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BILIMSEL PROGRAM
19 Nisan 2024 Cuma
Acilis
1040-11.00 Iy cemin YALGINKAYA
11.00 - 12.00 Sistemik sklerozda son 2 yilin 6zeti
I Oturum Bagkanlan: Murat INANG, Silleyman Serdar KOCA
11.00- 11.25  |Temel bilimler - Veli YAZISIZ
11.25-11.30 |Tartisma
11.30- 11.55  |Klinik Bilimler - Yasemin YALCINKAYA
11.55-12.00 |[Tartisma
12.00 - 13.30 Ogle yemegi
13.30 - 14.30 Romatologlar ve gégiis hastaliklari uzmanlan igin ekokardiyografi 13.30 - 14.30 Kardiyoloji ve gégiis hastaliklari uzmanlan igin kapillaroskopi
3 Oturum Baskanlari: Ahmet OMMA, Omag TUFEKGIOGLU i Oturum Bagkanlari: Zeynep Pinar ONEN, Orhan KUGUKSAHIN
13.30- 13.50  |Ekokardiyografi - Burgak KILICKIRAN AVCI, Ozge OZDEN KAYHAN 13.30- 13.40 |Kapillaroskopi nedir? Romatolojide kullanimi - Levent KILIC
Ekokardiyografi lendirilmesi - Burgak KILIGKIRAN AVCI, Ozge OZDEN
A0S O e e e LS g8 1340- 1350 |PAH ve IAH kapillaroskopi - Abdulsamet ERDEN
14.10- 14.30  |Cevaplanmamis sorular 13.50 - 14.00 |Diger romatoloji digi hastaliklarda kapillaroskopi - Berna YURTTAS
14.00- 14.30 |Birlikte degerlendirelim - Duygu Temiz KARADAG, Alper SARI, Mustafa ERDOGAN
14.30 - 14.50 Kahve arasi
14.50 - 16.00 Pulmoner gériintiileme
i Oturum Bagkanlan: Muhammet CINAR, Meral KAYIKCIOGLU, Ozlem KUMBASAR
14.50- 1520 |Akciger grafisi / Bilgisayarl tomografi: Parankimal goriintileme - Gamze DURHAN
15.20- 15.50  |Akciger grafisi / Bilgisayarli tomografi: Vaskiiler gériintileme - Caglar UZUN
15.50- 16.00 [Tartisma
16.00 - 16.50 |Uzmanina danis oturumu
16.00- 16.10  [Vaka 1 — Akciger grafisi / Bilgisayarli tomografi - PAH - Aslihan Giiriin KAYA
16.10- 16.20 [Vaka 2 — Akciger grafisi / Bilgisayarli tomografi - KTEPH - Sehnaz OLGUN YILDIZELI
Vaka 3 — Akciger grafisi / Bilgisayarli tomografi - Interstisyel Akciger Hastaligi (UIP) -
16.20 - 16.30
Burcu TURAN
16.30 - 16.40 Vaka 4 — Akciger grafisi / Bilgisayarli tomografi - BT Interstisyel Akciger Hastaligi (NSIP)
i - Elif ERGULBEZER
Vaka 5 — Akciger grafisi / Bilgisayarl tomografi - Pulmoner Veno-Okluzif Hastalik - Sena
16.40 - 16.50
SERT
16.50 - 17.10 Kahve arasi
Sozli Bildiriler
17.10-1810 |54 \rum Baskanlan: Berivan BITIK, Reyhan BILICI
17.10- 17.20 Sistemik Skleroz Hastalarinda Gastrointestinal Sistem Endoskopisini Ne Siklikla
ST Kullaniyoruz? - Bligra FIRLATAN
Bleomisin ile Olusturuimus Deneysel Skleroderma Modelinde Sekukinumab Ve
17.20-17.30  |Metformin Tedavilerinin Cxcl4 Ve Kimerin D{izeylerine Olan Etkileri - Tuba KAYA
KARATAS
17.30 - 17.40 Sistemik Skleroz Hastalarinda Serum SCUBE 1,2 ve 3 Seviyesinin; Klinik Bulgular ve
D Ultrasonografik Deri Kalinligi ile Olan lligkisi - Iorahim GUNDUZ
17.40- 17.50 Sistemik Skleroz Hastalarinda Insentif Spirometri ile Olgiilen Zorlu Inspiratuar Vital
A Kapasitenin Solunum Fonksiyon Testleri ile Uyumlulugu - Erding UNALDI
17.50 - 18.00 Sistemik Skleroz Hastalarinda Gastrointestinal Tutulum Ozellikleri ile Anti Muskarinik
’ : Reseptor 3 Antikorlari Arasindaki lligkinin Degerlendirilmesi - Fatma Rukiye UYSAL
18.00- 18.10  |Skleroderma Renal Kriz Olgusunda Eculizumab - llyas Ercan OKATAN

*Sézel sunum siiresi her bildiri igin "8 dakika sunum + 2 dakika soru-cevap” olmak (izere toplam 10 dakikadir.

18.10 - 18.30

|Romatoit artrit ve Sistemik skleroz - Ali AKDOGAN
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20 Nisan 2024 Cumartesi
Salon A

Acihis
Serdar KUGUKOGLU, Ali AKDOGAN

08.45 - 10:00

Pulmoner hipertansiyon dosyasi
Oturum Bagkanlari: Serdar KUGUKOGLU, Timugin KASIFOGLU
Panelistler: Murat INANG, Zeynep PINAR ONEN

08.45 - 09.00 [Bunu biliyor musunuz? PAH siphesi olan hastada hangi otoantikorlar bakilmah? - Enes YAYLA

09.00 - 09.30 [Vaka-1 (15 dk sunum, 15 dk tartigma) - Omer ULUDAG

09.30 - 10.00 ([Vaka-2 (15 dk sunum, 15 dk tartigma) - Mehmet KAPLAN

10.00 - 10.15 Kahve arasi
Pulmoner hipertansiyon dosyasi: KTEPH

10.15 - 11.30 |Oturum Baskanlari: Mehmet AKBULUT, Bedrettin YILDIZELI
Panelistler: Tamer SAYIN, Nese DURSUNOGLU, Fatma ALIBAZ

10.15 - 10.30 |Bunu biliyor musunuz? Antifosfolipid antikorlara ne zaman / nasil bakilmali? - Bahar ARTIM ESEN

10.30 - 11.00 |Vaka-1 (15 dk sunum, 15 dk tartigma) - Burcu TURAN

11.00 - 11.30 |Vaka-2 (15 dk sunum, 15 dk tartisma) - Blisra FIRLATAN

11.30 - 13.00 Ogle yemegi
Pulmoner hipertansiyon dosyasi: Grup 3

13.00 - 14.15 |Oturum Baskani: Giilfer OKUMUS, Ayse CEFLE
Panelistler: Ali AKDOGAN, Oguz UZUN, Ahmet Kaya BILGE

13.00 - 13.15 [Bunu biliyor musunuz? Difiizyon kapasitesi nasil degerlendirilir? - Sermin BOREKCI

13.15 - 13.45 |Vaka-1 (15 dk sunum, 15 dk tartigma) - Senar SAN

13.45 - 14.15 |Vaka-2 (15 dk sunum, 15 dk tartigsma) - Serap ARGUN BARIS

14.15 - 14.30

Kahve arasi

Sistemik skleroz - Fibrozis Paneli

14.30 - 16.00 Oturum Baskanlari: Hamide KART KOSEOGLU, Gezmis KIMYON

14.30 - 14.50 |Cilt Tutulumu: Patogenez ve klinik 6zellikler - Stileyman Serdar KOCA

14.50 - 15.10 [Cilt Tutulumu: Tedavi - Mustafa ERDOGAN

15.10 - 15.15 |Tartigsma

15.15 - 15.35 |interstisyel Akciger Hastali§i: Patogenez ve klinik 6zellikler - Duygu TEMiZ KARADAG
15.35 - 15.55 |Interstisyel Akciger Hastaligi: Tedavi - Alper SARI

15.55 - 16.00 |Tartisma

16.00 - 16.15

Kahve arasi

Sistemik skleroz & ADHAD Ortak Sazlii bildiriler

oLl Oturum Bagkanlari: Ahmet Merih BIRLIK, Servet AKAR, Siimeyye GULLULO

16.15 - 16.25 Sistemik Skleroz Hastalarinda Dispne Etiyolojisinde Grup 2 Pulmoner Hipertansiyon — irem Miige AKBULUT

16.25 - 16.35 Tersiyer Bir Merkezde Akut Pulmoner Tromboemboli Hastalarinda 28 giinlilk Mortalitenin Olasi Ongordiiriiciilerinin Arastiriimasi — Girkan i$

16.35 - 16.45 Sistemik Skleroz iliskili Pulmoner Arteriyel Hipertansiyona Genel Bir bakis — Ulusal Saglik Sistemi Verileri — Hasan SATIS

16.45 - 16.55 Sistemik Sklerozda Sol Ventrikiil Diyastolik Disfonksiyonun ve/veya Kardiyak Otonomik Disfonksiyonun Doku Oksijenizasyonu Uzerine Etkisi- Gozde Sevgi KART BAYRAM
16.55 - 17.05 Sistemik Skleroz ve Primer Raynaud Sendromunda Anjiotensin 1-7, Alamandin, Mrgd Diizeyleri — Alper DEMIRKOL

17.05-17.15 Sistemik Sklerozlu Hastalarinin Solunum Fonksiyon Testlerine Uyumu — Giil SANDAL UZUN

17.15-17.25 Pulmoner Hipertansiyonu olan Sistemik Sklerozlu Hastalarda Mortalite ve iliskili Faktorler, Tek Merkez Analizi — Shirkhan AMIKISHIYEV

17.25-17.35 Pulmoner Hipertansiyonlu Behget Hastalarinin 5 Yillik izlemi — Mustafa EKICi

*Sézel sunum siiresi her bildiri icin "8 dakika sunum + 2 dakika soru-cevan” olmak lizere toolam 10 dakikadir.




G

WACET

SISTEMIK
SKLERO

SEMPOZYU

21 Nisan 2024 Pazar
Salon A

Sistemik skleroz - Vaskiilopati paneli

08.45-10.15 Oturum Bagkanlarn: Servet YOLBAS, Emine Duygu ERSOZLU
08.45 - 09.05 |Periferik vaskiiler tutulum: Patogenez ve klinik 6zellikler - Ahmet KARATAS
09.05 - 09.25 |Periferik vaskdiler tutulum: Tedavi - Aslihan AVANOGLU GULER
09.25-09.30 |Tartisma
09.30 - 09.50 |Renal tutulum: Patogenez ve klinik 6zellikler - Shirkhan AMIKISHIYEV
09.50 - 10.10 |Renal tutulum: Tedavi - Didem ARSLAN
10.10-10.15 [Tartisma
10.10 - 10.25 Kahve arasi
Sistemik skleroz - Diger tutulumiar
10.25-12.00 |60 rum Baskanlan: Ali SAHIN, Adem KUCUK
10.25 - 10.45 |GIS tutulumu: Patogenez, Klinik dzellikler, tanisal ydntemler - Serdar Can GUVEN
10.45-11.05 |GIS tutulumu: Tedavi - Emrah KOG
11.05-11.10 [Tartisma
11.10 - 11.30 |Kardiyak tutulum: Patogenez, klinik 6zellikler, tanisal ydntemler - Handan YARKAN TUGSAL
11.30 - 11.50 |Kardiyak tutulum: Tedavi - Mustafa OZMEN
11.50-12.00 [Tartisma
12.00 - 13.00 Ogle yemegi
13.00 - 14.00 Sistemik skleroz: Diger tedaviler
Oturum Baskanlan: Melih PAMUKCU, Sikran ERTEN
13.00 - 13.25 |Hematopoetik kdk hiicre nakli - Tugrul ELVERDI
13.25-13.35 [Tartisma
13.35-13.50 [Mezenkimal kék hiicre tedavisi - Lutfi AKYOL
13.50 - 14.00 |Tartisma
14.00 - 14.15 Kahve arasi
14.15 - 15.15 Akilci ilag kullanimi oturumu o
Oturum Bagkanlan: Yiiksel MARAS, Hamit KUCUK, Oguz KARCIOGLU
14.15 - 14.30 |Sistemik sklerozda antikoagiilan kullanimi - Hakan BABAOGLU
14.30 - 14.45 |Sistemik sklerozda antiagregan kullanimi - Berkan ARMAGAN
14.45 - 15.00 |Kapanig

ADHAD Bahar Okulu ile ortak oturumlar sari ile isaretlenmistir..



Sozel Bildiriler

SS-01

SISTEMIK SKLEROZ HASTALARINDA GASTROINTESTINAL SiISTEM ENDOSKOPISINi NE SIKLIKLA

KULLANIYORUZ? - TEK MERKEZ DENEYiMi

Biisra Firlatan, Gézde Sevgi Kart Bayram, Erding Unaldi, Mustafa Ekici, Giillii Sandal Uzun, Levent Kilic, Ali Akdogan
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Sistemik sklerozlu (Ssk) hastalarda gastrointestinal sistemin (GiS) her béliimiinde tutulum olabilir. Ciddi GiS tutulumlari
genellikle komplikasyonlar gelistiginde fark edilir, cogu zaman geri dontsimsizdir ve yonetimi oldukga giigtiir. Bu galismada; SSk
tanili hastalarda hangi oranda iist ve alt GiS endoskopik islem yapildigi, GiS tutulum &zellikleri ve malniitrisyonun degerlendirilmesi
amagclanmistir.

Yoéntem: Bu calismaya; Nisan 2023-Temmuz 2023 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi Romatoloji Bilim Dalina basvuran,
ardisik 80 Ssk hastasi dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri kaydedildi. Gastrointestinal sistem semptomlari ayrintih
sorgulandi ve eger yapilmissa lst GiS endoskopi (E/S)/alt GiS endoskopi (K/S) degerlendirme sonuglari kaydedildi. Hastalarin
malnitrisyon riski "Malnutrition Universal Screening Tool" [MUST; dislik risk (skor: 0), orta risk (skor: 1) ve yiiksek risk (skor: >2)]
veya "The European Society for Clinical Nutrition and Metabolism" (ESPEN) kriterlerine ile degerlendirildi. Calismaya dahil edilen
hastalarin GIS tutulum siddetini belirlemek icin "University of California Los Angeles Scleroderma Clinical Trial Consortium
Gastrointestinal Tract 2.0" (UCLA SCTC GIT 2.0) total skoru kullanildi.

Bulgular: Calismaya 80 SSk hastasi (76 kadin) dahil edildi. Son kontrol vizitindeki ortalama yas 54 + 13, tani yasi 39.8 + 13 olarak
saptandi. Yirmi (%25) hastada diffiiz hastalik mevcuttu. En sik GiS sikayetleri reflii (%55), retrosternal yanma (%53.8) ve siskinlikti
(%53.8). MUST skoruna gore malnitrisyon riski yiksek olan dokuz hastadan yedisi ESPEN malnitrisyon kriterlerini sagliyordu.
Hastalarin SSk tanisindan sonra 54'Uine (%67.5) E/S ve 35'ine K/S (%43.8) ile degerlendirme yapilmisti. Toplamda 102 E/S (28
hastaya 1 kez, 12 hastaya 2 kez, 9 hastaya 3 kez, 2 hastaya 4 ve 3 hastaya 5 kez) ve 43 K/S (27 hastaya 1 kez ve 8 hastaya 2 kez)
islemi yapilmisti. Altmis E/S ve 32 K/S'nin raporuna ulasildi. Ust GiS endoskopide 6 hastada intestinal metaplazi, bir hastada diisiik
dereceli displazi saptandi. Alt GIS endoskopide 5 hastada tiibiller adenom saptandi, sadece bir hastada displazi gorildi.
Endoskopik degerlendirme sonucu GiS malignitesi saptanan hasta yoktu. UCLA SCTC GIT 2.0 total skoruna gore kategorize edilen
hastalar [<0.50 yok-hafif (58 hasta) vs. 20.50 orta-agir (22 hasta)] son 2 yil igerisinde yapilan endoskopik islemler agisindan
degerlendirildi. UCLA skoru 0.5 alti ve Ustl olan hastalara son 2 yilda E/S yapilma orani sirasiyla %20.7 ve %36.3; son 2 yilda K/S
yapilma orani sirasiyla %17.2 ve %36.2 olarak saptandi. Ancak fark istatistiksel anlamli degildi (hepsiigin p>0.05). MUST veya ESPEN
ile saptanan malnutrisyonlu hastalarda yapilan islem sayisi malnutrisyonu olmayanlardan farkli degildi (hepsi igin p>0.05).

Sonug: Bu calismada SSk hastalarinin siklikla endoskopik islemlerle degerlendirildigi belirlendi. Ancak UCLA skorlar ile
degerlendirilen GIS tutulumu siddeti veya malnutrisyon varligi ile gerceklestirilen islem sikliginin degismedigi saptand.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz, gastrointestinal tutulum, malnitrisyon, UCLA SCTC GIT 2.0



$S-02

BLEOMISIN iLE OLUSTURULMUS DENEYSEL SKLERODERMA MODELINDE SEKUKINUMAB VE METFORMIN
TEDAVILERININ CXCL4 VE KIMERIN DUZEYLERINE OLAN ETKILERI

Tuba Kaya Karatas®, Necip ilhan’, Ramazan Fazil Akko¢c?, Ahmet Karatas®, Siileyman Serdar Koca®
1Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya AD, Elazig

2Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Anatomi AD, Elazi§

3Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Romatoloji BD, Elazig

Giris: Sistemik skleroz (SSk) patogenezi net olarak bilinmeyen kronik, otoimmuin hastaliktir. Sekukinumab, interldkin (IL)-17A’ya
baglanarak etki eden bir monoklonal antikordur. Metformin pleiotropik etkileri olan oral anti-diyabetik bir ilagtir. CXCL4 ve
kimerin SSk’de inflamasyon ve fibroz streglerinde rol aldig1 diistiniilen kemokin ve adipositokindir. Calismamizin amaci, deneysel
skleroderma modelinde serum ve deri dokusundaki CXCL4 ve kimerin molekdllerinin diizeylerini ve sekukinumab ve metformin
tedavilerinin bu molekdller Gzerindeki etkilerini belirlemektir.

Materyal ve Metod: Calismada kullanilan deney hayvanlar 40 adet Balb/c disi farelerden olusturuldu. Calisma igin bu
hayvanlardan alinan serum ve deri dokulari kullanildi. 4 grup olacak sekilde fareler gruplandirildi. 4 hafta sire ile her giin,
subkutan (sc) olarak 100 pl fosfatla tamponlanmis salin (FTS) kontrol grubundaki farelere, 100 pg BLM (100 ul FTS igerisinde)
diger gruptaki farelere uygulandi. Haftada bir sc olarak 10 mg/kg dozunda sekukinumab 3. gruptaki farelere; giinlik 50 mg/kg
metformin (oral) 28 glin boyunca 4. grup farelere uygulandi. 4. hafta sonunda gruplardaki farelerin hepsi sakrifiye edilerek
analizler igin doku 6rnekleri alindi. Histopatolojik analizlerle birlikte, serum ve doku CXCL4 ile kimerin diizeyleri ELISA yontemi
kullanilarak belirlendi.dlizeyleri ELISA yontemiyle 6lgilda.

Bulgular: Yapilan BLM enjeksiyonlari dermal fibroza neden oldu. Ek olarak, BLM grubunda serum ve doku CXCL4 ile kimerin
dizeyleri artti. Sekukinumab ve metformin tedavisi ile dermal kalinlik, doku CXCL4 ve kimerin dizeyleri azaldi.

Sonug: Sonug olarak, CXCL4 ve kimerin SSk fibrotik stire¢ ve anti-fibrotik tedavilerin degerlendirilmesinde hedef biyomarker
olabilirler.

Kaynaklar:

1. Denton CP, Khanna D. Systemic sclerosis. Lancet 2017; 390: 1685-1689.

2. van Bon L, Affandi AJ, Broen J, et al. Proteome-wide analysis and CXCL4 as a biomarker in systemic sclerosis. N Engl J
Med 2014; 370: 433-443

3. Chighizola CB, Raschi E, Privitera D, et al. Serum kimerin in systemic sclerosis: a novel marker of early diffuse disease?
Clin Exp Rheumatol 2017; 106: 223-224.

4, Fassio A, Gatti D, Gisondi P, Girolomoni G, Viapiana O, Giollo A, Zamboni M, Rossini M, Idolazzi L. Effects of

secukinumab on serum adipocytokines: preliminary data. Reumatismo 2017;69: 105-110.

