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[SS-01]
Sinirhi skleroderma tanili hastanin gelisen cilt ve kemik enfeksiyonlariyla imtihani
UzDr.Ali EKIN, Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ hastaliklart ABD., Romatoloji BD.

GiRiS: Sistemik skleroz, kronik, otoimmiin bir hastaliktir ve cilt kalinlasmas;,
vaskiilopati ve ¢ok sayida organi etkileyen inflamasyon ve fibrozisle giden bir hastaliktir.
Ekstremite ve eklerinin tlserleri 6nemli bir morbidite nedenidir. Hastalarin yaklasik
%50’ si dijital tilserlerden muzdariptir. Bu tilserlerin bakimi, osteomiyelit ve diger deri
ve eklerinin enfeksiyonlarin 6nlenmesinde ¢ok 6nemlidir. Burada sunacagimiz vaka ile
amacimiz, yogun sigara igicisi ve sinirl skleroderma tanili hastanin gelisen dijital
tilserler, cilt enfeksiyonlari ve osteomiyelit ile nasil komplike oldugunu aktarmaktir.

OLGU: 55 yasindaki kadin hasta yaklasik 40 pkt/yil sigara kullanmaktadir. Daha 6nce
Buerger Hastalig1 nedeniyle dis merkezde takipli iken, ellerde ve sag omuzda agrisinin
olmasi nedeniyle 6nce algolojiye yonlendirilmis. Hastaya sag stellat ganglion blogu
yapilmis. Hastanin kisa bir siire sonra parmak uglarinda sogukta olan morarma, el
parmaklarinda agri, sag omuzda agr1 ve yarim saat siiren sabah tutuklugu olmasi iizerine
dis merkez bir romatoloji kliniginde romatoid artrit tanisi konarak 1 ay kadar
metotrexate ve siilfosalazin tedavisi verilmis ve hastanin sikayetlerinde gerileme olmus.
6 ay kadar sonra ellerde morarma ve sag el 2.parmakta sislik ve kizariklik sikayetlerinin
olmasi lizerine romatoloji klinigimize interne edilen hastanin fizik muayenesinde
nadiren Ust damaginda ¢ikan agiz yarasi disinda, ag1z ve goz kurulugu, yiizde yara ya da
giines 15181na hassasiyet, sa¢ dokiilmesi, tekrarlayan damar tikanikhg, diistik 6ykiisti,
eklem yerlerinde agriya eslik eden kizariklik, 1s1 artis1 veya hareket kisitliligy, kol ve
bacak kaslarinda giigstizliik, his kaybi ve dokiintii saptanmadi. Sklerodaktili, reynaud
fenomeni, dijital iilser, MKF distalinde ellerde ve ayaklar sertlesme, yiizde ve gogiiste
yaygin telanjiektaziler, oral agiklikta azalma ve yapilan tetkiklerinde ANA ve sentromer-B
pozitifligi saptanmasi iizerine hasta sinirli skleroderma kabul edildi. Nifedipin,
iliomedin, asetilsalisilik asit, PPI baslandi. Hastanin sag el 2. Parmagi gelisen nekroz
nedeniyle ortopedi tarafindan ampute edildi. Hastanin her iki elinde nekrotik yaralar ve
agr sikayetlerinin yaklasik 1 y1l sonra tekrarlamasi tizerine tekrar internasyonu yapildi
ve cekilen doppler USG sinde bilateral radial ve ulnar arterlerde bifazik akim paterni
izlendi. Akim paterni bifazik olarak izlenen olguda distalde damar kompliansinda
bozukluga sekonder degisiklik oldugu diistiniildii. Hastanin tedavisi metotrexate 10
mg/hafta, folik asit 5 mg 1x2 tablet/hafta, felodipin 10 mg tb/giin, ASA 100 mg tb/giin,
Coumadin 2.5 mg tb/ giin, pentoxifiln 1x1, vastarel mr 2x1 olarak diizenlendi. Bu stirecte
hastanin sol el 3.parmakta gelisen nekroze alanin biliyiimesi iizerine demarkasyon hatti
olusunca hastaya bu parmaga da amputasyon uygulandi. Bu siire¢te hastanin organ ve
sistem tutulumlarina yonelik yapilan taramalarinda dispnesi ve yutma gii¢liigti olmayan
hastanin, Torax BT, SFT-DLCO ve EKO (EF:65, PAB: 25 mmHg) sonuglar: normal saptandi.
Takiplerinde kontrol EKO sunda EF: %63, PAB:29 mmHg, Torax BT ve SFT-DLCO su
stabildi. Hastanin bir siire sonra sol ayak 3.parmakta morarma gelisti. Hastaya aralikli
iliomedin tedavisi uygulandi. Ayaktaki morluk ve ellerdeki sikayetleri bir siire gerilese de
sol el 2. parmak ucunda enfekte yara gelisen hastada ilk etapta direkt grafide
oateomiyelit lehine bulgu saptanmadi. Osteomiyelit siiphesinin devami iizerine ¢ekilen
kemik sintigrafisinde de tutulum gézlenmedi. Bir siire sonra sag ayak bas parmakta agik
yara gelisen hastada yumusak doku enfeksiyonu diistintiliip antibiyoterapi dziienlendi.



Hastanin bir stiredir bulanti kusma sikayetleri olmasi nedeniyle yapilan endokopisinde
ozofagus alt ucta Barret metaplazisi gozlendi. Bir stire takipsiz kalan hastanin en son sol
el 3. Parmak ucunda koétii kokulu akinti ve yara olmasi iizerine tekrar interne edildi.
Alinan yara yeri stiriintiisiinde MRSA tliremesi oldu. Ortopedi tarafindan osteomiyelit
acisindan istenen MR inda ; 2,3,4. falankslarin distal kesiminde osteoliz bulgusu,
5.falanksinda yine en distal kesiminde fokal kortikal bir defekt, 4.falanks distal
kesiminde kalan kemik doku ve ¢evre yumusak dokuda kontrasth seri incelemelerde
hafifce kontrastlanma bulgulari ile beraber yag baskili T2A imajlarda bu diizey
cevresinde ve kemik iliginde hafif 6dematdz degisiklikler goriilmiis olup, osteomiyeliti
desteklemektedir(Resim 1). MR sonucuyla ortopediye konsiilte edilen hastanin
osteomiyelit icin kemik biopsisi yapilmasi alinacak bolgenin cildinde MRSA tiremesi
olmasi, kemige inokiilasyon riski, skleroderma hastalarinda vaskiilopati nedeniyle
iyilesmenin gecikmesi nedeniyle operasyon diisiintilmedi. Uzun bir siire antibiyoterapi
ve iliomedin tedavisi alan hasta en son iliomedin, kalsiyum kanal blokeri, asetilsalisilik
asit, sildenafil, bosentan, metotrexate ve folik asit ile tedavisi altinda iken vefat etmistir.
Ilk ve son tetkikleri Tablo 1 de ayrintili olarak verilmistir.

Sekil 1:

SONUC: Sistemik skleroz cesitli dolasim, dermatolojik, gastrointestinal, kas-iskelet,
pulmoner ve renal komplikasyonlarla karakterizedir. Sistemik skleroz icin kiir saglayan
bir tedavi olmamasina ragmen, hastalikla iliskili komplikasyonlarin yonetimi hastalarin
yasam Kkalitesini iyilestirmeye yardimci olacaktir.
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[SS-02]

Dijital Ulser Gelisen Sistemik Skleroz Hastasinda Kombinasyon Tedavisi ve
Sonuglari: Olgu Sunumu

Oznur Sadioglu Cagda§1, Duygu Temiz Karadagl, Ayten Ya21c11, Ayse (;efle1 IRocaeli
Universitesi, Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklar1 AD, Romatoloji Bilim Dali, Kocaeli

Giris

Sistemik sklerozis (SSk), vaskiiler disfonksiyon, derinin ve i¢ organlarin fibrozisi ile
karakterize kronik otoimmiin bir hastaliktir. Vaskiilopati hastalarin neredeyse
tamaminda goriilmekle birlikte, hastalarin bir kisminda dijital iilser (DU) olarak ortaya
¢ikar. DU, doku nekrozu, enfeksiyon, oto- amputasyona ilerleyebilen, hastalarin giinliik
aktivitelerini ve yagam kalitelerini bozan bir komplikasyondur. DU tedavisinde kullanilan
vazodilator ozellik gosteren baslica farmakolojik ajanlar kalsiyum kanal blokorleri,
intravenoz iloprost, endotelin reseptor antagonistleri ve fosfodiesteraz 5 inhibitorlerini
icerir.Kalsiyum kanal blékorleri DU tedavisinde ilk secenek olarak kullanilmakla birlikte,
ciddi seyreden DU durumlarinda bu ajanlar birlikte kullanilabilmektedir. DU’leri olan
yaygin cilt tutulumlu bir SSk hastasinda direngli tilserler nedeniyle kombinasyon tedavisi
ve sonuglarini bildirdigimiz bir olguyu sunmak istedik.

Olgu

2021 Mayis’ta 34 yasinda bir erkek hasta, son 2,5 aydir ellerde sislik ve yumruk
yapmada gii¢liik, sogukta parmaklarda renk degisikligi (Raynaud fenomeni), kilo kaybi,
halsizlik, sikayetleri ile basvurdu. Fizik muayenesinde sklerodaktili, her iki el 2 ve 3.
parmaklarinda pitting skar, yiiziinde telenjektaziler ve akciger bazallerinde ral saptandi.
Cilt tutulumu yaygin ve modifiye Rodnan cilt skoru 19 saptandi. Laboratuvar
tetkiklerinde ANA (+4) ince benekli ve ENA Scl 70 (+3) pozitifti. Toraks BT’de belirgin
interstisyel tutulum yoktu ve 6zofagus dilate goriiniimdeydi. SFT’de FVC:%74,
DLCO:%83 ve EKO normaldi. Tirnak yatag: kapilleroskopisinde aktif skleroderma
paterni ile uyumlu bulgular saptandi. Hastanin hizli ilerleyen cilt tutulumu olmasi
lizerine (yaklasik 2,5 ay icerisinde) siklofosfamid 1g/ay tedavisi basland. 3 kiir
siklofosfamid sonrasinda tedavisine MMF ile devam edildi. Raynaud fenomeni i¢in 100
mg/giin asetilsalisilik asit (ASA) ve 30 mg/glin nifedipin tedavileri baslandi. Eyliil
2021’de dijital ulserlerinin gelismesi tizerine poliklinige basvurdu. Her iki el ikinci
parmak uglarinda uzun ¢aplari yaklasik 1 cm olan ve enfeksiyon bulgusu olmayan 2 adet
DU goriildii. Raynaud fenomeni icin almakta oldugu ASA’e (100 mg) devam edildi ve
enoksiparin 0.6 ml eklendi. Nifedipin dozu 60 mg/giine ¢ikarildi. Siddetli agrisi
nedeniyle tramadol 2x50 mg/gtin eklendi. Enfeksiyon bulgusu olmadigi icin antibiyotik
verilmedi. Hasta nifedipin 60 mg ile bas donmesi sikayeti olmasi lizerine 1 hafta sonra
tekrar basvurdu. Nifedipin dozu 30 mg/giin olarak azaltildi. Hastanin muayenesinde
tlser kenarlarinda hiperemi goriilmesi nedeniyle amoksisilin klavulonat 2x1000 mg
recete edildi. Hastanin tedavisine intravenoz iloprost (5 giin/ay) eklenmesine karar
verildi. 2 ay intravenoz iloprost, kalsiyum kanal blokortii ve pentoksifilin 600 mg/giin ile
devam edilmesine ragmen DU’lerin devam ettigi goriildii. 3. ay 5 giinliik intravenoz
iloprost tedavisi sonrasinda

pentoksifilin kesilerek sildenafil 3x20 mg/giin tedaviye eklendi. 1 ay sonraki
kontroliinde DU boyutunun azaldig goriildii. 5 giin/ay intravenéz iloprost tedavisine 2



ay daha devam edildi ve sonrasinda 1 giin/ay inflizyon olarak devam edildi. Dijital
tilserlerin kapanmasindan sonra intravenoz iloprost kesildi. Yaz doneminde DU olmayan
hastanin 2022 sonbaharinda tekrar DU’leri ortaya ¢ikti. Bunun iizerine 5 giinliik
intravenéz iloprost tedavisi baslandi. DU’lerin ¢aplarinda azalma olmasi ve kapanmaya
baslamasi lizerine tedavisine endotelin reseptor antagonisti (Bosentan 2x125 mg/giin)
eklendi, sildenafil dozu 2x20 mg/giin olarak azaltildi. Intravenoz iloprost 1 giin/ay
dozunda kis doneminde devam edildi.

Tartisma

SSk iliskili DU tedavisinde kalsiyum kanal blokorleri, intravenéz iloprost, endotelin
reseptor antagonistleri ve fosfodiesteraz 5 inhibitorleri pek ¢ok ulusal ve uluslararasi
tedavi kilavuzlarinda 6nerilmekle birlikte kombinasyon tedavisi konusunda kesin bir
oneri bulunmamaktadir (1). Bu ajanlarin birlikte kullanimi daha ¢ok pulmoner arteryal
hipertansiyon vakalarinda tercih edilmektedir. Ancak, kombinasyon tedavisi ile DU
iyilesmesi ve tekrarinin 6nlenmesi ile ilgili veriler saglayan vaka bildirimleri mevcuttur
(2-3). Direngli DU olan hastalarda, tolere edilebilen dozlarda ve yan etkileri gozetilerek
kombinasyon tedavisi uygun bir secenek olabilir.

Kaynaklar:

1. Kowal-Bielecka O, Fransen ], Avouac ], et al. Update of EULAR recommendations
for the treatment of systemic sclerosis. Ann Rheum Dis 2017; 76(8): 1327-1339

2. Bellando-Randone S, Lepri G, Bruni C, et al. Combination therapy with Bosentan
and Sildenafil improves Raynaud’s phenomenon and fosters the recovery of
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127-132.

3. Rademacher ]G, Wincup C, Tampe B, Korsten P. Combination therapy with
bosentan and sildenafil for refractory digital ulcers and Raynaud's phenomenon
in a 30-year-old woman with systemic sclerosis: Case report and literature
review. ] Scleroderma Relat Disord. 2020 Jun;5(2):159-164. doi:
10.1177/2397198319876738. Epub 2019 Sep 19. PMID: 35382024; PMCID:
PM(C8922606.



[SS-03]
Sistemik sklerozlu hastasinda dijital iskemi tedavisinde iloprost etkisi

Alida Aliyeva, Fatma Alibaz Oner, Rafi Haner Direskeneli
Marmara Universitesi, i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dal, Istanbul

Giris: Sistemik skleroz(SSc), vaskiiler disfonksiyon, cilt ve i¢ organlarin progresif fibrozu
ile karakterize etiyolojisi bilinmeyen bag doku hastaligidir. Dijital iilserler (DU), SScile
iligkili vaskulopatinin en sik goriilen komplikasyonlarindan biridir. Bu olguda dijital
nekroz gelisen skleroderma vakasini sunayacagiz.

Olgu : 66 yasinda 25 yildir SSc tanisi ile takip edilen kadin hasta, sol el 5.parmak distal
falanksta morluk sikayeti ile poliklinige basvurdu. Hastanin bilinen diyabetes mellitus ve
hipertansiyon tanilar1 mevcut. 25 senedir mevcut olan Raynaud fenomeni i¢in nifedipin
30mg/gln, losartan 50 mg/giin, asetilsalisilik asit 100 mg/giin kullanmaktadir. 2015’de
sag el 2.parmak distal ucta gelisen nekroz nedeniyle yatis dykiisti var, o yatisinda iloprost
tedavisi almis. Hastanin yapilan fizik muayenesinde oral agiklik azalmis, ellerde
sklerodaktili ve el parmak uclarinda skarlar, sol el 5.parmakta nekrotik yarasi
mevcuttu(sekil 1). Modifiye rodnan skoru 6 olarak hesaplandi. Diger sistem muayeneleri
olagan olarak degerlendirildi. Tetkiklerinde WBC 6300, Neu 3800, Hb 11.7g/dL, Plt
231.000, periferik yayma normal, Kreatin 0.56 mg/dl, Albumin 3.9 mg/dl, ALT 9 mg/dl
, CRP 3.72 mg/d], tam idrar tetkikinde protein ve hiicre yoktu. Hasta akut dijital iskemi
nedeniyle servise yatirildi, ¢ekilen el grafisinde osteomiyelit izlenmedi. SSc’nin diger
organ tutulumu agisindan degerlendirilmek tlizere ¢ekilen yiiksek rezoltisyonlu akciger
tomografisinde bilateral akcigerde mozaik atenuasyon paterni izlendi, interstisyel
akciger hastalig1 olarak degerlendirilmedi. Transtorasik ekokardiografide EF normal
(%65), SPAB 6l¢tilemedi, sol ventrikiil diyastolik disfonskiyonu ve dejeneratif aort ve
mitral kapak izlendi. Iloprost infiizyonu baslandi,diisiik molekiiler agirhikli heparin
eklendi,antiagregan devam edildi. Plastik cerrahi boliimiiniin destegi ile diizenli yara
bakimi yapildi, agri kontrolii saglandi. Ortopedi goriisii alindi, ampiitasyon igin
demarkasyon hatti takip edilmesi 6nerildi, iloprost inflizyonu 10 giine tamamlandy,
idame tedavide sildenafil eklendi. Distal falanks ucunda nekroze alanin kigiildigu
izlendi, yakin romatoloji ve ortopedi poliklinik kontroliine gelmek tizere taburcu edildi.
Sonug: Iskemik dijital iilserler hastalarin %50'sinde gelisir. Birka¢ calisma, iloprost'un
SSc'nin vaskiiler belirtilerinin, yani Raynaud fenomeni ve Digital tilserin tedavisinde
etkinligini gostermistir(1). Direngli tilserleri olan hastalarda, fosfodiesteraz tip 5
inhibitorlerinin(sildenafil, tadalafil) eklenmesi 6nerilmektedir. Sildenafilin RF
semptomlarini ve tlser iyilestirtigine dair ¢alismalar mevcuttur(2,3).



