunum fonksiyon testi ve sag kalp
kateter sonucu

Olgiimler Sonug
Hemoglobin, g/dl 12.1



ALT,IU/L 30

Kreatinin, mg/dl 0.79
BNP, pg/ml, (0-100) 543
6 dakika yiiriime testi (metre) 180

FVC %102
Solunum fonksiyon testi DLCO %47
FVC/DLCO: 2,1

RAP: 10 mmHg

RVP: 105/10 mmHg
Sag kalp kateter sonucu PAP: 105/40/65 mmHg

PCWP: 15 mmHg

CO: 5.2 1t/min

Tablo 1. Hastamin 1. Yilda laboratuvar, solunum fonksiyon testi ve sag kalp kateter
sonucu
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Skleroderma Kanser iliskisine Bir Ornek: Skleroderma Takipleri Esnasinda
Saptanan Akciger Adenokarsinomu

Ozlem Dodan Adbuga, Didem Arslan
Cukurova Universitesi Tip Fakiltesi,Romatoloji Bilim Dali,Adana

GIRIS

Skleroderma, cilt,akcigerler,bébrekler,kalp,gastrointestinal sistem gibi viicudun birgok bdlgesinde
inflamasyon ve fibrozise neden olmaktadir.Gerek kullanilan tedavilerin sekonder sonucu olarak
gerekse de hastaligin kendisinin direkt risk faktori olmasi nedeniyle malignitelere
rastlanilabilmektedir.En sik solid organ timérlerine(akciger adenokarsinom) ayrica hematolojik
malignitelere;en sik non hogkin lenfomalara rastlanabilmektedir.(1)

OLGU SUNUMU

60 yasinda kadin hasta.Romatoloji klinigine el eklemlerinde agri ve nefes darlidi ile bagvurmasi
neticesinde yapilan fm de skleroderma destekleyici Bulgular: artrit,reynaud fenomeni ve ekstremite
distallerinde cilt fibrozisi saptanmis.Laboratuar incelemesinde bakilan otoimmun markerlardan
ANA:++++ gelmesi nedeniyle gorilen ENA panelinde anti scl 70>200 u/ml,diger otoantikorlar
negatif gelmis.Diger laboratuar tetkiklerinde sadece sedimentasyon yiiksekligi saptanmis.Hastanin
nefes darligina yonelik uygulanan Toraks BT sinde bilateral alt lob posterobazallerde buzlu cam
gorinimd,interstisyel akciger hastalidi ile uyumlu olarak saptanmis.Skleroderma akciger tutulumu
disunullen hastaya siklofosfamid tedavisi baglanmis sonrasinda azotiyopdrin ile idame tedavisine
gecilmis.Takiplerinde hastalik kontroli saglanabilmis.Hasta 2 yil takiplerine gelmemis.En son nefes
darhdinda artis yakinmasiyla kasim 2021 de klinigimize basvurdu.Hastanin dinlemekle 6zellikle sag
akcigerde solunum seslerinde yer yer krepitan ral mevcuttu.Artan dispne sikayetini ileri inceleme
amaciyla servise yatirildi.Laboratuari Hb:11.6 gr/dl, wbc:6900, plt:427000,kr:0.5
mg/dl,ALT:33,CRP:7 sedimentasyon:45 seklindeydi.Solunum fonksiyon testleri FVC %71
FEV1/FVC:%79 DLCO: %57 olarak geldi.Cekilen HRCT de sag akciger alt lobda yeni gelisen nodiller
ve kitlesel lezyon saptandi.GogUls cerrahisi tarafindan patolojik érneklem yapildi ve sonug akciger
adenokarsinomu ile uyumlu geldi.

TARTISMA

Skleroderma hastalarinda maligniteye direkt hastaligin kendi ya da kullanilan tedaviler yol
acabilir.Literatiirde Anti scl antikor ylksekligini kanser gelisim riskiyle iliskilendiren yayinlar
mevcuttur ki bizim hastamizda da tani aninda oldukga ylksek titrede saptanmisti.(1)Dikkat
edilmesi gereken noktalar ise bu hastalara immunsupresif tedavi baglanmadan énce malign
taramalarinin eksiksiz yapilmasi,takiplerinde akciger kanseri gibi solid organ timérleri ve non
hodgkin lenfoma gibi hematolojik malignitelerin gelisebilecedinin gdz éniinde bulundurulmasidir.
REFERANSLAR:

1) Bernal-Bello D,de Tena ]G, Guillén-Del Castillo A,Selva-O'Callaghan A,Callejas-Moraga EL,
Marin-Sanchez AM,Fonollosa-Pla V,Simedn-Aznar CP. Novel risk factors related to cancer in
scleroderma. Autoimmun Rev. 2017 May;16(5):461-468.doi: 10.1016/j.autrev.2017.03.012. Epub
2017 Mar 8. PMID:28285170.

Anahtar Kelimeler: skleroderma, akciger adenokarsinomu, malignite
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Atriyal Fibrilasyon Kateter Ablasyonu Uygulanan Sistemik Skleroz Vakasi

Ahmet Haydar Keresteci', Yusuf Ziya Sener?, Alper Sari?, Levent Kilig*, Hikmet Yorgun?, Ali
Akdodgan#, Kudret Aytemir?

1Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadiyoloji Ana Bilim Dali

2Beypazari Devlet Hastanesi, Kardiyoloji Bolimu

3Yenimahalle Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji BoIUm{

“Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali

Giris

Sistemik skleroz hastalarinda ritim bozukluklari sik gérilmekte olup atriyal fibrilasyon (AF) oldukca
yaygindir. AF bu hastalarda artmis morbidite ve mortalite ile iliskilidir. Antiaritmik tedavi altinda
semptomatik olan vakalarda kateter ablasyon alternatif bir tedavi yontemidir.

Olgu

Diffliz sistemik skleroz tanisi olan 49 yasinda kadin hasta garpinti nedeniyle tarafimiza Romatoloji
bolim tarafindan yonlendirildi. Hastanin dykislinde sistemik skleroz tanisini 12 yil 6nce aldigi ve
interstisyel akciger hastaligi oldugu 6grenildi. Hastanin 5 aydir devam eden EHRA 2 (European
Heart Rhythm Association) paroksismal garpinti ataklari mevcuttu. Elektrokardiyografide sol
anterior hemiblok disinda anormal bulguya rastlanmadi. Transtorasik ekokardiyografide sol
ventrikil sistolik fonksiyonlari normal olan hastada hafif mitral yetmezlik disinda patoloji
saptanmadi.

Hastanin 24 saatlik holter ritim monitdrizasyonunda paroksismal atriyal fibrilasyon epizodlar tespit
edilmesi Uzerine hastaya propafenon 2*150 mg baslandi. Hastanin propafenon tedavisi altinda
carpinti sikayetleri devam etti. interstisyel akciger hastali§i olmasi nedeni ile amiodaron tedavisine
gecilemedi. Kardiyak MRG cgekildi ve miyokardin nativ T1 relaksasyonunda minimal uzama ile
birlikte miyokardiyal fibrozis artisi tespit edildi. Hastaya AF kateter ablasyon planlandi ve 3 boyutlu
elektroanatomik haritalama sistemi kullanilarak sol atriyumda voltaj haritalamasi yapildi. Sol
atriyumda skar saptanmadi. RF ablasyon ile antral bdlgelerden pulmoner ven izolasyonu yapildi.
Hasta propafenon 2*150 mg ve apiksaban 2*5 mg ile taburcu edildi. Hastanin 3. ay kontroliinde
paroksismal atrial fibrilasyon izlenmedi ve hastanin da klinik olarak garpinti hissetmedigi 6grenildi.
Propafenon ve apiksaban tedavisi kesildi. 3 senedir hasta sinls ritminde asemptomatik
izlenmektedir.

Tartisma

Atriyal aritmiler, sistemik skleroz hastalarinin %20-32'sinde mevcuttur ve artmis kardiyovaskiler
morbidite ve mortalite ile iliskilidir. Sistemik skleroz hastalari; olasi kardiyak tutulum ve interstisyel
akciger hastaligi tutulumu nedeniyle antiaritmik ilaglarin yan etkilerine daha yatkin
olabilmektedirler. Atriyal fibrilasyonun kateter ablasyon ile tedavisi, AF yiklinu azaltmasi ve
hastalari uzun suireli antiaritmik ilag tedavisinin yan etkilerinden korumasi nedeni ile antiaritmik ilag
altinda sikayetleri devam eden ya da antiaritmik ilaglari tolere edemeyen hastalar igin uygun bir
segenektir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz, atriyal fibrilasyon, kateter ablasyon
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Sklerodermayla Karisabilecek Bir Hastalik: Thromboangiitis Obliterans

Riza Can Kardag ]
Gazi Universitesi Tip Fakdltesi, I¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Buerger hastaligi olarak da bilinen thromboangiitis obliterans (TAO), ekstremitelerin orta ve kliglik
gapli arter ve venlerini segmenter bir sekilde etkileyen, non-aterosklerotik ve inflamatuvar bir
hastalktir. Tipik klinik prezentasyonu yodgun sigara igen geng bir erkek hastada gelisen distal
ekstremite iskemisi, dijital Ulser veya parmak gangrenidir. Bu hastalik mikrovaskiler kan akimini
engelleyerek, Raynaud fenomenini taklit edebilir. Bu sebeple TAO ile skleroderma ayrimini yapmak
6nem arz etmektedir. Burada daha 6nce skleroderma olarak takip edilmis bir TAO olgusunu
sunacadiz.

Olgu: 55 yasinda kadin hasta, mevcut klinik bagvurusundan bir yil dnce ellerde morarma sikayetleri
ile farkh bir branstaki poliklinie basvurmus. ilk degerlendirmesinde bilateral parmaklarda
sogukluk, pitting skarlar ve sag el 5. parmakta Ulsere skar goriilmus. Sag el 3 ve 4. parmak
metokarpofalengeal eklem distali sklerodaktili olarak degerlendirilmis. Bilateral lst ekstremite
periferik nabizlari agik olan hastada skleroderma lehine dispne yok, muayenede ral yok, disfaji yok,
konstitlisyonel semptom yok, gii¢ kaybi yok, eklemde sinovit veya kontraktir yokmus. 30 paket-yil
sigara icme dykusu olan hastada ANA negatif saptanmis. Hastanin basvuru sikayeti Raynaud
fenomeni lehine yorumlanarak hastaya limitli sistemik skleroz tanisi konmug ve uzamig salinimli
nifedipin, asetilsalisilik asit ve pentoksifilin baslanmis.

COVID-19 pandemisi sebebiyle kontrole gelemeyen hasta tedaviye baslandiktan yaklasik 1 yil sonra
gorilda. Sag el ikinci ve besinci parmaklarinda dijital tlseri olan hasta, dncelikle IV iloprost tedavisi
verilmesi igin yatirildi. Bes giin boyunca bu tedavi verilen hastanin muayenesinde dijital Glser
disinda skleroderma lehine bir belirti saptanmadi. Kapilleroskopisinde skleroderma lehine bulgu
g6rulmedi. Bunun Uzerine yapilan bilateral tst ekstremite arteriyel renkli Doppler USG’de trase
boyunca yer yer aterosklerotik geper kalsifikasyonlari gorildi. Skleroderma haricinde dijital tlser
yapabilecek hastalik siiphesi olan hastaya konvansiyonel anjiyografi yapildi; sag ulnar arterde
stenoza bagli olarak dolumun olmadigi gorildu. Aktif sigara igicisi olan hastanin klinigi TAO lehine
yorumlanarak IV iloprost tedavisi sonlandirildi; kalp-damar cerrahisinin de énerisiyle tedavi ASA,
nifedipin ve silostazol seklinde diizenlendi.