Tablo 1. Calisma gruplarinda serum ve doku CXCL4 diizeyleri

Grup | Grup Il Grup 11l Grup IV

(Kontrol) (BLM) (Sekukinumab) (n=10) (Metformin)

(n=10) (n=10) (n=10)
Serum CXCL4 (ng/mL) 18.1+5.58 32.65+14.03° 22.48+7.26 26.249.89
Doku CXCL4 (ng/mL) 16.4243.01 24.749.64° 17.60+4.42° 19.31+12.16°

*Degerler ortalama * standart sapma olarak verilmistir. Grup | ile karsilastirildiginda: 2p<0.05,

Grup Il ile karsilastirldiginda: ®p<0.05

Tablo 2. Calisma gruplarinda serum ve doku kimerin diizeyleri

Grup | Grup Il Grup 11l Grup IV

(Kontrol) (BLM) (Sekukinumab) (Metformin)

(n=10) (n=10) (n=10) (n=10)
Serum kimerin (ng/mL) 1.68+1.02 2.32+0.47 2.31+0.51 2.16%1.17
Doku kimerin (ng/mL) 4.83+0.94 5.7940.942 5+0.99 4.84+0.74°

"Degerler ortalama * standart sapma olarak verilmistir. Grup | ile karsilastirildiginda: 2p<0.05,

Grup Il ile karsilastirldiginda: ®p<0.05




SS-03

SISTEMiK SKLEROZ HASTALARINDA SERUM SCUBE 1,2 VE 3 SEVIYESINiN; KLINiK BULGULAR VE
ULTRASONOGRAFIK DERi KALINLIGI iLE OLAN iLiSKiSi

ibrahim Giindiiz*, ibrahim Batmaz?, Turgut Bozan?, Aysun Ekinci®, Remzi Cevik®
1: Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari ABD, Romatoloji BD

2: Dicle Universitesi, Tip Fakiiltesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon ABD

3: Mardin Artuklu Universitesi, Tip Fakiiltesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon ABD
4: Dicle Universitesi, Tip Fakiiltesi, Biyokimya ABD

Giris: Sitemik skleroz etyolojisi bilinmeyen, kronik, multisistemik, otoimmdin bir hastaliktir. Patogenezinin vaskiilopati, immin
aktivasyon ve fibrozis triadindan meydana geldigi kabul edilmektedir. SScile iligkili Transforming growth factor-beta (TGF-B)'nin,
fizyolojik ve patolojik fibrogenezisin ana diizenleyicisi oldugu disliniimektedir. Signal peptide-CUB-EGF domain-containing
protein (SCUBE); sekretuar veya memran proteinleri olarak bilinen, yeni tanimlanmis bir protein ailesidir. Anjiyogenez ve
inflamasyon ile iliskisi gosterilmistir. SCUBE, TGF-B reseptdr sinyal aktivitesini arttirir. Bu ¢alismada Sistemik skleroz’da serum
SCUBE-1, SCUBE-2 ve SCUBE-3 seviyesinin; klinik bulgularla ve ultrasonografik deri kalinligi ile olan iliskisinin arastirilmasini
amagladik.

Materyal metod: Calismaya ACR/EULAR 2013 skleroderma siniflama kriterlerini karsilayan 30 hasta ve yas-cinsiyet olarak hasta
grubuyla uyumlu olan, bilinen hastaligi olmayan 44 saglikli génilli alindi. Hastalarin degerlendirilmesinde; Valentini hastalik
aktivite indeksi, modifiye Rodnan deri skorlamasi, Durudz el indeksi, HAQ stanford saglik degerlendirme anketi ve SF-36 formlari
kullanildi. Es zamanli olarak modifiye rodnan cilt skoru ile degerlendirilen deri bolgelerinden segilen 5 bdlgenin ultrasonografik
deri kalinligi élgiimleri yapildi. Serum SCUBE diizeyleri enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA) ile él¢iildii.

Sonuglar: Sistemik sklerozlu hastalarin serum SCUBE diizeyleri ile kontrol grubunun serum SCUBE diizeyleri arasinda istatiksel
acidan anlamli farkhihk saptanmadi (SCUBE-1 igin p:0.126, SCUEB-2 i¢in p:0.176, SCUBE-3 igin p:0.195). Yapilan korelasyon
analizlerinde serum SCUBE-1 diizeyi ile FEV-1 arasinda negatif korelasyon (p:0.036); serum SCUBE-2 diizeyi ile Duruéz el indeksi
arasinda pozitif korelasyon (p:0.029), zorlu vital kapasite (FVC) degeri arasinda negatif korelasyon (p:0,032), Karbonmonoksit
diflizyon kapasitesi (DLCO) degeri arasinda anlamlilik diizeyine yaklasan negatif korelasyon (p:0.054), hemoglobin dlzeyi
arasinda negatif korelasyon (p:0.01) ve serum C4 diizeyi arasinda pozitif korelasyon (p:0.04); serum SCUBE-3 ile ekokardiyografik
pulmoner arter basinci arasinda negatif korelasyon (p:0.014) ve CK diizeyi arasinda pozitif korelasyon (p:0.04) izlenmistir. Serum
SCUBE diizeyleri ile ultrasonografik deri kalinliklari arasinda korelasyon izlenmemistir. Ancak ultrasonografik deri kalinligi ile
modifiye Rodnan deri skoru arasinda pozitif korelasyon (p:0.001) izlenmistir.

Sonug olarak; serum SCUBE diizeylerinin sistemik skleroz patogenezindeki rollerini arastirdigimiz ¢alismamizda, hasta ve kontrol
grubu arasinda istatiksel agidan anlamh farklilik gériilmedi. Serum SCUBE dizeyleri bazi klinik ve laboratuvar parametreler
arasinda korelasyon izlendi. Bu molekillerin sistemik skleroz seyrinde ve patogenezinde TGF-Beta reseptorini kullanmasi
nedeniyle dnemli olabilir. Patogeneze katkisinin daha iyi anlagiimasi igin yeni klinik ¢alismalara ihtiyag vardir. Ayrica
ultrasonografik deri kalinliklari arasinda istatiksel agidan anlamh farkhliklar gérildi ve bu veriler MRSS ile kérele idi. Sistemik
skleroz hastalarinin takibinde kullanilan MRSS yerine nispeten daha objektif olan ultrasonografik deri kalinliginin kullanimi igin
daha kapsamli ¢alismalara ihtiyag vardir.

Tablo 3 Hasta ve Kontrol Grubu Fonksiyonel ve Scube Degerlerinin Karsilastirilmasi

Grup Hasta (OrtSS) Kontrol (Ort+SS) p

Duru6z El indeksi 18.7419.9 6.5+8.6 0.01*

HAQ 13.0+11.3 9.95+7.2 0.159

Toplam SF-36 skoru 52.1+£20.3 57.3+£19.7 0.278

SCUBE-1 duzeyi (ng/ml) 176.58 185.21 0.126
(97-209) (91-519)

SCUBE-2 duzeyi (ng/L) 0.96 0.95 0.176
(0.88-1.00) (0.82-1.42)

SCUBE-3 duzeyi (ng/ml) 0.36 0.35 0.195
(0.34-0.43) (0.32-0.72)




Tablo 4 Deri USG Olgiimleri

USG bolgesi HastatSS Kontrol+SS P
1.bolge (mm) 1.35+0.24 1.25+0.17 0.043*
2.bolge (mm) 1.39+0.22 1.27+0.19 0.017*
3.bolge (mm) 1.534+0.25 1.48+0.20 0.345
4.bolge (mm) 1.61+0.30 1.5840.21 0.685
5.bélge (mm) 1.5610.26 1.524+0.16 0.435
5 farkli bélge toplami (mm) 7.46+1.08 7.15+0.69 0.137
Tablo 5 USG ve MRSS Korelasyonu

USG bolgesi mRSS
1.bége r-R 0.614*

p <0.001*
2.bolge r-R 0.539*

p 0.002*
3.bolge r-R 0.340

p 0.066
4.bolge r-R 0.280

p 0.134
5.bolge r-R 0.629*

p <0.001*
5 farkli bolge toplami r-R 0.563*

p 0.001*




SS-04

SISTEMIiK SKLEROZ HASTALARINDA iNSENTIF SPIROMETRI iLE OLCULEN ZORLU iNSPIRATUAR VITAL

KAPASITENIN SOLUNUM FONKSIYON TESTLERI iLE UYUMLULUGU

Erding Unaldi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, i Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Ankara
Alper Sari, Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, Ankara

Oguz Karcio§lu, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, G6¢iis Hastaliklar1 ABD, Ankara

Gizem Ayan, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Ankara
Giil Sandal Uzun, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Ankara
Alptug Hekimcan Kaynar, Columbia Universitesi, New York

Aytekin idikut, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, G6¢iis Hastaliklari ABD, Ankara

Levent Kilig, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Ankara
Ata Murat Kaynar, Pittsburg Universitesi, Anestezi ve Yodun Bakim Anabilim Dall, Pittsburg
Ali Akdogan, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Ankara

AMAC-GIRIS: Sistemik sklerozda (SSk) interstisyel akciger hastaligi (iAH) énde gelen mortalite nedenlerinden biridir. Solunum
fonksiyon testleri (SFT), IAH siddetinin belirlenmesinde ve takibinde kullanilmaktadir. insentif spirometri cihazi postoperatif
hastalarda ekspansif etkisiyle tedavide kullanilmasinin yani sira biinyesindeki 4,000 ml’lik hazne yardimiyla élgiim fonksiyonu da
saglamaktadir. Calismamizda, insentif spirometri cihazi yardimiyla dlgiilen zorlu inspiratuar vital kapasite (FIVC) ile klasik SFT ile
yapilan zorlu vital kapasite (FVC) ve FIVC dlglimlerinin uyumlulugunun degerlendirilmesini amagladik.

YONTEM: Hacettepe Universitesi Romatoloji polikligine basvuran 46 SSk hastasi dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik
degerlendirmeleri yapildi. Klasik SFT kapsaminda FVC ve FIVC 6lglimleri yapildi. Hastalarda SFT testinin kabul edilebilirligi ATS
kilavuzuna goére degerlendirildi. Calismaya yalnizca kilavuza gére SFT kabul edilebilirligi A/B/C grubunda olan hastalar dahil edildi.
insentif spirometri ile FIVC 8l¢limleri yapildi. Cihazin kullanimi arastirmaci tarafindan hastalara uygulamali olarak ve egitim videosu
anlatildi ve dlgiim (Komutlu FIVC) yapildi. Ayni 6lglim, hastanin 6lgiim yapma teknigindeki dogrulugu saptamak amaciyla, yalnizken
tekrarlandi bu &lciim farkl bir arastirmaci tarafindan direktif verilmeden gézlemlenerek degerlendirildi (Gézetimli FIVC). Olgiimler
arasindaki uyumluluk Spearman’s Rho korelasyon katsayisi ile degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya dahil edilen 46 SSk hastasinin 43’0 kadindi, ortanca yas 52 (23-73) idi. Hastalarin 11’inde (%23.9) diffuiz SSk,
26’sinde (%56.5) IAH vardi. Hastalarin demografik ve klinik ézellikleri Tablo 1’de 6zetlenmistir. Klasik SFT él¢ciimlerinde elde edilen
FVC ile insentif spirometri ile 6lctilen komutlu FIVC (rho:0.89, p<0.001) ve gozetimli FIVC dlclimleri (rho:0.82, p<0.001) arasinda
yiksek dizeyde pozitif korelasyon mevcuttu (Sekil 1 ve 2). Klasik SFT ile dl¢lilen FIVC ile insentif spirometri ile 6lcilen komutlu
FIVC (rho:0.74, p<0.001) ve gozetimli FIVC dlgiimleri (rho:0.72, p<0.001) arasinda da yiiksek diizeyde pozitif korelasyon mevcuttu.
Komutlu ve gozetimli insentif spirometri FIVC 6lglimleri arasinda ¢ok yliksek diizeyde korelasyon mevcuttu (rho:0.93, p<0.001).
TARTISMA-SONUG: insentif spirometri ile zorlu inspiratuar kapasitenin 6l¢iimii, klasik SFT’deki FVC ve FIVC élgiimleri ile yiiksek
oranda korelasyon gostermektedir. Yontemin basit olmasi, hastanin bu 6l¢imi kendi kendine tekrarlayabilme imkani
saglamaktadir. Teletip ile de gerceklestirilebilecek bu metod ile hastalarin insentif spirometri ile FIVC 6lgimi SSk hastalarinin
solunum fonksiyonlarinin sik araliklarla ve hastaneye gelmelerine gerek kalmadan élgiimiinde kullanilabilir.



Tablo 1. Calismaya dahil edilen Ssk hastalarinin demografik ve klinik 6zellikleri

Yas, ortanca (min-max) 52 (23-73)
Cinsiyet, kadin-erkek, n (%) 43-3 (93.5-6.5)
VKi, ortalama (SD) 24.82 (4.79)
Vicut agirligl, ortalama (SD) 61.55 (10.9)
Hastalik sdresi (mean), yil, (min-max) 12.56 (1-37)
Diffuiz hastalik, n (%) 11 (23.9)
interstisyel akciger hastaligi, n (%) 26 (56.5)
PAH, n (%) 3(6.5)
Dijital tlser 6ykusu, n (%) 25 (54.3)
Subkutan kalsifikasyon 1(2.1)
Modifiye Rodnan Cilt skoru, ortanca (min-max) 4 (0-23)
Miyozit, n (%) 2 (4.3)
Artrit varhgi n (%) 4 (8.6)
Kontraktir varhgi, n (%) 14 (30.4)
ANA pozitifligi, n (%) 40 (95.2)
Anti sentromer antikor, n (%) 9(21.9)
Anti SCL-70 antikoru, n (%) 12 (29.2)

6 dakika ylrime testi (mt) (ortanca) (min-max)

403 (180-510)

immunmodiilatér ilag kullanimi, n (%) 24 (52.2)
immunsupresif ilag kullanimi, n (%) 13 (28.3)
Kortikosteroid kullanimi, n (%) 29 (63.3)

SD, standart deviasyon; ANA, antiniikleer antikor; VKi, vicut kitle indeksi; SFT,
Immunsipresif ve immunmodiilatér tedaviler; Mikofenolat mofetil, endoxan, rituximab, metotrexate, hidroksiklorokin

insentif spirometri
Komutlu FIVC (Lt)

.00

1.00 2.00 3.00

4.00

SFT FVC (Lt)

Sekil 1. Klasik SFT FVC ile Komutlu FIVC (insentif spirometri) 6lgciimlerininin uyumlulugu

5.00

6.00

R? Linear = 0.756
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Sekil 2. Klasik SFT FVC ile Gézetimli FIVC (insentif spirometri) 6l¢iimlerininin uyumlulugu

R? Linear = 0.707
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Tablo 1. Sistemik skleroz hastalarinin demografik, klinik ve laboratuvar 6zellikleri

Degiskenler

Calisma grubu (N: 80)

Cinsiyet (K/E)
Yas (ort + SS)
Taniyasi (ort £ SS)
Viicut kiitle indeksi (ort + SS)
Hastalik alt tipi (diffiiz) (n, %)
ANA pozitifligi (n, %)
ENA (n, %)
Anti scl70
Anti-sentromer
Diger
Negatif
Bilinmiyor
Klinik 6zellikler (n, %)
Dijital Glser
Pulmoner hipertansiyon
interstisyel akciger hastalig
Kardiyak tutulum
Renal kriz
Malignite
GiS Sikayetler (n, %)
Kilo kaybi
Disfaji
Retrosternal yanma
Refll
Kronik 6kstrik
Ses kisikhgi
Siskinlik
Erken doyma
Epigastrik agri/yanma
Bulanti-kusma
Karin agrisi
Diare
Kabizlk
Fekal inkontinans
Endoskopi yapilanlar (n, %)
Kolonoskopi yapilanlar (n, %)
MUST'a gore malnutrisyon riski (n, %)
Disuk risk
Orta risk
Yiksek risk
ESPEN'e gére malnutrisyon varligi (n, %)
UCLA SCTC GIT 2.0 skorlari (ort + SS)
Total GIT skoru
Refll
Distansiyon/siskinlik
Fekal inkontinans
Diare
Kabizlk
Sosyal fonksiyonellik
Emosyonel iyilik hali

76/4
54 +13
39.8 +13
25.5+4.8
20 (%25)
78 (%97.5)

42 (%52.5)
15 (%18.8)
7 (%8.8)
14 (%17.5)
2 (%2.5)

50 (%62.5)
12 (%15)
48 (%60)
2 (%2.5)

0 (%0)
5 (%6.3)

18 (%22.5)
36 (%45)
43 (%53.8)
44 (%55)
22 (%27.5)
29 (%36.3)
43 (%53.8)
31 (%38.8)
34 (%42.5)
15 (%18.8)
15 (%18.8)
16 (%20)
33 (%41.3)
12 (%15)
54 (%67.5)
35 (%43.8)

60 (%75)
11 (%13.8)
9 (%11.2)
7 (%8.8)

0.36+0.41
0.51+0.61
0.74+0.81
0.14+0.47
0.21+0.39
0.51+0.70
0.27+0.44
0.27 £ 0.54
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SS-05

SISTEMIK SKLEROZ HASTALARINDA GASTROINTESTINAL TUTULUM OZELLIKLERi iLE ANTi MUSKARINIK

RESEPTOR 3 ANTiIKORLARI ARASINDAKI iLiSKiNiN DEGERLENDIRILMESI

Fatma Rukiye Uysal, Gizem Ayan, Yasin Kiran, Alper Sari, Levent Kilig, Taylan Kav, Sedat Kiraz, Ali Akdogdan
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi i¢c Hastaliklari Anabilimdali

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilimdali Romatoloji Bilim Dali

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Merkez Laboratuvari

Etlik Sehir Hastanesi i¢ Hastaliklar Bilim Dali Romatoloji Bilim Dali

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilimdali Gastroenteroloji Bilim Dali

Giris/Amag: Sistemik sklerozda (SSk) gastrointestinal sistem (GiS) tutulumu énde gelen bir morbidite nedenidir. GiS tutulumu
acisindan non-invazif biyobelirteglere ihtiya¢ vardir. GIS tutulumunda, anti muskarinik 3 reseptdr (anti-M3R) antikorlarinin
patogenezindeki rolii gdsterilmistir. Bu calismanin amaci SSk hastalarinda GIS tutulum &zellikleri ile serum anti-M3R antikorlarinin
iliskisinin arastiriimasidir.

Yontem: Bu calisma 41 SSc hastasi ve 5 saglkl kontrol ile gerceklestirilmistir. Tim hastalarin GIS sikayetleri sorgulanmistir.
Malnutrisyon igin MUST ve ESPEN, GiS tutulum siddeti icin UCLA SCTC GIT 2.0 skorlari hesaplanmistir. Anti-M3R antikorunu tespit
etmek icin sandvig-ELISA testi kullanilmistir (MyBioSource, Inc. San Diego, ABD). iki hastanin kan érnekleri hemolizli oldugu igin
anti-M3R antikorlari 39 hastada test edilmistir. Serum Anti-M3R antikor titreleri ile hastalarin klinik 6zellikleri, GiS semptomlari ve
malnutrisyon skorlari arasindaki iliski degerlendirilmistir.

Sonuglar: Hastalarin 31’i (%85,4) kadindi, 32’sinin (%78) limitli SSk tanisi vardi, ortalama yaslari 53,6 + 13,5 yil, ortanca hastalk
stiresi (IQR) 15 (6,00-20,50) yildi. 37 (%90,2) hastada GiS tutulumu vardi. Hastalarin 18 (% 46,1)'inde anti-M3R antikoru pozitifti.
Anti-sentromer antikor pozitif olan hastalarin hepsinde (n=5) anti-M3R antikorlar negatif, miyozit olan hastalarin timiinde (n=4)
ise pozitif olarak tespit edildi (Tablo 1). Total UCLA SCTC GIT 2.0 skoruna gére orta— agir siddette GiS tutulumu ile anti-M3R antikor
titreleri arasinda iliski saptanmadi (tim parametreler, p: >0,05). MUST skoru ile malnutrisyon riski olan ve olmayan hasta gruplari
arasinda anti-M3R antikorlari titreleri ve antikor pozitif hasta sayisi farkl degildi (tim parametreler, p: >0,05). ESPEN kriterleri
kullanilarak belirlenen malnutrisyonu olan ve olmayan hasta gruplari arasinda anti-M3R antikor titreleri ve antikor pozitif hasta
sayisi farkl degildi (p: >0,05). Klinik 6zellikler agisindan fekal inkontinansi olan hastalarda olmayanlara gére anti M3R antikor
titreleri daha disik bulundu (p: 0,05). Kilo kaybi olan hastalarda, olmayanlara gére antikor titrelerinde yliksek olma egilimi
mevcuttu ancak anlaml diizeye ulasmadi (p: 0,09). Klinik ve laboratuar 6zelliklerine gbre antikor tirelerinin karsilastiriimasi tablo
2 de verilmistir.