Sekil 1. Sol el 5.parmakta iskemik lezyon.

1.Kyle MV. ] Rheumatol. 1992 Sep;19(9):1403-6.
2. Tingey T. Arthritis Care Res (Hoboken). 2013;65(9):1460.
3. Andrigueti FV. Clin Exp Rheumatol. 2017; 106(4):151.



[SS-04]

Sistemik Sklerozlu Hastalarda Gastrointestinal Sistem Tutulumunun Farkl
Yiizleri, Olgu Sunumu

Gizem Ayan

Sistemik skleroz santral sinir sistemi harig, hemen her organi tutmakta, ancak en sik i¢
organ tutulumu Gastrointestinal (GIS) sistem tizerinde goriilmekte. Mortalite agisindan
baktigimizda ise GIS tutulum, EUSTAR verisinde kardiyovaskiiler nedenler bir arada
degerlendirildiginde, en sik 4. Neden olarak yer almaktadir. GIS tutulumu agisindan
baktigimizda agizdan aniise kadar tiim alanlarda tutulum yapabildigini soylemek
mimkindir ve bu nedenle de ¢ok farkl ytizlerle karsimiza klinik pratikte ¢ikabilir.
Burada, obstriiksiyon tanisi ile hospitalize edilmis iki sistemik sklerozlu olguyu
sunmaktayiz. Birinci olgumuz, 59 yas kadin hasta, sistemik skleroz, intersitisyel akciger
hastalig1 ve pulmoner hipertansiyon tanilar ile diisiik doz steroid, bosentan, seleksipag
tedavileri altinda izlenmekte iken, 3 giindiir oral alimini bozan bulanti1 ve kusma
sikayetleri ile hastaneye basvurmustu. Genel durum bozuk; hipotansiyonu olan hasta
yatirilarak izlendi. Akciger tomografisinde pnémoni saptanan hastanin 6zefagusunun
ileri derecede genis ve yemek artiklari ile dolu oldugu rapor edildi (Resim A). Bir donem
oral alimi kesilerek; antibiyotik tedavisi ile izlendi. Genel durumu diizelen, bulant1 -
kusma sikayeti olamayan hastanin sivi gidalar almasina izin verildi, enteral beslenme
destegi baslandi. Antibiyotik tedavisi tamamlandiktan sonra taburcu edilen hastanin
ayaktan yapilan tist endoskopisinde; 6zefagusun dilate oldugu, alt ugta beklemis gida
artiklar1 bulundugu, islem boyunca mide ve 6zefagusta kasilma izlenmedigi rapor edildi.
Hastane basvurusundaki klinik tablosunun 6zefagus - mide tutulumuna bagh
obstiiriksiyon ve aspirasyona sekonder pndémoni nedeni ile gelistigi diistiniildii.

Ikinici olgumuz, on yildir difiiz sistemik skleroz tanisi ile izlenen 47 yasinda kadin hasta,
bir haftadir devam eden bulanti, kusma, karin agrisi, kabizlik sikayetleri ile acil servise
basvurmustu. Son 6 ay icerisinde benzer sikayetlerle hastane basvurulari mevcut olan
hastanin son bir yilda 48 kg dan 38 kg'a diistiigli 6grenildi. Kolsisin, proton pompa
inhibitort, siikralfat ve asetilsalisilik asit tedavileri altinda izlenen hastanin, ayakta
direkt batin grafisinde hava sivi seviyeleri saptandi. Abdomen BT incelemesinde (Resim
B) sol iist kadranda izlenen jejunal ansta difiiz duvar kalinlasmasi, pelvik bolgede yer
alan distal ileal anslarda dilatasyon ve hava sivi seviyelenmesi, eslik eden intestinal feces
bulgusu (belirgin gec¢is zonu izlenmemekle birlikte hasta hikayesinde tariflenen
sklerodermaya sekonder fonksiyonel bozukluga ait olabilir seklinde raporlanmistir.
Genel cerrahi servisinde iki giin parenteral nutrisyon destegi ve antibiyotik tedavisi ile
izlenen hasta gelisen septik sok tablosu sonrasi kaybedildi.

Sistemik skleroz hastalarinda GIS’de obstiiriksiyon hem alt hem tist GIS dismotilitesi
sonrasi gelisebilir. Tarama i¢in detayli sorgulama klinik pratikte 6nemlidir ve ¢ogu
zaman atlanabilmektedir. Tanida bir¢ok yontem bulunmakla birlikte, tedavi se¢enekleri
cogunlukla semptoma yonelik ve agir vakalarda yetersizdir. Bu haastalarda sonuglar, ytiz
gildiiriict olabilecegi gibi baz1 vakalarda mortalite ile sonu¢glanmaktadir.



Resim A. Dilate 6zofagus i¢cinde besin artiklari, B. intestinal obstiriiksiyon,
pnomatozis sistoides intestinalis




[SS-05]
Sistemik Skleroz ile iliskili Ozofagus Striktiirii Gelisen Bir Olgunun Seyri

Shirkhan Amikishiyev, Yasemin Yal¢inkaya, Numune Aliyeva, Bahar Artim Esen, Ahmet
Gul, Murat Inanc

Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji
Bilim Dali

Giris: Sistemik skleroz (SSk) seyrinde gastrointestinal sistem (GIS) tutulumu, hastahgin
erken donemlerinden itibaren baslayan ve sik goriilen manifestasyonlardan birisidir.
Ozofagus siklikla etkilenir, ortaya ¢ikan semptomlar arasinda disfaji, peristaltizm kaybi
ile iligkili hipomotilite, alt 6zofagus sfinkter yetersizligine bagh gastrodzofageal reflu
(GOR), reflii 6zofajit, Barret metaplazisi ve striktiir gelisimi goriilebilmektedir.
Bildirimizde sinirh cilt tutulumu, interstisyel akciger hastaligi (IAH) ve erozif artriti olan,
siddetli iist gastrointestinal tutulum nedeniyle progresif 6zofagus strikttiri gelisen ve
aralikli buji dilatasyon islemi gerektiren SSk olgusunun sunulmasi planlandi.

Olgu: Altmis bir yasinda kadin hasta, ilk kez 2010 yilinda baslayan el ve ayak
parmaklarinda sogukta tetiklenen beyazlama ve morarma sikayetlerine takip eden iki
sene icinde eklenen bilateral el ve ayak bilekleri ve kiiciik eklemlerde sislik ve agri, kati
gidalar1 yutmada zorlanma, parmak cildinde kalinlasma ve sertlesme sikayetleri ile
basvurmustur. Raynaund fenomeni, simetrik poliartrit, sinirl cilt tutulumu ve disfaji
klinik bulgularine eslik eden ANA 1/1280 homojen (+) ve anti-Scl-70(+)’ligi laboratuvar
bulgulari ile SSk tanis1 konmustur. Metotreksat (MTX) 15 mg/hafta, prednisolon 5 mg,
nifedipin 60 mg, ASA 100 mg ve esomeprazol 40 mg/giin tedavisi baslanmistir. Tedavi
altinda direngli artrit bulgular1 nedeniyle 2013 yilinda rituksimab (RTX) tedavisi
eklenmistir. 2 kiir RTX tedavisi sonrasinda IAH bulgulari ortaya ¢ikan ve eklem
sikayetleri stabil seyreden hastada tedaviye mikofenolat mofetil ile devam edilmistir.
Hasta 2016-2018 yillar1 arasinda takip ve tedavisini birakmis, son 2 yildir giderek artan
disfaji ve GOR semptomlar1 nedeniyle 2018 yilinda klinigimize yatirilmistir. Progresif
olarak sulu ve kati gidalar1 yutmada gli¢ligli artan, yemek sonrasi kisa siirede kusma
sikayetleri ortaya ¢ikan hastaya iist GIS endoskopisi yapilmis; proksimal 6zofagus dilate
ve aperistaltik, distal 6zofagusta daralma goriilmiis ve balon dilatasyon uygulanmistir.
Tekrarlanan dilatasyonlara ragmen yutma gli¢liigii devam eden hasta, genel cerrahi
tarafindan degerlendirilmistir. Yiiksek komplikasyon riski nedeniyle operasyon uygun
gorulmemis ve aralikh dilatasyon onerilmistir. Tedavi ihtiyac1 bakimindan diger
tutulumlar degerlendirildiginde; sinirh cilt tutulumu ve erozif simetrik poliartrit (her iki
el bilegi karpal ve metakarpal eklem araliklarinda daralma, yer yer ankiloz, MKF ve PIF
eklemlerde erozif degisiklik ve eklem araliginda daralma, RF ve anti-CCP negatif)
bulgularinin devam ettigi gérilmiistiir. Solunum fonksiyon testlerinde FVC %89 ve DLCO
%73, HRCT’de IAH bulgulari stabil, transtorasik ekokardiyografisinde PAB 47 mmHg
(ventilasyon perfilizyon sintigrafisi normal), sag kalp kataterizasyonunda pulmoner
hipertansiyonu saptanmamistir. Hastaya eklem bulgulari aktif olmasi ve IAH varhg
nedeniyle tosilizumab tedavisi baslanmistir. Altinci ayin sonunda eklem sikayetleri
kontrol altina alinamayan hastada RTX ve disiik doz MTX tedavisine geg¢ilmistir.
Immiinsupresif tedaviye ek olarak 2-6 ay arasi farkli araliklarda gastroskopi ve buji
dilatasyon islemleri yapilmistir.

Tartisma: SSk seyrinde gastrointestinal tutulumunun, diger sistem tutulumlarindan
farkli olarak, immiinsupresif ve biyolojik tedavilere yaniti ile yeterli kanit



bulunmamaktadir. Ozofagusun distaldeki daralmalarinda disfaji yakinmasi én plandadir
ve bu semptom konusunda dikkatli olunmalidir. Hastalarda progresif seyir oldugunda
dilatasyon uygulamalari gerekebilmektedir. Dilatasyon ve diger cerrahi islemler,
immiinsupresif ve steroid kullanan bu hasta gruplarinda perforasyon ve infeksiyon
bakimindan ytiksek riskli kabul edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz (SSk), gastrointestinal sistemdir (GIS), 6zofagus striktiirii
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Sistemik Skleroz ve Pulmoner Hipertansiyon Olgu Sunumu

Uzm. Dr Fatih Albayrak

Dr Ersin Arslan Egitim ve Arastirma Hastanesi,Romatoloji Klinigi, Gaziantep

Giris: Sistemik skleroz (SSk), deri ve i¢ organlarin ilerleyici fibrozu ve damar fonksiyon
bozuklugu ile karakterize kronik multisistemik otoimmiin bir bag dokusu hastaligidir.
SSk’de akciger tutulumu siktir. Akciger tutulumu olarak en sik interstisyel akciger
hastaligi (IAH) ve pulmoner hipertansiyon (PH)’dur. Burada SSk ve IAH olan,
takiplerinde PH gelisen bir olgudan bahsedecegiz.

Olgu: 73 yasinda kadin hasta,¢abuk yorulma,nefes darligi,el-ayaklarda sisme ve
uyusukluk sikayetiyle klinigimize bagsvurdu. Raynaud fenomani tarifleyen olgunun fizik
muayenesinde akciger bazallerde ral,cilt muayenesinde sklerodaktili ve modifiye rodnan
skoru (mRSS) 8 olarak tespit edildi. Bakilan laboratuvar tetkiklerinde hemogram
,biyokimya testleri normal tespit edildi. Elisa testlerinde; Anti- niikleer antikor (ANA)
negatif, anti-sentromer antikor pozitif, SS-A ve SS-B negatif olarak ¢ikti. Bakilan
kapilleroskopide aktif skleroderma paterni goriildii. Epigastrik bolgede takilma hissi
olan olguya yapilan baryumlu 6sefagus grafisinde dilatasyon,peristaltizimde azalma
tespit edildi. Akciger tutulumu agisindan ¢ekilen HRCT’de, interstisyel fibrozis, ince
duvarli kistler, lenfositik interstisyel pndmoni tutulumu tespit edildi. SFT ve DLCO
testinde; FVC % 87, FEV1 % 82, FFEV1/FVC % 77, DLCO % 54, FVC/DLCO 1,6 olarak
goruldu. Yapilan EKO’da sPAB:40 mmHg olarak dl¢tildii. Hastaya steroid ve
siklofosfamid (CYC) tedavisi baslandi ve tedaviden sonra sikayetlerinde gerileme oldu.
Takiplerinde pulmoner tromboemboli (PTE) gelisen olgunun tedavisine, anti-koagulan
eklendi ve sikayetleri geriledi. Tedaviye baslandiktan 1 y1l sonra nefes darliginda artma
gorildi. Yapilan tetkiklerinde; SFT: FVC %102, DLCO %47, FVC/DLCO: 2,1,EKO: sPAB:
80 mmHg,6 dakika ytliriime mesafesi: 180 mt, BNP:543pg/ml (0- 100) tespit edildi ve
hastaya sag kalp kateterizayonu (SKK) yapildi. PAB basinci ytiksek tespit edilen hastaya
bosentan tedavi baslandi ve CYC tedavisi kesildi. Tedavi sonrasi sikayetlerinde gerileme
goruldu ve yaklasik olarak 7 yil takip edildi. Kontrol SKK’de PAB basincinda diistikliik
goruldu.

Sonug: PH, bag doku hastaliklarinda 6zellikle SSk’de sik goriilen bir komplikasyondur.
Grup 1 PH en sik goriilen tip olsa da, Grup 3 PH SSk’de IAH sekonder gelismektedir. IAH
olan SSk olgularinda immiinstipresif tedavi sonrasi klinik iyilesme gortilen olgularda,
takiplerinde klinik kotiilesme durumlarinda PH mutlaka akilda tutulmasi gereken bir
durumdur. Uygun tani konulan ve endotelin reseptor blokeri ile tedavi edilen hastalarda
prognoz ve hasta sag kalimi daha iyi olabilmektedir.

Anahtar kelime: sistemik skleroz,pulmoner hipertansiyon,IAH
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Sistemik Skleroz- Pulmoner Fibrozis Yeni Tani Olgu

Tuba DEMIRCI YILDIRIM
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali

Sistemik skleroza bagli nonspesifik interstisyel pndmoni ve miyozitin eslik ettigi yeni
tani vakamizin paylasilmasi amag¢lanmistir.

Vaka é6zeti: Kirk yasinda izmir’ de ikamet eden bir ¢cocuk annesi, as¢1, evli kadin hasta
poliklinigimize nefes alirken ¢abuk yorulma, siirekli midede gerginlik hissi ve tiim
viicutta, bacaklarda ve el eklemlerinde agri- sislik sikayetleriyle bagvurdu. Hastanin
genital HPV enfeksiyonu disinda komorbiditesi, ailede romatolojik hastalik 6ykiist
yoktu. Sigara- alkol kullanimi olmayan hasta herhangi bir ila¢ kullanmiyordu. Oykiisii
derinlestirildiginde ellerinde agr1, uyusma, beyazlasma sikayetiyle son iki yildir ¢esitli
poliklinik basvurular1 oldugu, baslanan metilprednizolon ve metotreksat tedavilerinden
fayda gormedigi icin kendisinin bu ilaglar1 kullanmadig1 6grenildi. Vital bulgulari, TA:
126/65 mmhg, 70 atim/dk, ates, 36.5 C° olan hastanin sistemik sorgulamasinda
ellerinde sertlik, uyluk bélgesinde agri, nefes darligl ve ciltte son 20 giindiir artan
pigmentasyon artisi dikkat cekmekteydi. Fizik muayenesinde yaygin hiperpigmentasyon
(sirt, kollar, bel, karin), telanjiektazi- kas- iskelet sisteminde sklerodaktili, bilateral
kuiciik eklem artriti+ (el, el bilegi, mtf), yok.Solunum, bibaziller velcro raller mevcuttu,
diger muayene bulgulari olagandi. (fotograf -1-)

Fotograf-1- Yaygin hiperpigmentasyon (sirt, kollar, bel, karin), telanjiektazi- kas-
iskelet sisteminde sklerodaktili (Hastanin izni alinmistir.)