Anahtar Kelimeler: Skleroderma, ayirici tani, thromboangiitis obliterans



[SS-22]

Sistemik Skleroz Seyrinde Konstitiisyonel Bulgular ve Akut Faz Yiiksekligi ile
Basvuran Renal Karsinom Olgusu

Numune Aliyeva, Yasemin Yalginkaya, Sirhan Amikisiyev, Bahar Artim Esen, Ahmet Gul, Murat
Inang
Istanbul Tip Fakultesi ic Hastaliklari ABD Romatoloji BD

Olgu sunumumuzda, yuksek akut faz yaniti ve konstitlisyonel bulgular ile prezente olan, tetkikleri
sonucunda renal karsinom saptanan SSk hastamizin bildirilmesi amaglandi.

Altmis alti yasinda yaygin cilt tutulumlu SSk tanili kadin hasta nefes darligi, halsizlik ve kilo kaybi
sikayetleri ile bagvurdu. 2010 yilinda Raynaud fenomeni, pitting skar, yaygin cilt tutulumu,
telanjiektazi, IAH ve anti-scl 70 pozitifligi bulgulariyla SSk tanisi konulan hastaya vazodilatatér
tedavi, steroid ve azatiyoprin tedavisi altinda ilerleyen IAH nedeniyle 2014 yilinda siklofosfamid ile
indUksiyon (6 ay boyunca 1.0 g/ay), ardindan mikofenolat mofetil 2 gram/glin ile idame tedavi
uygulanmisti. Glncel tahlillerinde nétrofilik 16kositoz, hipokrom mikrositer anemi, trombositoz,
ylksek akut faz yaniti (eritrosit sedimentasyon hizi: 84 mm/saat C-reaktif protein: 243 mg/L,)
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, idrar tahlili normal, D-Dimer 990 ug/L 6lglildi. Anemiye
yoOnelik tetkiklerinde transferrin satirasyonu % 7.1, ferritin 822.6 ng/mL, vitamin B12 360.5 pg/ml,
folat 5.2 ng/ml idi, retikllositozu yoktu, haptoglobini normal, direkt Coombs testi IgG ++ idi;
periferik yaymasi kronik hastalik anemisi, demir eksikligi anemisi ile uyumlu idi. Prokalsitonini
normal; COVID-19 PCR negatifti, toraks BT'de COVID-19 pndmonisi, infeksiyon bulgusu, IAH'da
progresyon gbdzlenmedi. Ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu normaldi, PAB 28 mm Hg 6lgulda.
Kilo kaybi, akut faz ylksekligi, anemisi olan hastanin batin MR'da sol bébrekte 52x42x50 mm
boyutlarinda heterojen i¢ yapida, heterojen kontrastlanma paterni gosteren kitle lezyon izlendi.
FDG-PET'de sol bébrekte 5.1x4.9 cm boyutlarinda izlenen kitle lezyonunda periferal yogun artmis
FDG tutulumu saptandi (SUDmax:12.6). Lezyondan alinan biyopsi materyali bébregin miisindz
tubuler ve igsi hicreli karsinomu ile uyumlu bulundu. Hastanin kullanmakta oldugu MMF kesildidi,
karsinom tedavisi icin Onkoloji BD'na yonlendirildi.

Literatiir taramasinda SSk seyrinde renal karsinom nadir olarak bildirilmistir. SSk iliskili IAH olan ve
COVID-19 pandemisi doneminde nefes darlidi, ferritin ve akut faz yaniti yiksekligi ile bagvuran
olgumuzda COVID iliskili hiperinflamasyon tablosu ilk planda akla gelmekle birlikte, detayh éykda,
fizik muayene sonrasinda dider etyolojiler agisindan tetkik, gorintilemelerin planlanmasi énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz, hiperinflamasyon, renal karsinom



[SS-23]

Sistemik Sklerozise Eslik Eden Piyoderma Gangrenozum

Ayse Ozdede!, Ozge Kara?, Emire Seyahil

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji
Anabilim Dali, Istanbul, Tirkiye

2istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul,
Tarkiye

Amag:

Piyoderma gangrenozum, inflamatuar barsak hastaliklari kadar romatoid artrit,sistemik lupus
eritematozus, Behget hastaligi ve sarkoidoz gibi gesitli romatizmal hastaliklarda da tanimlanmistir.
Bunlara ek olarak sistemik sklerozise eslik eden nadir de olsa piyoderma gangrenozum bildirilmistir.

Vaka Bildirimi:

34 yasinda hasta sag bacak lateralinde olan 5x5 cm 6lglli 2 adet nekrotik krutlu lezyonu ile
dermatoloji klinigine basvuruyor. Klinik olarak piyoderma gangrenozum ile uyumlu saptaniyor.
2012'de postpartum sag alt ekstremitede dvt saptanmis. Alti ay boyunca warfain kullanmis. Sag el
3.parmak ve sol 2. Parmakta dijital tlseri de olan hasta romatolojik dederlendirme amaciyla
tarafimiza yénlendiriliyor. Romatolojik sorgulamada; raynaud+, digital tlser+ disinda aktif bulgu
saptanmadi. Sigara:9 yil-giinde 4 adet. Fizik muayenede vicudunda yaygin vitiligo uyumlu
lezyonlar, sklerodaktili gozlenmedi. Her iki alt ekstremitede sag bacak lateralinde, 2 adet nekrotik
krutlu akintil lezyonu mevcut. Sol 2. Ve sag 3.parmakta dijital (lserleri var, her iki akciger
solunuma esit katilyor, ral (-), ronkis(-), KVS:S1(+),52(+), ek ses ve Uflirim saptanmadi.Lab:
ANA:1/2560 sentromer pozitif, ena profili: anti-ssa:negatif,anti-ssb:negatif, antiscl70:negatif,anti-
ro: negatif, antism:negatif, antijol:negatif, CENP-B:pozitif(centromer protein B)dsdna:52,
crp:<3,sedim:15, fekal kalprotektin <50, d.dimer:0.7, rf:15.1, p-anca:negatif,c-
anca:negatif.Solunum fonksiyon testlerinde restriktif patoloji gézlenmedi. HRCT: IAH acisindan
anlamli bulgu saptanmadi. Transtorasik EKO’da EF:/60, PAB:29 olarak saptandi. Vaskulopati
agirlikh sistemik sklerozi ve piyoderma gangrenozuma yoénelik tedavisi 3 giin 1 gr IVMP ve
takibinde 20 mg prednizolon, alti doz ayda bir 1gr siklofosfamid, ayda bes glin intravendz ilioprost,
hidroksiklorokin 200 mg 2*1, nifedipin 30 mg 1*1 olacak seklinde dizenlendi. Cilt lezyonlarinin
tedavisine yonelik intravendz immunglobulin tedavisi de eklendi. Hastanin takibinde dijital
Ulserlerinin geriledidi, krutlu ve akintili Glser yaralarinda iyilesmeye gidildigi saptandi.

Sonug:

Piyoderma gangrenozumun tedavisi altta yatan hastaliga gore tedavisi diizenlenmesi nedeniyle biz
de bu vakada 6nceligi sistemik sklerozisi tedavi etmek olmustur. Piyodema gangrenozumu olan
hastalarda bag doku etkileniminin de gézardi edilmemesi gerektigini hatirlatmak amaci ile bu
vakay! bildiriyoruz.

Anahtar Kelimeler: dijital Ulser, piyoderma gangrenozum, sistemik sklerozis



[SS-24]
Sistemik sklerozlu hastada intestinal psdédo-obstriiksiyon: Olgu sunumu

Erding Unaldi
Hacettepe Universitesi Tip Fakultesi, Romatoloji BD, Ankara

Sistemik sklerozda en sik i¢ organ tutulumu gastrointestinal sistemde gérulir. Uzun dénemde ciddi
gastrointestinal tutulum malabsorbsiyon ve malnttrisyon sebepli olabilir. Gastrointestinal tutulum
hastalik iligkili mortalitenin dnemli bir nedenidir. Vakamizda intestinal psdédo-obstriiksiyon
tablosuyla izlenen sistemik sklerozlu hastayi ele aldik.

47 yasinda kadin hasta, 10 yildir diffiiz sistemik skleroz tanisi ile izleniyordu. Bir haftadir olan
bulanti, kusma, karin agrisi, kabizlik sikayetleri ile acil servise bagvurdu. Daha 6nce de bircok defa
ayni sikayetlerle hastane basvurulari oldugu 6grenildi. Hastanin viicut agirlidi son bir yilda 48 kg
dan 38 kg a geriledi. Hastanin ayakta direkt batin grafisinde (Sekil 1) hava sivi seviyelenmeleri
saptandi. Abdomen bt incelemesinde (Sekil 2) psédo-obstriksiyonla uyumlu olarak distal ileum
anslarina uzanim gésteren feges birikimleri izlendi. Genel cerrahi servisinde iki giin izlenen hasta
exitus oldu.

Tartisma

Yapilan calismalarda sistemik sklerozlu hastalarda yasam boyu intestinal psédo-obstriiksiyon
prevelansi % 5,4 olarak saptanmistir. Glinimuzde sistemik skleroz tedavisi organ tutulumu géz
onidne alinarak yapilmaktadir. Gastrointetsinal sistem tutulumu olan hastalarda semptomatik
tedaviler disinda kalici bir tedavi opsiyonu bulunmamaktadir.

Anahtar Kelimeler: gastrointestinal, intestinal psédo-obstriiksiyon, sistemik skleroz

Sekil 1

ADBG hava sivi seviyelenmeleri



Sekil 2

Abdomen BT: Ileum anslarinda izlenen intestinal feces bulgusu



[SS-25]

Sklerodermada Kalsinozise Bagh Digital Ulser: Olgu Sunumu

Mustafa Ekici, Erding Unaldi, Ali Akdogan
Hacettepe Universitesi Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris:

Digital tlser(DU) sklerodermanin neden oldugu en sik klinik tablodur. Hastalik siiresince %35-60
hastada gériilmektedir; biylik oranda tekrarlayici karakterdedir. DU’ler uzun siirede iyilesmeleri,
agn ve fonksiyon kaybina yol agmalarindan dolayi 6nemli morbidite nedenidir.[1] Sistemik
sklerozda deri Ulserleri kalsinozis ya da travmaya sekonder gelisebilir. Burada digital Ulsere benzer
prezantasyonda gelen, kalsinozise badli gelisen bir llser vakasi sunulmustur.

Vaka Ozeti:

71 yasinda kadin hasta 10 yildir limitli skleroderma tanisi ile izlenirken sag el isaret parmadinda
Ulser gelismesi nedenli tarafimiza bagvurdu. Yarasi akintisiz, kurutlu ve desquamatif olarak
izlenmekteydi. (Resim 1) Parmagdinda agrisi mevcuttu. Parmaklarinin fleksiyon ve ekstansiyon
hareketinde sklerodaktili nedenli zorlanmasi mevcuttu. Radiyal ve brakiyel nabizlari bilateral
alinmaktaydi. Bilateral dizlerde patella lzerinde kalsifikayon ve interskapular alanda yaygin
telenjektazi mevcuttu. Hastanin gelisinde yapilan el direk grafisinde parmak uglarinda cilt alti
kalsifikasyonlar ve akro-osteolizis mevcuttu. (Resim 1) CRP: 2,38 mg/dl, sedimentasyon 58
mm/saat olarak saptandi. Hasta bu sirada kolsisin 1x1, deltacortil 1x7,5 mg, ilioprost inhaler 6x1,
masisentan 1x10 mg, tadalafil 2x1 kullanmaktaydi. Hasta yatirilarak tedavisi i.v. sulbaktam
ampisilin, tadalafil 2x1, prednol 1x16 mg, kolsisin 1x1, bosentan, nifedipin ve i.v. ilioprost olarak
diizenlendi. Lokal yara bakimi verildi. izlemde yaklasik 1 yilda parmak komplikasyonsuz iyilesti.
(resim 2)

Tartisma:

DU’lerin ortalama 80-140 giinde iyilestikleri bildirilmistir. Kalsifikasyon ile iliski veya ciddi iskemik
alanlarin varliginda iyilesme slireci daha da uzamaktadir. [1][2] Deri Ulserlerinde osteomyelit
prevelansi %7’dir. Direk grafide periost reaksiyonu ve sekestrasyonlar osteomyelit tanisini
destekler. [3] Hastamizin direk grafi degerlendirmesinde osteomyelit disiindlirecek lezyon yoktu.
Hastamizin Ulseri kalsifikasyona bagli olarak gelistiginden uzun zamanda (1yil) iyilesmistir.
Kalsiyum kanal blokerleri, i.v. prostoglandin, fosfodiesteraz inhibitdrleri, bosentanin digital Glser
tedavisinde etkili olduklar disinilmektedir.