Tartisma: Bu ¢alismada SSk hastalarinda 6nemli oranda anti-M3R antikor pozitifligi tespit edilmistir. Anti-M3R antikor pozitifligi
veya titreleri ile total UCLA SCTC GIT 2.0 skoru veya malniitrisyon riski arasinda bir iliski saptanmamistir
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Tablo 1. Sistemik skleroz hastalarinin anti M3R antikor pozitifli§ine gére demografik ve klinik 6zellikleri. (n=39)

Degiskenler Anti M3R pozitif Anti M3R negatif p degeri
(n=18) (n=21)
Yas (yil) 51,9 + 14,6 56,1+11,9 0,35
Cinsiyet, kadin (%) 15 (83,3) 18 (85,7) 1,00
Hastalik suresi (yil) 14,1 £10,2 15,6 £ 10,6 0,60
Hastalik tipi, diffiiz, n (%) 6 (33,0) 2 (9,5) 0,11
Cakisma sendromu, n (%) 4(22,2) 3(14,3) 0,68
ANA Pozitifligi, n (%) * 15 (83,3) 19 (90,5) 0,58
Anti-Sentromer antikor 2 n (%) 0 5(23,0) 0,04
Anti — Scl 70 antikor &, n (%) 9 (50,0) 10 (47,6) 0,85
Kardiyak tutulum, n (%) 1(5,6) 2 (9,5) 1,00
Pulmoner tutulum, n (%) 12 (66,0) 16 (76,0) 0,51
Pulmoner arteriyel hipertansiyon, n (%) 1(6,3) 7 (35,0) 0,05
interstisyel akciger hastaligl, n (%) 12 (66,0) 16 (76,0) 0,43
Gastrointestinal tutulumu, n (%) 15 (83,2) 20 (95,2) 0,31
Myozit, n (%) 4(22,0) 0 0,03
Artrit, n (%) 2 (11,0) 3 (14,0) 1,00
Dijital tilser, n (%) 11 (61,1) 13 (61,9) 0,95
G0z kurulugu, n (%) 5(27,8) 9(42,9) 0,32
Agiz kurulugu, n (%) 5(27,8) 11 (52,4) 0,11
G0z veya agiz kurulugu, n (%) 8 (44,4) 15 (71,4) 0,08

ANA: anti niikleer antikor Anti-Scl 70: Anti topoizomeraz antikoru
* 2 hastanin verisine ulasilamadi. 26 hastanin verisine ulasilamadi. ® 2 hastanin verisine ulasilamadi.
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Tablo 2. Sistemik skleroz hastalarinda hastalik tipi, otoantikor, organ tutulumlari ve immiinsiipresif tedavi kullananlarda anti
M3R antikor titreleri

Degiskenler Anti M3R antikor OD titresi (ortanca, IQR), n=39 p degeri
Difliz SSc sistemik skleroz 0,74 (0,23-2,43) (n=8)
Limitli sistemik skleroz 0,14 (0,13-1,53) (n=31) 0,26
Anti =Scl70 antikor (+)? 0,18 (0,13-0,98) (n=19)
Anti —Scl70 antikor (-)? 0,15 (0,12-2,77) (n=18) 098
Anti —CENP antikor (+f 0,13 (0,11-0,13) (n=5)
Anti —CENP antikor (-)© 0,55 (0,13-2,43) (n=28) <001
GIS tutulumu (+) 0,16 (0,13-1,53) (n=35)
GiS tutulumu (-) 1,56 (0,17-2,83) (n=4) 04
Fekal inkontinans (+) 0,13 (0,12-0,42) (n=9)
Fekal inkontinans (-) 0,40 (0,13-2,75) (n=30) 0.05
Kilo kaybi (+) 0,64 (0,13-2,81) (n=26) 0,09
Kilo kaybi (-) 0,14 (0,12-0,26) (n=13)
Cakisma sendromu (+) 0,48 (0,13-2,97) (n=7)
Cakisma sendromu (-) 0,17 (0,13-1,39) (n=32) 015
Myozit (+) 2,97 (1,10-2,98) (n=4)

<0,01
Myozit (-) 0,14 (0,13-0,98) (n=35)
Agiz/g6z kurulugu (+) 0,14 (0,12-0,63) (n=23) 0,07
Agiz/g6z kurulugu (-) 0,82 (0,13-2,83) (n=16)
interstisyel akciger hastaligi (+) 0,15 (0,13-1,39) (n=28)
interstisyel akciger hastaligi (-) 0,48 (0,14-2,79) (n=11) 037
PAH (+) 0,13 (0,12-0,15) (n=8)

0,03
PAH (-) 0,48 (0,13-2,73) (n=31)
Dijital tilser (+) 0,16 (0,13-1,39) (n=24)
Dijital Ulser (-) 0,18 (0,13-2,73) (n=15) 0,96
immiinsiipresif tedavi (+) 0,14 (0,12-0,89) (n=28)
immiinsiipresif tedavi (-) 0,85 (0,13-2,79) (n=11) 012
GIiS: Gastrointestinal sistem, PAH: Pulmoner arteriyel hipertansiyon, OD: Optik dansite, IQR: Ceyrekler araligi 2 hastanin
verisine ulasilamadi..” 6 hastanin verisine ulagilamadi.
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SS-06

SISTEMIK SKLEROZDA SOL VENTRIKUL DiYASTOLiIK DiSFONKSIYONUN VE/VEYA KARDIYAK OTONOMIK

DiISFONKSIYONUN DOKU OKSIJENiZASYONU UZERINE ETKISI
Gézde Sevgi Kart Bayram?,U§ur Nadir Karakulak?, Alper Sari? ,Biisra Firlatan®, ,Mustafa Ekici®,Erding Unald/,Giil Sandal Uzun*
,Gizem Ayan®,Ali Akdogan?

1. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali,Ankara

2. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,Kardiyoloji Anabilim Dali

3. Etlik Sehir Hastanesi,Romatoloji Bilim Dali

Amag: Doku oksijenizasyonu (DO2), mikrosirkiilasyonun bitinligline ve sistemik vaskiler yataga iletilen
oksijen miktarina baglidir. Kardiyak fonksiyon, doku oksijenasyonunun 6nemli bilesenlerinden biridir(1).
Sistemik sklerozda (Ssk) kardiyak tutulum, subklinik tutulumdan kalp yetmezligine kadar genis bir
spektrumda gorilebilir(2). Bu galismada, Ssk'da sol ventrikil diyastolik disfonksiyonun (SVDD) ve/veya
kardiyak otonomik disfonksiyonun (KOD) DO2 lizerindeki etkisini arastirmayi amagladik.

Yontem: Bu galismaya Nisan 2023-Eyliil 2023 arasinda Hacettepe Romatoloji poliklinigine basvuran,ardisik
59 Ssk hastasi dahil edildi.Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri kaydedildi.Tim hastalar transtorasik
ekokardiyografi (TTE) ile SVDD varligi agisindan degerlendirildi ve kalp debileri (CO) hesaplandi.Kardiyak
otonomik disfonksiyonu belirlemek igin 24 saatlik holter elektrokardiyogram (EKG) monitorizasyonu
kullanildi. DO2 su denklem kullanilarak hesaplanmistir: DO2 = CO x arteriyel oksijen satiirasyonu (Sp02) x
serum hemoglobin seviyesi (Hb) x 1,39 x 10.Hesaplamalarda isaret parmagindan bakilan (Sp02) diizeyi
kullanildi.DO2 degerleri viicut ylzey alani(VYA) ve viicut agirligina gore diizeltildi.DO2 diizeyleri gruplar
icinde karsilastirnldi:SVDD ve kardiyak OD olmayan hastalar(grup 1),yalnizca SVDD veya KOD olan
hastalar(grup 2) ve hem SVDD hem de KOD’u olan hastalar(grup 3).

Bulgular:Calismaya dahil edilen 59 hastanin 56’s1(%94.9) kadindi.44 (%74.6) hastanin limitli Ssk tanisi
mevcuttu ve hastalarin yas ortalamasi 54.2+12,9 olarak hesaplandi.21 hastanin diyastolik disfonksiyonu ve
otonom disfonksiyonu bulunmamaktaydi(grup 1),21 hastanin ya otonomik disfonksiyonu ya da diyastolik
disfonksiyonu (grup 2) vardi ve 17 hastanin hem diyastolik disfonksiyonu hem de otonomik
disfonksiyonu(grup 3) mevcuttu.Grup 2’deki hastalarin 17’sinde diyastolik disfonksiyon ve 4’iinde otonom
disfonksiyon vardi. Grup 3'teki hastalarda erkeklerin orani daha yuksek ve diffliz hastalik daha sikti, ayrica
bu grubun yas ortalamasi daha yuksekti ve diger gruplara kiyasla daha uzun hastalik siiresine sahiplerdi.
Serum hemoglobin ve SpO2 diizeyleri (i¢ grup arasinda benzerdi. CO ve DO2 arasinda gugli bir korelasyon
vardi (r: 0.898, p< 0.001) (Sekil 1). CO ve DO2 seviyelerinde Ug grup arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
fark gozlenmis olup her ikisi de grup 3'te en dusik seviyede izlendi (p<0,001) (Tablo 1).

Sonug: Bu ¢alismada SSk hastalarinda DO2 ile kardiyak fonksiyonlar arasinda anlamli korelasyon
bulunmustur. Hem SVDD hem de KOD olan Ssk hastalari en diisiik DO2 seviyelerine sahipti.SSk hastalarinda
farkh tutulum tiplerini belirlemek igin ayrintili bir kardiyak degerlendirmeye ihtiyag vardir.

Anahtar kelimler: Sistemik skleroz,diyastolik disfonksiyon,otonom disfonksiyon,doku oksijenizasyonu

1. Akdogan A, Sari A, Sener YZ, Oksul M, Armagan B, Kilic L, et al. Association between oxygen delivery
and digital ulcers in systemic sclerosis. Microvascular research. 2023;145:104449.
2. Bruni C, Ross L. Cardiac involvement in systemic sclerosis: Getting to the heart of the matter. Best

practice & research Clinical rheumatology. 2021;35(3):101668.
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Tablo 1.Ssk hastalarinin klinik,demografik ve oksijen sunumu degiskenlerinin karsilastiriimasi

SVDD ve KOD olmayan  SVDD veya KOD olan SVDD ve KOD olan Ssk P
Ssk Ssk (Grup 3) (n:17)
(Grup 1)(n:21) (Grup 2) (n:21)

Yas, ort(SD) 43.2(10) 58(9.7) 63.2(9.8) <0.001
Kadin,n(%) 21(100) 21(100) 14(82.3) 0.01
Hastalik alt tipi(Diffiiz), n(%) 4(19) 3(14.2) 8(47) 0.05
Hastalik siiresi, medyan, 7 (6-17) 14(7-17) 16(13-20) 0.05
(91-g3)
intertisyel Akciger 10(47.6) 12(57.1) 14(82.3) 0.08
Hastaligi,n(%)
PHT, n(%) 1(4.7) 1(4.7) 3(17.6)
Modifiye Rodnan Cilt Skoru 5.1(4.7) 4.5(2.9) 7.4(7.2) 0.1
,ort(SD)
Kalp yetmeazligi iliskili
semptomlar ve bulgular n(%)
Dispne
1(%4.7) 3(%14.2) 7(%41.1)
Periferik Odem
Ortopne ) ) )
- 2(%9.5) 5(%29.4)
Carpinti
- 1(%4.7) -
6DYT(m),ort (SD) 460.6(48.9) 405.1(40.6) 337.9(102.6) <0.001
Borg Dispne Skalasi,test 0(0-2) 1(0-5) 1(0-4) 0.06
sonrasi,medyan(min-max)
Hemoglobin, g/dl ort (SD) 12.8(1.1) 12.8(0.9) 12.6(1.1) 0.8
Kardiyak Output ,L/min, 5.9(1.0) 5.3(1.0) 4.4(0.9) <0.001
ort,(SD)
DO2/VYA ,mL/min/m? 622.88(104.9) 524.2(115.4) 439.4(106.8) <0.001
ort(SD)
DO2/kg,mL/min/kg ort(SD) 16.8(3.6) 13.1(3.5) 12.3(3.7) 0.001
Sp02 %,medyan (min-max) 95.7(91-98) 95.2(84-99) 94.2(87-98) 0.21
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SS-07

SISTEMIK SKLEROZ VE PRIMER RAYNAUD SENDROMUNDA ANJIOTENSIN 1-7, ALAMANDIN, M SISTEMIK
SKLEROZ VE PRIMER RAYNAUD SENDROMUNDA ANJIOTENSIN 1-7, ALAMANDIN, MrgD DUZEYLERI rgD

DUZEYLERI

Alper Demirkol1, Ahmet Karatas2, Necip ilhan3, Ramazan Fazil Akkog4, Tuba Kaya Karatas3,
Mesude Seda Aydogdu2, Siileyman Serdar Koca2

1Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklar1 AD, Elazig

2 Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Romatoloji BD, Elazig

3Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya AD, Elazi§

4Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Anatomi AD, Elazi§

Introduction: Anjiyotensin ailesi peptidinin yeni bir liyesi olan Alamandine, anjiyotensin 1-7'ye benzer MrgD olarak bilinen Mas ile
iliskili G-bagh reseptdre baglanabilir. Alamandinin hem antifibrotik hem de anti-inflamatuar etkileri vardir. Bu ¢alismanin amaci,
sistemik skleroz (SSk) ve primer Raynaud fenomeni (RF) hastalarinda serum anjiyotensin 1-7, alamandin ve MrgD diizeylerini
olgmek ve saglikh kontrollerle karsilagtirmaktir.

Methods: Calismaya ACR/EULAR 2013 siniflama kriterlerine gére tani almig 30 SSk tanili hasta, international Consensus kriterlerine
gore tani almis 30 primer Raynaud tanili hasta ve 30 saglikli kontrol grubu alindi. Hastalik aktivitesi ve RF aktivitesi Raynaud Durum
Skoru (RDS) ile degerlendirildi. Serum Anjiotensin 1-7, Alamandin ve MrgD diizeyleri ELISA yontemiyle 6lguldi.

Results: Gruplar arasinda serum anjiyotensin 1-7 diizeyleri agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=0.129)
(Tablo 1). Bununla birlikte, serum alamandin diizeyleri saglikli kontrollere gore nispeten daha dusiikti (p=0.075). Ancak, ¢alisma
gruplari arasinda serum MrgD dizeyleri arasindaki fark istatistiksel olarak anlamliydi (p=0.002). Serum MrgD diizeyi SSk grubunda,
RF ve saghkl kontrol gruplarina kiyasla daha disikti (p=0.002).

SSk’de RDS ortalama degeri Primer RF'den yiiksek olarak saptanmistir (p<0.001). RDS ile MrgD arasindaki iliski Spearman
korelasyonu ile incelendi ve elde edilen iliski istatistiksel olarak anlaml elde edilmistir (r=0.368; p<0.001). RDS ile Alamandin
arasindaki iliski Spearman korelasyon degeri r=0.304 olarak istatistiksel olarak anlamli elde edilmistir (p=0.004). istatistiksel olarak
RDS ile Anjiotensin 1-7 arasindaki iliski anlamli bulunmustur (r=0.220; p=0.037.

Conclusion: Bu sonuglar, vazokonstriktor etkili anjiyotensin 1-7, alamandin ve MrgD diizeylerinin SSk ve ilgili durumlarda hastaligin
teshisine rehberlik edebilecek ve patogenezi agiklayabilecek parametreler olabilecegini diistindirebilir. Ancak bu sonucun

dogrulanmasi igin cografi olarak daha genis bir alanda ve ¢ok sayida katilimciyla yapilacak daha kapsamli ¢alismalara ihtiyag vardir.

Kaynaklar:
1. Fernandes RS, et al. Alamandine: A promising treatment for fibrosis. Peptides. 2022;157:170848.
2. Wang W, et al. Alamandine/MrgD axis prevents TGF-B1-mediated fibroblast activation via regulation of aerobic glycolysis

and mitophagy. J Transl Med. 2023;21(1):24.

3. Liu Q, et al. Alamandine via MrgD receptor attenuates pulmonary fibrosis via NOX4 and autophagy pathway. Can J Physiol
Pharmacol. 2021;99(9):885-93.

4, Simdes E Silva AC, Teixeira MM. ACE inhibition, ACE2 and angiotensin-(1-7) axis in kidney and cardiac inflammation and
fibrosis. Pharmacol Res. 2016;107:154-62.

Table 1. The laboratory results in the study groups

Ssk RF Kontrol P
Angiotensin 1-7 (ng/L) 173.57+79.04 180.58+68.95 219.78+101.49 0.129
Alamandine (pg/mL) 58.41+28.25 65.56+26.22 79.87+38.57 0.075
MrgD (ng/mL) 2.33+1.20 3.10+1.34 3.31+1.41 0.002

SSk: sistemik skleroz, RF: Raynaud fenomeni
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SS-08

Sistemik sklerozlu hastalarinin solunum fonksiyon testlerine uyumu
Giil Sandal Uzun', O§uz karcioglu?, Elif Naz Sancar?, Biisra Firlatan?, Gézde Sevgi Kart-Bayram, Erding Unaldi’, Alper Sari, Levent

Kilig1, Ali Akdogan1
1 Hacettepe liniversitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

2 Hacettepe liniversitesi Tip Fakiiltesi, G6giis Hastaliklari Bilim Dali

Giris: Sistemik skleroz (SSk) hastalarinda agiz agikliginda azalma, gogus cildinde sertlesme, malnutrisyon, azalmis kas kitlesi veya
solunum fonksiyon testi (SFT) aparatinin kavranmasindaki zorluk gibi nedenler solunum fonksiyonlarinin élgimiina etkileyebilir.
Bu calismada SSk hastalarinda SFT'nin Amerikan Toraks Cemiyetine (ATS) kilavuzuna gére kabul edilebilirliginin degerlendirilmesi
arastinlmistir [1].

Method: Calismaya 18 Nisan 2023 tarihinden itibaren Hacettepe Universitesi Romatoloji Klinigine basvuran SSk tanili hastalar dahil
edildi. 77 SSk hastasinin demografik ve klinik degerlendirmeleri detayli olarak kaydedildi. G6gis hastaliklari poliklinigine basvuran
yas ve cinsiyetleri eslestirilmis 100 hasta kontrol grubu olarak dahil edildi On kesici disler arasi mesafe ( <40 mm=azalmis), gégiis
ekspansiyonu (<2 cm=azalmis), ellerde kontraktir varligi, Gst ektremite kas glici ve malnutrisyon durumu (MUST skoru)
degerlendirildi. Hastalarda SFT testi kabul edilebilirligi ATS klavuzuna goére degerlendirildi. Hasta ve kontrol grubu klavuza gore iki
gruba ayrilarak analiz edildi (kabul edilebilirlik=A/B/C (Grup 1) ve kabul edilebilirlik =D/E/F/U (Grup 2) ).

Bulgular: Analize dahil edilen 77 SSk (%93.5 kadin) hastasinin yas ortancasi 56.8 (21.4-76) idi. Hastalarin 26’linde (%33.8) diffiiz
SSk, 33 (%42.9)'inde interstisyel akciger hastaligi vardi. SSk hastalarinin SFT testinin kabul edilebilirligi kontrol grubuna gore daha
dasikti (Grup 1 orani: %

55.8’e karsi % 80; p<0.001). Grup 2 SSk hastalari grup 1'e gore daha yasliydi; mRSS bu grupta daha yuksekti; ellerde kontraktiir
varligi, gégiis ekspansiyonunda azalma, yapabilenlere gére daha sikti (Tablo 1). Grup 2 hastalarda diffiiz SSk ve iAH daha yiiksek
orada olmakla birlikte bu fark istatistiksel anlamliiga ulasmiyordu. SFT’yi etkileyecek birden fazla risk faktéru varliginda kabul
edilebilir 6lgciimleri olan hasta orani artmaktaydi (Tablo2).

Tartisma: Sistemik skleroz hastalarinda diger hastaliklara kiyasla SFT’nin kabul edilebilirlik orani daha dasiktir. Cilt tutulumu
siddeti, diffiz hastalik ve eklem kontraktlrid varhig bu o6lgiimlerin uygun yapilmasini etkileyebilir. SSc hastalarinda FVC
degerlendirilirken bu parametreler g6z 6niinde bulundurulmalidir.

Tablo 1. SFT testine uyum saglayan ve saglamayan SSK hastalarinin karsilastiriimasi

FvC Ol¢iimind | FVC Olgimina p

yapabilenler Grup | yapamayanlar

1=(A/B/C) Grup 2=(D/E/F/U)

n=43 n=34
Yas, ortanca (en diisiik-en yiksek) 49.9 (21,4-74.06) 58,1 (29,2-76.05) 0.048
Cinsiyet, kadin, n (%) 40 (93) 32 (94.1) 0,6
Diffiiz hastalik, n (%) 11 (25.6) 15 (44.1) 0,057
VKi, ortalama (SS) 25,2 (5.02) 24,1 (3.99) 0,.99
Vicut agirhgi, ortalama (SS) 65,9 (12,4) 67(9,2) 0,79
Hastalik siresi, yil, ortalama (SS) 13,3 (9.2) 13,7 (9,06) 0,85
interstisyel akciger hastaligi, n (%) 15 (34,9) 18 (52,9) 0,087
Dijital tilser 6ykiisi, n (%) 16 (37,2) 18 (52,9) 0,12
Aktif dijital Glser varligi, n (%) 3(7) 3(8,8) 0,54
ANA pozitifligi, n (%) 41 (95,3) 32 (94,1) 0,6
Anti sentromer antikor, n (%) 4 (14) 5(14,7) 0,58
Anti SCL-70 antikoru, n (%) 19 (44,2) 20 (58,8) 0,14
Modifiye Rodnan Cilt skoru, ortanca (en | 4 (0-32) 5 (0-28) 0,03
diigiik-en yiiksek)
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Miyozit, n (%) 7 (16.3) 3(8.8) 0.26
immunsupresif/immunmodilatér ilag | 24 (52,2) 15 (57,7) 0,23
kullanimi, n (%)

Kortikosteroid kullanimi, n (%) 27 (58,7) 16 (61,5) 0,1
MUST skoru >1 puan 12 (27.9) 10 (29,4) 0,54
Kontraktiir varhgi, n (%) 9 (20.9) 19 (55.9) 0,002
Digler arasi mesafe azalmis, n (%) 25 (58,1) 24 (70,6) 0,18
Gogls ekspansiyonu, azalmisg, n(%) 9 (20,9) 14 (41,7) 0,047

SS, Standart sapma; ANA, antiniikleer antikor; FVC, forced vital capacity; VKi, viicut kitle indexi; SFT, solunum
fonksiyon testi; PAH, Pulmoner Arteryal Hipertansiyon

Immunsipresif

hidroksiklorokin

ve immunmodulator tedaviler;

Mikofenolat mofetil,

endoxan,

rituximab, metotrexate,

MUST, Malnutricion Universal Screning Tool 0 puan=risk yok, 1 puan=orta risk, 2 puan ve lzeri=yiksek risk

Tablo 2. SFT uyumunu etkile

yen parametrelerin karsilastiriimasi

SFT  uyumu etkileyen | SFT testini yapabilenler, | SFT testini yapamayanlar,
parametreler n=43 n=34 p
Skor =1 puan 32 (74,4) 28 (82,4) 0,29
Skor=2 puan 18 (41,9) 22 (64,7) 0,039
Skor=3 puan 7 (16,3) 13 (38,3) 0,027

Disler arasinda mesafenin azalmasi (1 puan), Ellerde kontraktiir varligi (1 puan), Gogls ekspansiyonunda kisitlilik
(1 puan), MUST skorunun orta risk ve tUzerinde olmasi ( 1 puan), Ust ekstremitede kas giicl (1 puan)
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PULMONER HIiPERTANSIYONU OLAN SIiSTEMiK SKLEROZLU HASTALARDA MORTALITE VE iLiSKiLi
FAKTORLER, TEK MERKEZ ANALIZi

Shirkhan Amikishiyev*1, Yasemin Yalgcinkayal, Konul Mammadova2, Numuna Aliyeval, Gorkem Durak3, Bahar Artim-Esenl,
Ahmet Giil1, Ahmet Kaya Bilge4, Giilfer Okumus2, Murat Inanc1

1istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

2istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, G6§iis Hastaliklari Anabilim Dali

3istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Radyoloji Hastaliklari Anabilim Dali

4istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Hastaliklari Anabilim Dali

Girig: Pulmoner hipertansiyonun (PH) sistemik skleroz (SSk) seyrinde yeni tedavi ve stratejilere ragmen prognozu yeteri kadar
diizelmemistir. Bu ¢alismada merkezimizde takip edilen SSk-PH hastalarinin klinik ve tedavi 6zellikleri incelendi.