Hastaya ait laboratuvar bulgularinin 6zeti Tablo-1 de 6zetlenmistir. E1 AP grafisi olagan,
kapilleroskopisi ise aktif evre sistemik skleroz ile uyumlu saptandi.



Fotograf-2- El AP grafisi ve kapilleroskopik bulgular

Hemoglobin/hematokrit 10.4 g/dl/ % 31,6
Lokosit 9.500 mm?
Trombosit 698.000 mm?
Sedimentasyon hizi 38 mm/h

CRP 21mg/L (0,2-5)
Kreatinin 0,44 mg/dl
AST 59

ALT 62

CK 1680 U/L
ANA negatif

ENA negatif

C3/C4 178/48.2

BNP 81

Tablo-1- Genel laboratuvar parametreleri

Hasta genel olarak degerlendirildiginde %5 tizerinde kilo kaybi, raynaud fenomeni+,
deri, dirsek proksimalini gecen deri sertligi+ Talenjiektazi -, skleredema -, simetrik
sinovit+, 5. Parmak flexion kontraktiirii+, proksimal kaslarda agri+, skleroderma renal
kriz -, GIS tutulumunda disfaji+, heartburn+, kusma+, siskinlik+, ishal -, KVS, dispne
(NYHA I), ¢arpinti -, gogiis agrisi-, senkop -, 6dem+, PAB normaldi ve pulmoner
tutulumda FVC %55, DLCO %46 6 dk yiiriime 525 m, I[AH+ (sekil 1)mevcuttu. Hastaya
tlim mevcut incelemeler sonrasinda diffiiz kutan6z sistemik skleroz (SSc) tanisi konuldu.
2013 Sistemik Skleroz ACR/EULAR Siniflama kriterlerine gore hasta 20 puan aldi.

Hastanin eslik eden proksimal kas gruplarinda agrisi, sebat eden CK ytiksekligi sebebiyle
EMG, bilateral Uyluk MR(sekil 2) ve kas biyopsisi tetkikleri tamamlandi. EMG de
miyopatik 6zellikte motor tlinite potansiyeller izlendi, kas MR'1 kal¢a ¢evresinde uyluk




anterior ve posteriorundaki kas gruplarinda bilateral simetrik yamasal kas 6demi
mevcut olup myozit ile uyumludur, olarak raporlandi. Biyopsi de ise fibril cap boyut
degisiklikleri, fokal atrofi ve rejenerasyon bulgulari, endomisyel kapiller dilatasyonlar +
Masson trikrom boyasinda fokal endomisyel fibrozis+ mevcuttu. Hastaya bu bulgular ile
Sistemik Skleroz + Miyozit overlap olarak degerlendirildi. Hastanin baslangi¢ tedavisi
Sekil 3 de 6zetlenmistir. Takibinde Klinik olarak proksimal kas agrisindan yakinmaya
devam eden, CK ve AFR regresyonu saglanamayan, Hastaya erisilebilen bir
laboratuvarda miyozit paneli bakisi dnerildi. Eslik eden artrit, ILD’ de diistintlerek
Rituksimab tedavisi planlani ¢izildi.

Sekil -1-Toraks BT, nonspesifik interstisyel pnémoni uyumlu bulgular ve 6zafagus
dilatasyonu

Sekil -2-Uyluk anterior ve posteriorundaki kas gruplarinda bilateral simetrik yamasal
kas 6demi



o Her iki el parmaklarninda ve MKF eklemlerin proksimalinde deri kalinlasmas:s Jf
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2 Sis (puffy) parmaklar
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Sistemik skleroz iliskili otoantikorlar
Anti-sentromer antikos
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Tablo-2- 2013 Sistemik Skleroz ACR/EULAR Siniflama kriterleri

Miyopatinin eslik ettigi diffiiz sistemik skleroz olgusu

» Mikofenolat mofetil ... hedef doz 2gr/giin

» Metilprednizolon... 12 mg/giin (CK takip edilecek)
» Hidroksiklorokin...200mg/giin

»Nifedipin... 30 mg 2*1

» Asetilsalisilik asit... 100mg/giin

»Esomeprazol... 40 mg 2*1
»Domperidon... 10 mg 2*1

**soguktan korunma, nemlendiriciler, reflii yastigr**
Sekil-3- Hastanin baslangic¢ tedavisi

Literatiirde %10 olarak bildirilen ANA negatif Sistemik Skleroz olgular1 mevcuttur. Bu
olgularda Anti-PM/Scl, -Ku, -U1-RNP, -U3-RNP, - RuvBL1/2, -SMN otoantikorlarinin
miyozitte eslik eden vakalarda 6zellikle degerlendirilmesi 6nerilmektedir. SSc
hastalarinin %13"linde miyozit bildirilmistir. SSc hastalarinin %6 ila %47'sinde CK
yuksek olabilir. CK ytiksekligi SSc de miyozit agisindan uyarici olmalidir. Kanada
Sistemik Skleroz Arastirma Grubu kohortunda, CK seviyeleri yliksek olan hastalar daha
mortal seyirlidir, miyopati saptanmasinda aldolaz daha yiiksek prediktif olarak
gosterilmektedir. Son zamanlarda birka¢ ¢alismada, kas biyopsisinde vaskilopati ve



fibrozun, skleromiyoziti diger otoimmiin miyozit alt gruplarindan ayiran patolojik
ozellikler olabilecegi gosterilmistir. Bazal membran kalinlagsmasi da skleromiyozite 6zgii
kas biyopsi bulgusu olarak bildirilmektedir.

Yakin tarihli bir meta-analizde, SSc-ILD prevalansinin %56 (%95 CI %49-%63)
oldugunu ve ¢alismalarda heterojenite mevcuttur. Klinik olarak anlamli ILD, SSc' li
hastalarin yaklasik %40'inda bildirilmistir. EUSTAR kohortunda, SSc ile iligkili 61timlerin
%50' den fazlas1 pulmoner nedenlidir. Birkag ¢alismada skleromiyozit hastalarinda, kas
tutulumu olmayan SSc hastalarina gore daha sik IAH (%13'e kars1 %68) raporlanmistir.

Tedavide bir standart 6neri yoktur. Histopatolojik ve serolojik belirtecgler tedaviye
yanitta 6ngordiriici olabilir. MTX, AZA, MMF biri secilebilir, bu ilaglarin
kombinasyonlari kullanilabilir. Ciddi hastada Siklofosfamid, Rituksimab tedavi
secenegidir. IVIG, ciddi kas tutulumu, disfaji, dispne, disfonide endike olabilir. EUSTAR’
da tocilizumab , abatacept etkisizbulunmustur. Kalsinérin inhibitérlerinin
nefrotoksisitesini skleroderma renal krizden ayirmak gii¢ oldugu i¢in 6nerilmemekteir.
Destek tedavi ve fizyoterapi diger yardimci tedavilerdir.

Kaynaklar:
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associated interstitial lung disease in East Asia: A systematic review and meta- analysis.
Int ] Rheum Dis (2021) 24(12):1449-59. doi: 10.1111/1756-185X.14206
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for care and pathogenesis. Front Immunol. 2023 Jan 26;13:974078. doi:
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Tek Merkez Analizi: Sistemik Skleroz Hastalarinda, Bastan Beri Merkezimizde
Takip Edilenler (i¢ Kohort) ile Dis Merkezlerde Tan1 Alip Sonradan Takibimize
Girenlerde (Dis Kohort) Sagkalim ve iliskili Faktorlerin Kiyaslamasi

Fatma Basibiiyiik, Fatma Diilger, Tuba Demirci Yildirim, Ozkan Urak, Kivan¢ Mercan, Sila
Kalender, Melike Donmez, Gercek Can, [smail Sari, Fatos Onen, Merih Birlik

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, izmir

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim
Daly, Izmir

Amag: Tanimlandigi tizere; uzun hastalik stiresi olup geg evre hastalig1 temsil eden
birden fazla bagska merkezlerden izlenen hastalar ile kisa hastalik siiresi olup erken evre
hastalig1 temsil eden (merkezimizde izlenen) hastalarin kiyaslanmasidir.

Yontem: 2006-2021 yillar arasinda sistemik skleroz (skleroderma) tanisiyla takip edilen
322 hasta mevcuttu. 2013 ACR/EULAR kriterlerini karsilamayanlar veya ¢akisma
sendromu olanlar ¢ikarilip, kalan 282 hasta ¢alismaya alindu. Ilk Raynaud-dis1 semptom
baslangicindan itibaren 6liime ya da ¢alismanin bitimine kadar gegen siire “hastalik
stiresi” olarak kabul edildi. Merkezimizde takibe baslandiginda hastalik siiresi <= 12 ay
olanlar (i¢ kohort) ve >12 ay olanlar (dis kohort) olmak tizere iki ayr1 kohortun Kaplan-
Meier ve Log-rank sagkalim analizleri yapildi.

Bulgular: Hastalarin 128’i (%45,4) i¢ kohortta, 154’ii (%54,61) dis kohortaydu. I¢
kohortta ortanca hastalik siiresi 9 yil (min-max:0-16), dis kohortta 16 y1l (min-max:2-
46) saptandi (p<0,001). i¢ kohortun ortanca sagkalim siiresinin, dis kohorta gore daha
kisa oldugu bulundu (sekil 1). i¢ kohortta kotii prognoz gostergeleri; hastalik baslangig
yas1 >53,5, medsger hastalik siddet skoru >6,5, erkek cinsiyet, modifiye Rodnan deri
skoru >7,5, diisiik FVC %, diisiik DLCO %, interstisyel akciger hastaligi (IAH),
gastrointestinal tutulum, renal tutulum, renal kriz, kronik bobrek yetmezligi ve malignite
oldugu saptand (tablo 1). Dis kohortta kotii prognoz gostergeleri; ilk-Raynaud fenomeni
yasinin >42,5, hastalik baslangi¢ yasinin >44,5, medsger hastalik siddet skorunun >7,5,
diisiik DLCO%, IAH, pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), kardiyak tutulum, EF
<=%>50, malignite ve koroner arter hastaligi oldugu saptand (tablo 2).

Sonug: Erkek cinsiyet, renal kriz ve gastrointestinal tutulum i¢ kohort hastalarinda; PAH
ise dis kohort hastalarinda sagkalimi azaltan faktorlerdendi. Hastalik siiresi kisa olan ig
kohort hastalarinda sagkalimin azaldig1 gézlendi. Sebebinin, dis kohort hastalarinda
kotii prognoza sahip olanlarin takibimize girmeden 6nce exitus olmasi ve sagkalim
olasilig1 yliksek hastalarin takibimize girmis olmasindan kaynaklandig: diistiniildi.

Anahtar Kelimeler: prognoz, sagkalim, sistemik skleroz




Survival Functions

e,
3, e
3
ot ‘x,l
g 5
i 04 - ‘1.1
medan OS=170 (14 6.21 4) |,
L.
§ b
p=0.001 —-1
02+
medan O5= 550 (5 8584
o
3 e B3 i - P
hastahik sliresi (y®)

Sekil 1. Ic ve dis kohort sagkalim karsilastirmas
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Tablo 1. I¢ kohort sagkalim

Tablo 2. Dis kohort sagkalim

I kohort Genelsagkalm %9SGA  p-dederl
sares Ky,
medyan)
Hasalk baslangCyast
535 19,0 13.6-227  <0,001
>535 140 97-18,3
Medsger hastalik sigdet skoru
6,5 14,9 14,0-157  <0,001
»G,5 10,7 9,312,2
Clreryet
Erkex 94 66123 0002
Kaan 136 12.7-145
MIDIETyE NOanan Gen skory
7.5 18,0 11,6223 0,015
=15 15,0 12.2-17.8
FVC %
> 330 14,0 12,1149
9:60-80 120 10,0-135 0,015
S%40-59 5.0 3,998
<940 - -
DLCO %
>9%30 14,1 13,0-152
9:60-80 133 12.0-145  <0,001
S%40-59 1.7 9,2-14,2
<%10 5.0 3,0-7,1
INteTsye ak0ger Nasaig!
Yok 180 13.6-27,1 <0001
war 14,0 7.820,2
Gasrontestinal tutulum
ok 13,6 12.6-145 0,010
war 123 10,8-136
Rend tufulum
Yok 136 12.8-145  <0,001
war 8.8 5.5-12.1
Renal kriz
Yok 135 12,6-143 <0,001
war 52 17482
Kroni. babrak yatmaziige
Yok 136 12.8-145 <0,001
war 88 5512,1
Malgnite
Yo 140 15212 <0,001
war 7.0 3,510,5

Dis kohort Genel %95 GA p-degerl
sagkalm (Log-rank)
sares! (yil,
medyan)

I Raynaud fenoment yas

42,5 39,0 32,0459  <0,001

>425 23,0 19,5-26,5

Hastalk basiangy yas

44,5 42,0 32,3-51,7  <0,001

>44,5 23,0 16,2-29,8

Madsger hastali skidet skoru

<75 46,0 31,347,1 0,001

>7.5 24,0 21,0-27,0

Cnsyet

Erkek 28,6 21,8354 0740

Kadin 30,2 26,8-33,7

FVC %

>%80 39,0 23,0-55,0

9660-80 26,0 22,4296 0466

%40-59 33,0 21,0-45,0

<340 20,0 20,0-20,0

DLCO %

>%80 34,0 28,5-39,0

%660-80 30,0 240359 0018

%40-59 28,0 15,1-40,9

<340 25,0 15,0-35,0

Intertisyel akoger hastabg

Yok 39,0 20,5-57,5 0,001

var 25,0 19,3-30,7

Pulmoner arteryel hupertanstyon

Yok 34,0 23,3447 0,006

var 24,0 12,5-35,5

Kardryak tutulum

Yok 34,0 28,2-39,8 0013

var 24,0 18,1-29,9

EF%

<%50 16,0 7.7-243 0,017

>%50 33,0 24,3417

Malgnite

Yok 38,0 26,5500 0018

var 25,0 12,0-38,0

Koroner arter hastalQ

Yok 330 246414 0025

var 24,0 56,6-41,4
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ILERI PULMONER FIBROZU OLAN OLGU
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GIRIS

Sistemik skleroz (SSK) deri ve i¢ organlarin fibrozu ile karakterize kronik,
multisistemik, otoimmun bir hastaliktir. Akciger tutulumu énemli morbidite ve mortalite
nedenidir. Nadiren deri tutulumu olmadan i¢ organ tutulumu ile prezente olabilmektedir.
Bu hastalarda Raynaud fenomeni ve otoantikor pozitifligi olmasi tani agisindan énemli
bir ipucudur. Deri tutulumu olmadan prezente olan bir olgumuzu sunmak istiyoruz.

OLGU SUNUMU

59 yas kadin hasta. Bilinen hipertansiyon ve diyabet tanili hasta. 2013 yilinda
nefes darligi sikayeti olan hastaya yapilan toraks gortintiilemesinde buzlu cam alanlari
goruluyor. Ancak etiyoloji arastirmasi yapilmiyor. 2014 yilinda bir yildir olan el
parmaklarinda olan sogukta solukluk ve morarma sikayeti ile bagvuruyor. Yapilan
tetkikleri sonrasi sistemik skleroz tanisi konuluyor. Solunum semptomlari olmasi
lizerine ¢ekilen HRCT de interstisyel akciger hastalig1 bulgularinin devam ettigi
goriililyor. Hastaya 6 doz 1 gram siklofosfamid tedavisi veriliyor. idamesinde mikofenolat
mofetil tedavisine geciliyor. Aralik 2016’da semptomlarinda ve solunum fonksiyon
testlerinde progresyon olmasi lizerine siklofosfamid tedavisi tekrar veriliyor (FVC-FEV1-
FEV1/FVC: 80-86-108). Aralik 2021’e kadar idamesinde mikofenolat mofetil kullaniyor.
Aralik 2021’de solunum fonksiyon testlerinde progresyon olmasi (FVC-FEV1-FEV1/FVC
72-75-102) uizerine rituksimab tedavisine geciliyor. Hastanin kontrollerinde rituksimab
mikofenolat mofetil tedavilerine ragmen progresyon olmasi tizerine (resim-1-a/b) (FVC-
FEV1-FEV1/FVC 59-66-111) nintedanip tedavisi planlandi.

TARTISMA

Sistemik skleroz hastaliginin morbidite ve mortalitesinde akciger tutulumu
onemli yer almaktadir. Interstisyel akciger hastaligi tutulum paterni olarak genel olarak
NSIP ve UIP paterni yer almaktadir. NSIP paterninde buzlu cam agirlikla goriilmekte ve
immunsupresif tedavilerden daha ¢ok fayda gérmektedir. UIP paterninde ise fibroz
bulgulari (bal petegi gériiniimi) goriilmekte ve immunsupresif tedaviden daha az fayda
gormektedir. Genelde bu hastalarda immunsupresif tedaviye ek antifibrotik tedavi
ihtiyac1 olmaktadir.