1. Amanzi, L., et al., Digital ulcers in scleroderma: staging, characteristics and sub-setting through
observation of 1614 digital lesions.

2. Steen, V., et al., Digital ulcers: overt vascular disease in systemic sclerosis.

3. Giuggioli, D., et al., Osteomyelitis complicating scleroderma digital ulcers. Clinical

Anahtar Kelimeler: Limitli skleroz, Digital llser, Kalsinozis



Resim 1
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iloprost Iliskili Tromboflebit: Hicbir Ilag Masum Degildir

Abdulbaki Gaydan?, Enver Dablan?, Nilglin Géveg Giynas!, Recep Yilmaz!, Emine Gézde Aydemir
Glldksiizt, Ahmet ilbay!, Didem Eroglu Sahin!, Emine Uslu Yurteri!, Askin Ates!, Tahsin Murat
Turgay?, Gulay Kinikh?

1Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi ic hastaliklari Anabilim Dali

GIRIS:

Sistemik Skleroz (SSc), yaygin vaskiler disfonksiyon ve derinin ve ig organlarin ilerleyici fibrozisi ile
karakterize kronik bir multisistemik hastaliktir. SSc’de dijital Ulserler ve dijital gangren,
otoamputasyona yol agabilecek olup 6nemli komorbiditilerden biridir. SSc iliskili dijital Glser
tedavisinde kullanilmakta olan iloprost ekstravazasyonu iliskili tromboflebit gelisen hastayi
sunmaktayiz.

VAKA OZETi: 85 yasinda kadin hasta, 1 yildir SSc ve 1 yil énce gastrik antral vaskuler ektazi tanisi
ile takipli hasta son 3 aydir gelisen sag el dérdiinci parmak distalinde ve sol el tiglincii parmak
distalinde dijital Glser ve agr sikayeti ile yatirildi. Fizik muayenede dijital Ulser, raynaud fenomeni,
kalsinozis kutis, ciltte kalinlasma disinda ek patolojik bulgu saptanmadi. Hasta yapilan tetkiklerde
ANA 3+ (sentromer paternde), anti-dsdna -, CENP: +++, anti SS-A -, anti SS-B -, anti Scl-70 -,
anti Pm/Scl - olup, RF, HBsag, Anti-HCV, ENA paneli ile ANCA dahil labaratuar testleri ve HIV
negatifti. SSc iliskili dijital tlser gelisen hastaya iloprost tedavisi baslanmis olup, iloprost
ekstravazasyonu gelismesi Uzerine tedavisine ara verildi. Hastaya cekilen dopler ultrasonografide,
tromboflebit saptandi. Kalp damar cerrahisi ve enfeksiyon hastaliklari énerisi alinarak enoksaparin
2x0.6 cc sc, ampisilin-sulbaktam 3x1 gr iv olarak baslandi. Antibiyotik tedavisi tamamlanan hasta
kalp damar cerrahisi ile konslilte edilerek enoksaparin tedavisi 1 aya tamamlanmasi énerildi. 1 ay
sonraki kontrol dopler ultrasonografide, tromboflebit kaybolmasi lzerine kalp damar cerrahisi
Onerisi alinarak enoksaparin tedavisi kesildi. Hastanin romatoloji bélimunde takibi devam
edilmektedir.

TARTISMA: SSc kutandz, pulmoner, renal, gastrointestinal, I6komotor sistem tutulumu gérilebilen
multisistemik hastaliktir. SSc en sik gérilen cilt tutulumu, raynaud fenomeninden sonra dijital
Ulserlerdir. Dijital Glserlerin tedavisinde énemli yeri olan prostasiklin analogu iloprosta baglh olarak
flushing, hipotansiyon, bas agrisi, okstriik, senkop, kanama bozukluklar gibi yan etkiler siklikla
gorilebilmektedir. Bizim vakamizda da goéruldigu Gzere, iloprosta bagh ekstravazasyona bagli
gelisen tromboflebit bulgusu literatirde bildirilmemis olup, bu agidan dikkatli olunmali ve infiizyon
reaksiyonlari disinda ekstravazasyon agisindan da dikkatli olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik Sklerozis, Raynaud Fenomeni, Iloprost, Tromboflebit



[SS-27]

Ritiiximab Tedavisine Yanit Alinan Agresif Sistemik Skleroz Olgusu

Nese Cabuk Celik, Beliz Karatasg, Ilker Yalgin, Gizem Pire, Seyma Eren, Ali Sahin
Sivas Cumbhuriyet Universitesi Tip Fakdltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji bilim Dal,
Sivas

Sistemik skleroz; kronik, multisistemik, deri ve i¢ organlarda fibrozisle giden ve otoimmounite ile
karakterize bir hastaliktir.

Olgumuz 45 yasinda bayan hasta. 2006' da Sistemik sklerozis tanisi almis. Efor dispnesi ve ellerde
morarma sikayetiyle basvurmus. Otoantikor pozitifligi saptanan hastaya ayrintili tetkikleri yapilimis.
Olgunun takiplerinde gekilen HRCT'lerinde yaygin fibrotik tutulum gézlenmis. Eslik eden pulmoner
hipertanyonu da mevcutmus. Yapilan endoskopide 6zefagus tutulumuna rastlanmamis. Yine
kontrollerinde SFT'si interstisyel akciger hastalidiyla uyumluymus. Hastanin yapilan tim rutin kan
tetkiklerinde herhangi bir patolojiye rastlanmamis. Bu siregte Sistemik sklerozis tanisiyla
prednizolon, azatiopyrin, mikofenolat mofetil, hidroksiklorokin, metotreksat, pentoksifilin,
bosentan, asetilsalisilik asit ve nifedipin tedavilerini almis. Tim bu tedavilere ragmen parmak
uglarinda gelisen Ulserlerde progresyon gozlendi. Ayrica olgunun akciger patolojisi de
ilerlemekteydi. Bu siregte hastanin mevcut tablosu nedeniyle ritiiximab tedavisine karar verildi.
Hastaya yaklasik toplamda 60 ay ritliximab tedavisine devam edildi. Ritiiximab tedavisi sonrasi
olgunun sikayetleri stabilize oldu. Ote yandan yapilan tetkiklerde akcigerdeki fibrotik patolojinin
progresyonunun durdugu go6zlendi. Hasta su an stabil bir sekilde takip edilmektedir. Rutin olarak
mikofenolat mofetil, bosentan, prednizolon, iloprost tedavisine devam etmektedir.

Sonug olarak, bu olguda gézlemledigimiz gibi progresyonu engellenemeyen hastalarda ritliximab
tedavisi oldukga rasyonel bir secim haline gelmektedir. Endike olan tim immunsupresifler kullanilsa
dahi bazi vakalarda fibrotik patoloji oldukga direngli seyredebilmektedir. Bu durumda en iyi
secimlerden biri ritiiximab olabilir. Diger tedavi segeneklerine gére daha etkili oldugu bizim
olgumuzda da gézlemledigimiz gibi asikardir.

Anahtar Kelimeler: ritiiximab, sistemik skleroz, fibrozis



[SS-28]

Covid Sonrasi Gelisen Direngli Plevral Effiizyonu Olan Sistemik Sklerozisli
Malignite Olgusu

Aylin Dolu Karaca, Ahmet Karatag, Stleyman Serdar Koca
Firat Universitesi I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Elazi§

Amag: Sistemik skleroz (SSk); cilt basta olmak Uzere birgok organ ve sistemi tutan, vaskulopati,
oto-antikor pozitifligi ve progresif fibrozis ile karakterize kronik otoimmun bir hastaliktir. SSk
hastalarinda genel topluma kiyasla 1,5 ila 5 kat daha fazla kanser gelistigi tahmin edilmektedir.
Sistematik bir literatiir taramasi ve meta analizde, kalp ve akciger tutulumundan sonra SSk'de
Uglncl en yaygin 6lim nedeninin kanser oldugu gosterilmistir. Kanser tanisi hastaligin ortaya
¢cikmasindan 6nce, hastalikla es zamanl veya hastaligin tanisindan sonra gérulebilir. Diffliz deri
tutulumu olmasi, kadin cinsiyet, ve tani aninda yasin ileri olmasi kanser gelisimi igin risk faktorleri
arasindadir. Biz de burada diffliz deri tutulumu olan ve akciger kanseri gelisen SSk tanili olguyu
sunduk.

Olgu: Yaklasik 4 yildir SSk nedeni ile takip edilen 62 yasinda kadin hasta tarafimiza nefes darhgi
sikayeti ile basvurdu. Fizik muayenede dispneik ve takipneikti, bilateral akciger bazallerinde ral ve
pretibial 6demi vardi. Hastaya dilretik tedavi uygulandi ve plevral eflizyon etyolojisi nedeni ile
tetkik edildi. EKO'da tespit edilen pulmoner hipertansiyon nedeni ile sag kalp kataterizasyonu
yapildi. Plevral mayiden érnekleme yapildi, sitoloji sonucu malignite stiphesi olarak raporlanip net
sonug elde edilemedi. Hastanin dilretik tedaviye direngli plevral efiizyonu oldugundan plérodez ile
birlikte plevral biyopsi yapildi. Plevral biyopsi sonucu adenokarsinom olarak raporlandi. Ancak bu
slirecte hastanin klinik tablosu kétllestiginden viral pnémoni agisindan Covid PCR testi yapildi ve
PCR sonucu pozitif olarak geldi. Hasta pandemi servisine devredildi ancak PCR pozitifliginin 3.
glininde covid pndmonisi nedeni ile exitus oldu.

Sonug: Cesitli otoimmiin romatizmal hastaliklarda kanser insidansini inceleyen retrospektif bir
calismada, akciger kanseri riski yliksek olan tek hastaligin SSk oldugu goérilmistir. Bununla birlikte
SSk hastalarinda en sik goriilen malignitenin de akciger kanseri oldugu kabul edilmektedir. Bu
nedenle risk faktori tasiyan hastalar akciger kanseri basta olmak (izere kanser agisindan taranmali
ve hastamizda oldugu gibi direngli plevral eflizyonu da mevcutsa tani koymak igin gerekirse plevral
biyopsi érneklemesi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: akciger kanseri, plevral flizyon, Sistemik skleroz
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Tani Aninda Renal, Pulmoner ve Kardiyak Tutulumu Olan Sistemik Sklerozis
Olgusu

Tahir Saygin 0git, Veli Yazisiz, Funda Erbasan, Mustafa Ender Terzioglu
Akdeniz Universitesi Tip Fakdultesi, I¢ Hastaliklari Romatoloji Bilim Dali, Antalya

Giris: SSc yaygin vaskiler disfonksiyon, derinin ve ig organlarin ilerleyici fibrozisi ile karakterize
kronik bir multisistem hastaliktir. Skleroderma renal krizi, akselere hipertansiyon ile karakterizedir
ve diger trombotikmikroanjiyopati formlariyla benzerlikler tasir. Vakalarin beste birinde renal kriz
SSc'nin ilk prezentasyon bulgusu olabilir. Bu olgu sunumunda tani aninda pulmoner, renal ve
kardiyak tutulumu olan progresif visseral fibrozis ile seyreden bir olguyu sunacagiz.