Yontemler: Calismaya alinan SSk hastalarinin PH tanisi sag kalp kateterizasyonu (SKK) ile dogrulandi ve hastalar interstisyel akciger
hastaligi (IAH) olan ve olmayan olarak 2 gruba ayrildi. IAH olan grup Goh ve ark.’nin 6nerdigi yénteme gére sinirli ve yaygin tutulum
olarak degerlendirildi.1 Sinirli iAH ve IAH olmayanlar PAH grubu ve yaygin iAH olanlar PH + IAH grubunda degerlendirildi. Tan
aninda genel demografik 6zellikleri, transtorasik ekokardiyografide (TTE) sistolik PAB (sPAB), SSK ile elde edilen hemodinamik
veriler, solunum fonsiyon testleri, PH spesifik tedavi 6zellikleri degerlendirildi.

Sonuglar: Klinigimizde 415 SSk’li hastadan 44 (%10.6) hasta SSk-PH nedeniyle 2008-2022 yillari izlenmisti. Yas ortalamasi 56.6+£13.5
(aralik 34-82, 42 kadin/2 erkek) idi. PAH ve PH + IAH gruplarinin her birinde 22 hasta vardi (Tablo 1). SSk-PH sonrasi medyan izlem
sliresi 45 aydir ve 23 (52.3%) hasta 6lmiistii. PH + IAH olan grupda bazal FVC, DLCO degerleri daha diisiiktii ve &liim (16/23) daha
fazlaydi (Tablo 2, Figur 1, p=0.007). Sagkalim analizi sonucunda, % 91'lik 1-yil sagkalim, % 75'lik 2-yil sagkalim, % 68'lik 3-yil sagkalim
ve % 43.1'lik 5-yil sagkalim oranlari saptandi. Oliim nedenleri arasinda kardiyak-solunum yetmezligi 6 (% 26), bir hastada COVID
olmak Uzere enfeksiyon 6 (% 26) ve malignite 3 (%13) hastada saptandi.

Tani aninda PH spesifik ajanlardan monoterapi 31 (70.5%) ve ikili tedavi 11 (25%) hastada baslanmisti. Takipde 15 (34%) hastada
monoterapiden kombine (ikili veya Uglu) tedaviye gegilmisti. Bosentan (11.4%) monoterapide, ambrisentan ve tadalafil (9.1%)
kombine tedavide daha fazla tercih edilmisti. Medyan sagkalim monoterapiye gére kombine tedavi grubunda daha iyiydi (44 ve
61 ay, p=0.01) (Figur 1).

Tartisma: SSk-PH kohortumuzda IAH iliskili PH, anti-Scl-70 pozitifligi, azalmis bazal DLCO 6l¢limleri, monoterapi kot prognozla
iliskilendirildi. Erken tani, erken kombine tedavi, tedavide farkli immun yolaklarin kullanilmasi bu hasta grubunda sagkalimi olumlu

yobnde degistirebilir.
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Tablo 1: SSk-PAH hastalarinin demografik 6zellikleri

Kadin
Olen, n (%)

Ortalama yas, yil (ortxSD)

Klinik é6zellikler, n (%)

Raynaund fenomeni siiresi ay (ort+SD)
Skleroderma takip slresi ay (ort+SD)

PAH tanisina kadar gegen siire, ay (ort+SD)

PAH takip siiresi, ay (ort+SD)
Leroy Kriterleri

Diffuiz kutandz SSk

MRSS score, n (%)

>14

Digital Ulser
Telanjiektazi
Gastrointestinal tutulum
Sinovit

Fleksiyon kontrakttri
Tendon siirtiinme sesi
Renal kriz
Otoantikorlar, n (%)
Anti-sentromer
Anti-Scl-70

RNA Polimeraz llI
Yiksek CRP

PAH
(n=22)

22 (50)
7 (15.9)

59.2+11.4

227+116
173106
23+39
40.6+44

18 (40.9)

3(6.8)
9(20.5)
19 (43.2)
11 (25)
4(9.1)

2 (4.5)

0

0

8(18.2)
7 (15.9)
0

5(11.4)

PH +iAH
(n=22)

20 (45.5)
16 (36.4)

56.5+13.5

1914109
163197
17+20
35.7+40

16 (36.4)

9(20.5)
11 (25)
17 (38.6)
16 (36.4)
3(6.8)

7 (15.9)
2 (4.5)

2 (4.5)

0
15 (34.1)
2 (4.5)

12 (27.3)

P-degeri

0.24
0.007

0.46

0.28
0.74
0.49
0.70

0.36

0.04
0.38
0.34
0.10
0.50
0.06
0.24
0.24

0.007
0.04
0.34
0.03
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Tablo 2: SSk-PH hastalarinin transtorasik ekokardiyografide sistolik PAB dl¢climii, sag kalp kateterizasyonunda hemodinamik

degerler, solunum fonksiyon testleri, fonksiyonel sinif ve tedavi 6zellikleri

PAH PH +iAH P-degeri

TTE
sPAB, mmHg, (ort+SD) 54.5+19.3 61.4+25.4 0.34
SSK bulgulari
sPAB, mmHg, (ort+SD) 48.9+14.1 57.0+£16.3 0.10
dPAB, mmHg, (ort+SD) 17.7+4.1 18.4+8.2 0.71
oPAB, mmHg, (ort+SD) 31.0+7.2 33.949.7 0.28
SagAB, mmHg, (ort+SD) 7.0£3.0 6.912.8 0.95
PVR, WU, (ort+SD) 5.0t4.1 5.0£2.2 0.99
PKUB, mmHg, (ort+SD) 11.543.1 11.3+3.4 0.85
KO, I/dk, (ort£SD) 4.7+1.2 44+1.4 0.49
Ki, L/dk/m2 , (ort+SD) 2.440.5 2.7:0.8 0.37
Laboratuvar
NT-proBNP, pg/ml, (ort£SD) 109511366 163243321 0.55
Fonksiyonel degerlendirme
FVC, %, (ortxSD) 91.0+16.2 61.9+15.2 <0.001
FVC, ml, (ort+SD) 22944441 1744+237 <0.001
DLCO, %, (ort+SD) 54.1+20.7 39.7+£12.5 0.01
6 DYM, metre, (ort+SD) 249+165 209+164 0.43
BORG skoru, (ort+SD) 4.0+1.8 2.312.1 0.06
DSO-FS, n (%)
I 11 (25.0) 10 (22.7)
Il 9 (20.5) 12 (27.3) 0.29
Y 2 (4.5) 0
PH spesifik tedavi
Monoterapi 6 (15) 9 (22.5)

0.25
Kombine tedavi 14 (35) 11 (27.5)

24



Figur 1: Sinirh iAH olan, iAH olmayan grup ve yaygin iAH olan grupda genel ve PH spesifik tedavige gore Kaplan-Meier egrileri
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1. Goh NS, Desai SR, Veeraraghavan S, et al. Interstitial lung disease in systemic sclerosis: a simple staging system. American journal

of respiratory and critical care medicine 2008;177:1248-54.
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PS-01
NADIR BiR BIRLIKTELIK ; SISTEMiK SKLEROZiS VE LUNAT KEMiKTE OSTEONEKROZ

Ruveyda Sak inal* Aslihan Avanoglu Giiler? Cem Ozisler? Emine Gézde Aydemir Giiléksiiz ? Alper Sarr?
123Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, Ankara

Giris: Kienbdck hastalig,ilk kez Robert Kienbdck tarafindan 1910'da tanimlanmis olup karpal lunat kemigindeki osteonekroza bagli
gelisen nadir gorilen bir durumdur. Etyolojisinde Bu teorilerde genellikle tekrarlayan mikrotravmalar ve vaskiiler patolojilerin rol
oynadigl dustnilmektedir. Literatiirde sistemik skleroz ve kienbdck hastalg birlikteligi oldukga nadirdir. Bir vaka serisinde uzun
sureli sistemik sklerozisin vaskiilopatik siireglerle lunat kemikte nekroz olusumunu kolaylastirabilecegi 6ne strilmustar (1).

Vaka: 2004 yilindan beri diffiiz sistemik skleroz tanisiyla izlenen 54 yasinda kadin hasta sol el bileginde agri sikayeti ile basvurdu.
intestisyel akciger hastaligi ve tekrarlayan dijital tlserleri mevcuttu. Sildenafil, asetilsalisilik asit ve alendronat tedavisi almaktaydi.
muayenesinde sol el bileginde hassasiyet mevcuttu. El bileiginde sislik ve tendon sirtiinme sesi mevcut degildi. Sinovit
dislinllerek tedavisine deltacortil 1x 1 tablet eklendi ancak 10 giin sonraki kontroliinde sikayetinde azalma yoktu. Direkt grafide
sol el lunat kemikte diffiiz opasite artisi mevcuttu (Resim 1). Radyolojiden alinan goriste sag el lunat kemikte nekroz ile uyumlu
gorinim oldugu belirtildi.

Sonug: Sistemik skleroz ve osteonekroz birlikteligi nadir de olsa gorilebilir. Hastalarda gelisen agri, eklem kisitliligi gibi durumlar
hastalarin cildinde gorilen sklerotik degisimlere veya sinovite atfedilip, tani atlanabilir. Ssc ile iliskili ciddi vaskllopati kaniti olan
hastalarda eklem sikayetlerini agiklayacak sinovit saptanmadiginda kemigin osteonekrozu distintimelidir.

1. Frerix M, Kroger K, Szalay G, Miller-Ladner U, Tarner IH, editors. Is osteonecrosis of the lunate bone an underestimated
feature of systemic sclerosis? A case series of nine patients and review of literature. Seminars in arthritis and rheumatism; 2016:
Elsevier.

2. Basyal B, Bhandari B, Derk CT. Avascular necrosis in systemic sclerosis patients: a case-based review of demographics,
presentation, and management. Clinical Rheumatology. 2021;40(1):399-405.
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KEMOTERAPI ALTINDA DiJiTAL VASKULOPATI GELISEN AKCIGER KANSERi VAKASI
Mehmet Akif Baltaci®, Ertugrul Cagri Bélek, Melih Pamukgu®, Alper Sar*
1Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinidi, Ankara

Girig: Basta kemoterapotikler olmak lizere birgok ilacin sistemik skleroz benzeri cilt bulgularina ve dijital vaskiilopatiye neden
olabilecegi bildirilmistir. Bu yazida sistemik kemoterapi sonrasinda dijital vaskiilopati ve skleroderma paterninde tirnak dibi
kapilleroskopi bulgulari gelisen; ancak cilt tutulumu olmayan bir akciger kanseri vakasi sunulmustur.

Olgu: Elli yedi yasinda erkek hasta 1 ay dnce baslayan el parmaklarinda beyazlama ve morarma, parmak uglarinda agrili yara
sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Bir yil 6nce evre IV akciger adenokanseri tanisi alan hasta, 6 kiir pemetrexed/sisplatin tedavisi
almsti. Altinci kiir kemoterapiden 2 ay sonra sikayetleri baglayan hastanin; daha 6ncesinde parmaklarda renk degisikligi sikayeti
yoktu. Gastroozefageal reflii semptomlari ve disfaji sikayeti yoktu. Fizik muayenede ¢omak parmak goériiniimi mevcuttu (Figir 1a).
Sag el 3. ve 4. parmaklarda dijital Glser vardi (Figlir 1b). Bilateral radial arter nabizlari alinmaktaydi. Telenjiektazi ve cilt kalinlagmasi
saptanmadi. Serolojik incelemede ANA: 1/320 titrede ve sitoplazmik retikiler paternde pozitifti ENA panelinde ise spesifik
otoantikor saptanmadi. Daha 6nce cekilen yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarl toraks tomografisinde (HRCT) interstisyel akciger
hastaligl ile uyumlu bulgular mevcuttu. Zorlu vital kapasite (FVC) %86 olarak 6lgildi. Yapilan kapilleroskopide; kapiller dansitede
ileri derecede azalma ve neoanjiyogenez bulgulari izlendi. Dev kapil izlenmedi. Geg skleroderma paterni ile uyumlu olarak
degerlendirildi; ancak hasta mevcut bulgular ile 2013 sistemik skleroz siniflama kriterlerini karsilamiyordu. Hastaya kemoterapi
iliskili dijital vaskUlopati ve sine skleroderma 6n tanilari ile 100 mg/giin asetilsalisilik asit ve 60 mg/glin nifedipin tedavisi baslandi.
Hastanin 3 ay sonraki kontrol muayenesinde dijital tilserlerin tamamen iyilestigi géralda.

Sonug: Literatiirde daha dnce platin grubu kematerapétikler ve pemetrexed ile iliskili Raynaud sendromu ve dijital iskemik lezyon
gelisen vakalar bildirilmistir; ancak patogenetik mekanizma net olarak bilinmemektedir. Bizim hastamizda dijital iskemi
bulgularinin baslangici ile sistemik kemoterapi arasindaki zamansal iliski ve tirnak dibi kapilleroskopisinde skleroderma paterninde
degisikliklerin izlenmesi; kemoterapétiklerin - mikrovaskiler dolasimda gercek vyapisal hasara neden olabilecegini
disiindirmektedir.

Anahtar kelimeler: Skleroderma, pemetrexed, dijital Ulser

Figiir 1. (a) Comak parmak. (b) Dijital tlser
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SKLEREDEMA ADULTORUM (BUCHKE HASTALIGI) OLGUSU

Kaan Yavuz®, Alper Sari®, Hakan Apaydin®, Melih Pamukcu?®
1Ankara Etlik Sehir Hastanesi Romatoloji Klinigi

Girig: Sklerddem, bilinmeyen etyolojiye sahip nadir bir hastaliktir. Cogunlukla yakin zamanda gegirilen atesli bir hastalik veya
diyabetes mellitus ile iliskilidir. Paraproteinemi ile iliskili olan tip 2 sklerddem tim vakalarin %25’ini olusturur ve yavas
ilerlemektedir. Paraproteinemi ¢ogunlukla sklerédemin baslangicindan yillar sonra gelismektedir (1,2). Ciltte kalinlasmaya yol
agmasi nedeniyle sistemik skleroz ayirici tanisinda yer almaktadir. Ciltte sertlesme sikayetiyle bagvuran ve takibinde monoklonal
gamopati gelisen sklerédem vakasini sunuyoruz.

Olgu: 46 yasinda erkek hasta klinigimize 8 yildir olan boyun bolgesinde eklem hareket kisitliligi ve ciltte sertlesme nedeni ile
basvurdu. Oykiisiinde 5 yil 6nce yapilan cilt biyopsisinde epidermiste hiperkeratoz, akantoz, orta ve derin dermiste kollagende
kabalasma izlendigi ve dermatoloji tarafindan sklerédem tanisi ile takip edildigi 6grenildi. Bir dénem iVIG, metotreksat ve
kortikosteroid tedavisi alan hasta, 2 yildir takiplerine kendi istegi ile gitmemis. Yapilan fizik muayenesinde yiiz, boyun, sirt ve 6n
kolda ciltte kalinlasma izlendi. Ellerin korundugu goézlendi. Raynaud’s fenomeni tariflemeyen hastanin, kapilleroskopisinde de
patolojik bulgu izlenmedi. Tetkiklerinde ANA : negatif, ENA: negatif, Crp: 1 mg/L, sedimentasyon:5 mm/h, Ca: 9,51 mg/dL, albumin:
46,5 g/, kreatinin 0,66 mg/dL, serum immiinelektroforezinde igG Lambda monoklonal gamopati gériilmistiir. Kemik iligi
biyopsisinde lambda yoniinde monotipik boyanma ve plazma hiicre orani %5 tespit edilmistir. PET-BT’de metabolik aktif hastalik
ile uyumlu patolojik artmis FDG tutulumu saptanmamistir. MGUS tanisi ile hematoloji bolim takibine alinmistir.

Sonug: Ellerin ve ayaklarin korundugu diffliz cilt kalinlasmasi izlenen vakalarda 6zellikle de hastanin 6zgegmisinde diyabetes
mellitus ve predispozan atesli hastalik varliginda sklerddem akla gelmelidir. Sklerédem olgularinda plazma hiicre diskrazilerinin
istatistiksel olarak daha sik ortaya giktigi ve hastalik basladiktan yillar sonra gézlemlenebilecegi bildirilmistir. Bu nedenle hastaligin
takibinde uygun tarama testlerinin uygulanmasi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: dnemi bilinmeyen monoklonal gamopati, skleredema, skleroderma benzeri hastaliklar

Resim 1: Elin kismen korundugu, cildin normal elastikiyetinin kaybi ve sertligi gosterilmektedir

Kaynaklar:

1. William H. Beers, Akgun Ince, Terry L. Moore, Scleredema Adultorum of Buschke: A Case Report and Review of the Literature,
Seminars in Arthritis and Rheumatism, Volume 35, Issue 6, 2006, Pages 355-359, ISSN 0049-0172

2. Dogramaci, a. C., inan, m. U., Atik, e., Gokge, c. (2012). Scleredema Diabeticorum Partially Treated with Low-Dose Methotrexate:
a Report of Five Cases. Balkan Medical Journal, 2012(2), 218-221. https://doi.org/10.5152/balkanmed|.2011.027
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PS - 04

RENAL KRIiZ iLE TANI ALAN SISTEMIiK SKLEROZ SINE SKLERODERMA VAKASI
Ayse Tugcenur TEMIZ GENCOGLU, Merve SANLIER, Fatma AYERDEN EBING, Mehmet Deniz AYLI, Seving CAN SANDIKCI, Alper SARI
Etlik Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, ANKARA

Sistemik sklerozda skleroderma renal kriz(SRK) prevalansinin, diffiiz kutandz skleroderma igin %4 ile %15 arasinda ve sinirli sistemik
skleroz igin %1 ile %2 arasinda oldugu tahmin edilmektedir. Burada anti-RNA polimeraz Il pozitifligi ve renal biyopsi ile tani alan
atipik prezentasyonlu kutandz tutulumu olmayan sine skleroderma vakasi sunulmaktadir.

Bilinen Evre 1 Hipertansiyon ile iki yildir 5 mg /giin amlodipin kullanim 6yklsl olan 50 yas kadin hasta yaklasik 7 aydir
undifferansiye bag doku hastaligi (anti-ntikleer antikor ( ana) : 1/1000 benekli, anti-ssa ++, ro 52+, kompleman duzeyleri ( c3,c4)
normal sinirlarda ,anti sentromer, scl-70 antikoru negatif) takip altindayken ani bobrek fonksiyon bozuklugu ve kontrolsiiz
hipertansiyon ile poliklinigimize basvurdu.

Hastanin yapilan laboratuvar tetkiklerinde;kreatinin (cre) 1.77 mg/dl ( bazal cre 0.8 mg/dl ) saptanmasi tizerine hopsitalize edildi
Tam idrar tetkikinde eser miktarda proteinri, total protein /kreatinin orani 442,8 mg/ g kreatinin, anca profili negatif , glomeruler
bazal membran antikoru negatif saptandi.Hastanin muayenesinde ciltte kalinlasma mevcut degildi, bir stredir olan raynoud
fenomeni mevcuttu. Videokapilleroskopisinde; bir parmakta bir adet dev kapilleri mevcuttu ancak bulgulari tipik skleroderma
paterni_ile uyumlu degildi. Hastanin takipte hipertansif seyri ve hizli kreatinin progresyonu olmasi (zerine yapilan renal doku
biyopsisi " Hipertansif renovaskiler hastalik ile uyumlu glomeriler ve vaskiler degisiklikler, Siddetli derecede fibréz intimal
kalinlasma ve hiperplastik arteriolopati, Trombotik mikroanjiopati bulgulari gésteren vaskiler yapilar ile uyumlu olup Akselere
hipertansif nefropati?''Sklerodermanin Renal Krizi ? olarak yorumlandi.Dis laboratuvar tetkiklerinde anti- RNA polimeraz IIl (RP11:
3+/ RP155:3+ ) yiiksek pozitif (+++) saptanmasi iizerine, hasta skleroderma renal kriz kabul edildi.interstisyel tutulum agisindan
kontrastsiz akciger tomografisinde “her iki akciger alt loblarda subplevral alanlarda belirgin interlobiler septal kalinlagsmalar yer
yer minimal traksiyon bronsiektazileri ve yer yer periferal buzlu cam alanlari mevcut “olup interstisyel akciger hastalig lehine
yorumlandi.Hastaya kisa etkili ACE inhibitdr(kaptopril), kalsiyum kanal blokéri ve alfa bloker baslanarak takibe alindi. Hedef
tansiyon degerlerine bes glin sonunda ulagildi. Uzun etkili ACE inhibitérine( ramipril ) gegcildi._Bobrek fonksiyon testleri
gerilemeyen hasta kalici hemodiyaliz planlanarak taburcu edildi.