Interstisyel akciger hastalig1 bulgular tespit edilen hastalarin romatolojik
hastaliklar agisindan detayli degerlendirilmesi yapilmasi gerekir. Nadiren romatolojik
hastaliklarin prezantasyonlari sadece akciger tutulumu ile olabilmekte goriintiileme
bulgularinin 6zellikleri ve laboratuvar bulgulari tani1 agsamasinda yardimci
olabilmektedir. Ozellikle bu hastalarda NSIP paterni olan hastalarin immiinsiipresif
tedaviden de fayda gorecegi goz dniinde bulundurulup detayl degerlendirmesi
yapimalidir.

Biz NSIP ile baslayip yaygin fibrotik degisiklikleri gelisen ve solunum fonksiyon
testlerinde kademeli diistisleri gortlen bir olguyu tedavi secenekleri ile birlikte
tartismak amach sunmak istedik.



Resim 1 Toraks BT'de Fibrotik Degisiklikler




[SS-10]
Sistemik Skleroz vakasinda otolog kemik iligi nakli ile tedavi

Esra Firat Senttirk?, Giilen Hatemi?, Serdal Ugurlu?!
1istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklar1 Ana Bilim
Dali, Romatoloji Bilim Daly, [stanbul

Giris: Otolog kemik iligi nakli, ilk 4 y1l icerisinde tedaviye ragmen progresif seyirli
sistemik skleroz hastalarinda bir tedavi opsiyonudur. Sistemik skleroz tanili bu olguda
progresif deri, kardiyak ve akciger tutulumu nedeniyle yapilmis otolog kemik iligi nakli
tedavisi anlatilacaktir.

Vaka: 2019 yilinda Raynaud fenomeni, skelorodaktili ve yaygin dijital iilserler ile
basvuran yirmi bir yas kadin hastaya ANA antikor titresi ve ENA paneli negatif sistemik
skleroz tanis1 konulmustur. Bunun tizerine nifedipine, pentoksifilin, asetilsalisilik asit ve
metotreksat tedavisi basland. ilk degerlendirmede; gastrodzofajiyal reflii, distal
ozafagiyal hipoperistaltizm ve bilateral retikiiler dansitelerin oldugu interstisyel akciger
tutulumu vardi. Haziran 2020’de nefes darlig1 ve yaygin kas gii¢siizliigli saptanan olguda;
Labaratuar parametrelerinde Troponin (200 x referans deger) ve kreatinin kinaz
yuksekligi (CK=3865 IU/1) tespit edildi. Transtorasik Ekokardiyografide ejeksiyon
fraksiyon dusiikligi (% 40), global myokardiyal hipokinezi saptandu. Sinir iletim
calismasinda (EMG) proksimal kaslarda belirgin yaygin aktif spontan faaliyetin eslik
ettigi miyopatik tutulum ile karakterize bulgular saptandi. Pulmoner hipertansiyon
ongorislyle yapilan sag kalp kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter basinci 16
mm-Hg ve pulmoner arter kama basinci 8 mm-Hg 6l¢iildii. Bu bulgular neticesinde
olguya; miyozit, miyoperikardit, ve akciger parankim bulgulari i¢in pulse steroid,
intraven6z immunglobulin ve Rituksimab tedavisi baslandi. Progresif hastalik ve tedavi
direnci sebebiyle Romatoloji ve Hematoloji konseyinin ortak karariyla otolog kemik iligi
nakli yapilmasi planlandi. Kemik iligi nakil protokoliine uygun olarak mobilizasyon

icin 2 g/m? siklofosfamid (i.v.), deksametazon (i.v.) ve subkutan graniilosit-koloni
stimule edici faktor (G-CSF) verildi. Lenfoablasyon amaciyla 200 mg/kg siklofosfamid
(i.v.) ve anti-timosit globulin (i.v.) tedavisi aldi.

Sonug: Olgunun otolog kemik iligi nakli sonrasi kalp yetmezligi ve yaygin miyozit iliskili
klingi tamamen diizeldi. Ejeksiyon fraksiyon degeri normal araliga dondii (EF: %60). El
kontraktiirt ile karakterize deri tutulumunda gerileme izlendi. Otolog kemik iligi nakil
sonrasl ilk bir y1l uzamis lenfopeni nedeniyle herhangi bir tedavi almadi. Bu asamada
mikofenolat mofetil (p.o) ile idame tedavi edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroz, otolog kemik iligi nakil






[SS-11]
Sistemik Skleroz ile iligkili ilerleyici interstisyel Akciger Hastaligi: Olgu Sunumu
Shirkhan Amikishiyev, Bahar Artim Esen, Ahmet Giil, Murat Inanc, Yasemin Yal¢inkaya

Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji
Bilim Dali

Giris: Sistemik skleroz (SSk) seyrinde interstisyel akciger tutulumu (IAH)
immunsupressif tedavilere ragmen bazi hastalardaprogresif seyredebilmektedir. Bu
bildiride yaygin cilt tutulumlu, coklu immiinsupresif tedaviye ragmen ilerleyici IAH
bulgular1 SSk olgusunun sunulmasi planlandu.

Olgu: Elli iki yasinda erkek hasta, 2016 yilinda; Raynaud fenomeni, parmaklar, el sirti,
yuz ve govde cildinde kalinlasma (4 ay), yutma gii¢liigii (6zellikle kat1 gidalarla)
sikayetleri ile basvurdu. Fizik muayenesinde el ve ayak parmaklarindan diz ve
dirseklerin proksimaline kadar uzanan, ytlz, boyun, gévdeyi de kapsayan yaygin cilt
kalinlasmasi tespit edildi (modifiye Rodnan Deri Skoru, mRDS= 24). Laboratuvarda ANA
1/320 homojen (+), anti-Scl70 (+) ve HRCT’de IAH ile uyumlu bulgular saptand.
Hastaya yaygin deri tutulumlu SSk ve SSk iliskili IAH tanisi konuldu. Solunum fonksiyon
testleriO (SFT)’'nde FVC=%68, DLCO=%58 ve Ekokardiyografi (EKO) normal saptandi.
Cilt ve IAH’ye yénelik diisiik doz glukokortikoid ile birlikte siklofosfamid 1 gram
pulse/aylik inflizyon tedavisi 6 ay siireyle verildi. Devaminda takibi birakan hasta 7 ay
sonrasinda nefes darliginda artis sebebiyle basvurdu. FVC= %58, DLCO=%40 ve
goruntilemede IAH bulgularinda progresyon oldugu gortildu. Ayn1 zamanda mRDS=26
ve akut faz degerleri yliksek olan hastaya mikofenolat mofetil (MMF) 2 gram/gtin
tedavisi baslandi. Alt1 ay sonrasi degerlendirmesinde nefes darliginda artis olmasi (6
dakika ytlriime testi, 6 DYT: 365 metre yiirimekte ve test sonunda hipoksemi
gelistirmekte) ve cilt aktivitesinin devam etmesi sebebiyle rituksimab 2 gram/6 ay stire
ile 2 kiir verildi. Yaninda MMF tedavisine 1.5 gram/giin devam edildi. Solunum sistemi
bulgularinda artis olan ve cilt aktivitesi devam eden hastada FVC=%48, DLCO= %21,
EKO’da sag kalp bosluklari genis, pulmoner arteriyel basing (PAB): 58 mmHg saptandu.
Sag kalp kataterizasyonunda sag ortalama PAB:31 mmHg, PCWP:10 mmHg, PVR: 4 WU
saptandi ve pulmoner hipertansiyon tanisi konuldu. IAH progresyonu nedeniyle yeniden
1 gram/ay toplam 6 ay siklofosfamid tedavisi verildi. Tedaviye, Nintedanib 2*150 mg ve
MMF 2 gram/giin ile devam edildi (Gortintiilemerde progresyon durumu Resim 1'de
verildi). Takiplerinde ates, 6kstiriik ve nefes darlig1 nedeniyle yatirildi. Pnémoni
distintlerek antimikrobial tedavisine baslandi ve servis takibinin 1.ayinda hasta
kaybedildi. Tartisma: Bu bildiride, farkl1 immiinsupresif ve biyolojik tedavilere ragmen
cilt ve akciger tutulumu ilerleyici seyreden SSk olgusu sunulmustur. SSk-IAH hastalar:
klinik ihtiyaca gore belirli araliklarla solunum semptomlari, SFT, ve HRCT gibi objektif
olciitler ile progresif seyir agisindan izlenmeli ve gerektiginde diger organ tutulumlari
da gozetilerek tedavi degisikligine gidilmelidir. Hastalik aktivitesi nedeniyle yogun
immiinsupresif alan ve IAH nedeniyle akcigeri hasarh olan bu hastalarda infeksiyonlar
acisindan dikkatli olunmalidir. Ilerleyici organ tutulumu olan SSk hastalarinda
infeksiyon riski daha az olan yeni tedavi segeneklerine ihtiya¢ duyulmaktadir.



Resim 1: Hastalik seyrinde tedavige yanitsiz akciger parenkim tutulumunun
progresyonu
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[SS-12]
Sistemik Skleroz Pulmoner Tutulum
Gizem Ayan

Antifibrotiklerin klinik pratikte kullaniminda karar vermek bazi hastalarda zorlayici
olabilmektedir. Burada bir olgu lizerinde antifibrotiklerin kullaniminda karar vermek
stratejilerini tartismaya agmayi planladik.

Vakamiz, 63 yasinda bir kadin, 2009 yilinda ellerde deride kalinlasma, artralji ve
Raynoud Fenomeni ile bagvuruyor. Basvuru aninda otoantikor paneli negatif. Akciger
grafisinde stipheli dansite alanlar1 goriilmesi iizerine ¢ekilen yiiksek ¢oztunurlikli
bilgisayarl tomografide (BT) her iki akcigerde bazal ve periferik yerlesimli retikiiler
dansiteler ve az miktarda traksiyon bronsiektazisi ile interstisyel akciger hastaligi ile
uyumlu bulgular saptaniyor. Solunum fonksiyon testinde (SFT), FVC %80, diinya saghk
orgiitii fonksiyonel kapasitesi evre 1 (WHO FC I). Kortikosteroid 40 mg/gtin asiri,
mikofenolat mofetil (MMF) 500 mg 3X1 giin ile tedavi baslaniyor. 2009-2012 yillar1
arasinda, WHO FC |, olarak devam ediyor, steroid dozu bu dénemde azaltiliyor ve MMF
3x1 devam ediliyor. 2016 yilinda, artik MMF kesiliyor, kolsisin diisiik doz steroid ile
takibe devam ediyor.

2009-2019 y1li arasinda Solunum fonksiyon testi parametreleri Tablo’da verilmistir.
2019’dan sonra pandemi doneminde takipsiz ve 2021 yilinda bize basvurdugunda,
arada COVID-19 enfeksiyonu gec¢irmis, nefes darligi artmis, WHO FC II'ye gerilemisti.
SFT’de FVC %54 olup 2. tekrarda benzer sonug verdi. Cekilen kontrol BT’de her iki
akcigerde 6zellikle alt loblar bazallerinde bal petegi gériiniimti olusturan fibrotik
degisiklikler ve yaygin bronsiektazi ile progresyon saptandi (Figiir). Hastaya tarafimizca,
nintetanib tedavisi baslandiktan 1 yil sonra kontrol SFT’de FVC %84 olarak goriildi ve
WHO FC I olarak saptandi.

Antifibrotik tedavi ile FVC’'de ylikselme beklenmemektedir. Bu hastada, solunum
semptomlarinda kotiilesme ve fonksiyonel kapasitede diistiklik gecirilmis COVID-19
enfeksiyonu ile iligkili olabilir. SFT her ne kadar 2 defa yapildiysa da teknik hatalar
olabilecegi unutulmamalidir. Yine radyolojik progresyon i¢in arada gegen 9 senelik uzun
bir stire vardir. Bu hastalarda karar verirken tiim bu parametrelerin gézden gecirilmesi
gerektigi unutulmamalidir.

Tablo. Solunum fonksiyon testi parametrelerinin izlemi

YIL 2009 (2010 (2011 |2012 |2013 (2014 (2015 |2016 |2017 (2018 (2019
FVC 80 93 98 98 73 - - 74 86 84 84
FEV1 74 85 85 85 80 - - 80 85 82 82
FEV1/FVC |79 78 74 79 118 |- - 118 (107 [106 |[106

FVC: Zorlu Vital Kapasite, FEV1: Zorlu ekspiryum manevrasinin 1. saniyesinde
akcigerlerden litre atilan hava miktaridir
Degerler % predicted olarak verilmistir.

Figiir. Akciger Bilgisayarli Tomografide ayni kesitte progresyonun 2012 ve 2021 yillar
arasinda sunumu
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SKLERODERMA RENAL KRIiZ iLE PREZENTE OLAN VE YENI TANI KONULAN SiSTEMIK
SKLEROZ OLGUSUNDA BOBREK TUTULUMUNUN SEYRI: RENAL
TRANSPLANTASYONA GiDIi$

Selma Sari

Giris: Skleroderma renal kriz (SRK), sistemik skleroz (SSk) seyrinde akut olarak ortaya
cikan kan basincinda artis ve bobrek hasart ile karakterize, trombotik mikroanjiyopatinin
de eslik edebildigi vaskilopatik bir komplikasyondur. SSk'lilerin %J5'inde, 6zellikle de
yaygin cilt tutulumu olan SSk’de hastaligin ilk yillarinda goriilebilir. Bu bildiride hentiz SSk
tanisi1 olmayan déonemde SRK tablosu ile bagvuran, SSk tanisi sonrasinda tedavi altinda
bobrek yetmezligi progresif seyreden ve takip eden donemde renal replasman tedavisi
olarak transplantasyon yapilan SRK olgusu sunuldu.

Olgu: 52 yasinda kadin hasta ilk kez, bas agrisy, halsizlik, ylizde ve bacaklarda sisme,
bulanti ve kusma ve idrar miktarinda azalma sikayetleriyle Acil i¢ Hastaliklar
Poliklinigimize bagvurmustur. Oykii dikkatli degerlendirildiginde; yaklasik 8 aydir olan el
kiicik eklemlerinde agr1 ve kapatamama, 1 saat devam eden sabah tutuklugu, sogukta
artan el ve ayak parmaklarinda beyazlasma ve morarma, zaman zaman el ve ayaklarda
sisme sikayetleri ile farkli merkezlere bagvurdugu, yapilan tetkiklerinde akut faz yaniti,
kan sayimi ve bobrek fonksiyon testleri normal (kreatinin:0,6 mg/dl), ANA:1/2560
niikleolar pozitif, anti Ro:pozitif anti-La, anti-Scl70, anti-Jo-1,anti-Sm, anti-Sm/RNP
negatif, C3 ve C4 normal, RF ve AntiCCP negatif olarak saptandigi, hidroksiklorokin 200
mg/giin baslandifl ancak hastanin herhangi bir takibi olmadigi égrenilmistir. Acil I¢
Hastaliklar1 Poliklinigimize bagvurdugunda; hipertansif (TA: 200/100 mmHg), solunum
sisteminde dinlemekle alt zonlarda solunum sesleri azalmis, pretibial 6dem bilateral (++),
goz kapaklarinda 6dem saptanmis ve bakilan tetkiklerinde tire:207.4 mg/dL, kreatinin:7,5
mg/dL, potasyum:5.83 mmol/L, kalsiyum:9.75 mg/dL, fosfor:6.53 mg/dL, LDH:341U/L,
CRP:10 mg/dL, 16kosit:9000/mm, notrofil:7000/mm3, Hgb:11,9 mg/dL,
trombosit:155000/mm3, venoz kan gazinda; pH: 7.32 mmHg, pC02:47.6 mmHg, Lac:0.9,
HCO3:21, idrar sedimentinde:1 eritrosit, 0 l6kosit, spot idrarda 0,5 gr/giin proteintiri
saptanmistir. Oliglirik olan hasta Nefroloji Bilim Dali ile konsiilte edilerek acil
hemodiyalize alinmistir. Acil servis yatisinda degerlendirilen hasta cilt renginde
koyulasma (melanozis), yluzde ve avug iclerinde telanjiektaziler, el parmaklarinda sis
goriinim (puffy hands) ve hafif sklerodaktili bulgulari ile Romatoloji Bilim Dali servisine
yatirlmistir. Yapilan periferik yaymasinda her alanda 1-2 sistosit ve haptoglobulin:11
mg/dL, direkt Coombs:(+) pozitif saptanmistir. SRK 6n tanisi ile enalapril 10 mg/gtin ve
iloprost infiizyonu baslanarak, klinik ihtiyaca gore hemodiyalize devam edilmistir.
Ekokardiyografide sol ventrikiil hipertrofisi ve orta derecede perikardiyal eflizyon
saptanmistir. Kan basinci takibine ACE inhibitorii dozu titre edilen hastaya yapilan bobrek
biyopsisinde; renal kriz ile uyumlu trombotik mikroanjiyopati bulgular1 goriilmiistiir ACE
inhibitori tedavisine ek olarak bosentan titre edilen dozlarda baglanmistir. Ayaktan takip
edilen hastada hemodiyaliz ihtiyac1 devam etmis, bobrek biyopsisinde kronik ve geri
donlisimsiiz lezyonlarin 6n planda olmasi nedeniyle de uzun siire beklenmeden
transplantasyon hazirliklar1 yapilarak 8.ayda renal transplantasyon yapilmistir.
Transplantasyon reddine yo6nelik immiinsupresif tedavi ve spesifik vazodilatator
tedavileriyle ayaktan takiplerine devam etmektedir.