Olgu: 58 yasinda erkek hasta, Temmuz 2020’de nonspesifik eklem sikayetleri ve halsizlik yorgunluk
sikayetleri baslamis. Dis merkezde kasim 2020’de seronegatif RA (periferik simetrik artrit) olarak
dederlendirilmis ve metotreksat (MTX) ve prednizolon tedavisi baslanmis. MTX tedavisinden yarar
gormeyen hasta nefes darlidi, tansiyon yiksekligi ve el derisinde sertlesme nedeniyle 1 yil 6nce
MTX kesilmis. Proksimal kaslarda gligslizlliik sikayeti de olan hasta tekrar dederlendirilmis ve ANA
tetkiki 1/3200 ve ENA profilinde ise SCL +2 olarak saptanmis. Sistemik skleroz ve myozit overlap
on tanisiyla steroid baslanmis. 20 glinlik tedavi sonucunda hastada atrial fibrilasyon gelismis.
Hipertansif seyreden ve akut bdbrek hasari da gelisen hastada skleroderma renal krizi disintlmas.
Idrar miktarinin oligiirik olmasi ve GFR<10 ml/dk’nin altina inmesi nedeniyle renal replasman
tedavisine(RRT) baslanmis. Pulse steroid, ACE inhibitéri (ramipril) ve siklofosfamid 500 mg
intravendz olarak verilmis. Hasta 2 ay sonra klinigimize kronik bébrek yetersizligi nedeniyle
hemodiyaliz ve mikofenolat mofetil tedavisi alirken akut solunum sikintisi ile bagvurdu. HRCT'de
usual interstisyel pndmoni paterni saptandi. Bu bulgularla 1 mg/kg steroid, siklofosfamid tedavisine
400 mg iv olarak devam edildi. 2 kiir siklofosfamid tedavisi verilen hasta 2. Kir sonrasinda
hemoptizi nedeniyle yogun bakim Unitesine yatisi yapildi. Bu slregte invaziv akciger
enfeksiyonu/alveoler hemoraji 6n tanilari ile goklu antibiyotik alan hasta solunum yetmezligi nedeni
ile kaybedildi.

TARTISMA: Sistemik skleroz hastaliginin progresif seyredebilecedini gdsteren bir vaka sunumudur.
Kardiyak pulmoner ve renal etkilenim nedeniyle hasta kisa sliirede kaybedilmistir. Progresif ama
yavas seyirli bir hastalik olarak bilinmesine ragmen nadiren de olsa hizli kétllesebilen hastalarin
olabilecedi akilda tutulmalidir.

Keywords: sistemik sklerozis, i¢ organ tutulumu, skleroderma renal kriz
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Renal Kriz ile Tani Alan Sistemik Sklerozis: Bir Olgu Sunumu

ibrahim Vasi, Hamit Kiigiik
gazi Universitesi ig hastaliklari anabilim dali romatoloji bilimdal

Sistemik sklerozise(Ssc) bagl renal kriz klinigi tedaviye direngli yliksek kan basinci, akut bobrek
yetmezligi, mikroanjiyopatik hemolitik anemi ve hipertansif aciller ile kendini gosteren hayati tehdit
edici organ tutulumu ile karakterizedir. Renal kriz limitli kutandz Ssc’ye gore diffliz kutanéz Ssc’ de
daha sik gorilmekle birlikte diffiiz kutanéz Ssc hastalarinda son yapilan galismalarda yaklasik %14
siklikla gorilmektedir. 110 vakalik bir calismada reynaud fenomeni disi diger klinik bulgularin
gelisiminden medyan 7.5 ay sonra renal kriz gelisimi oldugu gorilmektedir. Ssc genellikle ilk olarak
reynaud fenomeni ile prezente olmakla birlikte nadir olarak renal kriz ile de prezente
olabilmektedir. Vakamizda renal kriz ile tani almis olan sistemik sklerozis olgusu sunuldu.56
yasinda kadin hasta nérolojik ek bulgu olmaksizin bas adrisi ve kan basinci ylksekligi(220/110
mmHg) ile basvurdugu acil serviste Olglilen kreatin dederi 2.6 mg/dl olmasi lizerine akut bobrek
yetmezligi ve hipertansif acil ile yatisi yapilmistir.Bébrek biyopsisinde trombotik
mikroanjiyopati(TMA) ile uyumlu bulgular saptanmasi tzerine yapilan tetkiklerinde hemoliz
parametreleri normal aralikta saptandi ve periferik bakida sistosit saptanmadi.ANA testi ylksek
titrede pozitif saptandi. ANA pozitifligi ve sklerodaktili nedenli yapilan kapilleroskopik incelemede
geg evre sistemik sklerozis bulgulari olmasi Gzerine hastaya Ssc renal krizi tanisi konuldu ve
mevcut antihipertansif tedavisi ramipril ve nifedipin ile dedistirildi.Hastanin dinlemekle bilateral
krepitan ralleri de olmasi nedeniyle gekilen toraks tomografisinde interstisyel akciger hastaligi ile
uyumlu bulgular saptandi ve hastaya siklofosfamid tedavisi baslandi. Hastanin siklofosfamid
tedavisi almakta iken gégis agrisi gelismesi lizerine yapilan yeni laboratuar tetkiklerinde troponin,
kreatin kinaz ve pro-BNP ylksekligi saptandi ve hasta Ssc miyokarditi olarak dederlendirilerek
hayati tehdit edici organ tutulumu nedeniyle plazmaferez uygulandi. Hastada plazmaferez ve
siklofosfamid tedavileri ile troponin ve kreatin kinaz dederlerinde gerileme ve klinikte diizelme
g6ruldi. Ssc renal krizi tanisi almis olan hastalara anjiyotensin dénustirici enzim inhibitdri
tedavilerinin irreversible bébrek hasari olmadan, hastaliin erken evrelerinde baslanmasi ile bobrek
fonksiyonlarinin korunmasi ve sagkalim oranlarinda artma goézlenmistir.

Anahtar Kelimeler: sistemik sklerozis, renal kriz, miyokardit

Tablo 1: Sistemik Sklerozis Renal Kriz Siniflama Kriterleri
Ana kriterler

Yeni baglangi¢ch kan basinci yiiksekligi( KB>150/85 mmHg) veya 24 saatte en az 2 kez
saptanan SKB’de 20 mmHg ve iizerinde artma

Akut bobrek hasari: serum kreatinin diizeyinde %50°den fazla artig veya 0.3 mg’dl ve iizeri
artis

Destekleyici bulgular

Periferik yaymada mikroanjiyopatik hemolitik anemi bulgulari, trombositopeni ve diger
hemoliz iligkili biyokimyasal bulgular

Retinal fundoskopik muayenede akselere hipertansiyon bulgulari
Idrar mikroskobisinde hematiiri
Oligiiri veya aniiri

Bobrek biyopsisinde intrarenal arterler ve arteriyollerin duvarlarinda sogan zar1 goriiniimii,
fibrinoid nekroz ve glomeriiler skleroz

Hizli gelisen akciger 6demi
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Ilomedin Hizh Infiizyon Seklinde Verilen Sistemik Skleroz Hastasi

Zeynel Abidin Akar
Saglik Bilimleri Universitesi, Gazi Yasargil Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji, Diyarbakir

Giris: SSc, vaskiler disfonksiyon, deri ve i¢ organlarin ilerleyici fibrozisi ile karakterize kronik bir
hastaliktir. Tutulan organa ve etkilenme diizeyine gore klinik bulgularin gesitlilik gosterdigi
heterojen bir hastaliktir.

Iskemik dijital tlserler nihayetinde hastalarin yiizde 50'sine kadar gelisir. Genel olarak, dijital
Ulserler daha ko6t bir hastalik seyri ile iliskilidir. Dijital tGlserasyonlarin erken olusumu, yaygin
hastaligi olan hastalarda ve antitopoizomeraz I (anti-Scl-70) pozitif olan hastalarda daha sik
goralar.

Interstisyel akciger hastaligi (ILD), sistemik sklerozda (SSc) akciger tutulumunun baslca
tiplerinden biridir. SSc ile iliskili IAH, en yaygin olarak non spesifik interstisyel pnémoni (NSIP)ve
olagan interstisyel pndmoni(UIP) olmak Uzere gesitli histopatolojik alt tiplerden olusur. Etkilenen
hastalar, pulmoner tutulumu olmayan SSc'li hastalardan daha kétl bir prognoza sahiptir.

Vaka: 47 yasinda kadin hasta yaklasik 5 yildir skleroderma tanisiyla takip edilmekteydi.
Hastanindaha once bakilan tetkiklerinde ANA ve anti Scl-70 testlerinin pozitif oldugu belirlendi.
Hasta pandemi siiresince 2 yil boyunca kontrollerine gelememisti. Hasta romatoloji poliklinigine
sadlk kurulundan yénlendirilmisti. Hastanin her iki el parmak uglarinda aktif dijital Ulser, pitting
skar ve parmak dorsal yuzde sklerodaktilisi (sekil-1)ve AC'de 6zellikle bazallerde ince krepitan
ralleri mevcuttu. Hastaya iliomedin infizyonu ve ek tetkiklerin yapilmasi amaciyla yatis verildi.
EKO'da PAB: 35 mmHg olarak 6lguldl, kateterizasyon yapilmadi. SFT’sinde FEV1 %94, FEV1/FVC:
%108, DLCO: %61 olarak oélgtildi, HRCT'sinde tim loblarda subplevral bélgede retikiller dansite
artislari ve buzlu cam alanlar izlenmektedir ( fibrozis?) (sekil-2).

Hastanin yatisinin 3. Glinlinde asistan doktor ilomedinin 1 saatten az bir siirede verildigini belirtti.
Hasta yataginda degerlendirildiginde ciddi flushingden yakinmaktaydi, dispneikti, TA: 70/60
mmHG, sPO2: 92 idi. Hasta monitérize edildi, 100 cc/saatten izotonik, 3 It/dk nasal maske ile 02
destedi verildi. Takiplerinde hastanin flushing bulgulari yaklagik 72 saat slirdd, tansiyonlari mayi ile
6 saat sonra toparladi.
Sonug: Hasta yénetimi konusunda olusabilecek komplikasyonlara da hazirlikli olmaliyiz ve yardimci
sadlik personelin egitimine daha fazla 6nem vermek gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: sistemik skleroz, dijital tlser, ilomedin



sekil-1:Aktif dijital iilser




sekil-2:HRCT retikiiler dansite artisi ve buzlu cam alanlari
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Geg Yasta Dijital Ulser Ile Basvuran Yeni Tani Skleroderma Vakasi

Sezgin Zontul
Batman Egitim Arastirma Hastanesi Romatoloji

Giris: Skleroderma(SSc), yaygin vaskiler disfonksiyon, deri ve ig organlarin ilerleyici fibrozisi ile
karakterize kronik ve multisistemik bir hastaliktir. SSc ve ilgili bozukluklarin teshisi dncelikle
karakteristik klinik bulgularin varligina dayanir ve spesifik serolojik anormallikler tarafindan
desteklenir.