SRK tedavi edilmedigi takdirde mortalite ile sonuglanan k&tl prognozlu bir klinik tablo olup kutandz tutulum olmayan visseral
tutulumlu sine skleroderma vakalarinda oldukg¢a nadirdir._Bizim vakamiz bdbrek biyopsisi ve oldukga spesifik bir antikor olan anti-
RNA polimeraz lll pozitifligi ile tani almistir. Etiyolojisi belli olmayan renal kriz varliginda anti- RNA polimeraz lll yol gosterici olabilir.
PS-05
Sistemik sklerozda hiperbarik oksijen tedavisi
Mustafa Ekici®, Erding Unaldi’, G6zde Sevgi Kart Bayram?, Biisra Firlatan’, Bugu Bulat?, Levent Kilig!, Ali Akdogan?

1) Hacettepe Universitesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Klinigi

Giris:

Digital Ulserler, yasam kalitesini dnemli dl¢iide etkileyebilen sistemik sklerozun (SSc) yaygin bir komplikasyonudur. Bu dlserlerin
altinda yatan patolojinin, vaskiler duvarda kronik hasar ve mikroanjiyopati sonucu ilerleyici doku hipoksisi oldugu
dislindlmektedir. Bu hipoksik durumda yaralar ya kendiliginden agilir ya da iyilesmez. Hiperbarik oksijen tedavisi (HBOT), 1-3
atmosfer (atm) basingta kapali bir odada %100 oksijen verilmesidir. Calismalar, antihipoksik, antimikrobiyal, antiédem,
antiinflamatuar ve anjiyogenetik etkilere sahip oldugunu ve yara iyilesmesinin neredeyse tim adimlarini iyilestirebilecegini
gostermektedir. (1) HBOT un uzun yillardir kronik Ulserlerde iyilestirici etkinligi gosterilmesine ragmen SSc’de etkinligini gdsteren
klinik calismalar yoktur. Bundan dolayi bu olgu sunumunda SSc-Romatoid artrit(RA) overlapi bulunan bir hastada standart tedaviye
ragmen iyilesmeyen bir digital Glserin HBOT tedavisi sonrasi iyilestigini vurgulamak istedik.

Olgu:

58 yas kadin hastaya 10 yil 6nce el ve ayak kiiciik eklemlerinde agri, sislik ve hassasiyet olmasi sonrasi basvurdugu HUTF Romatoloji
kliniginde bakilan ANA:1/1000 (homojen, grandler, sitoplazmik boyanma), CRP: 1.24 mg/dl (0-0.8), RF ve anti CCP negatifligi ile
farklilasmamis bag doku hastaligi (FBDH) dusunilerek Hidroksiklorokin ve Prednisolon baslanmis. 2 yil sonraki kontroliinde aktif
eklem sikayetleri nedenli tekrar degerlendirildiginde anti CCP>250 U/ml, CRP: 1.44 mg/dl (0-0.8) hastada RA dusuntlerek tedavisi
Golimumab, Methotreksat ve Hidroksiklorokin olarak diizenlenmis. 2 yil tedavisine diizenli devam eden hasta daha sonrailaglarini
kendisi kesmis. 2020'de eklem sikayetleri ile tekrar basvurdugunda Methotreksat ve Hidroksiklorokin tekrar baslanmis. 2022
yilinda hastanin sol el 3. Parmak ucunda agrili kizarik lezyon ¢ikmis. Methotreksati kesilerek infektif endokardit ekartasyonu igin
yapilan kan kaltUrlerinde Greme olmazken; transtorasik EKO (TTE)'de tahmini sistolik pulmoner arter (sPAB) basinci 40 mmHg ve
kapaklarda vejetasyon saptanmamis. Bunun tizerine romatoid vaskdlit distiniilen hastaya 40 mmHg metilprednizolon ve iliomedin
baslanmis. Bu tedaviye ragmen cilt lezyonlari progrese olan hastaya Ritliksimab da eklenmis.

Hastanin cilt lezyonlarinin sebat etmesi ve nefes darligi da olmasi nedenli génderilen anti sentromer antikor 2+, TTE'de sPAB:55
mmHg ve kapilleroskopisinde genislemis kapiller saptanmasi lzerine limitli SSc overlapi distnildi. Sag kalp kateterizasyonunda
PAB:31 mmHg ve pulmoner arter ug basinci 14 mmHg bulundu. Toraks BT’sinde pulmoner tutulum saptanmadi. Tedavisine
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Masitentan eklendi. izlemde New York Kalp Cemiyeti fonksiyonel kapasitesi (NYHA FK) 2-3 olarak izlenmesi sonrasi hastaya
Sildenafil de eklendi. Digital Ulserleri devam eden hastanin el MRG’inda “3. Parmak distal falanks distal kesiminde kortikal
dizensizlik (osteomyelit?) ve yumusak doku enfeksiyonu” saptandi. 3 ay antibiyoterapi verildi. Halen yarasi devam eden hasta dis
merkezde 2.5 atm de 17 seans hiperbarik oksijen tedavisi aldi. Parmak ucu yaralari tama yakin kapandigi izlendi. (sekil 1)

Sekil 1: Hiperbarik tedavi 6ncesi (A) ve sonrasi (B) digital llser gbriinimi
S e R

-

Tartigma:

FBDH'larinin %30’u takipte tanimlanmis bir BDH gelistirir. Genel de hastaligi ilk 3-5 yilinda doniisim olur. En sik RA, SSc, SLE ve
sjogren sendromuna donisim gorilir. (2)

HBOT un SSc Ulserlerinde klinik galismasi olmamakla beraber sadece birka¢ vaka raporu bildirilmis olup standart tedaviye
eklenmesinin belirgin olumlu sonuglarla karakterize oldugu gorilmstdr.

1) Mirasoglu, B., Bagli, B. S., & Aktas, S. (2017). Hyperbaric oxygen therapy for chronic ulcers in systemic sclerosis—case
series. International Journal of Dermatology, 56(6), 636-640.

2) Mosca, M., et al., The diagnosis and classification of undifferentiated connective tissue diseases. Journal of autoimmunity,
2014. 48: p. 50-52.
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SISTEMIiK SKLEROZ, CiLT VE AKCIGER TUTULUMU DISINDA COK NADIR BiR BULGU ; POSTERIOR UVEIT

Fatih Albayrak® , Mustafa Berhuni?
1Gaziantep Sehir Hastanesi, Romatoloji klinigi, Gaziantep

2Dr Ersin Arslan Egitim ve Arastirma Hastanesi, G6z béliimii, Gazintep

Giris: Sistemik skleroderma (Ssk) ,bag doku hastaligi olup ciltte sertlesme ve vaskulopatiile karakterize bir durumdur. Genel olarak
limited ve diffiiz olarak iki ana gruba ayirabiliriz.Ssk’da gz tutulumu keratokonjuktivit, sikka sendromu, katarak, pinguekula ve
blefarit olarak gdziikebilmektedir (1). Uveit ise cok nadir bir durumdur ve literatiirde ¢ok az sayida vaka takdimi mevcuttur. Burada,
sol g6z posterior Uveit ile bagvuran ve ciltte sinirli sistemik skleroz tanisi alan bir olgudan bahsedecegim.
Vaka: 60 yasinada bayan hasta,sol gozde agri ve gérmede azalma nedeni ile vaskilit 6n tanisiyla romatoloji poliklinigine
yonlendirilmis. Hastaya, oncelikli olarak géz konsiltasyonu istendi ve degerlendirme sonucunda posterior Gveit oldugu gorilda.
Olgunun 6zgegmisinde bilinen bir hastaligi, ila¢ kullanim hikayesi bulunmamaktadir. Yapilan fizik muayenesinde her iki el ve dirsek
altina kadar ciltte sertlesme, sklerodaktili ve yiizde telenjiektazi oldugu gorildi. Hasta raynaud fenomeni tariflemektedir. Yapilan
kapilleroskopide 2-3 adet dev kapil gérildi. Modifiye rodnan cilt skoru (mRCS) 7 olarak 6l¢iildi. Lokomotor sistem muayenesinde
baska patoloji saptanmadi. Sistemik sorgulamasinda oral aft, genital Ulser, fotosensitivite, kanli burun akintisi, bel agrisi, nefes
darligi, bas agrisi, yutma gigligu ve gene kladikasyonu tariflememektedir. Yapilan tetkiklerinde; tam kan sayimi, biyokimya
tetkikleri normal sinirlarda saptandi. Serolojik testlerine bakildiginda; Anti-niiklear antikor (ANA) 1/320 titrede pozitif, anti-
sentromer antikor (+) ve romatoid faktor (RF) (-) olarak olarak gorilda. Akut faz yanitlarina bakildiginda ise C-reaktif protein (CRP):
12 mg/L, eritrosit sedimantasyon hizi (ESH): 28 mm/st olarak saptandi. Akciger grafisi, solunum fonksiyon testi ve
ekokardiyografide patoloji saptanmadi. Hastaya g6z agisindan lokal tedavi, metilprednizolon 16 mg/gln, metotreksat 15 mg/hafta
ve folik asit 5mg/hafta olarak baslandi. Diger bulgular agisindan ise, nifedipin 30 mg /glin baslandi. Olgu g6z bolum ile ortak takip
edildi ve bir sonraki kontrollerde posterior tveit bulgusunun kayboldugu goérildi. Hastanin takiplerinde Uveit atag gérilmedi.
Sonug: Posterior Uveitin bircok etiyolojik nedeni bulunmaktadir. Bag doku hastaliklarinda posterior Gveit gorilebilmektedir.
Skleroderma’da ise ¢ok nadir bir bulgudur ve literatiire baktigimizda vaka takdimi seklinde ¢cok az yayin mevcuttur. Ssk’da posterior
Uveit olabilecegi,yukarida sundugumuz vakayla bu konuya farkindalik kattigimizi disiiniiyoruz. Daha genis vaka sayilari ile literatir
derleme seklinde galismalar yapilabilir.
Kaynakga:

1. Waszczykowska A, Gos$ R, Waszczykowska E, et al. Clinical research. Prevalence of ocular manifestations in systemic

sclerosis patients. Arch Med Sci 2013;9:1107-13.
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DIJITAL ULSERLi SKLERODERMADA BOSENTAN VE ANEMI
Uz.Dr.Ali Ekin®, Prof.Dr.Yavuz Pehlivan?
1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari ABD, Romatoloji BD

GiRIS: Sklerodermada dijital iilser &nemli bir morbidite nedeni olmakla beraber 6zellikle bosentan tedavisi yeni dijital Ulser
gelisimini 6nlemede 6nemli bir yere sahiptir. Bosentan kullanimi sirasinda hemoglobin disusiyle ilgili, plasebo kontrolli
calismalarda, disuslerin ilerleyici olmadigi, tedavinin ilk 4-12 haftasindan sonra stabil hale geldigi bildiriimektedir. Ancak
hemoglobin konsantrasyonlarinda klinik olarak anlamli bir diislis olursa bunun nedeni ve 6zel bir tedavi gerekliligi degerlendirilmeli
ve arastinlmalidir. ilacin pazarlama sonrasi déneminde kirmizi kan hiicresi transfiizyonu gerektiren anemi vakalar bildirilmistir.
Bizim vakamiz kan transflizyonu gerektiren ve bosentan kesilmesi ile diizelen bir lokalize sklerodermali vaka 6rnegidir.

VAKA SUNUMU: 62 yasinda kadin hasta, 20 yil kadar dnce her iki elde metakarpofalengeal ekleminin proksimaline kadar yayilan
cilt kalinlasmasi, 1/100 ANA pozitifligi, Sentromer B ve Ro-52 pozitifligi, reynaud fenomeni ve her iki el 4 ve 5. parmakta pitting
skar olmasi nedeniyle skleroderma kabul edildi. Yutma gii¢ligu, nefes darligl ve yaygin telanjiektazileri de olan hastanin yapilan
sag kalp kateterizasyonunda mix venoz oksijen satiirasyonu 68/ 64, Q,/Qs:1.02, CO: 6.8/7.04, PVR:2.05/ 0.14, Cl: 2.8/2.93, SVR:
10.8 ve vazoreaktivite testi pozitif saptandi. Toraks BT’ de 6zofagus distalde genisleme, pulmoner trunkus ¢api 30 mm, her iki
akcigerde mozaik ateniisayon saptandi. Hastanin takiplerinde iki kez hemoptizi nedeniyle yatisi planlandi. Yapilan tetkiklerde
pulmoner emboli saptanan hastaya antikoagiilan tedavi baslandi. Ayrica konseyde AC tutulumu oldugu degerlendirilen ve dijital
Ulserlerinde artis olan hastaya siklofosfamid ve sonrasinda rituximab tedavisi, dijital Glserleri igin iloprost ve bosentan tedavisi,
kardiyoloji tarafindan ise hastaya diliretik ve antihipertansif tedavi planlandi. Hastanin takiplerinde hemoglobin degerinin 5.5’ e
kadar geriledigi, bilirubin, LDH degerinin artmadig), periferik yaymada hemolize dair bulgunun olmadigi, mikrositik, ferritin
degerinin alt sinirda ve cogunlukla normal, demirin disiik ve demir baglama kapasitesinin ylksek izlendigi gézlendi. Kronik hastalik
anemisi + demir eksikligi anemisi dislinllerek oral ve IV demir tedavisi planlandi. Ancak buna ragmen hemoglobin degeri yeterince
yiikselmeyen hastanin bosentan iliskili anemisi olabilecegi éngérillerek bosentan tedavisi revize edildi. Once bir ay boyunca
bosentan dozu 2x125 mg/ giinden, 2x62.5 mg/glin’ e dusurildi. Buna ragmen hemoglobin degeri yiikselmeyen, dispnesi artan,
dispneyi agiklayacak baska patoloji saptanmayan, sistem sorgulamasinda kanamaya dair bulgu gézlenmeyen, endoskopi ve
kolonoskopisinde bu derin anemiyi agiklayacak patolojisi olmayan hastanin bosentan tedavisi kesildi ve sildenafil baslandi.
Bosentan kesildikten ve oral demiri tedavisine devam ettikten yaklasik bir ay sonra bakilan hemoglobin: 12.1 gr/ dI, MCV: 85.9 fl
idi. Anemisi ve semptomlarinda gerileme olan hastada bosentan iliskil anemi tespit edilerek bu tedavi kesildi.

TARTISMA VE SONUG: Bosentan dijital Ulser ve pulmoner hipertansiyon tedavisinde kullanilan 6nemli bir endotelin reseptor
antagonistidir. Yan etkilerinden biri anemi olan bu tedavide, pulmoner hipertansiyon tedavisinde kullanilan endotelin reseptor
antagonistlerinin giivenliginin degerlendirildigi bir metaanalizde doz ayrimi olmaksizi yapilan degerlendirmede anemi agisindan
masitentan, plaseboya kiyasla 6nemli dlctide daha yuksek bir riskle iliskilendirildi (%11,0'a karsi %3,2; RR 3,42; %95 GA, 1,65-7,07;
P<0,01), oysa bosentan icin anlamli bir fark gozlenmedi (%8,3'e karsi %5,9) %; RR 1,39; %95 GA, 0,67-2,86; P=0,37). Japonya’ da
sistemik skleroz iliskili dijital Glser tedavisinde bosentan kullaniminin degerlendirildigi baska bir ¢alismada anemi sikhg % 17.9
(5/28 hasta) olarak degerlendirildi. Bizim vakamizda da tiim arastirmalara ragmen anemi etyolojisi agiklanmayan, bosentanin doz
azaltiminin da etki etmedigi, bosentan kullanirken verilen demir tedavilerinin fayda gostermedigi ve bosentanin kesilmesiyle dort
hafta icinde hemoglobin degerinin normale yiikseldigi gézlendi. Bu hasta grubunda, bosentan kullanirken anemiye dikkat edilmesi
ve direngli anemilerde gerekirse bosentan kesilmesi diistintlebilir.

KAYNAKLAR:

1. Zhang,Y.J.,, Wang, N., Gu, Z. C., Wei, A. H., Cheng, A. N., Fang, S.S., Du, H. L., Wang, L. Z., & Zhang, G. Q. (2019). A network
meta-analysis for safety of endothelin receptor antagonists in pulmonary arterial hypertension. Cardiovascular diagnosis
and therapy, 9(3), 239-249. https://doi.org/10.21037/cdt.2019.03.02.

2. Hamaguchi, Y., Sumida, T., Kawaguchi, Y., Ihn, H., Tanaka, S., Asano, Y., Motegi, S. |., Kuwana, M., Endo, H., & Takehara,
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SISTEMIK SKLEROZ IiLiSKiLi iNTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGINDA HASTA BILDIiRiMLi OLCUTLERIN

RADYOLOJIK VE FONKSIYONEL PARAMETRELERLE KARSILASTIRILMASI

Senar San®, Duygu Temiz Karadag?, Ozgiir Cakir’, Neslihan Gékgen', Ayten Yazici?, Ayse Cefle?
1Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

?Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal

Giris: Fonksiyonel testler, akciger bilgisayarli tomografisi (BT) ve hasta bildirimli dlgitler interstisyel akciger hastaliginin (IAH) tanisi,
ciddiyeti ve seyrinin degerlendirmesinde sik kullanilan parametreler saglar. Ancak, farkli calismalarda hasta bildirimli dlgttler ile
diger parametreler arasinda uyumsuzluklar bildirilmistir. Calismamizin amaci sistemik skleroz iliskili interstisyel akciger hastalig
(SSk-IAH) olan hastalarda hasta bildirimli élciitlerle fonksiyonel testler ve radyolojik parametreler arasindaki iliskiyi arastirmaktir.
Metod: Calismaya 2013 ACR/EULAR SSk siniflama kriterlerini karsilayan ve SSk-IAH tanisi konulmus olan 48 hasta dahil edildi.
Hastalara St George Solunum Anketi (sGSA), Saglik Degerlendirme Anketi (SDA) ve solunum iliskili gérsel analog olgegi (VAS)
uygulandi. Fonksiyonel parametreler icin anketler ile es zamanh solunum fonksiyon testi ve 6 dakika ylriime testi sonuglari
kullanildi. Radyolojik parametre icin IAH’nin akciger tomografisindeki yayginhigi hesapland.

Sonuglar: Calismaya alinan hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar sonuglari Tablo-1’de gosterilmistir. Calismanin sonucunda
total sGSA ve FVC arasinda (r=-0,397, p=0,016), semptom skoru ile BT yayginlk skoru arasinda (r=0,347, p=0,041), aktivite skoru
ile FVC arasinda (r=-0,502, p=0,002), solunum-VAS ile FVC arasinda (r=-0,369, p=0,045) ve solunum-VAS ile 6 dakika ylrime testi
sonundaki oksijen saturasyonu arasinda (r=-0,418, p=0,033) iliski saptandi. FVC ayrica BT yayginlk skoru ile de iliskili (r=-0,381,
p=0,029) bulundu.

Tartisma: Calismamiz pulmoner fibrozisin tani ve takibinde kullanilan hasta bildirimli, fonksiyonel ve radyolojik parametreleri bir
arada uygulayan az sayida galismadan biridir. Sonuglarimiz total sGSA ve aktivite skorunun pulmoner fibrozis ¢alismalarinda baslica
sonlanim parametresi olan FVC ile iliskili oldugunu gostermistir. Calismamizdaki parametreler birbirini tamamlayici sonuglar
verdiginden, SSk-IAH hastalarinin degerlendirilmesinde birlikte kullaniimalari énemli gériinmektedir.