Sonug¢: SRK, SSk hastalarinda tani asamasinda ve ilk yillarda gortlebilen 6nemli
vaskiilopatik komplikasyonlardan birisi olup acil bir durumdur. ACE inhibitéri ve diger
spesifik vazodilatator tedavilere ragmen kontrol altina alinamayan hastalarda (yaklasik
%?20-50) renal replasman tedavilerine zamaninda baslanmalidir. Renal trasplantasyon
tedavisinin, SRK olan bu hasta grubunda, uygun zamanda planlandiginda sagkalima
olumlu etkisi olabildigi gérulmustiir.

Anahtar kelimeler : Sistemik Skleroz, Skleroderma renal kriz, Renal transplantasyon



[SS-14]

interstisyel akciger hastaligi olan sistemik skleroz hastalarinda St George
solunum anketinin diger parametrelerle iliskisi

Senar San!, Duygu Temiz Karadag?!, Enes Basaran!, Ayten Yazici!, Ayse Cefle!
1Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastalik Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

Giris: Interstisyel akciger hastaligi (IAH), sistemik sklerozun (SSk) erken déneminde
ortaya ¢ikma egiliminde olan yaygin bir tutulumdur ve sistemik skleroz ile ilgili 6nde
gelen 6liim nedenidir. Gliniimiizde hastalarin takibinde 6nerilen ve en sik kullanilan
parametre FVC’'dir ve hasta bildirimli sonuglarin takipteki yeri tam olarak
bilinmemektedir. Calismamizda iAH olan SSk hastalarinda St George solunum anketinin
solunum fonksiyon testi ve alt1 dakika ytliriime testi gibi parametrelerle iliskisini
arastirdik.

Metod: ACR/EULAR siniflama kriterlerini karsilayan ve IAH tanisi ile takip edilen 31 SSk
hastasi dahil edildi. Hastalara St George solunum anketi ve alt1 dakika yiiriime testi es
zamanli olarak uygulandi. St George solunum anketi ile alt1 dakika ytiriime testi,
demografik 6zellikleri, laboratuvar sonuglari ve son li¢ ay icerisinde yapilmis solunum
fonksiyon testi ile iliskisi analiz edildi.

Sonuclar: Yas ortalamasi 53,3+9,2 ve 25’i (%80,6) kadin olan 31 hastanin sonuclari
incelendi. Hastalarin 18’inde yaygin SSk mevcuttu ve hastalik siiresi 9,7+5,7 yild1. St
George solunum anketi toplam skoru, aktivite alt skoru ve etki alt skoru ile FVC arasinda
ters yonde ve orta-kuvvetli korelasyon saptandi (sirasiyla r=-0,489, p=0,033; r=-0,626,
p=0,003 ve r=-0,461, p=0,047). St George solunum anketi toplam skoru, semptomlar alt
skoru, aktivite alt skoru ve etki alt skoru hastalik alt tipleri ve cinsiyete gore degisiklik
gostermedi (p>0,05).

Tartisma: SSk hastalarinda IAH’nin takibinde solunum fonksiyon testleri ile birlikte
kullanilabilecek ve hasta bildirimine dayanan parametreler saglayabilir. Giinliik pratikte
hasta kooperasyonu nedeniyle uygulamasi zor olabilen solunum fonksiyon testlerine
tamamlayici bir arag olabilir.



Tablo 1. SSk hastalarinin demografik 6zellikleri, solunum fonksiyon testi, 6 dakika
yuriime testi ve St George solunum anketi sonuglari

N=31 ortxSS / say1 (%)
Cinsiyet (Kadin) 25 (%80,6)
Yas 53,3%9,2
Hastalik alt tipi (yaygin) 18 (%58,1)
Hastalik stiresi 9,7+5,7
Oto antikor
CENP-B 3 (%9,7)
Scl-70 24 (%77,4)
Negatif 4 (%12,9)
Boy 162,77
Kilo 69,4+9,2
FVC 81,2+15,6
DLCO 54,3+12,8
6 dakika yiirtime testi Pre-test TA sistolik 109+11
Pre-test TA diastolik 69+8
Pre-test nabiz 777
Pre-test saturasyon 96,4+1.1
Tur sayisi 12,6+2,3
Yiiriime mesafesi 38869
Post-test TA sistolik 122116
Post -test TA diastolik | 766
Post -test nabiz 95+13
Post -test saturasyon 94,4+4,2
St George solunum
’ Toplam skor 36,8+18,3
Semptom skoru 37,5+23,2
Aktivite skoru 51,8+26
Etki skoru 28,8+18,1




Tablo 2. St George solunum anketi toplam skoru, semptom alt skoru, aktivite alt skoru ve
etki alt skorunun diger parametrelerle iliskisi

Toplam skor | Semptom Aktivite Etki

Yas -0,261 -0,280 -0,386 -0,113
Hastalik stiresi -0,111 -0,165 -0,162 -0,112
Kilo 0,189 -0,169 0,242 0,152
FVC -0,489* -0,211 -0,626** -0,461***
DLCO -0,292 -0,218 -0,317 -0,280
Pre-test TA sistolik -0,172 -0,252 -0,252 -0,016
Pre-test TA diastolik | -0,256 -0,330 -0,279 -0,095
Pre-test nabiz 0,134 0,156 0,004 0,158
Pre-test saturasyon 0,210 0,241 -0,071 0,195
Tur sayisi -0,237 0,171 -0,177 -0,449
Mesafe -0,212 0,173 -0,110 -0,433
Post-test TA sistolik -0,087 -0,056 -0,228 0,005
Post -test TA diastolik | -0,365 -0,227 -0,455 -0,264
Post-test nabiz -0,032 -0,042 -0,101 -0,042
Post-test saturasyon | 0,064 -0,011 -0,056 0,252

* p=0,033; ** p=0,003; *** p=0,047



[SS-15]

Siklofosfamid infiizyonu sonrasi akut solunum yetmezIligi gelisen bir skleroderma
olgusu

Ceren Feyzioglu®, Cansu Akleylek?, Neslihan Yilmaz?
'Demiroglu Bilim Univ. I¢ Hastaliklart ABD, ?Demiroglu Bilim Univ. Romatoloji Bilim Dali

Amag: Skleroderma iligkili interstisyel akciger hastalig1 (IAH) tedavisinde kullanilan
Siklofosfamid (SF), erken (1-6. Ay) veya ge¢ (>6 ay) interstisyel pndmonite neden
olabilmekte, ¢cok nadir olarak da hiperakut solunum yetmezligine yol agabilmektedir. Bu
bildiride SF inflizyonu sonrasinda akut solunum yetmezligi gelisen bir skleroderma
olgusunun sunulmasi amac¢lanmistir.

Olgu: 59 yasinda 4 aydir progresif artan nefes darligi olan kadin hasta [AH saptanmasi
lizerine Romatoloji boltimiine refere edildi. Sorgulamasinda sinif 2 efor dispnesi disinda,
2 yildir ellerinde sislik, yumruk yapamama, parmaklarda sogukta renk degisimi ve refli
oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde; puffy hand, el sirt1 ve 6n kol derisinde sertlesme,
ag1z kenarinda ¢izgilenme ve akciger bazallerinde bilateral raller mevcuttu.
Tetkiklerinde; ANA 1/320 benekli pozitif, ENA paneli negatif bulundu. EKO’da; sPAB:35,
solunum fonksiyon testinde; FVC:%65, DLCO:%27, DLCO/VA:%59 ve akciger
tomografisinde “Bilateral akciger alt lob bazal segmentlerde daginik yerlesimli septal
belirginlesme, buzlu cam yogunlugunda goriiniim” saptandi (resim a). Skleroderma-IAH
tanis1 koyulan hastaya SF 1 gr IV infiizyon tedavisi baglandi. Ik doz SF tedavisini pulse
steroid esliginde sorunsuz alan hasta, 4 hafta sonra 2.doz 1 gr SF inflizyonundan 12 saat
sonra ani gelisen nefes darligi ve 6ksiirtiik sikayeti ile acil servise basvurdu. Fizik
muayenesinde takipne, abdominal solunum ve SO2 %51 saptanarak akut solunum
yetmezligi tanisiyla interne edildi. Akciger tomografisinde “her iki akcigerde tst loblara
kadar uzanan yaygin parankimal infiltrasyonlar” izlendi (resim b). EKO ve pulmoner BT
anjio'da patoloji saptanmayan hastada SF iligkili akut pulmoner toksisite diisiintilerek
solunum destegi ile beraber 1 gr intraven6z pulse steroid tedavisi baslandi. Tedavinin 3.
giniinden itibaren genel durumu hizla diizelen ve oksijen ihtiyaci azalan hastanin
cekilen kontrol gortintiillemelerinde infiltrasyonlarin geriledigi gézlendi. Taburcu
edildikten 1 ay sonra mikofenolat mofetil tedavisi baslanan hastanin takibine tedavinin
6.ayinda solunum parametreleri stabil olarak devam edilmektedir.
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Resim: Hastanin akciger bilgisayarli tomografi gortintiileri. a. SF tedavisi éncesi, b. SF
tedavisinin 2. gtinii

Tartigsma: SF tedavisinin bir komplikasyonu olarak artan oksiiriik ve nefes darlig ile
karakterize ilag iligkili pnomonit gelisebilmektedir. Tedavinin 1. ayindan sonra baslamasi
beklenen bu durum, ¢ok nadiren saatler icinde gelisen solunum yetmezligi ile ortaya
cikabilir. Steroidlere iyi yanit veren ve mortal seyredebilen bu tablo ayrici tanida akilda
tutulmahdir.




[SS-16]
Kardiyak tutulumu olan sistemik skleroz hastasi: olgu sunumu

Bilgin Karaalioglu1, Fatih Yildirim, GamzeAkkuzu1, Duygu Seving Ozgiir1, Rabia Deniz1,
Cemal Bes1 1 Basaksehir Cam Ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji
Klinigi,Istanbul, Tiirkiye

Giris :

Sistemik skleroz (SSc), vaskilopati, otoimmiin inflamasyon ve yaygin doku fibrozisinin
birarada goruldigi farkh klinik bulgularla seyreden farkli serolojik 6zellikler tasiyan
visseral organ tutulumlar: yapabilen heterojen bir bag dokusu hastaligidir.1

Hastaligin diinya genelinde prevalansi 1/100000 ve kadin erkek orani 3-8 olarak
bildirilmistir. Cocukluk déneminde de gortlebilmekle birlikte eriskinlerde baslangi¢ yasi
20-50 yas arasidir. Genetik ve cevresel faktorler hastalik patogenezinde yer alsa da
hastalig1 olusturan mekanizmalar hentiz tam olarak anlagilamamistir.2

Kardiyak tutulum, SSc'li hastalarda sessiz olabilir ve bazen sadece otopside teshis
edilebilir. Tutulum asemptomatik perfiizyon anormallikleri, aritmi, diyastolik
disfonksiyon, miyokardit, konjestif kalp yetmezligi gibi genis bir spektrumda
gortlebilir.3

Biz burada klinik olarak nadir belirlenebilen ve mortalitesi ytliksek olan kardiyak
tutulumu olan bir sistemik skleroz hastasi sunuyoruz.

Olgu:

28 yas kadin agustos 2022 de nefes darhg sikayeti ile acil servise bagvurdu. ileri
derecede kalp yetmezligi saptanmasi tizerine kardiyoloji tarafindan yatirildi. Cilt sertligi,
burun ve ag1z yapisindaki tipik goriiniim sebebi ile romatolojiye danisildi.Sorgusunda 2
y1l 6nce raynaud fenomeninin baslamis oldugu ve hasta tarafindan ayni déonemde cilt
oldugu soylenmis ancak hasta takipsiz kalmis ve herhangi bir ila¢ kullanmamis.Hasta
egzersiz kapasitesinde son 3 ay icinde azalma oldugunu belirtti.

Fizik muayenesinde burun ve agiz yapisinda kii¢iilme, yiiz derisinde telenjiektazi,ciltte
hipo/ hiperpigmente alanlar vardi.Her iki el parmaklar1 metakarpafalangial eklemlerin
proksimalinde deri kalinlasmasi, ayrica yiiz, govde, diz ve dirseklerin proksimalinde de
deri kalinlagsmasi vardi. mRodnan skoru 24 olarak saptandi.Digital tilser ve pitting skar1
yoktu. Artralji, artrit, tendon krepitasyonu,puffy hand ve sklerodaktili yoktu. Solunum
sistemi muayenesinde yaygin raller saptandi ve bazallerde solunum sesleri
alinamiyordu.Hastada tasikardi ve aritmi saptandi tansiyon arteriyale normaldi.
Laboratuar degerlerinde ANA 1/10.000 homojen pozitif Anti-Scl 70 antikoru negatif,
Anti- sentromer negatif, Anti Ro ve anti-jo 1 pozitif, Anti RNA polimeraz III antikoru
bakilamiyordu.Kreatinin, kreatin kinaz,CK-MB normaldi. Troponin 180-263 ( N: 14 ),NT-
Pro BNP 3000-31000-19000 ( N: 177 ) yiiksek degerlerde oldugu gortldu.

Kapilleroskopi yapildi.Ciddi kapiller kayip, avaskiiler alanlar ve neoanjiogenez
mevcudiyeti ile ge¢ skleroderma paterni ile uyumluydu.

Acil servis basvurusunda yapilan EKO kardiyografide EF % 16-20 orta MY hafif AY, eser
TY perikardiyal sivi 6mm sol/sag ventrikiil sistolik fonkiyonunda global azalma vardi.
Pulmoner hipertansiyon saptanmadi. Akut koroner sendrom dislanmasi i¢in koroner
anjiografi yapildi ve normal koroner arterler olarak raporlandi. 24h Holter EKG : 904



adet ventrikiiler ektra atim ve genis QRS'li olas1 VT veya aberran atim saptandi Toraks
BT'de sagda masif plevral efiizyon mevcuttu. Interstisyel akciger hastaligi bulgusu yoktu.
Klinik, serolojik ve radyolojik degerlendirme ile ACR/ EULAR 2013 Siniflandirma
kriterleri de g6zoniine alindiginda >9 puan ( 16 puan ) ile Sistemik skleroz tanisi aldi
Kardiyak tutulum degerlendirmesi i¢in kardiyak MR ¢ekildi.Normal olarak raporlandi.
Endomyokardiyal biyopsi yapildi. Patolojisi kas lifleri arasina giren belirgin fibrozis,
monontikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu, myositlerde kayip alanlarin varligi ile
skleroderma ile uyumlu olarak bildirildi.

Eyliil 2023'te hastaya hayati tehdit edici orhan tutulumu olmasi sebebi ile 3 giin pulse
steroid verildi. Idame steroid doz azaltilarak planlandi ve bu siirecte skleroderma renal
kriz ve olasi sivi retansiyonuna bagh kardiyak dekompanzasyon i¢in yakin takip edildi.
Hastaya 5 giin IVIG tedavisi ( 0.4 gr/kg/giin ) verildi.Aritmilerin engellenebilmesi i¢in
ICD takilmasi 6nerildi ancak hasta reddetti.Siklofosfamid tedavisi planlandi. Hasta
siklofosfamid almak istemedi bu konuda ikna edilemedi.Taburculugunda hastanin efor
dispnesi kalmamisti.Hasta takiplerine devam etmedi. Subat 2023 te exitus oldugu
Ogrenildi.