Kardiyak tutulumun klinik varhdi kétt bir prognozun habercisidir.(1) Kardiyak belirtiler arasinda
perikardiyal hastalik, dilate kardiyomiyopati, otonom néropati, ve aritmiler bulunur.(2) Sol veya
sag ventrikil diyastolik disfonksiyonu daha yaygin olarak taninan bir anormallik haline gelmistir ve
sol ventrikdl disfonksiyonu pulmoner hipertansiyonun énemli bir bileseni olabilir.(3,4)

Olgu: 82 yasinda kadin hasta her iki el ve ayak parmaklarinin birkag tanesinde dijital tGlser nedeni
ile bagvurdu. Sikayetleri birkac aydir vardi. Ozgegmisinde kalp yetmezlidi ve osteoporoz disinda
Ozellik yoktu. Yapilan fizik muayenede belirgin sklerodaktili ve cilt kalinlasmasi yoktu. Dijital
Ulserler orta derinlikte ve gok agriliydi. Yapilan tetkiklerinde Anti niikleer antikor(ANA) 3+, Anti-Scl
70 >200(yuksek pozitif), C3 85(90-180) hemoglobin 13.9, platelet 324000, WBC 8140, kreatinin
1.29, sedimentasyon 10, CRP normal olarak geldi. Yapilan ekokardiyografide(EKO) ejeksiyon
fraksiyonu %55, bilateral dilatasyon, pulmoner arter basinci 55mmHg ve kalbi gepegevre saran
eflizyon tespit edildi. Tamponat bulgusu izlenmedi. Bu EKO sonucu eski EKO sonuglari ile benzerdi.
Gekilen akciger tomografisinde alt loblarda dansite artisi ve perikardiyal eflizyona ait bulgular
mevcuttu.(Resim) Hastanin yasi ve kardiyak durumuda g6z énine alinarak iloprost 20mcg/gtin 5
glin sire ile inflze edildi. Kardiyoloji béliumu tarafindan verilen tedavilere ek olarak hidroksiklorokin
200mg 2x1 ve metilprednizolon 4mg baslandi. iloprost tedavisi sonrasi hastanin dijital lsere ait
agn sikayeti azaldi. Aylik takip 6nerilerek taburcu edildi.

Sonug: SSc, Irk ve cinsiyete gore dedismekle birlikte genellikle orta ve ileri yaslarda ortaya
cikmaktadir. Hastalarin bir kisminda akciger ve kalp bulgulari asemptomatik olabilir. Bir kisminda
ise cilt bulgulari olmadan sistemik bulgular ortaya gikabilir. Bu vakada kardiyak bulgularin SScile
ortlstiga, fakat daha 6nce hig SSc acgisindan dederlendiriimeyen ve dijital Ulserlerin olusmasi ile
romatolojiye yoénlendirilen bir SSc vakasi sunmak istedim.

Anahtar Kelimeler: dijital Ulser, kardiyak tutulum, skleroderma

Resim

L T | 1

Akciger tomografisinde perikardiyal efiizyon al loblarda dansite artist
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Tek Eklemde Agri ve Sislik ile Gelen Sistemik Sklerozis Olgusunda Tani Ne
Olmahidir?

Gozde Kibra Yardimal, Ali Akdogan
Hacettepe Universitesi Tip Faklltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Sekiz yildir limitli skleroderma ve idiyopatik inflamatuar miyozit tanisi ile izlenen 46 yas kadin hasta
sag el biledginde agn ve sislik sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hasta bu sikayetlerle bir hafta 6nce
baska bir merkeze basvurmustu ve fraktir 6n tanisi ile atel planlanmisti. Sonrasinda fizik tedavi
gormesi planlanan hasta sikayetlerinin artmasi nedeniyle takipli oldugu merkezimize basvurdu.
Hastani sag el bileginde hassasiyeti, isi artisi ve hareket kisithhdi mevcuttu. Hastanin yapilan
laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 10.5mg/dl, eritrosit sedimentasyon hizi 42 mm/saat ve C-
reaktif protein 0,1 mg/dl saptandi. Sistemik sklerozis ve idiyopatik inflamatuar miyopati tanilari ile
mikofenolat mofetil 1000mg/gun, hidroksiklorokin 200mg/giin ve metilprednizolon 2mg/gin
kullanmakta olan hastanin gekilen el bilek direk grafisinde ileri kemik destriiksiyonu saptandi
(Resim 1). Hastanin sag el bilegindeki akut monoartritinden septik artrit 6n tanisi ile 6rnekleme
planlandi. Eklem sivisinda bol miktarda polimorfonlkleer I6kosit, az miktarda eritrosit ve gram (+)
kok saptandi. Eklem sivisi kiltlirinde metisilin duyarli stafilokok aureus Gremesi olan hastaya
intravenéz ampisilin stilbaktam tedavisi baslandi. iki hafta siire ile intravendz antibiyotik tedavisi
alan hastanin tedavisine oral antibiyoterapi ile devam edildi. Tedavinin 2. ayinda ciddi eklem agrisi
devam eden hastaya izlemde artrodez uygulandi (Resim 2).

Altta yatan eklem hastaligi ve immunstpresif tedavi kullanimi septik artrit igin bilinen énemli risk
faktorleridir. Bu olguda sistemik sklerozis tanili ve septik artrit nedeniyle artrodez yapilan bir hasta
sunulmustur. Sistemik sklerozisli olgularda septik artrit ile iliskili inflamatuar bulgular vaskulopati
ve cilt tutulumu nedeniyle silik olabilir. Monoartriti olan her hastada, ¢zellikle eklem hastaligi
olanlarda septik artrit akilda tutulmal ve uygun tani-tedavi yaklasimini belirlemek igin gerekli tim
tetkikler planlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: akut monoartrit, septik artrit, sistemik sklerozis

Resim 1.

A. Hastanmin sag el bileginde karpak kemiklerde erozyon gdriilmektedif. B. Septik
artrit tablosu sonrast karpal kemiklerde gelisen destriiksiyon izlenmektedir.




Resim 2.

[ L
Hastamin artrodez sonrast el bileginin goriiniimii.
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Ender izlenen Bir Birliktelik: Sistemik Skleroz ve Membran6z Glomeriilonefrit

Caddas Sahap Oygur!, Aysenur Yalgintas Kanbur!, Glinay Sahin Dalgig?, Berivan Bitik!, Turan
Colak?, Ahmet Eftal Ylcel!

1Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali Romatoloji Bilim Dali, Ankara
2Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Giris

Sistemik skleroz (SSc), bolgesel degisim goéstermekle, yaklasik 10.000 kiside 1 gorilme sikligi
oldugu tahmin edilen ve birgok sistemi tutabilen bir otoimmiin hastaliktir (1). Vakamizda SSc'de
ender gorilen bir birliktelikten bahsedecegiz.

Vaka

Kirk dokuz yasindaki bilinen sistemik hastaligi olmayan kadin hasta, 6zellikle Ust ekstremitelerinde
yaygin artralji ve birkag aydir baslayan sag 6n kol ciltte “sertlesme” sikayeti ile basvurdugu
dermatoloji polikliniginde yapilan cilt biyopsisi morfea olarak raporlanarak Romatoloji poliklinigine
yonlendirilmisti. Yillardir bacaklarinda kramp tarzi agrisi oldugunu sdéyleyen hasta, son zamanlarda
ylzinde, kollarinda ve bacaklarinda sisme de oldugunu; 20 yila yakindir soguk havalarda ellerinde
parmaklarinda sararma, beyazlasma, kizarma, morarma ve parestetik yakinmalar oldugunu belirtti.
Giderek halsizlestigini sdyleyen hastanin sorgulamasinda baska sorun izlenmedi. Muayenesinde kan
basinci 140/80 mmHg Olglilen hastanin, dider vital bulgular stabildi. Asikar artriti, entezit bulgusu
saptanmayan hastanin dirsek ve dizlerin distalinde yaygin ++ 6dem géruldu. Ellerinde belirgin
sklerodaktilisi olmayan hastanin, parmaklarinda belirgin eritem saptandi. Kapillereskopisinde dev
kapillerler izlendi. Hemoglobin: 13,6 g/dL, I6kosit: 8390 uL, trombosit: 397 bin/uL, eritrosit
sedimentasyon hizi: 32 mm/sa, CRP: <2 mg/L, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri ile
elektrolitleri normal sinirlarda geldi. ANA 1/100 graniler gelen hastanin otoimmun paneli, anti-Scl
pozitifligi disinda negatif, kompleman seviyeleri normaldi. Tam idrar tetkikinde ++++ protein
gérulerek istenilen 24 saatlik idrar tetkininde, 6793 mg/gln proteintri saptandi. Akabinde yapilan
renal biyopsi sonucunda membranéz glomerulonefrit (MGN) gikan hastaya nefroloji bolimu ile
yapilan dederlendirme sonucunda, tarafimizca baslanilan hidroksiklorokin yanina siklosporin ve
kortikosteroid tedavisi eklenerek takibe alindi. Takiplerinde proteinirisi 120 mg/gline gerileyen
hastanin, tedavisi azatiyoprine gegilerek stirmektedir.

Tartisma

Sistemik sklerozda renal tutulum nadir olmamasina karsin, cogunlukla asemptomatik bir seyir
gostermektedir. Bazen hematiri, proteiniri ve hilicre kastlari izlenebilir; bazi hastalardaysa
persistan hipertansiyon ve/veya renal fonksiyonlarda ilerleyici bozukluklar gelisebilir (2). SSc ile
MGN birlikteligi ise oldukga enderdir. Yayinlanmis vakalarin birgogunda, MGN, D-penisilamine
baglanmaktadir (3). Vakamizda oldugu gibi; SSc disinda bir etiyoloji gésterilemeyen MGN, nadir
gorulen bir antitedir (4,5).

Anahtar Kelimeler: membranéz glomertlonefrit, renal tutulum, sistemik skleroz
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Sistemik Skleroz ve Bobrek Yetmezligi: Olgu Sunumu

jdil Kurut Aysin, Eda Otman, Mustafa Ozmen, Dilek Solmaz, Servet Akar
Izmir Katip Celebi Universitesi

Giris

Histolojik calismalarda, SSc'li hastalarin % 60-80'inde bobrek tutulumu oldugu goérialmistr.

Bu yazida hipertansiyon ve bobrek yetmezligi gelisen bir SSc hastasi sunulmustur.

Olgu

10 yildir diffuz SSc tanisiyla takip edilen 51 yasinda kadin hasta, sag el isaret parmadi pulpasinda
agrili Glser ve 6 aydir olan oksipital bas agrisi sikayetleri ile romatoloji poliklinigine basvurdu.

Oz ve soy gecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde sag el 2. parmak pulpasinda digital tlser
saptandi. Modifiye Rodnan skoru 28 olarak hesaplandi. Kan basinci 150/90 mmHg 6&lgildi ve birkag
aydir kendi yaptigi 6lgimlerinin de bu diizeyde oldugu 6grenildi. Laboratuvar tetkiklerinde kreatinin
1.9 mg/dL (bazali 0,7 mg/dL), Spot idrar protein kreatinin orani, tam idrar tetkiki, karaciger
fonksiyon testleri, hemogram ve akut faz degerleri olagan saptandi. Oykiisiinde son 6 ay icerisinde
kontrast madde maruziyeti, nonsteroidal antiinflamatuar ilag (NSAII) kullanimi oldugu égrenildi.
Bilgisayarli tomografisinde bdbrekler ve toplayici sistem normal, Uriner sistem ultrasonografisinde
boébrek parankim ekosu bilateral gradel artmis olarak dederlendirildi. Renal Doppler
ultrasonografisinde renal arterlerde darlik saptanmadi. G6z bakisinda grade 3 hipertansif retinopati
saptandi.

Hastanin nefrotoksik ilaglari kesildi. Anti hipertansif tedavisi ramipril 10mg/g, amlodipin 20mg/g ve
alfazosin 8 mg/g olarak dlizenlendi. 10 yildan uzun siredir SSc hastasi olmasi, klinigin aniden
ortaya clkmamasi ve bobrek yetmezligi yapacak baska faktérlerin olmasi nedeniyle skleroderma
renal kriz (SCR) dustinilmedi. Kan basinci kontroli saglanan hastanin takiplerinde kre:1.5-1.6
mg/dL dizeyinde seyretti.