Tablo-1. SSk-iAH hastalarinin 6zellikleri ve Hasta Bildirimli Olcekler, Radyolojik ve Fonksiyonel Parametrelerin sonuglari

Siklik (%) / ortalamaztstandart sapma
Cinsiyet (Kadin) 40/48 (%83,3)

Yas 57,8+11,2

Hastalik slresi

RF'den sonra 12+7,4
RF disi semptomdan sonra 9,9+4,9

Hastalik alt tipi

Sinirh

17/48 (%35,4)

Yaygin

28/48 (%58,3)

Sine skleroderma

3/48 (%6,3)

Overlap

4/48 (%8,3)

Pulmoner hipertansiyon

3/48 (%6,3)

Gastrointestinal tutulum

28/48 (%58,3)

Dijital tlser 10/48 (%20,8)
Sklerodaktili 45/48 (%93,7)
Kalsinozis 5/48 (%10,4)

Telenjiektazi

40/48 (%83,3)

Anti-nlikleer antikor (ANA)

46/48 (%95,8)

Scl-70

32/48 (%66,7)

ACA

4/48 (%8,3)

Toplam St George skoru 40,4+18,4
Semptom skoru 37,5+23,7
Aktivite skoru 56,3+24,3
Etki skoru 31,8+19,3
Saglik Degerlendirme Anketi 1,0612,94
Solunum-VAS 0,99+0,86
6 Dakika ylriime testi mesafe 372478,5
Pre-test saturasyon 96,3+11,7
Post-test saturasyon 93,9+4,9

FVC 79+17,4

DLCO 53,4+15,9
IAH yayginlig 25,3+11,7

Kapillaroskopi
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Normal

1/40 (%2,5)

Erken skleroderma paterni

9/40 (%22,5)

Aktif skleroderma paterni

15/40 (%37,5)

Geg skleroderma paterni

10/40 (%25)

Non-spesifik degisiklikler

5/40 (%12,5)

Tablo-2. St George solunum anketi (sGSA) ve saglik degerlendirme anketinin (SDA) fonksiyonel ve radyolojik parametrelerle iligkisi

FVC DLCO BT yayginhk Mesafe Pre- saturasyon Post saturasyon
(r) (r) (r) (r) (r) (r)
Total sGSA skor -0,397* -0,168 0,139 -0,233 0,075 -0,017
Semptom skoru -0,139 0,013 0,347* 0,150 0,068 -0,098
Aktivite skoru -0,502** -0,363 0,109 -0,235 -0,014 -0,071
Etki skoru -0,306 -0,154 0,095 -0,325 0,134 0,133
SDA -0,155 -0,125 0,006 0,056 0,240 -0,107
VAS-solunum -0,369* 0,067 0,134 -0,339 -0,021 -0,418*

*P<0,05; ** p<0,01
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BiR SISTEMiK SKLEROZ OLGUSUNDA BOBREK NAKLI SONRASI GORULEN FIRSATGI ASPERGILLUS
ENFEKSIYONU: SISTEMIK SKLEROZDA HER AKCIGER SEMPTOMU PRIMER HASTALIGA BAGLI

OLMAVYABILIR

Riza Can Kardas', Hamit Kiigiik’
" Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari ABD, Romatoloji BD

Giris: Sistemik sklerozda akciger tutulumu, sik ve morbiditeyi en ¢ok etkileyen tutulumlardan biridir. Bu tutulum farkli sekillerde
gorilebilmekle birlikte, fibrotik parankimal akciger hastaligi bunlardan en sik olanlarindan biridir. Klinik olarak progresif dispne,
Okstriik ve hemoptizi gorilebilir (1). Bununla birlikte, hemoptizi gorilen bir sistemik skleroz hastasinda hemoptizi yapabilecek
diger etiyolojilerin de akilda tutulmasi gerekir. Burada sistemik sklerozun bir tulumu olan renal kriz sonrasi bobrek nakli yapilan bir
hasta gelisen firsatgl akciger enfeksiyonunu sunacagiz.

Vaka: 37 yasindaki kadin hasta, Ust ekstremite akral bolgelerinde sklerodaktili ve Raynaud fenomeniile uyumlu klinikle basvurdugu
dis merkezde sistemik skleroz tanisi almistir. Kalsiyum kanal blokeri baslanan hasta, 6 yil boyunca ilaglarini diizensiz kullandigi
halde takibe gelmemistir. Miphem bas ve kasik agrisi sikayetleriyle basvurdugu acilde akut boébrek hasarli ile uyumlu kreatinin
yuksekligi saptanarak hastanemize yonlendirilmistir. Kreatinin diizeyi progresif olarak artan (maksimum 10,2 mg/dL), 1,5
gram/gin proteinlrisi olan hastada etiyoloji igin istenen tetkiklerde ANA IFA 3+ ince granller (AC-4), anti-Scl-70 3+ saptanmistir.
Toraks BT'de NSIP ile uyumlu interstisyel akciger hastaligi, solunum fonksiyon testlerinde FVC %95 saptanmistir. Sistemik skleroza
bagli renal kriz ve interstisyel akciger hastaligi tanisi alan hastada ACE inhibitori kullanimina ragmen son dénem bobrek hastaligi
gelismistir. Hastanin bundan sonraki tedavisi interstisyel akciger hastaligina gére diizenmis olup, 3 ay 3 gram IV siklofosfamid
verildikten sonra idame mikofenolat mofetil tedavisine gegilmistir.

Bes yil boyunca idame mikofenolat mofetil tedavisi altinda hastaligi remisyonda izlendikten sonra, 2022'de kardesinden bobrek
nakli yapilmistir. Nakil sonrasi steroid, mikofenolat sodyum ve takrolimus kullanan hasta bir yil boyunca stabil izlenirken, Kasim
2023'te akut baslangi¢h hemoptizi ile tarafimiza basvurdu. Akut faz degerleri normal, kan kiltiriinde tGreme olmayan hastanin
Toraks BT'sinde, stabil interstisiyal akciger hastaligi bulgulari ile birlikte, sag akciger alt lob posterobazal segmentte, bronsiektatik
hava kistleri iginde yeni gelisen yumusak doku yapilanmasi gorilda (Sekil 1). Etiyolojiye yonelik yapilan bronkoalveolar lavajda
galaktomannan antijen pozitif (indeks: 4), aerob ve mantar kiltlrinde Aspergillus flavus Gremesi saptandi. Vorikonazol baslanan
hastanin hemoptizi sikayeti tekrar etmemis olup, 3 aylik tedavi sonrasi goriintiileme ile boyut kontroll yapilmasi planlandi.
Tartisma: Sistemik sklerozda cilt ve gastrointestinal sistem tutulumu en sik olmakla birlikte, nadiren mortaliteye sebep olurlar. Bu
tutulumlardan daha az siklikta gériilmekle birlikte, sistemik sklerozun akciger tutulumu hastaliga bagh morbidite ve mortalitenin
en 6nemli sebeplerden biridir (2). interstisyel akciger hastaligi ve pulmoner hipertansiyon, sistemik skleroza bagh akciger
tutulumunun baslica hastaliklaridir (3). Sistemik sklerozda renal kriz siklig1, cografi bolgeye gore degismekle birlikte %1-14 arasinda
olup, son dénem bobrek yetmezligi gelisme orani %19-40 arasindadir (4). Bébrek nakli bu hastalarda kullanilabilen basarili bir
tedavi segenegi olup, renal fonksiyonlarin seyri agisindan diger nakil hastalarina benzer seyir gosterirler (5). Bobrek nakli sonrasi
kullanilan immnsupresif tedavi, firsatgl enfeksiyonlari gelismesi igin risk olusturur (6). Bobrek nakli sonrasi mantar enfeksiyonlar
firsatcl enfeksiyonlarin yaklasik %5’inden sorumlu olup, Candida ve Aspergillus tiirleri en sik etkenlerdir (7). invazif pulmoner
aspergillozis dispne, oksiiriik ve hemoptizi gibi bulgularla ortaya ¢ikabilir. Bébrek nakli hastalarinda ates gibi enfeksiyonun diger
bulgulan silik gorilebilir (7). Bu sebeple, solid organ nakli hastalarinda yeni gelisen akciger semptomlari varliginda ayirici tanida
firsatgl enfeksiyonlar mutlaka akilda tutulmalidir.
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Sekil 1. Sag akciger alt lobda, bronsiektatik hava kistleri icinde yumusak doku dansitesi.

Referanslar

1. Volkmann ER, Andréasson K, Smith V. Systemic sclerosis. Lancet Lond Engl. 28 Ocak 2023;401(10373):304-18.

2. Perelas A, Arrossi AV, Highland KB. Pulmonary Manifestations of Systemic Sclerosis and Mixed Connective Tissue Disease.
Clin Chest Med. Eylul 2019;40(3):501-18.

3. Perelas A, Silver RM, Arrossi AV, Highland KB. Systemic sclerosis-associated interstitial lung disease. Lancet Respir Med.
Mart 2020;8(3):304-20.

4, Scheen M, Dominati A, Olivier V, Nasr S, De Seigneux S, Mekinian A, vd. Renal involvement in systemic sclerosis.
Autoimmun Rev. Haziran 2023;22(6):103330.

5. Cole A, Ong VH, Denton CP. Renal Disease and Systemic Sclerosis: an Update on Scleroderma Renal Crisis. Clin Rev Allergy
Immunol. Haziran 2023;64(3):378-91.

6. Vinod PB, Sharma RK. Opportunistic infections (non-cytomegalovirus) in live related renal transplant recipients. Indian J
Urol IJU J Urol Soc India. Nisan 2009;25(2):161-8.

7. Sigera LSM, Denning DW. Invasive Aspergillosis after Renal Transplantation. J Fungi Basel Switz. 15 Subat 2023;9(2):255.

36



PS-10

SISTEMIK SKLEROZ iLE BIREY OLMAK, PARMAK iZi CIKMAZI
Pinar Akyiiz Dagl, Esra Kayacan Erdodan?
1Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinidgi, Ankara

Girig: Sistemik skleroz (SSk), cilt ve akciger, kalp, bdbrek ve gastrointestinal sistem gibi bir¢cok organ ve sistemi tutabilen etiyolojisi
hala bilinmeyen bir otoimmiin hastaliktir. Patogenezinde; inflamasyon, mikrovaskiler yapi ve immiin sistemdeki pek ¢cok degisiklik
sorumlu tutulmaktadir. Cilt ve i¢ organlardaki fibrozis, hastaligin klinik tablosunu olusturmaktadir. Skleroderma, cildin elastikiyeti,
sertligi ve kalinligindaki degisikliklerle iliskili bir hastaliktir.

Olgu:36 yasinda siyahi erkek hasta gégus hastaliklari tarafindan romatoloji klinigine toraks bilgisayarli tomografide erken dénem
intestisyel akciger hastaligl bulgulari olmasi nedeniyle yonlendirildi. Hastanin romatolojik sorgulamasinda raynaud fenomeni ve
artralji tarfiliyordu. Fizik muayenede sklerodaktili mevcuttu. Modifiye rodnan skoru: 12 idi. Tetkiklerinde tam kan sayimi, tam idrar
tetkiki, bobrek ve karaciger fonsiyon testleri normaldi. CRP:9,6 mg/L, ESH: 11 mm/saat, ANA:1/3200 ntikleolar, scl 70 3+pozitif
saptandi. Kapilleroskopide ellerde erken evre skleroderma paterni saptandi. Ekokardiyografik degerlendirmede EF %65,
SPAB:28+3, MPAB:15+3 MMHG idi. Solunum fonksiyon testlerinde fevl %72, fvc %65 oran %92, dico corr %52 dlco/va %88,6
dkyt'de 360 m/748 m idi. Sistemik skleroz dusunllen hastaya mikofenolat mofetil, asetil salisilik asit, nifedipin tedavisi baslandi.
Cilt bulgulari progrese olan ve gocuk istemi olan hastada erektil disfonsiyon gelisti. Modifiye rodnan skoru: 20 idi. Takibinde akciger
bulgularinda progresyon olmasi nedeniyle siklofosfamid planlandi. Hastanin ¢ocuk istemi olmasi nedeniyle tedaviyi kabul etmedi.
Mikofenolat mofetil, hidroksiklorokin ve disik doz steroid tedavisine devam edildi. Hasta yabanci uyruklu olmasi nedeniyle
oturum izni almak igin basvurdu. Parmak izi alinamamasi nedeniyle oturum izni alamayan hastaya klinik durumunu belirtir rapor
dizenlendi.

Sonug: Sistemik skleroz hastalarinda ¢oklu organ tutulumlarina bagh morbidite, glinlik hayati olumsuz etkileyebilir. Calismalarda
gosterildigi gibi sistemik skleroz siyahilerde daha sik goriilmekle birlikte yaygin cilt tutulumu ve akciger tutulumu da daha siktir.
Ciltteki degisiklikler nedeniyle kutanoz sklerodermali bircok hasta, parmakizlerinin kimlik tespiti icin kullanilmasiyla ilgili sorunlarla
karsi karsiya kalir. Bu nedenle bu hastalarda alternatif tanimlama yontemleri distinilmelidir.
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RENAL KRiZ OYKUSU OLAN HASTADA ACE iNHIBITORU SECiMi ONEMLI Mi?
Tahir Saygin OGUT (Antalya Sehir Hastanesi Romatoloji Bilim Dali)
Veli YAZISIZ (Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dalr)

Giris: Skleroderma renal kriz 6ykisi olan hastada hig ihtiyag olmasa ve disiik dozlar tolere edilse bile ACE (Anjiotensin converting
enzim) inhibitor tedavisine 6mir boyu devam edilmesi dnerilmektedir (1). Ancak hasta uyumu igin uzun etkili ACE inhibitorleri
tercih edilmektedir. Biz bu olgu sunumunda ilk etapta ACE inhibitorline iyi yanit vermis ve tedavi altinda ikinci bir hipertansif kriz
gegciren bir hastayi sunacagz.

Olgu : 50 yasinda kadin hasta, 3 yil dnce eklem tutulumu, ciltte gerilme ve sertlik, raynaud fenomeni bulgulari ile sistemik sklerozis
tanisi aldi. Tanidan 6énce 2 yil kadar dis merkezde undiferensiye bag doku hastaligi nedeni ile metotreksat ve hidroksiklorokin
kullanma 6ykusu var. Tani aninda modifiye Rodnan cilt skoru 24 puan ve inflamatuar karakterde eklem agrilari var. Mikofenolat
mofetil 2x1 gr, nifedipin 30 mg/gilin ve asetilsalisilik asit 100 mg/guin baslandi. 6 aylik tedavi sonucunda cilt tutulumunun progresif
seyretmesi nedeni ile siklofosfamid 750 mg Ui¢ haftada bir 6 kiir verilmesi planlandi. Tedavi tamamlandiktan sonra hasta 1 yil kadar
poliklinik takibine gelmedi. 1 yil 6nce efor dispnesi ve ¢arpinti nedeniile poliklinige tekrar basvurdu (basvuru anindaki klinik bilgileri
tablo 1'de verildi). Tansiyonu 210/120 mmHg olarak 6l¢lildi, laborautuar testlerinde kreatinin diizeyi 2.1 mg/dl olarak saptandi.
Ayrica mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni tablosu da vardi. 2 glin yogun bakimda takip edildi ve kaptopril 3x25
mg ve perlinganit inflizyonu ile normotansiyon saglandi. idrar sedimentinde genis graniiler silendirler ve géz dibi muayenesinde
grade IV hipertansif retinopati saptandi. Bulgular skleroderma renal krizi ile uyumlu idi. Servis takibinde idrar miktarinda artis,
bodbrek fonksiyon testlerinde diizelme ve normotnsiyon saglanan hasta ramipril 5 mg ve nifedipin 2x30 mg ile taburcu edildi.
Tansiyon takiplerinde sistolik kan basinca 140 mmHg dizeyinde seyretmekteydi. 1 yillik takibin sonunda ramipril 5 mg/gln ve
nifedipin 2x30 mg kullanirken rutin poliklinik kontroliinde kan basinci 200/130 mmHg olarak 6l¢lldl. Bu hipertansif atakta ise
mikroanjiopatik hemolitik anemi ve akut bobrek hastaligi bulgusu yoktu. Hospitalize edilip kaptopril 3x25 mg baslandi ve kan
basinci dlzeylerine gore titre edildi. 4 glinltk takibin sonucunda hasta perindopril/indapamid 10/2.5 mg ve nifedipin 2x30 mg ile
taburcu edildi. 5 aylik takibin sonucunda hasta normotansif olarak seyetmektedir.

Tartisma: ACE inhibitorlerinin antihipertansif potensi birbirinden farklidir [2]. Bizim olgumuzda ACE inhibitérd ile dihidropiridin
grubu kalsiyum kanal blokori kombinasyonu kullanmakta iken ikinci bir hipertansif atak yasamistir. ACE inhibitorlerinin anjiotensin
reseptor blokoéri ilaglarla yiksek yan etki profili nedeniyle 6nerilmemektedir. Bu durumda ACE inhibitori degisimi ile tedaviye
dilretik tedavi eklenmis ve iyi klinik yanit alinmistir.

Perindopril ACE inhibitorleri arasinda bradikinin selektivitesi, nitrik oksit artisi ve endotelyal hiicre apoptozunun inhibisyonu dahil
olmak lzere diger ACE inhibitorlerinden farkl pleiotropik etkilere sahiptir [2]. Skleroderma renal kriz 6ykisi olan ve uzun sireli
antihipertansif tedavi almasi gereken hastalarda yani ikinci basamak tedavi 6nerisi net degildir. Olgumuz ACE inhibitori tipinin de
uzun dénem prognozda etkili olabilecegini gostermektedir.

Kaynaklar:
1. John Varga, Andrew Z Fenves. Kidney disease in systemic sclerosis (scleroderma), including scleroderma renal crisis. Up
To Date, Access: 18.03.2024.
2. Dinicolantonio JJ, Lavie CJ, O'Keefe JH. Not all angiotensin-converting enzyme inhibitors are equal: focus on ramipril and
perindopril. Postgrad Med. 2013;125(4):154-168.
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Tablo 1: Hastanin ilk hipertansif atagindaki laboratuar ve klinik bulgulari.

Ozellikler Sonuglar
Cinsiyet Kadin
Yas 52

Tani yasi 47

Alt tip Diffuz
Raynaud baslangicindan  taniya | 40 ay
kadar gegen siire

Sistolik kan basinci, mmHg 210
Diyastolik kan basinci, mmHg 120

Tani aninda mRodnan cilt skoru 24 (ilk tani)
(0-51) 29 (en son)
Oncesinde steroid kullanimi Var
Hematokrit, % 35.3
Lékosit sayisi, (bin/mm3) 11390
Platelet sayisi, (bin/mm?3) 85

CRP (mg/L) 8
Eritrosit sedimentasyon hizi | 29
(mm/saat)

Kreatinin klirensi, ml/dakika 27
DLCO, %beklenen 55%
FVC, %beklenen 57%

ANA (IFA) 1/100 grantiler ve nikleolar
ENA profili Negatif

Renal kriz sonrasi takip suresi, ay 18 ay

Son kreatinin klirensi, ml/dk 70
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SiISTEMIK SKLEROZIS VE CiDDi TROMBOSITOPENI

ibrahim VASI, Gazi Universitesi i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara. Abdulsamet ERDEN, Gazi Universitesi
ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris

Sistemik sklerozis (SSc) vaskiilopati, inflamasyon ve fibrozis ile karakterize otoimmn bir hastaliktir. SSC’ de trombositopeni nadir
gorulmekle birlikte ilk olarak skleroderma renal krizli (SRC) hastalarda bildirilmistir. SSc hastalarinda SRC ile benzer patogenetik
mekanizmalar ile trombositopenik trombotik purpura kliniginde de trombositopeni goérilebilmektedir. Sistemik lupus
eritematozus (SLE) hastalarinin aksine SSciliskili immiin trombositopeni ise ¢ok daha nadir olup literatiirde birkag vaka 6rneginde
sunulmaktadir. Bizim sunumuzda SSc iliskili immiin trombositopeni gelisen ve ciddi trombositopenisi nedenli intravendz immin
globulin (IViG) ve yiiksek doz steroid ile tedavi edilen SSc vakasi bildirilmistir.

Vaka sunumu

45 yasinda SSc tanili kadin hasta burun kanamasi ile acile basvurusu sonrasinda ciddi trombositopeni (trombosit: 3000/mL)
saptanmistir.

Hastanin SSc ilk tanisal degerlendirmesinde 30 yasinda iken sklerodaktili, raynaud fenomeni ve dijital tlser bulgulari ve antinikleer
antikor ve anti-U1-RNP pozitifligi ve anti topoizomeraz ve anti sentromer negatif oldugu gériilmistiir. Hastaya ciddi GIS tutulumu,
yutma gigligi ve oral alimda azalma sikayeti olmasi nedenli 12 gram siklofosfamid tedavisi uygulandigi gorilmustir. Dijital
vaskilopati bulgulari nedeniyle tadalafil ve asetilsalisilik asit ile izlenmekte iken acil servise burun kanamasi ile bagvurmustur.
Hastanin burun kanamasi ile bagvurusunda fizik muayenesinde agiz iginde petesiyel dékintiler oldugu ve ciddi trombositopeni
(trombosit:3000/mL) oldugu gorulmistir. Hastanin kan sayiminda Hb:11.7 g/dL, mean corpuscular voliim (MCV) 86.7, beyaz kire
sayisi 8400 x 10°%/L, trombosit 3000/mL, c reaktif protein (CRP) 1.2 mg/L, eritrosit sedimentasyon hizi 74 mm/saat, laktat
dehidrogenaz (LDH) 273 U/L, kreatinin 0.9 mg/dl, ALT 34U/L ve direkt coombs pozitifligi saptanmistir. Hepatit B ylizey antijeni,
hepatit B ve C antikoru, HIV antikoru negatif ve EBV ve CMV serolojisi negatif saptanmistir. Hastanin bakilan periferik yaymada
hemoliz bulgulari gorilmemis ve trombosit sayisi uyumlu oldugu gorilmistlr. Hastaya trombositopenisi nedenli yapilan
goruntilemelerde hepatosplenomegali olmadig gorilmustir.