Tartisma :

Sistemik sklerozlu hastalarda kardiyak tutulumda mortalite orani ytiksektir. SSc'da
kardiyak tutulum siklig1 net olarak bilinmemektedir.Baz1 hastalarda sessiz olabilir ve
sadece sadece otopside teshis edilebilir. Primer kardiyak tutulum myokardiyal
inflamasyon ve fibrozis,kiiciik damar vaskulopatisi, perikardiyal hastalik olarak
karsimiza ¢ikabilir. Anti topoizomeraz pozitif (scl70) SSc hastalarinda daha fazla
kardiyak tutulum oldugu saptanmistir.Klinik olarak asikar kalp tutulumu, artmis
mortalite orani ile iligkili ciddi bir negatif prognostik belirtectir.3 2005 yi1linda John P.A.
ve arkadarslari tarafindan 1645 sistemik sklerozlu hastanin izlendigi ¢alismada
kardiyak, pulmoner ve renal tutulumlu hastalar kiyaslandiginda ardiyak tutulumlu
hastalarda HR : 2.8; 95% CI: 2.1 to 3.8) ile daha ytliksek mortalite orani saptanmistir.4
Kardiyak tutulumun belirlenmesinin net bir algoritmasi olmasa da dispne , aritmilere
baglh carpinti, gogiis agrisi, egzersiz intoleransi nefes darligi,ortopne, pretibial 6dem, bas
donmesi, senkop gibi semptomu olan hastalarda EKG, EKO kardiyografi, troponin, NT-
pro BNP bakilmasi ile sag/ sol ventrikiil disfonksiyonu perikardiyal hastaliklar ve kapak
hastaliklarinin belirlenmesi 6nemlidir. Gerekli hastalarda koroner anjiografi ve sag kalp
kateterizasyonu ile altta yatabilecek diger hastaliklar dislanabilir. Kardiyak patoloji
saptanmasi durumunda stres EKO, SPECT, kardiyak MR ile ileri tetkik edilebilir ve altin
standart olan endomyokardiyal biyopsi yapilabilir.5

SSc'da kardiyak tutulumda tedavi uzman gortsleri niteliginde olup, kalp yetmezliginin
standart tedavisine ek olarak, tutulumun ciddiyetine gore diisiik- orta- yiiksek doz
steroid, mikofenolat mofetil, azatiopirin, siklofosfamid ve rituksimab olarak verilebilir.6
Intravendz immunoglobulin verilmesi ile ilgili net bir kanit olmasa da ciddi ve hayati
tehdit eden organ tutulumu olan hastalarda uygulanabilir.Kardiyak tutulumlu hastalarda
tutulunum stabil kaldig1 gosterilmistir.7 Otolog kok hiicre transplantasyonu ise iyi bir
kardiyak rezervi olmayan hastalar i¢in basta post transplant enfeksiyonlar ve ciddi sivi
retansiyonu riskli sebebi ile uygun degildir.8

Sonuc olarak sistemik sklerozda kardiyak tutulum ciddi mortalite ve mobidite sebebidir.
Hastaligin erken tani ve tedavinin desteklenmesi 6énemlidir. Kardiyak MR gibi noninvaziv
tani yontemlerinin yani sira klinik gereklilik halinde biyopsi ile taninin konulmasi ve
immunsupresif tedavinin baslanmasi 6nemlidir.
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[SS-17]
Skleroderma Renal Krizi Deneyimi; Olgu Serisi, Tek Merkez

Tahir Saygin f)giitl, Funda Erbasan?, Melis Dilbill, Mine Nokay!, Veli Yazisi1z!
1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali, Antalya

Giris:

Skleroderma veya sistemik skleroz (SSk), agirlikli olarak dogurganlik ¢cagindaki kadinlari
etkileyen nadir bir otoimmiin hastaliktir. Deri ve subkutan dokuda fibroza neden olur ve
siklikla kalp, akcigerler, bobrekler ve gastrointestinal sistem gibi i¢ organlar tutar.
Skleroderma renal kriz, sklerodermanin en korkulan komplikasyonlarindan biri olmaya
devam etmektedir. Diffiiz deri tutulumlu hastalarinin %5-20’sini etkilemektedir [1].
Anjiyotensin doniistiiriicii enzim (ACE) inhibitorlerinin yaygin kullanimindan 6nce, ciddi
bobrek tutulumu olan SSk'li hastalarin neredeyse tamami bir yil icinde
kaybedilmekteydi. Renal kriz tedavideki gelismelere ragmen halen daha ciddi morbidite
ve mortalite nedenidir. Bu olgu serisinde pandemi déneminde klinigimizde takip
ettigimiz ti¢ skleroderma renal kirizi olan olguyu paylasacagiz.

Olgu 1: 58 yasinda erkek hasta, Temmuz 2020’de nonspesifik eklem sikayetleri ve
halsizlik yorgunluk sikayetleri baslamis. Di1s merkezde kasim 2020’de seronegatif
romatoid artirit (periferik simetrik artrit) olarak degerlendirilmis ve metotreksat (MTX)
ve prednizolon tedavisi baslanmis. MTX tedavisinden yarar gormeyen hasta nefes darligy,
tansiyon ytliksekligi ve el derisinde sertlesme nedeniyle 1 y1l 6nce MTX kesilmis.
Proksimal kaslarda gii¢siizliik sikayeti de olan hasta tekrar degerlendirilmis ve ANA
tetkiki 1/3200 ve ENA profilinde ise SCL +2 olarak saptanmus. Sistemik skleroz ve myozit
overlap 6n tanisiyla steroid baslanmis. 20 giinliik tedavi sonucunda hastada atrial
fibrilasyon gelismis. Hipertansif seyreden ve akut bobrek hasar1 da gelisen hasta
skleroderma renal krizi olarak kabul edilmis. Oligiirik ve GFR<10 ml/dk olmasi
nedeniyle renal replasman tedavisine(RRT) baslanmis. Pulse steroid, ACE inhibitori
(ramipril) ve siklofosfamid 500 mg intraven6z olarak verilmis. 2 ay sonra klinigimize
kronik bobrek yetersizligi nedeniyle hemodiyaliz ve mikofenolat mofetil tedavisi alirken
akut solunum sikintisi ile bagvurdu (basvuru anindaki klinik bilgileri Tablo 1’'de verildi).
HRCT'de usual interstisyel pnomoni paterni saptandi. Bu bulgularla 1 mg/kg steroid,
siklofosfamid tedavisine 400 mg iv olarak devam edildi. 2 kiir siklofosfamid tedavisi
verilen hasta 2. kiir sonrasinda hemoptizi nedeniyle yogun bakim tinitesine yatisi yapildi.
Bu siirecte invaziv akciger enfeksiyonu/alveoler hemoraji 6n tanilari ile ¢oklu antibiyotik
alan hasta solunum yetmezligi nedeni ile kaybedildi.

Olgu 2: 57 yasinda kadin hasta, yaklasik 1 yi1ldir Raynaud fenomeni ataklar tarifliyor. 6
aydir el derisinde sertlesme ve uyusma; 2 aydir da efor dispnesinden sikayetci. Bobrek
fonksiyon testleri hizla bozulmus (Temmuz 2021'de serum kre: 0.8 --> Ekim 2021: 1 --
> 0cak 2022: 2 - Subat 2022: 3.5, Gfr: 13 ml/dk). 4 giin dnce ani baslayan nefes
darlig1 ve genel durumda bozulma nedeni ile acil servise bagvurdu, basvuru anindaki
klinik bilgileri Tablo 1’'de verildi). Sistolik kan basinc1 200 mmHg, sklerodaktili ve diffiiz
ciltte sertlesmesi (modifiye Rodnan cilt skoru 33) mevcuttu. Anemi ile birlikte LDH
yuksekligi, periferik yaymada sistositler goriildi. Bulgular mikroanjiopatik hemolitik
anemi ile uyumlu kabul edildi. Skleroderma renal kriz tanis1 konulan hastaya kartopril
3x25 mg olarak baslandi, daha sonra doz artis1 yapildi (kartopril 4x75/glin mg) ve
doksazosin 4 mg/giin ve diltiazem 2x30/giin mg eklendi. Servis takibinde atesi olan
hastanin COVID-19 Pcr sonucu pozitif olarak geldi. 2 hafta kadar pandemi servisinde
nazal rezervuarli maske ile spontan solunumda takip edildi. 1.5 aylik servis takibi



sonrasinda hemodiyaliz ve U¢lu antihipertansif tedavi ile hasta taburcu edildi. 4 aylik
donemde hi¢ kontrole gelmeyen hasta acil servise kardiyak arrest halinde getirildi,
kardiyopulmoner restiistasyon ile siniis ritmi saglanan hasta 24 saatlik yogun bakim
takibi sonrasinda kaybedildi.

Olgu 3: 50 yasinda kadin hasta, 2.5 yil 6nce eklem tutulumu, Raynaud fenomeni ve deri
bulgulari ile sistemik sklerozis tanisi aldi. Tanidan 6nce 2 yi1l kadar dis merkezde
undiferensiye bag doku hastaligi nedeni ile MTX ve hidroksiklorokin (HCQ) kullanma
oykiisii vardi. Tani aninda modifiye Rodnan cilt skoru 24 puan ve inflamatuar karakterde
eklem agrilar var. Mikofenolat mofetil 2x1 gr, nifedipin 30 mg/giin ve asetilsalisilik asit
100 mg/giin baslandi. 6 aylik tedavi sonucunda cilt tutulumunun progresif seyretmesi
nedeni ile siklofosfamid 750 mg (IV) 3 haftada bir 6 kiir verildi. Tedavi tamamlandiktan
sonra 1 y1l takibe gelmedi. Efor dispnesi ve ¢arpinti nedeni ile poliklinige tekrar
basvuran (basvuru anindaki klinik bilgileri Tablo 1’de verildi) kan basinc1 210/120
mmHg 6l¢iildi, laboratuvar testlerinde kreatinin diizeyi 2.1 mg/dl olarak saptandu.
Ayrica, mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni tespit edildi. Idrar
sedimentinde genis graniiler silendirler vardi ve goz dibi muayenesi Grade IV hipertansif
retinopati ile uyumlu idi.2 giin yogun bakimda takip edildi ve kaptopril 3x25 mg ve
perlinganit infiizyonu ile kan basinci kontrolii saglandu. Servis takibinde idrar miktarinda
artis, bobrek fonksiyon testlerinde diizelme ve kan basinci kontrolii saglanan hasta
ramipril 2.5 mg ve nifedipin 2x30 mg ile taburcu edildi. 4 aylik takip sonrasinda serum
kreatinin diizeyi 0.9 mg/dl ve spot idrar protein/kreatinin orani 0.9 ve normotansif
seyretmektedir.

Tartisma:

Skleroderma renal krizi nadir bir hastaligin daha da nadir goriilen bir
komplikasyonudur. Goriilme sikligy, tibbi bir acil olarak kabul edilmesi ve hastaligin
heterojen dogasi nedeni ile randomize kontrollii ¢galismalarin yapilmasi olduk¢a zordur.
ACE inhibitorlerinin olumlu sonug¢larina ragmen hastalik yiiksek morbidite ve mortalite
yaratmaya devam etmektedir.

Skleroderma difftiz cilt tutulumu, glukokortikoid ve siklosporin kullanimi, bazi
otoantikorlar (anti-RNA polimeraz III) renal kriz goriilme riskini artirmaktadir.
Hastalarimizin 2’sinde yakin zamanli steroid kullanimi vardi. Skleroderma renal krizi
nispeten erken bir komplikasyonudur ve neredeyse her zaman hastaligin baslangicindan
sonraki ilk bes yil icinde ortaya ¢ikar. 110 olguluk bir olgu serisinde Raynaud dis1 ilk
klinik bulgudan itibaren medyan 7.5 aylik bir stirede renal kriz izlenmistir. Bizim
olgularimizin birisinde yeni tan1 doneminde, ikisinde tanidan en az 6 ay sonra renal Kkriz
gozlenmistir.

Anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitori kullanimiyla beraber kiimiilatif mortalite,
skleroderma bobrek krizi baslangicindan itibaren 6. ayda yaklasik %20, 1 yilda %30-
%36 civarindadir. 2 hastamiz ise son donem bobrek yetmezligi sonrasi
kaybedilmislerdir.

1970’li yillarda ACE inhibitdrleri kullanilmaya basladigindan beri hastalarin
mortalitesinde belirgin farklilik olusmamistir. Bu agidan yeni tedavi/y6netim
sistemlerinin gelistirilmesi i¢in daha ¢ok ¢alismaya ihtiya¢ vardir.
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Ozellikler Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3
Cinsiyet Erkek Kadin Kadin
Yas 58 57 50
Tan1 yasi 57 57 47
Alt tip Diffuz Diffuz Diffuz
Raynaud baslangicindan taniya - 12 ay 40 ay
kadar gecen siire
Sistolik kan basinci, mmHg 180 200 210
Diyastolik kan basinci, mmHg 100 120 120
Tan1 aninda mRodnan cilt skoru - 33 24 (ilk tam)
(0-51) 29 (en son)
Oncesinde steroid kullanimi Var Yok Var
Hematokrit, % 28.3 23.4 35.3
Lokosit sayisy, (bin/mm?3) 7740 15360 11390
Platelet sayis1, (bin/mm?3) 326 132 85
CRP (mg/L) 39 34 8
Eritrosit sedimentasyon hizi 3 54 29
(mm/saat)
Kreatinin klirensi, ml/dakika 12 13 27
DLCO, %beklenen 45% - 55%
FVC, %beklenen 46% 29% 57%
ANA (IFA) 1/3200 graniiler ve 1/100 | 1/1000 1/100 graniiler
niikleolar graniiler ve niikleolar
ENA profili SCL-70 pozitif Ro-52 Negatif
pozitif
Renal kriz sonrasi takip siiresi, ay | 11 ay, 6 ay 4 ay
Son kreatinin klirensi, ml/dk Hemodiyaliz 3/7 Hemodiyaliz | 70
3/7
Sonug Exitus Exitus Tam remisyon

Tablo 1: Klinigimize skleroderma renal krizi ile basvuran hastalarin basvuru anindaki karakteristikler




[SS-18]

Bag Dokusu Hastaliklari ile iligkili Pulmoner Arteriyel Hipertansiyonun Tedavisi:
Sistematik Derleme ve Metanaliz
Mustafa Erdogan?, Sinem Nihal Esatoglu?, Burcak Kilickiran Avci?, Giilen Hatemi!

1]stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim
Dali, Romatoloji

2[stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Ana Bilim Dali
Giris: Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), son donemdeki tedavi ilerlemelerine
ragmen yiiksek bir mortalite ve morbidite ile iligkilidir. idiyopatik PAH’a kiyasla bag
dokusu hastaliklari ile iligkili PAH’da (CTD-PAH) prognozun daha kot oldugu
distnilmektedir. PAH spesifik tedavilerin randomize kontrollu ¢alismalarinda (RKC)
hastalarin biiylik cogunlugunu idiyopatik PAH'l1 hastalar olusturmakta olup CTD-PAH
hastalarina dair alt grup analizlerinde ¢eliskili sonuglar bildirilmistir. Biz bu ¢alismada,
Amacimiz, CTD-PAH'l1 hastalarda PAH spesifik tedavilerin klinik ve hemodinamik
parametreler lizerine olan etkinligini sistematik derleme ve Metanaliz ile belirlemeyi
hedefledik.

Materyal ve Metot: PubMed ve EMBASE veritabanlarinda “Pulmoner hipertansiyon OR
Pulmoner arteriyel hipertansiyon OR PAH” anahtar kelimeleri ile Haziran 2022’ye kadar
yayimlanmis RKC’lar herhangi bir kisitlama olmaksizin tarandi. CTD-PAH'l1 hastalar
iceren PAH spesifik tedavilere iliskin randomize kontrollii ¢calismalar dahil edildi. Tiim
sistematik derleme siireci 2 yazar tarafindan gercgeklestirildi (ME ve SNE). Odds orani
(RR) ve standardize edilmis ortalama fark (SMD) degerleri Review Manager 5.3 ile
hesaplandi.

Bulgular: 1784 calismadan CTD-PAH alt grubuna dair veri elde edilebilen 12 RKC dahil
edildi. PAH spesifik tedaviler fonksiyonel kapasitede iyilesme (OR: 4,1, 95% CI: 1,3-13,2),
6 dakika yiirime mesafesinde artis (SMD: 36,2 metre, 95% CI: 25-47) ve klinik
kotiilesme riskinde azalma (OR: 0,55, 95% CI: 0.41-0.74) ile iligkili bulundu.
Hemodinamik parametrelerden pulmoner vaskiler rezistans, sag atriyum basinci ve
kardiyak indeks tizerine de benzer sekilde plaseboya gore daha etkililerdi. Diger yandan
2’ser ¢alisma ile metanaliz yaptigimiz sagkalim ve NT-proBNP sonlanim noktasi iizerine
etkileri bulunmadi.