Tartisma:

SSc hastalarindaki bobrek fonksiyon bozukluklari nedenleri arasinda SCR, kalp yetmezligi,
pulmoner hipertansiyon, NSAii'lar, diliretikler veya gastrointestinal tutuluma bagh hipovolemi,
kronik hipertansiyonun etkileri ve nadiren glomerulonefritler yer alir.

SRC, diffliz kutandz SSc'li hastalarin ylzde 5 ila 20'sinde gérulir ve neredeyse her zaman ilk beg
yil iginde ortaya gikar.

Sonug olarak SSc hastalarinda bébrek yetmezligi gelistiginde ayirici tani igin SRC disinda diger
nedenler de akilda tutulmalidir. Ayrica bu hastalarin, hastalik yasi ne olursa olsun, kan basinci
takipleri diizenli olarak yapilmali ve gecikmeden uygun tedavi baslanmalidir.

Anahtar Kelimeler: sikleroderma renal kriz, bébrek yetmezligi, hipertansiyon



[SS-36]

Sistemik Skleroz ile iliskili Coklu Immiinsupresif Tedaviye Direngli ve Ilerleyici
Interstisyel Akciger Tutulumu ve Bu zeminde Gelisen Akciger Malignitesi

Shirkhan Amikishiyev?!, Yasemin Yalginkaya!, Numune Aliyeva!, Bahar Artim Esen!, Ahmet Gul?,
Gulfer Okumus?, Murat Inanc!

istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dal
2istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Gdgiis Hastaliklari Anabilim Dali

Girig: Sistemik skleroz seyrinde interstisyel akciger tutulumu (IAH) immunsupressif tedavilere
ragmen bazi hastalarda progresif seyredebilmektedir. Sunacagimiz vakada cilt tutulumu geri
planda, coklu imminsupresif tedaviye ragmen ilerleyici IAH olan ve bu zeminde akciger malignitesi
gelisen olgunun sunulmasi planlandi.

Olgu: Kirk yasinda kadin hastada, 2011 yilinda sogukta ellerde beyazlama ve morarma,
sklerodaktili, yutma glcligi, nefes darhidi sikayetleri, ANA 1/640 homojen(+), anti-Scl70(+)
tetkikleri, HRCT'de IAH bulgulari ile Sinirli deri tutulumu ve IAH tanisi konulmustur. SSk-iAH’ye
yoOnelik distk doz glukokortikoid ile birlikte siklofosfamid 1 gram pulse/aylik inflizyon tedavisi 6 ay
sureyle verilerek sonrasinda azatiyoprin 100 mg/giin ve prednizolon 5 mg/gin ile devam edilmistir.
2015 yilinda solunum sikayetlerinde artis, solunum fonksiyon testlerinde diislis ve radyolojik
progresyon saptanmasi nedeniyle siklofosfamid tedavisi 10 grama tamamlanmis, azatiyoprin ile
idame tedavisine devam edilmistir. 2017 yilinda klinik, fonksiyonel (FVC:%54, DLCO:%?22) ve
radyolojik progresyon saptanmasi, 6 dakikalik yirime testinde hipoksik olmasi (baslangig
Sp02:%97,bitis Sp02:%88) nedeniyle mikofenolat mofetil 2 gram/giin tedavisine gegildi. 2018
yilinda ekokardiyografide ilk kez pulmoner arter basinci (PAB:40 mmHg) saptanarak sag kalp
kataterizayonu yapildi, prekapiller pulmoner hipertansiyon (ortPAB:26 mmHg, PCWP:12 mmHg,
C0:3.5 It/dk, PVR:8WU) saptandi. IAH progresyonu nedeniyle MMF tedavisine rituksimab 2000
mg/6 ay eklendi. Gériintilemede fibrotik alanlarda artis olmasi lzerine anti-fibrotik tedavi
nintedanib 2*150 mg 2019 yilinda eklendi. Adustos 2020 tarihinde konstitlisyonel semptomlar
gelisen hastada PET/BT goriintiilemesinde sol akciger Ust lobda 2.2x2.3 cm boyutlarindak
ikonsolidasyon alaninda, sol akciger alt lobda kostal plevraya yaslanan 2.6x3.7 cm boyutlarindaki
kitle lezyonunda artmis FDG tutulumu (SUDmax:11.8) gériildii (Resim 1). Sol alt lob TTiAB
sonucunda kuguk htcreli karsinom ve plevral sivi sitolojisinde adenokarsinom tanilari geldi.
Kemoterapi baglanan hasta 6 ay sonra bakterial pnémoni nedeniyle vefat etti.

Tartisma: Coklu imminsupresif ve biyolojik tedavilere ragmen ilerleyici seyreden ve antifibrotik
tedavi ihtiyaci olan SSk-IAH"I ve ilerleyici inflamasyon/fibrozis zemininde gelisen primer akciger
malignitesi olan olgumuz sunulmustur. Tedaviye direncli IAH ve fibrozis zeminde malignite
gelisebilecedi akilda tutulumahdir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz (SSk), interstisyel akciger tutulumu (IAH), 6 dakikalik
yurime testinde (DYT)



Resim 1: Olgunun Toraks HRCT ve PET/BT Gériintii Ornekleri
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Sistemik Skleroz ve Sarkoidoz Birlikteligi: Olgu Sunumu

Adem Kiiclik!, Seymanur Ekici2, Fahriye Kiling3

INecmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Romatoloji, Konya
2Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Aile Hekimligi, Konya
3Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiltesi, Patoloji, Konya

OLGU SUNUMU

30 yas erkek hasta halsizlik ve 6ksurik yakinmasi nedeniyle tetkik edilmis. Yapilan sistemik
sorgusunda bu bulgular disinda ek yakinmasi olmayan hastanin akciger bilgisayarli tomografisinde
bilateral hiler lenfadenopati gérilmesi lizerine biyopsi yapiimis. Lenfoid hlcreler arasinda
multintkleer dev hiicreler, epiteloid histiyositler iceren nekroze olmayan granilom olusumu
goérilmis. Granldlomatéz hastaliklar agisindan ayirici tanisi yapilan hastada mevcut bulgularla
sarkoidoz tanisi konmus ve hastaya steroid tedavisi baslanip 1 yil sonunda azaltilarak kesilmis.
Hasta romatoloji klinigine son 6 ay icerisinde ortaya cikan eklem adrisi, parmaklarda renk
dedisikligi ve parmak uglarinda yara nedeniyle basvurdu. Hastadan sistemik skleroz 6ntanisi
dusunulerek otoantikorlar istendi. ANA, Anti-SCL70 ve RO-52 pozitifti. Hastanin 8 yildir kumlama
makinesi kullanicisi olarak olasi silika maruziyeti 6yklsiu vardi. Hastaya sistemik skleroz tanisi
konuldu. iloprost inflizyonu baglandi. Nifedipin ve pentoksifilin tedaviye eklendi, sikayetleri
gerileyen hasta mevcut tedavisiyle takip edilmektedir

TARTISMA

Sarkoidoz etiyolojisi bilinmeyen, multisistemik tutulum yapabilen granilomatdz bir hastaliktir.
Sarkoidozun tipik histopatolojik lezyonu kazeifikasyon nekrozu icermeyen grantlomlardir(1).
Sistemik skleroz ise deri ve i¢ organlarda fibrozis ve vaskulopati gorilen bir bag dokusu
hastaligidir. Sistemik skleroziste diger bag doku hastaliklari ile gakisma “overlap” sendromlari
goérulebilir.

Senda ve arkadaslari sistemik skleroz ve sarkoidoz birlikteligi bildirilen 30 vakalik bir calismada
vakalarin biylk gogunlugunda sistemik skleroz tanisinin sarkoidoz tanisindan énce konuldugunu
saptamislardir. Otoantikorlardan anti-Scl70(+) sistemik skleroz ile birlikte olan sarkoidoz
olgularinda erkek insidansinin 6zellikle ylksek oldugu gézlenmekteydi(2).Bu durumun bir sebebi
silika vb maruziyeti olan meslek gruplarinda erkek cinsiyetin yogunlukla calismasi olabilir. Mesleki
is yeri periyodik muayenelerine ve is yeri ortam 6lgimlerine gerekli 6nem verilmelidir. Klinik
bulgulari olan hastalarda sarkoidoz ve sistemik sklerozun bir arada olabilecedi akla gelmelidir.

Kaynaklar

1- Iannuzzi MC, Rybicki BA, TeirsteinAS. Sarcoidosis. N Engl J Med. 2007 Nov22;357(21):2153-65.
doi:10.1056/NEJMra071714. PMID:18032765.

2- Senda S, Igawa K, Nishioka M, Murota H, Katayama I. Systemic sclerosis with sarcoidosis: case
report and review of the published work. J Dermatol. 2014 May;41(5):421-3. doi:10.1111/1346-

Anahtar Kelimeler: sistemik skleroz, sarkoidoz, silika maruziyeti, dijital Glser

RESIM 1

Dijital iilserin olusum ve iyilesme asamalari



SEKIL 1

Sekil 1 A. EBUS orneginde lenfoid hiicreler arasinda bir adet graniilom olusumu
(ok) izlenmekte (Hemotoksilen/Eozin, 40x). B. Epiteloid histiyositler, multiniikleer
dev hiicreler (ok), az sayida lenfositler iceren nekrozsuz graniilom olusumu
goriilmekte (Hemotoksilen/Eozin, 100x).



POSTER SUNUMLAR

[PS-01]

Adalimumab Tedavisine Iyi Yanit Veren Ankilozan Spondilit ile Iliskili Sekonder
Amiloidoz

Ahmet Murat Gencer, Tuba Mengeneci
Bursa Sehir Hastanesi Romatoloji Bilim Dali

Amag: Renal amiloidoz Ankilozan spondilitin bir komplikasyonudur. En muhtemel mekanizma TNF-
alfa glomertiler reseptér TNFR2 Uizerindeki etkisi ve amiloid fibrillerinin sekonder birikimlerine bagli
renal hasar sonucu gelismektedir. Proteiniri ve nefrotik sendrom seklinde presente olur.
Adalimumab humanize Anti-TNF monoklonal antikoru olup plasebo kontrolll galismlarda Ankilozan
spondilit hastaliginin tedavisinde glivenli ve etkili bulunmustur. Burada Adalimumab tedavisi altinda
remisyona giren Ankilozan spondilite sekonder gelisen amilodoz tanisi olan bir olgu sunulmaktadir.
Olgu: 39 yasinda kadin hasta 1 saatten uzun siiren sabah tutuklugunu eslik ettigi enflamatuvar
karakterde bel agrisi ile bagvurdu. Fm de bel hareketleri Tiim ROM larda kisith saptandi. BASDAI
skoru 7.2 ve VASFI dederi 8.5 saptandi. Bagvuru anindaki laboratuvar degerleri: Hemoglobin 13.1
g/dL; Beyaz kiire: 6170 /mm3 trombosit 265000 /mm3, kreatinin: 0.57 mg/dL; AST: 35 U/L; ALT:
40 U/L; albumin: 4.2 g/dL; CRP: 1 mg/dL; Sedim: 36 mm/saat,24 saatlik idrarda protein: 4836
mg/24 saat.HLA-B27 (+) Hepatit Markerleri ve enfeksiyon belirtecleri negatif saptandi. Sakroiliyak
MRI nda bilateral aktif sakroileit ile uyumlu bulgular. Sakroiliyak grafisinde solda grade4 sagda
grade 3 sakroileit mevcuttu. Batin USG DE Bilateral bobreklerde grade 1-2 parankim kalinliginda ve
bilateral bébrek boyutlarinda artis saptandi.