Hastaya ciddi trombositopenisi mevcut bulgularla SSc iligkili immiin trombositopeni olarak degerlendirilerek iVIG tedavisi
baslanmustir. iVIG tedavisi sonrasinda trombosit degerlerinde yiikselme gbzlenen hastaya kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi de
yapilmistir ve kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi politipik plazma hiicre artisi ile karakterize 6n planda sistemik otoimmiin
hastaliklarin kemik iligi tutulumu ile uyumlu gelmistir. Hastanin yapilan tetkiklerinde sedimentasyon ytiksekligi ve immun globulin
G (IgG) yuksekligi (2650mg/dl) de olmasi nedenli immin trombositopeni tedavisi igin 60 mg/giin metil prednizolon baslandi ve
takibinde doz azaltilmasi plani yapildi. Hastanin tedaviler sonrasi 14. giinde bakilan trombosit degeri 330000/mL saptanmasi
sonrasinda hastanin skleroderma renal kriz riskini en aza indirmek igin steroid dozu azaltilarak hastaya mikofenolat mofetil tedavisi
de eklendi. Hastanin 1 ay sonraki kontroliinde sedimentasyon degeri 28 mm/saat ve 1gG 2090 mg/dl’ ye geriledigi gorilmustar.
Hasta mikofenolat mofetil ve diisiik doz steroid tedavisi ile izlemine devam edilmektedir.

Tartisma

Bu sunumda SSc iliskili immin trombositopeni vakasi bildirilmistir. Olgumuzda ciddi trombositopeni nedenli IVIG ve yiiksek doz
steroid tedavisi uygulanmistir. Literatir verileri incelendiginde SSc iliskili immin trombositopeni vakalarinda daha iliml
trombositopeni vakalarinin oldugu gorilmektedir. Sonug olarak vakamiz, SSc'li hastalarda siddetli immiin trombositopeninin
gorilebilecegi ve persistan trombositopeniyi tersine gevirmek igin kortikosteroidler, IVIG ve mikofenolat mofetil tedavilerinin
kullaniimasina bir 6rnek teskil etmesi nedeniyle literatiire katki saglayacaktir.
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PULMONER HIPERTANSIYON iLE SEYREDEN SISTEMiK SKLEROZiS OLGUSUNDA MACITENTAN DENEYiMi
Ahmet Usta, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji,Ankara

Serdar Sezer, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji,Ankara

Miicteba Enes Yayla, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji, Ankara

Emine Uslu Yurteri, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji, Ankara

Askin Ates ,Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji,Ankara

Tahsin Murat Turgay,Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji,Ankara

GIRIS: Sistemik skleroz (SSc), deri ve i¢ organlarin yaygin vaskiiler disfonksiyonu ve ilerleyici fibrozisi ile karakterize kronik, etyolojisi
bilinmeyen, multisistemik bir bag dokusu hastaligidir (1). Sistemik skleroz (SSc), pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) ile
komplike olabilir. SScile iligkili PAH (SSc-PAH), grup 1 PAH kategorisindedir(2). Orta ve siddetli PAH'li 250 hastada oral macitentani
plaseboyla karsilastiran SERAPHIN galismasinda, macitentan mortalite ve morbiditeyi 6nemli 6lglide azaltti(3).

VAKA OZETi: 57 yasinda kadin hasta kisin soguk havada parmak uglarinda beyazlama sikayeti ile polikinligimize bagvurdu. 1 yildir
raynaud sikayeti mevcut olan hastamizda dijital Glser ya da pitting yok.Yapilan laboratuar tetkiklerinde ANA+++ sentromer , cenp
b+++ saptandi. Kapileroskopi:Sag 2, 4, 5. ve sol 3, 5. parmaklarda genis kapil, aralikli mikrohemoraji mevcut, erken dénem
skleroderma paterni ile uyumlu olarak degerlendirdik.SFT: dico 66 fvc 3.85 %123 fev1 2.88 %108 fev1 /fvc 75. EKO: Kalp bosluk
boyutlari normaldir. Kapaklarin agilmalari iyidir. IVS hareketi anormal olup diger duvar hareketlerinde belirgin bir bozukluk
izlenmemistir. RV 6n ylzinde minimal perikardiyal sivi gozlenmistir.  PAB: 35mmHg.HRCT: Akcigerlerde milimetrik
noduller.Hastamizi bu bulgular ile SSc tanisi ile ilagsiz takip planladik. Mrss:0,FTP:0,Valentini skoru:0.5,MEdsger skoru:2 .

Hasta PAH takibi agisindan kardiyoloji bolimi ile beraber degerlendirildi 3 aylik EKO takibi planlandi. Tani sonrasi 3 aylik
takiplerinde EKO Spab:40. Sol atrium hafif dilate diger kalp bosluk boyutlari normaldir.RA alani 11,2cm2 Tapse: 19mm TR jet
velositesi:2,88 m/sn . Kontrol SFT:fvc 3.94 %135 fevl 3.14 % 127 oran 80 dlco 65 seklinde saptandi. DETECT algoritmasina gore
kardiyoloji bélimd ile degerlendirilerek kateterizasyon planlandi.

Kateter :28.12.2023 PAB:35/14/24 oRV:26 RA:4 mmHg PCWP:8 mmhg, PVR:3.92 A02:94 VS02:68 C0:4.08 I/dk ClI:2.36
Idk/m32.PAH tanisi ile hastaya macitentan 10 mg baslandi. Dusuk risk ile takibe alind.

TARTISMA: Macitentan'in morbidite ve mortaliteyi 6nemli 6lglide azalttigi ve 6DYM ile Olglilen egzersiz kapasitesini arttirdig
gosterilmistir. Ambrisentan'in masitentanla karsilastirildiginda 6DYM'de daha iyi iyilesmeler sagladigi bulgusu (SERAPHIN, AMB-
320/321-E'ye karsi) calisma tasarimlarindaki farkhiliklar nedeniyle sorgulanabilir. EARLY ¢alismasinda PAH hastalarinda bosentan
ve masitentan ile yapilan ¢alismalar karsilastirmali gériinmemektedir ve bu durumda bu ilaglarin kombinasyon tedavisinin bir
pargasi olarak uygulandiginda etkili olup olmadiginin agikliga kavusturulmasi gerekmektedir(4).

KAYNAKLAR:

1. Jacob S, Rahbari K, Tegtmeyer K, et al. Lung Cancer Survival in Patients With Autoimmune Disease. JAMA Netw Open
2020; 3:e2029917.

2.Simonneau G, Montani D, Celermajer DS, et al. Haemodynamic definitions and updated clinical classification of pulmonary
hypertension. Eur Respir J 2019; 53.

3. Pulido T, Adzerikho I, Channick RN, et al. Macitentan and morbidity and mortality in pulmonary arterial hypertension. N Engl J
Med 2013; 369:809.

4. Martin Bedan, Daniela Grimm, Markus Wehland, et al. A Focus on Macitentan in the Treatment of Pulmonary Arterial
Hypertension,

Basic Clin Pharmacol Toxicol. 2018 Aug;123(2):103-113.

®  Anahtar Kelimeler. Sistemik Skleroz, Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon, Macitentan.
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OVER KANSERI VE SISTEMIiK SKLEROZ (SSK) OLGUSU: TAKLITCi Mi YOKSA BIRLIKTELIK Mi?
Burak OKYARY, Emrah Ko¢?, Alper Yildirim, Emine Duygu Ersézlii*
1Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji Klinidi

Giris: Skleroderma olarak da adlandirilan sistemik skleroz (SSK), cilt ve i¢ organlarin fibrozisi ve vaskiilopati ile karakterize, immiin
aracili bir romatolojik hastaliktir. Nadiren de olsa skleroderma taklitgileri veya paraneoplastik skleroderma tanilari literatiirde
bildirilmistir.

Vaka: 42 yasinda kadin hasta raynoud sendromu ile klinigimize basvurdu. 2018 yilinda serdz over adenokarsinom tanisi almis,
International Federation of Gynecology and Obstetrics (FIGO) evreleme sistemine gore EVRE IIIC olarak belirlenerek o dénemde
total abdominal histerektomi ve bilaterel salpingooferektomi operasyonu ile tedavi edilmisti. Daha sonra 4 kir platin temelli
kemoterapi tedavisi almisti. BRCA mutasyonu pozitif olan hastada Poly (ADP-ribose) polymerase (PARP) inhibit6ri olan niraparib
tedavisi ile devam edilmisti. Hasta klinigimize basvurdugunda bir baska PARP inhibitori olan olaparib 300 mg/guin kullanmaktaydi.
Hasta klinigimize son 5 aydir olan raynoud sendromu ve son 3 aydir olan dijital Glser ile bagvurdu (Gorinti-1). Yapilan fizik
muayenede her iki elde metakarpofalangeal (MKF) eklemlere ulasmayan sklerodaktili ve her iki elin parmaklarinda sistemik
sklerozda gériinenden farkli sekilde dijital Glserleri mevcut oldugu saptandi. Yapilan tirnak yatagi kapillereskopik (TYK) incelemede
dilate kapiller, kapiller dansite kaybi ve mikrohemoraji odaklari tespit edildi. Hastanin laboratuvar testlerinden Anti-niikleer antikor
1/620 oraninda grandiler patern pozitif, anti-sentromer ve anti-Scl70 ise negatif geldi. (Diger testler Tablo-1'de 6zetlenmistir.)
Mevcut bulgular ile 2013 ACR / EULAR Sistemik Skleroz Klasifikasyon Kriterlerinde MKF ulasmayan sklerodaktili, dijital tlser,
anormal TYK bulgulari ve raynoud fenomeni nedeniyle 11 puan ile sistemik skleroz tanisi konuldu.

Tartisma: Literatlrl taradigimizda ozellikle kadinlarda jinekolojik kanserler ile SSK birlikteligini vaka dizeyinde gérmekteyiz.
Monfort JB, ve arkadaslari paraneoplastik SSKile 3 vaka sunmustur (1). Bu vakalarin tamami kadin cinsiyette olup ikisi over kanseri
digeri ise overe metastaz atmis kolon kanseri taniliydi. Bu vakalarin hicbirinde SSK spesifik otoantikor pozitif degildi. iki hastada
SSK distindlren TYK bulgulari vardi. Kawakami Y ve arkadaslarinin bildirdigi tek vakalik makalede de ayni bulgular mevcuttur (2).
Benzer sekilde over kanseri ile komplike bir sistemik skleroz vakasini tanimlamislardir. Sklerodaktilisi ve TYK bulgulari olan hastada
SSK 6zgii otoantikorlar tipki bizim vakamizda oldugu gibi negatiftir. ilgili literatiir incelendiginde PARP inhibitérlerine advers
reaksiyon olarak gelisen bir SSK vakasina rastlanmamistir. Bu da bizi over kanserine ikincil olarak gelisen paraneoplastik sistemik
skleroz tanisina yénlendirmistir.

Sonug: SSK, literatiirde ve bizim vakamizda oldugu gibi paraneoplastik kanserlere eslik edebilmektedir. Kadinlarda, SSK
distindiren bulgular varliginda fakat SSK 6zgli otoantikor yoklugunda, jinekolojik kanserlerin eslik edebilecegi géz 6niinde
bulundurularak, anamnezinde sorgulanmasi ve jinekolojik muayenesinin yapilmasi kritik 6neme sahiptir.

Referanslar
1- Monfort, J-B et al. “Paraneoplastic systemic sclerosis: About 3 cases and review of literature.” Journal des maladies
vasculaires vol. 41,6 (2016): 365-370. doi:10.1016/j.jmv.2016.07.001

2- Kawakami, Yoshio et al. “Systemic sclerosis complicated by ovarian cancer.” The Journal of dermatology vol. 34,10 (2007):
720-3. doi:10.1111/j.1346-8138.2007.00368.x
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Goruntiiler:

= e TE T

Gériintii-2: Hastanin dijital iilserleri ve rayna

ud fehoméhi gériilmektedir.

Tablo:
Laboratuvar Verileri
ANA 1/620 Cc3 0.84 g/L
Anti-Sentromer Negatif = C4 0.22 g/L
Anti-Scl70 Negatif ~Direkt Coombs Pozitif
Anti-SSA Negatif = Lupus Antikoagiilani 38.5 sec (<38)
Anti-SSB Negatif = RF 11.7 IU/mL (0-20)
Anti-Jol Negatif = CCP Negatif
Anti Ribozomal P Negatif WBC 5.3 (1073/ulL)
Anti dsDNA Negatif HGB 10.3 g/dL
Anti Sm Negatif = Lenfosit 0.9 (1073/uL)
Anti smRNP Negatif CRP 16 MG/L (0-5)
Anti Ro52 Negatif = ESR 22 h (0-20)

Tablo 6: Vakanin detayli laboratuvar verileri
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TESTiS KANSERINDE KOMBINASYON KEMOTERAPISi SONRASI RAYNAUD FENOMENI

Hakan Apaydin®
1Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi, Ankara

GIRIS: Raynaud fenomeni (RF), testis kanserli hastalarda gesitli kombine kemoterapétik rejimlerin, &zellikle de bleomisin, etoposid
ve sisplatin iceren rejimlerin olumsuz bir etkisi olarak rapor edilmistir. Cogu hastada RF, bleomisin maruziyetinin artmasiyla daha
siddetli hale gelir ve doza bagimlidir. Bleomisin, etoposid ve platinum (BEP) kemoterapisi sonrasi nekrotizan RF gelisen, metastatik
testis timorlli 29 yasindaki hastayi sunuyoruz.

OLGU SUNUMU: 29 yasinda erkek hasta, metastatik testis timori nedeniyle 3 kiir BEP tedavisi almis. Hasta 2 haftadir sag el 5.
parmak ucunda nekrotik lezyon nedeniyle basvurdu. Ek hastaligi mevcut degildi ve soygegmisinde 6zellik yoktu. 10 paket/yil sigara
kullanim 6ykiist vardi. Hastanin sorgulamasinda nefes darligi yoktu. Fizik muayenede 6n kol ve ellerde ciltte kalinlasma, raynoud
fenomeni ve sag el 5.parmak distalinde nekrotik lezyon izlendi. Laboratur degerlendirilmesinde ANA : negatif, ENA: negatif,
antifosfolipid antikor profili, antinétrofil sitoplazmik antikorlar ve kriyoglobulinler negatif, Crp: 1 mg/L, sedimentasyon:5 mm/h,
olarak saptandi. Yapilan kapilleroskopisinde patolojik bulgu izlenmedi. Hasta Bleomisin tarafindan indiiklenen RF olarak
degerlendirildi. Vazodilatdr tedavi olarak nifedipin baslanan hastanin distal nekroz tamamen iyilesti ve yeni lezyon gelisimi olmadi.

SONUC: Sekonder RF, skleroderma ve sistemik lupus eritematozus gibi bag dokusu hastaliklari baglaminda ortaya ¢ikabilir ve
ozellikle bleomisin ve vinblastin iceren kombinasyon kemoterapi rejimleri baglaminda da tanimlanmistir. Kemoterapi alan
malignite hastalarinda ilag iliskili-raynoud fenomeni 6zellikle akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Bleomisin, raynoud fenomeni, sistemik skleroz .

Kaynaklar

1. JC Bowling, PM Dowd: Raynaud's disease Lancet 361: 2078— 2080,2003

2. SW Hansen, N Olsen: Raynaud's phenomenon in patients treated with cisplatin, vinblastine, and bleomycin for germ cell cancer:
measurement of vasoconstrictor response to cold J Clin Oncol 7: 940—942,1989

3. CC Berger, C Bokemeyer, M Schneider, etal : Secondary Raynaud's phenomenon and other late vascular complications following
chemotherapy for testicular cancer Eur J Cancer 31A: 2229-2238,1995
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KARDIYAK TAMPONAD GELISEN SiSTEMiK SKLEROZ HASTASI: OLGU SUNUMU

Yeter Mahmutoglu®, M. Enes Yayla', Askin Ates?, Tahsin Murat Turgay®
1Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Ankara

GIRIS: Sistemik skleroz (SSk), kiiglik damar vaskiilopatisi, otoantikor iiretimi ve fibroblast disfonksiyonu ile karakterize, baslica cilt
olmak Uzere i¢ organlar da etkileyen sistemik bir bag dokusu hastaligidir. SSk’da primer kardiyak tutulumun prevalansi
degiskendir. Tutulum asemptomatik perfiizyon anormallikleri, aritmi, diyastolik disfonksiyon, miyokardit, konjestif kalp yetmezligi
gibi genis bir spektrumda gorilebilir. Perikardiyal tamponad, SSk'nin ¢ok nadir bir belirtisidir ve hastaligin erken veya geg
doneminde ortaya cikabilir. Sklerodermada perikardiyal fibrozun perikart tamponadina yatkinlik olusturabilecegi o6ne
strilmektedir. Daha 6nce herhangi bir kalp hastaligi 6ykisi olmayan, perikard eflizyonu ve perikardiyosentez gerektiren
tamponad ile basvuran 47 yasinda vakayi sunuyoruz.

VAKA OZETi: 47 yas erkek hasta, 2009 yilinda Raynaud fenomeni, parmaklar, el sirti, yiiz ve gévde cildinde kalinlasma sikayeti
baslamis. Takiplerinde oksuriik, nefes darligi sikayetleri de eklenince 2010 yilinda ¢ekilen toraks BT'de her iki akciger alt zonlarda
ve posteriorda subplevral alanlarda buzlu cam yogunluk artimlari, interlober septal kalinlasma ve subplevral sivrilesmeler izlendi.
Bulgularin primer hastaligin akciger tutulumu ile uyumlu oldugu saptandi. Fizik muayenede bilateral skapula altindan itibaren
velcro raller duyuldu, sag el 5. Metakarpofalangeal eklem Uzerinde 2 cm dijital Ulser, sol el 2. proksimal interfalangeal eklem
Uzerinde agrili Ulsere lezyon, her parmakta yaygin pitting skar, yliz derisinde telenjiektazi, ciltte hipo/ hiperpigmente alanlar
gorildi. 2012 yilinda Modifiye Rodnan Cilt Skoru (MRSS):16, 2017 yilinda ise 34 saptandi. Hastanin immiuinolojik panelinde ANA
4+ (nukleolar benekli), SS-A 2+ ve SCL70 3+ olarak izlendi. 2012’de yapilan kapillaroskopinin ciddi kapiller kayip, avaskiler alanlar
ve neoanjiogenez ile ge¢ patern SSk ile uyumlu oldugu gériildii. Hastaya SSk tanisi konarak 2010 tarihinde iAH nedeniyle 6 kiir
Siklofosfamid tedavisi verildi. 2011 tarihinde multiple dijital Glser nedeniyle hastaya bosentan, metotreksat, nifedipin, pentoksifilin
tedavisi baslandi. Agrili dijital Gilserler nedeniyle aralikli ilioprost infiizyonlari aldi. Hastaya 2020 de ¢ekilen toraks BT'de iAH’da
progresyon olmasi nedeniyle tedavisine Mikofenolat Mofetil eklendi. 2019 EKO: Sag ventrikiil 6n yliziinde minimal perikardiyal sivi
izlenmistir, sSPAB: 25 mmHg saptandi. 2018 SFT'de FEV1: %72 FVC: %73 FEV1/FVC: %81 DLCO: %71 iken hastanin takiplerinde nefes
darhgi ve oksuruk sikayetlerinde artis olmasi izerine yapilan 2021 yilinda yapilan SFT’de FEV1: %69 FVC: %74 FEV1/FVC: %76 DLCO:
%75 izlendi. 2021 de ¢ekilen HRCT de yeni gelisimli plevral effiizyon, buna muhtemel ikincil olarak sol akciger alt lobda
peribronkovaskiler intertisyumun dnceki incelemeye kiyasla daha belirgin oldugu gozlendi. G6guis hastaliklari bolimiince hastaya
2021 yilinda nintedanib tedavisi baslandi, takibinde hasta nintedanib tedavisinden pulmoner agidan fayda gordi. Hastanin Kasim
2023’de takibinde nefes darligl, ates ve akut faz yiiksekligi gelisti. Hastanin yapilan gériintilemeleri sonucunda perikardiyal ve
plevral eflizyon saptandi. Takibinde perikardiyal tamponad klinigi gelisince perikardiyosentez yapildi. Hastanin semptomlari
dramatik geriledi. Perikard sivisinda Greme saptanmadi. Perikard sivisi eksuda olarak degerlendirildi. ARB negatif, tliberkiloz
kiltirinde Ureme olmadi. Hastanin klinik tablosu SSk iligkili perikardiyal tamponad olarak degerlendirildi. Klinigi dizelen,
semptomlari gerileyen hasta taburcu edildi. Poliklinikte takip ve tedavisi devam etmektedir.

Sekil-1 Perikardiyal eflizyon

TARTISMA: Sistemik Skleroz'da perikardiyal tutulumun sikhgi yiksektir ancak genellikle asemptomatiktir ve kardiyak tamponad
olagandisidir. Kardiyak tamponad veya ciddi perikardiyal eflizyon SSk hastalarinda nadir gorulen bir komplikasyon olmasina
ragmen, diffiz kutanoz alt gruplailiskili hastalik seyrinde olabilir. Bu komplikasyon icin spesifik bir tedavi bilinmemektedir. Kardiyak
tutulumlu sistemik sklerozda mortalite orani yiiksektir. Bu nedenle erken tani ve tedavinin desteklenmesi dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: kalp tamponad, siddetli perikardiyal eflizyon, kardiyak tutulum, sistemik skleroz.

Referanslar:

Cardiac tamponade and severe pericardial effusion in systemic sclerosis: report of nine patients and review of the literatire,
december 2016, doi.org/10.1111/1756-185X.12952
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SINIRLI DERi TUTULUMLU SIiSTEMIK SKLEROZU OLAN HASTALARDA AKCIGER TUTULUMUNUN
OTOANTIKOR PROFILINE GORE SEYRi: UZUN DONEMLI BiR TAKiP CALISMASI

Yasemin Yalginkaya®, Melodi Gizem Can?, Biisra Demir?, Bahar Artim-Esen?, Ahmet Giil*, Murat inang?.
1 istanbul Universitesi, i¢c Hastaliklari ABD, Romatoloji BD, Istanbul; 2 istanbul Universitesi, ic Hastaliklari ABD, Istanbul

Giris: Sinirli deri tutulumlu sistemik skleroz (sdSSk) olan hastalarda antikor profiline gére organ tutulumlarinin seyri ve hastalikla
iliskili mortalite degiskenlik gdsterebilmektedir.