Sonug: CTD-PAH'l1 hastalarda PAH spesifik tedavilerin klinik (fonksiyonel kapasite, 6
dakika yuriime mesafe ve klinik kotiilesme) ve hemodinamik parametreler (pulmoner
vaskiiler rezistans, sag atriyum basinci ve kardiyak indeks) lizerine plaseboya gore daha
etkili oldugu bulunmustur. Bununla birlikte, NT-proBNP ve sagkalim tizerine etkisi
gosterilememistir.
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Sistemik sklerozlu hastalarda gastrointestinal sistem tutulumunun farkh yiizleri,
olgu sunumu

Gizem Ayan?, Fatma Rukiye Uysal2, Erding Unaldi, Mustafa EKkici!, Alper Sari3,
Levent Kili¢?, Ali Akdogan?
1. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dal,
Romatoloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
2. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara,
Tiirkiye
3. Saghk Bilimleri Universitesi, Etlik Sehir Hastanesi, Romatoloji Bilim Dal,
Ankara, Tiirkiye
4.
Giris
Sistemik sklerozda en sik gériilen i¢ organ tutulumlar: gastrointestinal sistemin (GIS)
parcalaridir. GIS tutulumu morbiditenin en sik, mortalitenin {i¢iincii sirada gelen
nedenidir. GIS dismotilitesi en karakteristik tutulum seklidir. Bu sunumda, intestinal
obstiiriiksiyon tanisi ile hospitalize edilmis iki sistemik sklerozlu olguyu sunmaktayiz.
Olgu 1
59 yas kadin hasta, sistemik skleroz, intersitisyel akciger hastaligi ve pulmoner
hipertansiyon tanilari ile diisiik doz steroid, bosentan, seleksipag tedavileri altinda
izlenmekte iken, 3 giindiir oral alimini bozan bulanti ve kusma sikayetleri ile hastaneye
basvurmustu. Genel durum bozuk; hipotansiyonu olan hasta yatirilarak izlendi. Akciger
tomografisinde pnémoni saptanan hastanin 6zefagusunun ileri derecede genis ve yemek
artiklari ile dolu oldugu rapor edildi (Resim A). Bir donem oral alimi kesilerek;
antibiyotik tedavisi ile izlendi. Genel durumu diizelen, bulanti - kusma sikayeti olamayan
hastanin sivi gidalar almasina izin verildi, enteral beslenme destegi baslandi. Antibiyotik
tedavisi tamamlandiktan sonra taburcu edilen hastanin ayaktan yapilan tist
endoskopisinde; 6zefagusun dilate oldugu, alt ucta beklemis gida artiklar1 bulundugu,
islem boyunca mide ve 6zefagusta kasilma izlenmedigi rapor edildi. Hastane
basvurusundaki klinik tablosunun 6zefagus - mide tutulumuna bagli obstiiriksiyon ve
aspirasyona sekonder pnémoni nedeni ile gelistigi diistiniildii.
Olgu 2
On yildir difiiz sistemik skleroz tanisi ile izlenen 47 yasinda kadin hasta, bir haftadir
devam eden bulanti, kusma, karin agrisi, kabizlik sikayetleri ile acil servise bagvurmustu.
Son 6 ay icerisinde benzer sikayetlerle hastane basvurular:t mevcut olan hastanin son bir
yi1lda 48 kg'dan 38 kg’a dustiigi 6grenildi. Kolsisin, proton pompa inhibitort, siikralfat
ve asetilsalisilik asit tedavileri altinda izlenen hastanin, ayakta direkt batin grafisinde
hava siv1 seviyeleri saptandi. Abdomen BT incelemesinde (Resim B) sol iist kadranda
izlenen jejunal ansta difiiz duvar kalinlasmasi, pelvik bolgede yer alan distal ileal
anslarda dilatasyon ve hava siv1 seviyelenmesi, eslik eden intestinal feces bulgusu
(belirgin geg¢is zonu izlenmemekle birlikte hasta hikayesinde tariflenen sklerodermaya
sekonder fonksiyonel bozukluga ait olabilir seklinde raporlanmistir. Genel cerrahi
servisinde iki giin parenteral nutrisyon destegi ve antibiyotik tedavisi ile izlenen hasta
gelisen septik sok tablosu sonrasi kaybedildi.
Tartisma



Sistemik skleroz hastalarinda GiS’de obstiiriksiyon hem alt hem iist GIS dismotilitesi
sonrasi gelisebilir. Tekrarlayan intestinal psoudo-obstiiriksiyon ve malniitrisyon varligi
koti prognoz ile iligkilidir.

Resim A. Dilate 6zofagus i¢cinde besin artiklari, B. intestinal obstiriiksiyon,
pnomatozis sistoides intestinalis
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Sinirhi skleroderma tanili hastanin gelisen cilt ve kemik enfeksiyonlariyla imtihani
Uz.Dr.Ali EKIN, Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ hastaliklart ABD., Romatoloji BD.

GiRiS: Sistemik skleroz, kronik, otoimmiin bir hastaliktir ve cilt kalinlasmas;,
vaskiilopati ve ¢ok sayida organi etkileyen inflamasyon ve fibrozisle giden bir hastaliktir.
Ekstremite ve eklerinin tlserleri 6nemli bir morbidite nedenidir. Hastalarin yaklasik
%50'si dijital tilserlerden muzdariptir. Bu tilserlerin bakimi, osteomiyelit ve diger deri ve
eklerinin enfeksiyonlarin 6nlenmesinde ¢ok 6nemlidir. Burada sunacagimiz vaka ile
amacimiz, yogun sigara i¢icisi ve sinirli skleroderma tanili hastanin gelisen dijital
tilserler, cilt enfeksiyonlari ve osteomiyelit ile nasil komplike oldugunu aktarmaktir.
OLGU: 67 yasindaki kadin hasta yaklasik 40 pkt/yil sigara kullanmaktadir. Daha 6nce
Buerger Hastalig1 nedeniyle dis merkezde takipli iken, ellerde ve sag omuzda agrisinin
olmasi nedeniyle 6nce algolojiye yonlendirilmis. Hastaya sag stellat ganglion blogu
yapilmis. Hastanin kisa bir siire sonra parmak uglarinda sogukta olan morarma, el
parmaklarinda agri, sag omuzda agr1 ve yarim saat siiren sabah tutuklugu olmasi iizerine
dis merkez bir romatoloji kliniginde romatoid artrit tanisi konarak 1 ay kadar
metotrexate ve siilfosalazin tedavisi verilmis ve hastanin sikayetlerinde gerileme olmus.
6 ay kadar sonra ellerde morarma ve sag el 2.parmakta sislik ve kizariklik sikayetlerinin
olmasi lizerine romatoloji klinigimize interne edilen hastanin fizik muayenesinde
nadiren tst damaginda ¢ikan agiz yarasi disinda, agiz ve goz kurulugu, yiizde yara ya da
glines 1s181na hassasiyet, sa¢ dokiilmesi, tekrarlayan damar tikanikligi, diisiik 6ykiisd,
eklem yerlerinde agriya eslik eden kizariklik, 1s1 artis1 veya hareket kisithlhig, kol ve
bacak kaslarinda giigstizliik, his kaybi ve dokiintii saptanmadi. Sklerodaktili, reynaud
fenomeni, dijital iilser, MKF distalinde ellerde ve ayaklar sertlesme, yiizde ve gogiiste
yaygin telanjiektaziler, oral agiklikta azalma ve yapilan tetkiklerinde ANA ve sentromer-B
pozitifligi saptanmasi iizerine hasta sinirli skleroderma kabul edildi. Nifedipin,
iliomedin, asetilsalisilik asit, PPI baslandi. Hastanin sag el 2. Parmagi gelisen nekroz
nedeniyle ortopedi tarafindan ampute edildi. Hastanin her iki elinde nekrotik yaralar ve
agr sikayetlerinin yaklasik 1 y1l sonra tekrarlamasi tizerine tekrar internasyonu yapildi
ve cekilen doppler USG sinde bilateral radial ve ulnar arterlerde bifazik akim paterni
izlendi. Akim paterni bifazik olarak izlenen olguda distalde damar kompliansinda
bozukluga sekonder degisiklik oldugu diistiniildii. Hastanin tedavisi metotrexate 10
mg/hafta, folik asit 5 mg 1x2 tablet/hafta, felodipin 10 mg tb/giin, ASA 100 mg tb/giin,
Coumadin 2.5 mg tb/ giin, pentoxifiln 1x1, vastarel mr 2x1 olarak diizenlendi. Bu stirecte
hastanin sol el 3.parmakta gelisen nekroze alanin biliyiimesi tizerine demarkasyon hatti
olusunca hastaya bu parmaga da amputasyon uygulandi. Bu siire¢te hastanin organ ve
sistem tutulumlarina yonelik yapilan taramalarinda dispnesi ve yutma gii¢liigti olmayan
hastanin, Torax BT, SFT-DLCO ve EKO(EF:65, PAB: 25 mmHg) sonuglar1 normal saptandu.
Takiplerinde kontrol EKO sunda EF:%63, PAB:29 mmHg, Torax BT ve SFT-DLCO su
stabildi. Hastanin bir siire sonra sol ayak 3.parmakta morarma gelisti. Hastaya aralikli
iliomedin tedavisi uygulandi. Ayaktaki morluk ve ellerdeki sikayetleri bir siire gerilese de
sol el 2. parmak ucunda enfekte yara gelisen hastada ilk etapta direkt grafide
oateomiyelit lehine bulgu saptanmadi. Osteomiyelit siiphesinin devami iizerine ¢ekilen
kemik sintigrafisinde de tutulum gézlenmedi. Bir siire sonra sag ayak bas parmakta agik
yara gelisen hastada yumusak doku enfeksiyonu diistiniiliip antibiyoterapi dziienlendi.
Hastanin bir siiredir bulanti kusma sikayetleri olmasi nedeniyle yapilan endokopisinde



ozofagus alt ucta Barret metaplazisi gozlendi. Bir stire takipsiz kalan hastanin en son sol
el 3. Parmak ucunda koétii kokulu akinti ve yara olmasi iizerine tekrar interne edildi.
Alinan yara yeri stiriintiisiinde MRSA tliremesi oldu. Ortopedi tarafindan osteomiyelit
acisindan istenen MR 1nda ; 2,3,4. falankslarin distal kesiminde osteoliz bulgusu,
5.falanksinda yine en distal kesiminde fokal kortikal bir defekt, 4.falanks distal
kesiminde kalan kemik doku ve ¢evre yumusak dokuda kontrasth seri incelemelerde
hafifce kontrastlanma bulgulari ile beraber yag baskili T2A imajlarda bu diizey
cevresinde ve kemik iliginde hafif 6dematdz degisiklikler goriilmiis olup, osteomiyeliti
desteklemektedir(Resim 1). MR sonucuyla ortopediye konsiilte edilen hastanin
osteomiyelit icin kemik biopsisi yapilmasi alinacak bolgenin cildinde MRSA tiremesi
olmasi, kemige inokiilasyon riski, skleroderma hastalarinda vaskiilopati nedeniyle
iyilesmenin gecikmesi nedeniyle operasyon distiniilmedi. Uzun bir stire antibiyoterapi
ve iliomedin tedavisi alan hasta en son iliomedin, kalsiyum kanal blokeri, asetilsalisilik
asit, sildenafil, bosentan, metotrexate ve folik asit ile tedavisi altinda iken vefat etmistir.

Ilk ve son tetkikleri Tablo 1 de ayrintili olarak verilmistir.

Sekil 1:

Tablo 1: Hastanin tani zamani ve son yapilan tetkik sonug¢lari

PR3)

Tetkik ad1 ilk sonug Son sonug¢
ANA 1/100 pozitif

Sentromer B Pozitif

RF 10.5

Anti-CCP <5

ANCA (c ANCA, p ANCA, MPO, Negatif

Hemogram

HGB:11.8 disinda
normal

HGB:11.7 disinda normal

FVC:3.73(%139),
FEV1/FVC: 52
DLCO Adj: 54

Ure-kreatinin 16-0.7 27-0.66
AST-ALT-GGT-ALP Normal Normal
TIT Normal Protein(-), Lokosit esteraz

(+), 1 Eritrosit, 16 Lokosit
EKOKARDIYOGRAFI PAB:25 mmHg PAB: 29 mmHg

EF (%):65 EF (%):63

1. DERECE MY

SFT-DLCO FEV1: 1.92(%85)




DLCO/VA Adj:49

Torax BT

Interstisiyel aralik
tutulumunu
distinduriir bulgu
saptanmamistir.
Karina 6n kesiminde
kisa akslar1 1cm'den
kiiclik birkag adet
nodu vardir

Skleroderma tutulumu
acisindan anlaml gériniim
saptanmamistir. Glincel
donemde yeni ortaya
¢ikmis nodiil formasyonu
izlenmemistir.
Mediastende radyolojik
acidan patolojik boyut ve
goriiniimde lenf nodu
saptanmamigtir. Ana
vaskiiler yapilarin ¢aplari
ve kalp boyutu dogaldir.
Plevral-perikardial efiizyon
izlenmemistir.

SONUC: Sistemik skleroz ¢esitli dolasim, dermatolojik, gastrointestinal, kas-iskelet,
pulmoner ve renal komplikasyonlarla karakterizedir. Sistemik skleroz i¢in kiir saglayan
bir tedavi olmamasina ragmen, hastalikla iliskili komplikasyonlarin yonetimi hastalarin
yasam Kkalitesini iyilestirmeye yardimci olacaktir.
REFERANSLAR
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Tek merkezden takip edilen 322 Sistemik Skleroz hastasinda mortalite nedenleri

Tuba Demirci Yildirim, Fatma Diilger, Merih Birlik
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim
Daly, izmir

Amag: Sistemik skleroz (SSk) kohortunda uzun stireli takipte mortalite nedenlerinin
detayl analiz edilmesi amac¢lanmistir.

Yontem: 2006-2021 yillar1 arasinda skleroderma tanisiyla takip edilen 322 hasta
mevcuttu. 2013ACR/EULAR kriterlerini karsilamayanlar veya ¢akisma sendromu olanlar
cikarildiktan sonra kalan282 hasta ¢alismaya alindi. SSk dis1 baska bir hastaliga
baglanamayan pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), interstisyel akciger hastaligi
(IAH), kardiyak, gastrointestinal ve renal tutulum gibi organ hasari sonucu gelisen
olumler “SSk-iliskili mortalite” grubunda incelenirken; malignite, enfeksiyon, koroner
arter hastalig: gibi diger nedenlere bagh 6ltimler “SSk-iliskisiz mortalite” grubunda
analiz edildi.

Bulgular: Takip stiresi 3735 hasta yil1 olup, 76 6liim (%27) saptand1. Ortanca 6liim yas1
67 yas(min-max:32-86) olarak bulundu. Tiim hasta 6liimlerinin 29'u (%38) SSk-iliskili
ve 47’si (%62) SSk-iliskisiz nedenlere baglandi. Tiim 6liimler agindan bakilirsa; en sik
nedenler sirasiyla; malignite(%22), PAH (%18), SSk-iliskisiz kardiyak nedenler (%14),
enfeksiyon (%11) ve IAH (%9) olarak gozlendi. SSk-iliskili 6liimlerin en sik birinci
nedeni PAH (%49) iken, ikinci nedeni IAH (%24) olarak bulundu. SSk-iliskisiz élimlerde
en sik sebepler sirasiyla malignite (%36), kardiyak nedenler (%24), enfeksiyon (%17)
olarak saptandi. Maligniteye bagh 6liimlerin ana nedeninin akciger kanseri (%70)
oldugu bulundu.

Sonug: Turkiye'de SSk hastalarinda mortalite nedenleri tizerine yapilmis kapsamli bir
calisma bildirilmemistir. 2000 y1l1 sonrasi yayinlanan literatiirede, bu hastalardaki tiim
olimlerin ana nedeninin pulmoner ve kardiyak tutulum oldugu ancak hastaligin
ilerleyen donemlerinde SSk-iligkisiz 6liimlerin daha fazla gorildugi belirtilmistir.
Calismamizda uzun takip siireli analizde, malignite tiim 6liimlerin ana sebebiydi. SSk-
iliskili 6liimler acisindan bakilirsa, ana 6liim nedenlerinin PAH ve IAH oldugu saptandi.
Anahtar Kelimeler: mortalite nedeni, sistemik skleroz, malignite
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PROGRESIF CILT TUTULUMLU SiSTEMiK SKLEROZ HASTASI
Dr. Taylan Kaplan, Prof. Dr. Fatma Alibaz Oner, Prof. Dr. Haner Direskeneli

GIRIS: Cilt tutulumu sistemik skleroz(SSK) en sik tutulan ve neredeyse evrensel organ
tutulumudur. Degisken yayginlikta ve siddette, deri kalinlasmasi ve sertlesmesi ile
karakterizedir. Genellikle 6dematoz sislik deri sertlesmesinden 6nce gorilir. Parmaklar,
el ve yliz erken donemde tutulan boélgelerdir. Bu vaka sunumunda progresif cilt tutulumu
olan bir hastamizi sunmay1 amagladik.