Hastada bu bulgularla Ankilozan spondilit ve amiloidoz tanisi konulup Adalimumab tedavisine
baslandi. Hasta tedaviyle sikayetlerinde belirgin gerileme saptandi. Basdai skorlarinda ve VASFI
dederlendirilmesinde ACR 70 yaniti alindi.

Sonug: Ankilozan spondilit hastalarinda amiloidoz riski artmaktadir. Proteinlri ve nefrotik sendrom
seklinde presente olur. Tedavi edilmezse hastalar diyaliz tedavisi riskiyle karsi karsiya kalmaktadir
Tedavisinde Anti-TNF ilaglar, tosilizumab ve siklofosfamid tedavisi kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: ankilozan spondilit, amiloidoz, Adalimumab






[PS-02]

Tekrarlayan On Uveit Ataklari ile Basvuran Hasta

Murat Tascl, Semanur Yurum
Bolu Abant Izzet Baysal Egitim Arastirma Hastanesi

Giris: Sarkoidoz kronik, multisistemik, gratilomatoz bir romatolojik hastaliktir. Etkilenen organlarda
nonkazeifiye grantilomlarin gértlmesiyle karakterizedir. Kas iskelet sistemi, akcider, kalp, cilt, sinir
sistemi, karaciger sarkoidozun en sik etkiledigi organ ve sistemlerdir. Biz de Gveit ayirici tanisi
yaparken sarkoidoz tanisi koydugumuz bir hastayi sunduk.

Olgu: Kirkdort yasinda kadin hasta bes yil icerisinde gok sayida tekrarlayan sol 6n Uveit atagi
gecirmis. Son atagini gecirdiginde g6z hastaliklari uzmani tarafindan romatoloji konsliltasyonu
istendigi icin basvurdu. Bilinen baska kronik hastaligi yoktu. Artrit, entezit, daktilit, sedef hastalig,
ishal ataklari, inflamatuvar bel agrisi, tekrarlayan oral aft, fotosensitivite, raynaud, ras, kas gtict
kaybi, ekstremite kladikasyosu, sklerodaktili, dijital tlser, kronik dksirik, hemoptizi yoktu.
Muayenesinde sag diz proksimalinde 1 adet eritema nodosum ile uyumlu lezyonu vardi. ANA,
ANCA, HLA B27, RF testleri negatif olarak geldi. CRP 0.9 mg/Il, ESH 13 mm/saat, ALT 32 U/L,
kreatinin 0.72 mg/dl, Kalsiyum 9.2 mg/dl, serum ACE dizeyi 159 U/L (8-52), 24 saatlik idrarda Ca
190 mg/giin saptandi. Pelvis grafisi normaldi. PA akciger grafisinde bilateral hiler dolgunluk
mevcuttu. Cekilen toraks BT de paratrakeal, paraaortik, subkarinal blytginin kisa gapl 26 mm
olan lenf nodlari, sag hiler 24x33mm sol hiler 29x31 mm lenf nodlari saptandi. Akciger
parankiminde birkag adet subsantimetrik nodul disinda patoloji yoktu. Yapilan lenf nodu
biyopsisisinin sonucu fibrin kitlesi igerisinde lenfositler arasinda epiteloid histiyositlerden meydana
gelen granilom yapilar dikkati cekti seklinde geldi. Anamnez, lab, gériintiileme ve biyopsi bulgulari
ile hastanin tekrarlayan 6n Uveit ataklarinin nedeninin sarkoidoz hastaligi olduguna karar verildi.
Sonug: Sarkoidozda en sik tekrarlayan 6n ve orta lveit ataklari gortlir. Hastalarin %50 'sinden
fazlasinda g6z tutulumu vardir. Bunun disinda dakriyoadenit, konjunktival grantlomlar, sklerit,
episklerit, konjunktivit, intertisyel keratit, optik norit sarkoidozda gorulebilen diger goz tutulum
sekilleridir. Uveit ayiricl tanisi yaparken sarkoidoz da mutlaka arastirilmasi gereken romatolojik
hastaliklardan biridir.

Anahtar Kelimeler: Hiler lenf nodu, sarkoidoz, lveit

PA akciger grafisinde bilateral hiler genisleme
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Gebelikle Iliskili IgA Vaskiiliti: Olgu Sunumu

Ozlem Kudas _
Atatlrk Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Erzurum

Giris: IgA vaskdliti (IgAV), asiri duyarhlk vaskulitidir, gok sayida tetikleyicisi tanimlanmistir. IgAV
'nin gebelikte ortaya gikmasi anneyi ve fetisu etkileyebilir, 6zellikle bdbreklerin etkilenmesi
maternal-fetal sonuglarin dnemli belirleyicisi gérinmektedir.

IgAV 6ykisi olan ve saglikl kontroller arasindaki gebelik sonuglarini karsilastiran retrospektif
kohort galismasinda; IgAV'nin hamilelik sirasinda alevlenebilecedi; IgAV 6ykulslniin hastalik
alevlenmelerinden bagimsiz olarak, artan spontan abortus-gestasyonel hipertansiyon-erken dogum
olasilidiyla iliskisi gosterilmistirl.

Eriskinlerdeki sinirli sayida vaka, gebeligin kendisinin de novo IgAV gelisimi igin risk faktori olup
olmadigini belirlemeyi imkansiz kilmaktadir. Literatlirde, gebelik sirasinda yeni baslangigh az sayida
IgAV vakasl yayinlanmistir; bu hastalarin yarisindan fazlasinin bébrek hastaligi-eklampsi-spontan
abortus-bebek 6limu gibi kétl sonuglan bildirilmistir2.

Burada, 24.gebelik haftasinda yeni baslangigh IgAV tanisi alan; maternal-fetal komplikasyon
olmaksizin canli dogumla sonuglanan olguyu sunduk.

Vaka: 34yas, 24haftalik sekundigravid kadin, 2gln dnce baslayan alt ekstremitelerde
makdlopapuler dokiintiler, eslik eden kalgalar-ayak bileklerinde artralji-karin agrisi nedeniyle
basvurdu. Enfeksiyon-ilag-asi-alerji dykusi yoktu. Daha dnce benzer semptomlar yasamamisti.
Hamileligi sorunsuz gegmekteyti.

Oz-soy gecmisi; sigara-alkol-ilag-ek hastalik 6ykiisii yoktu. Ilk gebelik éykiisiinde 6zellik yoktu.
Fizik-muyene;KB 100/70mmHg, baslangicta ayak bileklerinde olan, sonraki 48 saat iginde
proksimale yayilan, kanamali bir gériinim kazanan bilateral bacaklarda palpable purpura tarzinda
dokuntdleri, bilateral ayak bileklerinde artrit mevcuttu(Resim1).Kalga eklemlerinde hareket
kisithligi-hassasiyet mevcuttu.Dider sistem muayeneleri normaldi.
Laboratuvar;HGB:10.2-PIt:307000-albimin2.7-D-Dimer3606-fibrinojen548-prokalsitonin0.3-
CRP121-ESR74. TiT'de eser eritrosit-protein, |6kosit2+; idrar sedimentinde morfik 2-3eritrosit
mevcuttu.24 saatlik idrar proteintri 352mg/gtn idi. aPTT-INR-tiroid-kardiak testler- biyokimya
parametreleri normaldi.Kultirlerinde treme olmadi. GGK- Hepatit-brusella-T.Pallidum-TORCH-
Covid19PCR-ANA-dsDNA-ENA-ANCA-AFA-anti- GBM-CCP negatifti.immuinglobulinler-ASO-C3-C4
normaldi.

EKO-batin USG-alt ekstremite a-v doppler- obstetrik USG normaldi.

Lezyonlarindan alinan biyopsi I6kositoklastik vaskdlitle uyumluydu.

Hastaya; mevcut klinik bulgularla yeni baslayan, gebeligin tetiklemis olabilecegi kiitandz-eklem
tutulumlu IgAV tanisi konuldu.Bodbrek yetmezligi-gastrointestinal kanamanin klinik-laboratuvar
bulgular yoktu.llerleyici dékintileri, ciddi eklem sikayetleri nedeniyle 0,5mg/kg/IV/giin’den
metilprednisolon, kolsisin 2x1/glin tedavisi baglandi.Tedaviyle kutandz lezyonlari-eklem agrilari
geriledi. Niks ve komplikasyon gelismedi.39. haftada NVD’le saglikh bir yenidogan diinyaya getirdi.
Tartisma: Klinisyen, gebelik sirasinda yeni baslangigli IgAV’'nin nadir gértlme olasiliginin yani sira,
gegmiste bu durumun 6yklsi olan gebe kadinda komplikasyonlar-niksler konusunda dikkatli
olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Gebelik, IgA vaskdliti, komplikasyon
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Baslangicta ayak bileklerinde olan ve sonraki 48 saat icinde proksimale yayilan ve
daha kanamali bir goriiniim kazanan bilateral bacaklarda palpable purpura
tarzinda dokiintiiler.
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Sistemik Lupus Eritematozus tedavisi esnasinda Zona Zoster ile prezente olan
Yaygin Degisken Immiin Yetmezlik: Olgu sunumu

Belkis Nihan Coskun?!, Cigdem Akdemir?, Nihal Lermi!, Zeynep Yilmaz Bozkurt!, Ali Ekin?, Yavuz
Pehlivan?, Ediz Dalkilig?

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Bursa
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

Giris:

Yaygin Degisken Immiin Yetmezlik (CVID), bozulmus B lenfosit farklilasmasinin neden oldugu
immunglobulin sentezinde yetersizlik ile karakterize olan, yetiskinlerde en sik gérilen primer
immin yetmezlik hastaligidir. Bu yazida, sistemik lupus eritematozus hastaligi olup zona zoster
sonrasl yaygin degisken immun yetmezlik tanisi alan olgumuzu sunmayi amagladik.

Olgu:

Tekrarlayan gebelik kayiplar (12. ve 28. haftalarda) olan, fizik muayenede livedo retiktlaris ve
raynoud fenomeni izlenmesi lzerine tetkik edilen 26 yas kadin hasta, tetkiklerinde ANA, anti
dsDNA, Lupus antikoagulan pozitifligi, C3-C4 dustkligi, tam kan tetkikinde sitopenileri olmasi
Uzerine sistemik lupus eritematozus tanisi almis. Takiplerinde tam idrar tetkikinde aktif idrar
sedimenti ve 24 saat idrar proteini tetkikinde 1,7 gr proteindrisi gelismesi Uzerine lupus neffiti
olarak kabul edilmis; pulse steroid, plazmaferez, intraven6z immuin globulin, mikofenolat mofetil
tedavilerine direncli olmasi tzerine Eurolupus protokoliiyle siklofosfamid ve pulse steroid (500 mg
metil prednizolon) baslanmis. ikinci kiir siklofosfamid tedavisi sonrasi meme altindan sirta uzanan
deri butGnltginin bozuldugu eritemli zeminde agrili vezikiler lezyonlar gelismesi sikayetiyle
romatoloji poliklinigine bagvuran hastanin romatoloji servisine yatisi yapildi, enfeksiyon
hastaliklarina danisilan hastada zona zoster distinilerek asiklovir 3*500 mg/gtn intravendz olarak
baslandi. Yara kiltirinde Stafilococcus aureus tremesi nedeniyle linezolid 2*600 mg/giin
intravendz olarak eklendi. Zonanin neden oldugu postherpetik nevralji nedeniyle pregabalin 2*150
mg/gun oral baslandi. Tetkiklerinde hipogamaglobulinemisi [1gG:2,48 g/I, IgA:0,32 g/I, IgM:0,19
g/l] olan hastada anti-hbs ve tetanoz IgG negatif olarak saptanmasi lGzerine hasta primer immun
yetmezlik agisindan imminolojiye danisildi; yaygin dedisken immiin yetmezlik distintldi. 400
mg/kg/doz intraven6z immin globulin tedavisi 21 glinde bir olacak sekilde verilmesi planlandi.
Sonug:

Yetiskinlerde en sik gorilen primer immiin yetmezlik hastaligi CVID olup bu hastalar Ust ve alt
solunum yollari, GIS olmak basta olmak (izere farkli organ sistemlerini etkileyen tekrarlayan
enfeksiyonlarla bagvurabilir. Hastalarin yaklasik %25‘inde otoimmun hastaliklar gérilebilmektedir.
Otoimmiun hastaliklarda gérilen tekrarlayici enfeksiyonlarda immun supresif iliskili sekonder
immun yetmezlik tablosu disinda primer immiin yetmezlikler de ayirici tanida akilda
bulundurulmaldir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik Lupus Eritematozus, yaygin dedisken immiin yetmezlik, zona zoster



Resim 1

Zona zoster lezyonu
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Yenidogan Kalp Blogu Olmasi ile Tani Alan Maternal Sjogren Sendromu Vakasi

Neslihan Hazel Saydam?, Belkis Nihan Coskun?, Zeynep Yilmaz Bozkurt?, Nihal Lermi?, Ali Ekin?,
Yavuz Pehlivan?, Ediz Dalkilig?