Gereg ve Yontem: Toplamda 155 sdSSk (145 kadin) olan hastanin tibbi kayitlari gézden gegirilerek bu retrospektif analize dahil
edildi. sdSSk hastalarinda antikor varligina gore (sadece ANA, anti-scl70 ve antisentromer antikor (ACA) interstisyel akciger
hastaligi (IAH) nin ve pulmoner hipertansiyon (PH)’un prevalansi ve seyri degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin ortalama yasi, Raynaud fenomeni ve Raynaud disi semptom siresi 54.2(+12.5), 15.7(+11.2) ve 12.8(+7.5) yil
olup ortalama takip siiresi 96.2(+68.8) ay idi. Hastalarin 49'unda (%31.6) sadece ANA + (%42.9'unda benekli, %10.2'sinde niikleolar,
%16,.3'Unde homojen, %18.4'Uinde niikleolar + benekli veya +homojen, %12.3'Unde tanimsiz), 62'sinde anti-Scl70 (%40) ve
44'inde (%28.4) ACA tespit edildi. Yirmi bes hasta (%16.1) takip sirasinda 33.4 (+49.5) ay icinde yaygin deri tutulumu olan tipe
(ydSSk) ilerledi. Anti-Scl70'li sdSSk hastalar daha siklikla ydSSk'ye ilerledi (ANA ve ACA gruplariigin %22'ye karsilik %14.3 ve %9.1).
ACA(+) hastalar daha az siklikla imminsupresif tedavi almisti (%43.2'ye karsi %89.8 ve %85.5, p=0.002). ydSSk'ye ilerleyen ACA(+)
hastalarda, daha siklikla baslangigc ve kiimiilatif IAH gériildi (p= 0.036 ve p=0.032). ydSSk'ye ilerlemeyen sdSSk hastalarinda;
baslangic ve kiimiilatif IAH veya kétiilesen IAH sikliginin anti-Scl70(+) grupta en yiiksek oldugu, bunu ANA(+) ve ardindan ACA(+)
hastalarin takip ettigi g6zlendi (sirasiyla p=0.003 ve p=0.005 veya p=0.02). Anlamli olmasa da ACA(+)'lerde iAH’nin ilerlemesi daha
uzun slrdi (med 118'e karsi 47 ve 69 ay). Kim{latif olarak ACA'li 4 hastada PAH (sdSSk), sadece ANA(+) ve sdSSk olan 2 hastada
grup 3-PH, anti-scl70'li 5 hasta (n=3, ydSSk) ve ACA'li 3 hastada (sdSSk) grup 3-PH saptandi (tablo-1). ANA(+) 4 hasta (36., 39., 48.
ve 120. ayda), anti-Scl70(+) bir hasta (235. ayda) ve ACA(+) bir hasta (132. ayda) takip doneminde vefat etti.

Sonug: Anti-Scl70'li sdSSk hastalari, ydSSk'ye daha sik ilerleme egilimindeydi. ydSSk'ye ilerleme, ACA pozitif hastalarda daha yiiksek
IAH siklig ile iliskiliydi. Anti-Scl70 veya ANA pozitifligi, ACA pozitifligine kiyasla daha yiiksek siklikta IAH ve progresif iAH ile iligkiliydi.
Seyirde grup 1 PH sadece ACA pozitif hastalarda, grup3-PH ise tim otoantikor gruplarinda gorildi. sdSSk hastalarda
otoantikorlarin hastaligin seyrini belirledigi, yiksek riskli hastalarin ydSSk'ye ilerleme potansiyeli ve major organ tutulumu
bakimindan dikkatle izlenmesi gerektigi disinilmstar.

Tablo-1: Sinirl Deri Tutulumlu SSk Hastalarinda Akciger Tutulumunun Antikor Profiline gére Seyri

Sinirh Deri | Sadece ANA (+) Anti-scl70 (+) Anti-sentromer (+)
Tutulumiu (n=49) (n=62) (n=44)
SSk (sdSSk) ydSSk’ye ydSSk’ye ydSSk’ye
N (%) sdSSk ilerleyen sdSSk ilerleyen sdSSk ilerleyen
(n=42) (n=7) (n=48) (n=14) (n=40) (n=4)
Kiimiilatif IAH
IAH* 13(31.0) > 4(57.1) 24(50.0)® 9(64.3) 7(17.5)° 3(75.3)
PH 3(7.1) 0(0) 3(6.3) 2(14.3) 7(17.5) 0(0)
Grup 1-PAH 0 0 0 0 4 0
Grup 3-iAH 2 0 3 2 3 0
Grup 2-Kardiyak | 1 0 0 0 0 0
Baslangig iAH
IAH** 5(11.9)*P 1(14.3) 15 (31.3)P 3(21.4) 2(5.0) 2 (50.0)
PH 1(2.4) 0(0) 0(0) 1(7.1) 1(2.5) 0(0)
Gelecekte iAH
iAH 8(19) 3(42.9) 8(16.7) 6(42.9) 4(10.0) 1(25)
PH 2(4.8) 0(0) 3(6.3) 1(7.1) 6(15.0) 1(25)
ilerleyici IAH
IAH n (%) 8(19.0) 1(14.3) 15(31.3) 4(28.6) 3(7.5)%*** |0
ay(min-max) 36(12-146) | 18 (18) 34 (1-217) 47(14-112) | 118(72-163)
PH n (%) 3(7.1) 0 3(6.3) 2(14.3) 7(17.5) 0
ay (min-max) 84 (24-240) 196(192-240) | 36(24-48) 118(36-240)

*p=0.005 *°, **p=0.003 *°, ***p=0.021 sdSSk gruplar arasinda

46



30

25

20

Cum Hazard

05

00

Figur-1: sdSSk’de antikor profiline gore iAH’de kétiilesme ve PH gelisimi
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PS-18

SISTEMIK SKLEROZ HASTALARININ 10 YILLIK TAKIiPLERINDE GORULEN MALIGNITELER VE KLIiNiK

OZELLIKLERI

ibrahim Giindiiz*, Mehmet Ali Balc/?, Liitfi AkyoF, Remzi Cevik*

1: Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ hastaliklari ABD, Romatoloji BD.

2: Istanbul Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon E§itim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji Klinigi.
3: Diyarbakir Gazi Yasargil Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji Klinigi.

4: Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon ABD

Giris: Sistemik skleroz (SSc) deri ve i¢ organlarin fibrozisi ile karakterize kronik, multisistemik, otoimmun bir hastaliktir. Maligniteler
bilindigi Gzere romatizmal hastaliklarla iliskili komorbidite ylkinin 6nemli bir par¢asidir. Artan kanser riski hem temel immanolojik
disfonksiyonlarla hem de kullanilan ilag tedavileriyle iliskilendirilmistir. Danimarka veri tabanindan elde edilen verilere gére SSc'li
hastalarda tim kanserler igin toplam riskin yaklasik 1.5 kat daha yiiksek oldugu goésterilmistir. SSc hastalarinda; akciger kanseri
(SIR 4.9), deri kanseri (SIR 4.2), hepatoselliler karsinom (SIR 3.3), hematopoetik maligniteler (SIR 2.3) 6zofageal karsinom (SIR
15.9) ve orofarengeal karsinom (SIR 9.6) riskinde bir artis gérilmustar.

Biz bu ¢alismada Diyarbakir ilinde romatoloji klinigi olan iki merkezde takipli SSc hastalarinin 10 yillik verileri lizerinden malignite
tanisi alan hastalarin klinik 6zelliklerini arastirmayi amagladik.

Materyal Metot: 2010 ve 2020 yillari arasinda iki merkeze basvuran ICD tani kodu ile sistemik skleroz tanisi alan hastalar belirlendi
ve tarand. iki merkezin hastahane bilgi ydnetim sistemleri Gizerinden, takip dosyalari iizerinden, hastalarin e nabizlari (izerinden
ve medulla doktor sistemi lizerinden malignite tanisi alan hastalarin taramasi yapildi. Hastalarin klinik ve laboratuvar 6zellikleri
kayit edildi.

Sonuglar: Toplam 149 SSc (137 K / 12 E) tanili hasta tespit edildi. 5 hastada malignite saptandi (%3,36). Malignite tanisi olan
hastalarin ortalama yasi 54+6,4 olarak hesaplandi. Hastalarin 5’i de kadindi. Malignite tani yasi ortalama 50+6,6 olarak hesaplandi.
Hastalarin 2’sinde invaziv duktal meme kanseri, 1’inde derinin bazal hticreli karsinomu, 1’inde over adenokarsinomu ve 1’inde
yumusak doku sarkomu tanisi konmustu. Sistemik skleroz tanisi ile malignite tanisi arasindaki siire minimum 2 yil maksimum 14
yildi ( 6,6%5,5). Hastalarin ikisi ex olmustu. Biri malignite iliskili digeri eslik eden diger medikal problemler nedeniyle ex olmustu.
Hastalarin Ggl diffliz SSc tanisiyla 2’si limitli SSc tanisiyla takip ediliyordu. Solunum fonksiyon testlerinde bozukluk 2 hastada,
HRCT'de interstisyel akciger hastaligi bulgusu 3 hastada, ekokardiyografide PHT 2 hastada saptandi. Hastalarin 1’i pulse
siklofosfamid tedavisi, 2’si Rituximab tedavisi, 3'i metotreksat tedavisi, 2’si azatioprin tedavisi, 1'i D-penisilamin tedavisi almisti
(Tablo-1).

Malignite tanisi olan hastalar ile olmayan SSc hastalari kiyaslandiginda disfaji ve GORH semptomlari malignite tanisi olan hastalarda
istatiksel agidan anlamli diizeyde daha yiiksek oranda belirtilmistir. Diger klinik ve laboratuvar 6zellikleri agisindan anlamh farkhhk
gorilmedi (tablo-2 ve tablo-3).

Tartisma: Sistemik otoimmiin romatizmal hastaliklarda malignite gelisme riskinin arttigi bilinmektedir. Kronik inflamasyonun veya
kullanilan ilaglarin malignite gelismesinde ve ilerlemesine katkida bulunabilecegi dislinlilmektedir. SSc’li hastalardaki malignite
prevalansi ilgili literatiirde %3,6-10,7 arasinda bildirilmektedir.

Tirkiye’'de yapilan ¢ok merkezli bir ¢alismada 340 SSc tanili hasta taranmis ve 25 hastada (%7) malignite tanisi oldugu goriilmis. 4
hastada mesane kanseri, 3 hastada meme kanseri, 3 hastada kiiglik hiicreli disi akciger kanseri ve 3 hastada hematolojik malignite
tanisi konmus. Malignitesi olan hastalarin verileri ile malignitesi olmayan hastalarin verileri karsilastirildiginda, demografik
ozellikler, organ tutulumu, otoimmiun seroloji, siklofosfamid kullanim ve dozunda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamis.
Ancak mesane kanserli hastalarin daha yiiksek dozlarda siklofosfamid kullanildigina dikkat ¢ekilmistir.

Tirkiye’de yapilan bir baska ¢alismada 153 hasta taranmis 7 hastada malignite tespit edilmis. U¢ erkek, dért kadin, ortalama yas
51.2 olarak tespit edilmis. 1 akciger kanseri, 2 gastrointestinal sistem kanseri, 1 miyelodisplastik sendrom, 2 malign melanom (g6z
ve cilt) ve 1 over ca tespit edilmis. Risk faktorleri olarak sigara igmek, erkek cinsiyet, diffliz SSc tanili olmak ve scl70 pozitifligi
bildirilmis.

Bizim ¢alismamizda kanser prevalansi hafif daha disikti ve kanser tanisi alan hastalarin hepsi diger ¢alismalardan farkl olarak
kadindi. Yas ortalamasi benzerdi. Cogu calismada akciger kanseri ve 6zofagus kanseri riskinden bahsedilse de bizim hastalarda iki
malignite tipi de gériilmedi. Bizim malignite hastalarinda daha énceki ¢alismalarda bildirilmeyen disfaji ve GORH semptomlari
malignite olmayan gruba gore istatiksel olarak anlamli derecede daha yiiksek oranda semptom olarak bildirildigi tespit edildi.

SSc hastalarinda kanser riskinin genel topluma goére arttigini bilinmektedir. Bu konuda erken tani ve tedavi igin SSc tanili hastalarin
uygun tedavisi ve yas/cinsiyete gore uygun malignite taramasi yapilmasi 6nemlidir.
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Mean * SD or Percent Malignite +

1(20)
Pitting skar, n (%) 3 (60)
2 (40)
Disfaji, n (%) 4 (80)
4 (80)
Dispne, n (%) 4 (80)

HRCT anormalligi, n (%) 3 (60)
PAP, mmHg* 28+8.4
Mean * SD or Percent

Hemoglobin, g/dI

Loékosit, 103/mm?
Trombosit, 103/mm3

ESR, mm/h

CRP, mg/dl

Kreatinin, mg/dl

ANA pozitif, n (%)
Anti-Scl70 pozitif, n (%)
Anti-sentromer pozitif, n (%)
Anti-Ro pozitif, n (%)
Siklofosfamid , n (%)
Rituksimab, n (%)
Mikofenolate mofetil, n (%)
Metotreksat, n (%)
Azatioprin, n (%)
D-penisillamin, n (%)

(n=5)
5 (100)
5416.4
10.6£4.8
2 (40)
Diffiiz kutanoz SSc, n (%) 3 (60)

FVC % 82+23.1

Non-malign (n=144)

132 (91)
50.3+14.2
8.35.5
17 (11)
45 (31)
53 (37)
61 (42)
20 (14)
47 (32)
44 (30)
97 (67)
63 (44)
76+18.6
28+15.5

Non-malign
(n=144)
12.7£1.5
8.412.9
295.5£96.7
23+17
1.1+3.1
0.6£0.2
118 (87)
51 (39)

29 (22)

25 (19)

43 (29)

12 (8.3)

19 (13)

39 (27)

78 (54)

2 (1.4)

P

0.43
0.24
0.24
0.36
0.75
0.75
0.33
0.048
0.038
0.93
0.35
0.64
0.57

0.53
0.11
0.06
0.90
0.61
0.56
0.93
0.64
0.58
0.56

0.1

0.51
0.27
0.86
0.09



PS-19

EOZINOFiLIK FASIiTLi OLGU SUNUMU: SKLERODERMA TAKLITGiSi
Giilsah Yamancan, Burak Oz, Ahmet Karatas, Siileyman Serdar Koca
Firat Universitesi Romatoloji Ana Bilim Dali

Giris: Eozinofilik fasiit (EF), nadir gorilen ve etyolojisi tam olarak bilinmeyen; fasyada inflamasyona ve fibrozise neden olan bir
bag doku hastaligidir. Periferal kanda eozinofili ve 6zellikle ekstremitelerde skleroderma benzeri deri endurasyonlari bu hastaligin
karakteristik 6zellikleridir. Genellikle geng erkeklerde, nadiren yash kadinlarda ve ¢ocuklarda goérilir. Bu yazida Ust
ekstremitelerinde agr ve sertlik sikayetleri ile basvuran, karakteristik klinik 6zellikleri ve histopatolojik bulgulari ile EF tanisi
konulan ve sistemik steroid tedavisine iyi yanit veren 80 yasindaki erkek olgu sunulmustur.

Olgu: 80 yasinda erkek hasta, son bir yildir artan her iki Ust ekstremitede sislik, deri sertligi ve hareket kisithhg ile basvurdu. Kas-
iskelet sistemi muayenesinde bacaklarda ve Ust ekstremitelerde sklerotik, kalinlagmis cilt gérildi. Sag 6n kolda(Resim 1-A ) ve sag
axiller bolgede (Resim 1-B) oluk isaretine rastlandi. Laboratuvar incelemelerinde toplam periferik kan I6kosit sayisi 11.000,
eozinofili orani ise %26,1 (n=%1-3) olarak belirlendi. Periferik kan yaymasinda da eozinofilik baskinlk gorildd. Eritrosit
sedimentasyon hizi (ESR) 84 mm/saat, C-reaktif protein (CRP) diizeyi 5,7 mg/dl idi. Romatoid faktor, antintikleer antikor (ANA),
anti SCL-70, anti sentromer testleri negatifti. Protein elektroforezinde monoklonal gamopati gorilmedi. Hastanin timor
belirtegleri ve tiroid fonksiyon testleri normal sinirlardaydi. Periferik IgE dizeyi normal sinirlardaydi. Eslik edebilecek maligniteleri
ekarte etmek igin yapilan tim vicut taramada toraks tomografisinde bilateral hemitoraksta en genis yerinde solda 2.5 cm ene
varan plevral mayii ve komsulugunda pasif atelektazi izlendi. Bilateral akciger periferlerinde interlobiler septal kalinlagsmalar,
minimal buzlu cam gériinimii izlendi. (interstisyel Akciger Hastaligi ?). Alinan plevral mayinin sitolojik incelemesi benign olarak
raporlandi. Taniyr netlestirmek adina alinan 6n kol biyopsisinde; epidermiste atrofi yiizeyel ve derin dermiste deri eklerinde
azalma, kollojen demetlerde belirginlesme ve artis, fasyal yumusak dokuda seyrek eozinofili igeren, ancak monondkleer hiicrelerin
ve fibrozisin baskin oldugu bir inflamatuar infiltrasyon ortaya ¢ikti. Bu bulgular EF ile uyumlu olarak rapor edildi. Hastada 6n planda
eozinofilik fasiit distintlip hastaya metilprednizolon ve akciger tulumu oldugundan dolayr mikofenolat mofetil tedavisi baslandi.
Rehabilitasyon amaciyla kisith eklemlere germe egzersizleri yapildi. Hastanin ¢ ay sonra muayenesinde (st ve alt ekstremitedeki
sertlikte iyilesme oldugu gorildi. ESR ve CRP diizeyleri gerileme egilimindeydi ve periferik eozinofili yoktu.

Sonug: Eozinofilik Fasiitin; Sistemik skleroz, Sjogren sendromu, antifosfolipid sendromu ve sistemik lupus eritematozus gibi
kollajen doku hastaliklariyla birlikte géruldGgi rapor edilmistir. EF'li hastalarin goguna ciltteki sertlesmeler ve dokulardaki fibrotik
degisiklikler nedeniyle skleroderma tanisi konur. EF'nin bu hastaliklarla siklikla karistirilmasi taninin gecikmesine neden olur. Bizim
olgumuzda da supheli tani skleroderma idi ve EF tanisi klinik bulgular ve biyopsi ile konuldu.

Resim 1 Eozinofilik Fassiitis- Oluk belirtisi
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KRONiK PULMONER TROMBOEMBOLi TANISI iLE TAKiPLi VAKADA ENDARTEREKTOMi SONRASI iZOLE

PULMONER VASKULIT VAKASI

Ozge Karakok?
IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, i Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, istanbul

Giris: Tek organ vaskdilitinin cilt, gastrointestinal sistem, aort, koroner arter, retina, periferik sinirleri etkiledigi bildirilmistir. izole
pulmoner vaskiilit cok nadir gériilen bir tek organ vaskadilitidir. Histopatolojik bulgularin olmasi ve klinik ve serolojik olarak sistemik
hastalik bulgularinin olmamasi ile karakterizedir. Kronik pulmoner tromboemboli ile takipli hastada endarterektomi sonrasi izole
pulmoner vaskilit(IPV) saptanan olguyu sunuyoruz.

Olgu: 49 yasinda kadin hasta, 1 yildir kronik tromboemboli nedeni ile takip edilmekte ve diisik molekil agirlikh Heparin tedavisi
almakta iken endarterektomi planlanmis. Ozge¢misinde baska kronik hastalik ykiisii yok. Endarterektomi operasyon materyali
patoloji incelemesinde histomorfolojik ve immunhistokimyasal bulgular vaskilit tutulumunu distindiirmesi Gzerine hasta
romatoloji poliklinigine yonlendirilmisti. Hastanin sistemik sorgulamasinda nefes darligi mevcuttu. Konstitusyonel semptomu,
vaskulit dusundurecek bulgusu yoktu. 30 paket/yil sigara igme Oyklsl vardi. Laboratuar incelemelerinde crp:29 mg/I
sedimentasyon:49 mm/sa ANA, ENA, ANCA, Anti-mpo, Anti PR3, anti fosfolipid antikorlar negatif saptanmisti. Pet-ct’de sistemik
vaskdilit lehine FDG tutulumu yoktu. Hasta izole pulmoner vaskilit olarak degerlendirilerek metilprednizolon 32 mg/giin ve
azatioprin 50 mg 2x1 olarak baslandi. Takipler sirasinda bu tedavi altinda yeni gelisen gogls agrisi, dispne sikayetleri ile yapilan
goruntilemelerinde yeni pulmoner emboli saptanmasi lizerine tedavisine tocilizumab eklendi. Tocilizumab tedavisi sonrasi 6 aylik
takiplerde hasta stabil seyretmektedir.

Sonug: IPV, KTEPH'yi taklit edebilir ve bu hastalara pulmoner endarterektomi tanisi konulabilir. Stiphe olmasi durumunda anjiografi
veya PET-CT ile damar duvar kalinlagsmasi, daralmasi gosterilebilir. Ayrica KTEPH olarak izlenen hastada akut faz yiiksekligi vaskulit
acisindan uyarici olabilir.
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