1Bursa Uludag Universitesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa

2Bursa Uludag Universitesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Bursa

Giris: Sjoégren Sendromu (SjS) siklikla kadinlarda gérilen, lakrimal ve tukrik bezi tutulumu, kuru
g6z, kuru adiz ve glanduler dokularda blayime ile karakterize otoimmin bir hastaliktir. Bu yazida,
bebedi fetal kalp blogu ile dogduktan sonra SjS tanisi alan olgumuzu sunmayi amagladik.

Vaka: Otuz iki yas kadin, 3.gebeligi sirasinda fetal bradikardi saptanmasi lizerine erken dogum
onerilmis. Neonatal kalp blogu nedeniyle yogun bakimda takip edilen yeni dogan etyolojiler
agisindan arastirilirken, annede olasi romatolojik hastalik agisindan tarafimizca yapilan serolojik
tetkiklerinde Anti Nikleer Antikoru 1/3200 e.p pozitif, anti-SSA/Ro, anti-SSB/La antikorlari pozitif,
romatoid faktor 183 U/mL, sedimentasyonu 32 mm/saat, C Reaktif Proteini 7,1 mg/L olarak
saptandi. Hemograminda mikrositer anemi vardi. G6z hastaliklar tarafindan kuru goz tanisi
konulan ve g6z damlasi dnerilen hastanin yapilan tikrik bezi biyopsisinde bir fokustan fazla
infiltrasyon saptandi. Hastaya SjS tanisi konularak hidroksiklorokin 200 mg/gtin baslandi.
Romatolojik takibe alindi.

Sonug: Sjégren sendromu anti-SSA/Ro, anti-SSB/La antikorlari ile birliktelik gosteren multisistemik
bir hastalik olup gebelik déneminde bu otoantikorlar 12.haftadan itibaren transplasental gegis
gbsterebilir ve fetiiste kardiyak (ileti defekti), cilt, hematolojik, akciger, karaciger ve merkezi sinir
sistemi tutulumuyla giden Neonatal Lupus Sendromuna neden olabilir. Fetal bradikardi saptanmasi
durumunda neonatal kalp blogu g6z 6nlinde bulundurulmal ve intrauterin dénemde tedavi
baslanmalidir. Konjenital kalp blogu genelde kalici olmaktadir. Sjogren Sendromuna sahip, antikor
pozitifligi bilinen kadinlarin gebelik déneminde fetal kalp blogu agisindan yakin fetal eko ile takibi
Onerilmektedir. Siklikla 18-24. haftalar arasinda tani konulmaktadir. Tedavi segenekleri steroid,
sempatomimetik, anneye plazmaferez uygulanmasi, erken dogum ve fetal pace-maker
uygulamalaridir. insidental olarak antenatal dénemde fetal bradikardi saptanmasi durumunda ise
maternal otoantikor varligi akla getirilmeli ve anti-SSA/Ro, anti-SSB/La antikorlari arastiriimalidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital kalp blogu, Sjégren Sendromu, SS-A/Ro antikoru
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Eriskin Still Hastalig: Tanih Hastada Gelisen Bradikardi Olgusu

Yavuz Pehlivan!, Belkis Nihan Cogkun?, Selin fldemir?, Ali Ekin!, Beyza Nur Ercan?, Ediz Dalkilic!
!Bursa Uludag UniversitesiTip Fakdltesi, Romatoloji Bilim Dali, Bursa
2Bursa Uludag UniversitesiTip Fakdltesi, Ig Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

Giris: Erigkin Still Hastalidi (ESH) ates, gegici doklinti, poliartrit, lenfadenopati (LAP), bogaz adrisi
ile karakterize nadir bir otoinflamatuar hastaliktir. Hastalarda Makrofaj Aktivasyon Sendromu
(MAS) gibi ciddi klinik tablolar gérilebilir. Bu olgumuzda ESH tanisi alan hastanin, hastaneye
basvuru klinigi, bulgulari ve 6zellikle tedavisinde verdigimiz pulse steroid sonrasi gelisen bradikardi
incelendi.

Vaka: Otuz yasinda kadin hasta,2019'da yirime gligliigt, eklem agrisi sikayetleriyle dis merkezde
antibiyoterapi verilen hastanin sikayetleri gerilemis. Aralik 2021'de yataktan kalkmada guglik, tim
viicudu kaplayan aksamlari artip sabahlari azalan pembe-turuncu renkte dokintl, bodaz adrisi,
yutkunma guliclaga, eklem adrisi, kilo kaybi sikayetleriyle basvurdu. Fizik muayenesinde; el, el
bilegi, diz eklemlerinde agrili ve sis, orofarenks hiperemikti. Atesi 37.0°C,TA 125/85 mmHg,nabiz
ritmik ve 90/dk idi. Laboratuarinda Eritrosit Sedimentasyon Hizi(ESH):63/saat, CRP:262,
ferritin:4214,fibrinojen:890'di. Rutin biyokimya normaldi. Klinik ve laboratuar bulgulariyla ESH
tanisi konulan hastaya, 2 giin 80 mg, 2 giin 250 mg metilprednizolon tedavisi uygulandi. Hastanin
steroid tedavisi sonrasinda artrit bulgulari, bodaz agrisi ve dokintileri geriledi. Metotreksat ve
steroid tedavi plani yapilarak poliklinik takibine alindi. Ancak hasta bes giin sonra atak ile
tarafimiza tekrar basvurdu.Hastanin sikayetlerine ek olarak akut faz reaktanlari ve fibrinojeni
ylksek saptaninca hemen 250 mg metilprednizolon uygulandi ve hasta romatoloji klinigine
yatirildi.Yatisinda 3 giin ardisik 1 gr/giin metilprednizolon pulse steroid planlandi.iki giin pulse
steroid tedavisi sonrasinda hastanin laboratuvar parametleri ve kliniginde gerileme olmamasi
lizerine anakinra tedavisine baslandi.Ug doz pulse steroid tedavisi sonrasi daha énceki takiplerinde
nabzi sinls ritminde 60-100 / dk arasinda seyreden hastada 42/dk’a varan sinls bradikardi
gelisti.Kardiyolojiye danisilan ekokardiyografisi ve troponin dederleri normal olan hastaya ritm
holter 6nerildi.Holter sonrasi degerlendirilen hastada bradikardiyi agiklayan kardiyak patoloji
disunilmedi ve sinls bradikardisi olarak dederlendirildi.Etiyolojisi belirlenemeyen bradikardi pulse
steroid tedavisine sekonder distndlda.

Sonug: Literatlrde steroid inflizyonu sonrasi gelisen ve genellikle asemptomatik olan, inflizyonun
durdurulmasi ile spontan diizelen birgok sinlis bradikardili olgu bildirilmistir. Sints bradikardisi,
steroid inflzyonunu takiben gdrilebilen bir yan etki olarak akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Bradikardi, Eriskin Still Hastaligi, yan etki
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Sistemik Lupus Eritematozus Tanili Hastada Pospartum Dénemde Gelisen
Miyokardit

Zeynep Yilmaz Bozkurt, Nihal Lermi, Ali Ekin, Belkis Nihan Coskun, Yavuz Pehlivan, Ediz Dalkilig
Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Bursa

Amag: Sistemik lupus eritematozus (SLE), nedeni bilinmeyen vicudun birgok organini etkileyebilen,
kronik otoimmin bir hastaliktir. SLE hastalarinda %10 oraninda miyokardit gortlebilir. Bu
olgumuzda postpartum kardiyomiyopatiye bagl kalp yetmezligi gelisen hastamizi sunmayi
amagcladik.

Olgu: Otuzbes yasinda kadin hasta, ondokuz yasindayken gezici artirt, subfebril ates, ellerde
morarma sikayetleri nedeniyle yapilan anti-nikleer antikor (ANA) 1/10.000 titrede, anti-Smit (Sm)
pozitif gelmesi Uzerine SLE tanisi almis. Anti-fosfolipid antikorlari(aPL) negatif olan hasta mart
2021'de ikinci dogumunu yapmis. Postpartum Gglincli ayda nefes darligi, g6gls adrisi, halsizlik
sikayetlerinin giderek artmasi tzerine yapilan ekokardiyografisinde (EKO) ejeksiyon fraksiyonu (EF)
%20, sol ventrikul global hipokinetik ve gaplari artmis, 2-3. derece mitral yetmezlik saptandi.
Hastanin koroner anjiografisi normaldi. C reaktif protein(CRP):16.8mg/L, sedimentasyon:3
mm/saat, kreatinin:0.76 mg/dl, tam kan sayimi, kreatinin kinaz(CK-MB), kompleman 3c(C3c) ve
C4 normal aralikta, tam idrar tetkikinde protein negatifdi. Kardiyomiyopati (KMP) etyolojisine
yonelik viral markerlar negatifdi. Kardiyoloji kliniginde kalp yetmezligi tedavisi diizenlenen hastaya
romatoloji konstltasyonu istendi. Tarafimizca SLE miyokarditi dusinulerek siklofosfamid 500 mg,
onbes glinde bir olmak Uzere toplam alti kiir ve metilprednizolon 0.5 mg/kg tedavisi planlandi.
Immunsupresif tedavinin baslangicindan bir hafta sonra yapilan EKO’da EF% 29, 45 giin sonraki
EKO’da EF %45 olarak saptanan, sikayetlerinde gerileme olan hasta tedavisine kardiyolji ve
romatoloji polikliniklerinde devam edilmek Uzere taburcu edildi.

Sonug: Literatlirde SLE hastalarinin postpartum kardiak tutulumlar ile ilgili veriler sinirhdir. SLE
hastalarinda peripartum KMP insidansi bilinmemekle birlikte, genel anne poptlasyonundaki insidans
1300'de 1 ile 15.000 canh dogumda 1'dir.

Ritchie ve arkadaglarinin yaptigi literatiir taramasinda SLE nefritli gebelerde maternal 6lim
nedenleri arasinda gebelikle iliskili KMP %5.9 olarak saptanmistir. Postpartum KMP gelismesi
durumunda %50 oraninda kardiyak fonksiyonlarda tam iyilesme olmamakta ve %6-10 oraninda
kardiyak transplantasyona ihtiyag duyulmaktadir. Mortalitenin %19 saptanmasi ve kardiyak
fonksiyonlari tam diizelen annelerin bile sonraki gebeliklerinde hastaligin tekrarlama oraninin % 17
olmasi nedeniyle SLE’li gebelerde, gebeliklerinin son ay! ve postpartum bes ay boyunca KMP
acisindan dikkatli olunmalhdir.

Anahtar Kelimeler: lupus eritematozus, miyokardit, postpartum
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