VAKA: 40 yasinda, ev hanimi olan hasta 3-4 aydir olan her iki el, ayak ve parmaklarinda
agri ve sislik sikayetleri ile bagvurup, romatolojik sorgusunda 5-10 dakika siiren sabah
tutuklugu ve raynaud saptandi. Fizik muayenesinde her iki el, ayak bilek,
metakarpofalangeal, metatarsofalangeal eklemleri hassas olup sislik, kizariklik sicaklik
eslik etmiyordu. El ve ayak derisi diffiiz sis ve 6demli gériintimdeydi. Sag el 2.parmakta
dijital iilser skar1 goriildi. Labaratuvar tetkiklerinde hemogram, biyokimya ve idrar
tetkikleri normal, ANA 1/1000-1/3200 titrede homojen pozitif, ENA’ da anti scl- 70
pozitif, RF ve CCP antikorlar negatif saptandi. Kapilleroskopide dev kapiller ve hemoraji
izlendi. ilk degerlendirmede intersitisyel akciger hastaligi ya da pulmoner hipertansiyon
saptanmadi. Hastaya limitli skleroderma tanisiyla benidipin, hidroksiklorakin ve
mikofenolat mofetil(MMF) baslandi. Takiplerinde cilt bulgularinda diizelme olmamasi
nedeniyle mmf doz arttirildi ancak gastrointestinal intoleransi nedeniyle hasta
kullanamadi. Hastanin cilt tutulum yayginliginda artis ve tuz-biber goériiniimu olup,
hastanin cilt tutulumu diffiiz sklerodermaya progrese olmasi iizerine siklofosfamid 1
gram/ay tedavi degisikligi yapildi. Alt1 gram siklofosfamid(scf) sonrasinda mmf
yanitsizlik ve intolerans olmasi nedeniyle metotreksat tedaviye gegildi. Cilt
semptomlarinin artmasi nedeniyle toclizumab ve yeni gelisen dijital tilser nedeniyle
iloprost infiizyon ve devaminda bosentan tedavi baslandi. Hastanin son kontroliinde 1
yildir tocilizumab tedavi almakta iken cilt semptomlarinda, 6dem ve tuz-biber
goriinimiinde azalma izlendi.

SONUC: SSC cilt tutulumunda immiinstpresif tedavi amagli, mmf ve scf tedaviler yani
sira yanitsizlik, intolerans ya da toksisite nedeniyle bu tedavilerin kullanilamadig:
durumlarda ritiiksimab, intaven6z immiinoglobulin ya da tocilizumab kullanilabilir.
Tocilizumab'in in vitro gii¢li antifibrotik aktiviteye sahip oldugu gosterilmistir,
glikoprotein 130 trans-sinyalizasyon sistemi araciligiyla bu etkiyi ger¢eklestirdigi
diistiniilmektedir. Klinik ¢alismalarda tocilizumabin cilt ve akciger tizerinde antifibrotik
etkisi gosterilmistir.
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Dijital Ulser Gelisen Sistemik Skleroz Hastasinda Kombinasyon Tedavisi ve
Sonuglari: Olgu Sunumu

Oznur Sadioglu Cagdas!, Duygu Temiz Karadagl, Ayten Yazicil, Ayse Cefle!
1Kocaeli Universitesi, Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar1 AD, Romatoloji Bilim Dali, Kocaeli

Giris

Sistemik sklerozis (SSk), vaskiiler disfonksiyon, derinin ve i¢ organlarin fibrozisi ile
karakterize kronik otoimmiin bir hastaliktir. Vaskiilopati hastalarin neredeyse
tamaminda goriilmekle birlikte, hastalarin bir kisminda dijital iilser (DU) olarak ortaya
¢cikar. DU, doku nekrozu, enfeksiyon, oto-amputasyona ilerleyebilen, hastalarin giinliik
aktivitelerini ve yagam kalitelerini bozan bir komplikasyondur. DU tedavisinde kullanilan
vazodilator ozellik gosteren baslica farmakolojik ajanlar kalsiyum kanal blokorleri,
intravenoz iloprost, endotelin reseptor antagonistleri ve fosfodiesteraz 5 inhibitorlerini
icerir.Kalsiyum kanal blokorleri DU tedavisinde ilk secenek olarak kullaniimakla birlikte,
ciddi seyreden DU durumlarinda bu ajanlar birlikte kullanilabilmektedir. DU’leri olan
yaygin cilt tutulumlu bir SSk hastasinda direngli tilserler nedeniyle kombinasyon tedavisi
ve sonuglarini bildirdigimiz bir olguyu sunmak istedik.

Olgu

2021 Mayis’ta 34 yasinda bir erkek hasta, son 2,5 aydir ellerde sislik ve yumruk
yapmada gii¢liik, sogukta parmaklarda renk degisikligi (Raynaud fenomeni), kilo kaybi,
halsizlik, sikayetleri ile basvurdu. Fizik muayenesinde sklerodaktili, her iki el 2 ve 3.
parmaklarinda pitting skar, yiiziinde telenjektaziler ve akciger bazallerinde ral saptandi.
Cilt tutulumu yaygin ve modifiye Rodnan cilt skoru 19 saptandi. Laboratuvar
tetkiklerinde ANA (+4) ince benekli ve ENA Scl 70 (+3) pozitifti. Toraks BT’de belirgin
interstisyel tutulum yoktu ve 6zofagus dilate goriiniimdeydi. SFT’de FVC:%74,
DLCO:%83 ve EKO normaldi. Tirnak yatag: kapilleroskopisinde aktif skleroderma
paterni ile uyumlu bulgular saptandi. Hastanin hizli ilerleyen cilt tutulumu olmasi
lizerine (yaklasik 2,5 ay icerisinde) siklofosfamid 1g/ay tedavisi basland. 3 kiir
siklofosfamid sonrasinda tedavisine MMF ile devam edildi. Raynaud fenomeni i¢in 100
mg/giin asetilsalisilik asit (ASA) ve 30 mg/glin nifedipin tedavileri baslandi. Eyliil
2021’de dijital ulserlerinin gelismesi tizerine poliklinige bagsvurdu. Her iki el ikinci
parmak uglarinda uzun ¢aplari yaklasik 1 cm olan ve enfeksiyon bulgusu olmayan 2 adet
DU goriildii. Raynaud fenomeni icin almakta oldugu ASA’e (100 mg) devam edildi ve
enoksiparin 0.6 ml eklendi. Nifedipin dozu 60 mg/giine ¢ikarildi. Siddetli agrisi
nedeniyle tramadol 2x50 mg/gtin eklendi. Enfeksiyon bulgusu olmadigi icin antibiyotik
verilmedi. Hasta nifedipin 60 mg ile bas donmesi sikayeti olmasi lizerine 1 hafta sonra
tekrar basvurdu. Nifedipin dozu 30 mg/giin olarak azaltildi. Hastanin muayenesinde
tlser kenarlarinda hiperemi goriilmesi nedeniyle amoksisilin klavulonat 2x1000 mg
recete edildi. Hastanin tedavisine intravenoz iloprost (5 giin/ay) eklenmesine karar
verildi. 2 ay intravenoz iloprost, kalsiyum kanal blokortii ve pentoksifilin 600 mg/giin ile
devam edilmesine ragmen DU’lerin devam ettigi goriildii. 3. ay 5 giinliik intravenoz
iloprost tedavisi sonrasinda pentoksifilin kesilerek sildenafil 3x20 mg/giin tedaviye
eklendi. 1 ay sonraki kontroliinde DU boyutunun azaldig goriildii. 5 giin/ay intravenz
iloprost tedavisine 2 ay daha devam edildi ve sonrasinda 1 giin/ay infiizyon olarak
devam edildi. Dijital tlserlerin kapanmasindan sonra intravenoz iloprost kesildi. Yaz
doneminde DU olmayan hastanin 2022 sonbaharinda tekrar DU’leri ortaya ¢ikti. Bunun



lizerine 5 giinliik intravenoz iloprost tedavisi baglandi. DU’lerin ¢aplarinda azalma
olmasi ve kapanmaya baslamasi iizerine tedavisine endotelin reseptor antagonisti
(Bosentan 2x125 mg/giin) eklendi, sildenafil dozu 2x20 mg/giin olarak azaltildi.
Intravenéz iloprost 1 giin/ay dozunda kis déneminde devam edildi.

Tartisma

SSk iliskili DU tedavisinde kalsiyum kanal blokorleri, intravenz iloprost, endotelin
reseptor antagonistleri ve fosfodiesteraz 5 inhibitorleri pek ¢ok ulusal ve uluslararasi
tedavi kilavuzlarinda 6nerilmekle birlikte kombinasyon tedavisi konusunda kesin bir
oneri bulunmamaktadir (1). Bu ajanlarin birlikte kullanimi daha ¢ok pulmoner arteryal
hipertansiyon vakalarinda tercih edilmektedir. Ancak, kombinasyon tedavisi ile DU
iyilesmesi ve tekrarinin 6nlenmesi ile ilgili veriler saglayan vaka bildirimleri mevcuttur
(2-3). Direngli DU olan hastalarda, tolere edilebilen dozlarda ve yan etkileri gozetilerek
kombinasyon tedavisi uygun bir secenek olabilir.

Kaynaklar:

1. Kowal-Bielecka O, Fransen ], Avouac ], et al. Update of EULAR recommendations
for the treatment of systemic sclerosis. Ann Rheum Dis 2017; 76(8): 1327-1339

2. Bellando-Randone S, Lepri G, Bruni C, et al. Combination therapy with Bosentan
and Sildenafil improves Raynaud’s phenomenon and fosters the recovery of
microvascular involvement in systemic sclerosis. Clin Rheumatol 2016; 35(1):
127-132.

3. Rademacher ]G, Wincup C, Tampe B, Korsten P. Combination therapy with
bosentan and sildenafil for refractory digital ulcers and Raynaud's phenomenon
in a 30-year-old woman with systemic sclerosis: Case report and literature
review. ] Scleroderma Relat Disord. 2020 Jun;5(2):159-164. doi:
10.1177/2397198319876738. Epub 2019 Sep 19. PMID: 35382024; PMCID:
PM(C8922606.
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Erasmus sendromu: Olgu sunumu

Duygu Seving Ozgiir', Gamze Akkuzu', Melek Yalgin Mutlu', Fatih Yildirim’, Bilgin Karaalioglu',
Rabia Deniz', Mustafa Erdogan’, Burak ince’, Giil Giizelant Ozkdse', Kiibra Kalkan', Cemal Bes'
'Saglik Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Romatoloji Klinigi,
istanbul

Giris: Erasmus sendromu silikozis ve silika maruziyeti sonrasi gelisen sistemik
sklerozun birlikteligini iceren nadir bir durumdur. Bu yazida 47 yasinda silika maruziyeti
olan, sklerodaktili ve puffy hand ile basvuran sistemik skleroz olgusu sunuyoruz.
Olgu:47 yasinda bilinen kronik hastaligl olmayan erkek hasta klinigimize yaklasik 10 ay
once gelisen hiperpigmente cilt goriiniimi, ellerde 6dem, sertlik splinter hemorajiler ile
basvurdu. Ailede bilinen romatizmal hastalik 6ykiisii olmayan hasta 10 yildir kot taslama
isciligi yapmaktaydi. Hastanin laboratuvarinda ANA 1/640 niikleolar paternde pozitif,
Anti Scl 70, Anti sentromar antikorlar: dahil olmak iizere ENA profili negatif idi.
Sedimantasyon 4 mm/h, CRP 10,6 mg/L idi. Kapilleroskopide dev kapillerler, kapiller
hemoraji odaklar1 olan hastanin kapilleroskopik bulgular: aktif donem skleroderma ile
uyumluydu. Dispne yakinmasi olan hastanin ¢ekilen torax bilgisayarli tomografide
bilateral akcigerde silikozis ile iliskili olabilecek buzlu cam dansitesinde lezyonlar:
mevcuttu. Hastada Raynaud fenomeni yoktu.Solunum fonksiyon testinde FVC: %56, FEV
1 %65, DLCO: 74 idi. Parmak ucu satiirasyonu 95 olan hasta 6 dakika yiirtime testinde
desatiire olmuyordu. Hastanin ekokardiyografide kalbi ¢cepecevre saran en genis yerinde
1.5 cm olan perikardiyal efltizyonu mevcuttu. Hastanin malignite taramasi agisindan
yapilan gastroskopi, kolonoskopi ve PET BT de malignite agisindan bulgu yoktu.
Quantiferon negatifti.Hasta silika iliskili sistemik skleroz olarak degerlendirildi ve
metilprednizolon 32 mg/giin ve mikofenolat mofetil 2 gr/gilin baslandi. Perikardiyal
eflizyonu olmasi sebebi ile kolsisin 1mg/giin verildi. Hasta tedavinin 1 ayinda tasikardi,
dispne ile basvurdu, perikardiyal tamponat olarak degerlendirildi. Servise yatirilan
hastaya pulse 500 mg metilprednisolon baslandi sonrasinda metilprednisolon 60
mg/giin devam edildi. Pulse kortikosteroid tedaviye ragmen tamponad bulgular:
gerilememesi ilizerine hastaya perikardyopulmoner pencere acildi. Perikardiyal sivi
sitolojisi kronik nonspesifik iltihap, fibrozis mezotel hiicre proliferasyonu ile uyumlu
olarak yorumlandi. Hastanin metilprednisolon dozu haftalik 8mg/giin azaltilarak 4
mg/giin dozuna dusiiruldui, mikofenolat mofetil 2gr/giin seklinde devam edildi.
Tedavinin 18. Ayinda yapilan solunum fonksiyon testinde FVC %84, FEV 1:%87 DLCO %
68 olarak gortldi. Ekokardiyografide perikardiyal efiizyonu mevcut degildi.
Parmaklarda mevcut olan 6dem tablosu geriledi.

Tartisma: Silikozis iliskili sistemik skleroz nadir bir durum olmasina ragmen idiyopatik
sistemik skleroza gore akciger bulgular1 daha progresif seyredebilecegi i¢cin taninmasi
onemlidir.
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15 yillik tek merkezli kohort analizi: Sistemik Skleroz hastalarinda standardize
mortalite oranlar ve iliskili risk faktorleri

Tuba Demirci Yildirim, Fatma Diilger, Ali Karakas, Tuba Yiice inel, Sila Kalender,
Melike Dénmez , Gergek Can, ismail Sar1 , Fatos Onen , Merih Birlik

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, izmir

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim
Daly, Izmir

Amag: Turkiye’'de sistemik skleroz (skleroderma) hastalarindaki standardize mortalite
oranini (SMR) bildiren bir calisma yoktur. Gelismis iilkelerde SMR Ingiltere’de 1,34 (%95
GA 1,00-1,75), Cin’de 2,2, Japonya’'da 2,76 (%95 GA 2,18-3,35), Kanada'da 3,8 (%95 GA
3,3-4,2), Ispanya’da 4,2 (%95 GA 3,3-5,0) ve Fransa'da 5,73 (%95 GA 4,68-6,94) olarak
bildirilmistir. Bu ¢alismada, skleroderma kohortunda uzun siireli mortalite ve iliskili risk
faktorlerinin detayl analiz edilmesi amaglanmistir.

Yontem: Romatoloji Klinigimizde 2006-2021 yillar1 arasinda skleroderma tanisiyla takip
edilen 322 hasta mevcuttu. 2013 ACR/EULAR kriterlerini karsilamayanlar veya ¢akisma
sendromu olanlar ¢ikarildiktan sonra kalan 282 hasta ¢alismaya alindi. Tiirkiye [statistik
Kurumunda Tiirkiye/Izmir genel popiilasyonuna ait mortalite verileri 2009-2019
yillariyla sinirhydi. Bu veriler kullanilarak yillara gore eslesen SMR analizi yapildi (Sekil
1).

Bulgular: Takip stiresi 3735 hasta yil1 olup, 76 6liim (%27) saptandi. Tiirkiye’ye gore
genel SMR 2,16 (%95 GA 1,68-2,65) (E: SMR 3,51 (%95 GA 1,60-5,42); K: SMR 2,42
(%95 GA 1,90-2,93)) olarak hesaplandi. izmir ile Tiirkiye SMR degerleri birbirine
benzemekteydi. Ancak cinsiyet bazinda ele alindiginda erkek cinsiyette SMR degerleri
Izmir’de, Tiirkiye'ye gore kiyaslandiginda rakamsal olarak daha diisiik hesaplanirken,
kadin cinsiyette tam tersi gozlendi (tablo 1). Mortalite iliskili risk faktorleri; a) tek
degiskenli analizde; malignite, PAH, DLCO% diistkligi, yiiksek medsger hastalik siddet
skoru, ileri Raynaud fenomeni goriilme yasj, ileri hastalik baslangi¢ yasi, disiik EF
(&lt;%50), kardiyak tutulum, konjestif kalp yetmezligi, koroner arter hastaligy,
interstisyel akciger hastaligl, gastrointestinal tutulum b) ¢ok degiskenli analizde;
malignite, PAH, DLCO% diistiklugi, yiiksek medsger hastalik siddet skoru olarak
bulundu (tablo 2).

Sonug: Yaptigimiz uzun siireli analizde elde edilen veriler diinyada 2000 y1l1 sonrasi
yayinlanan literattirle kiyaslanirsa; mortalite orani Asya tilkeleri olan Cin ve Japonya ile
benzerken, ingiltere hari¢ diger Avrupa iilkelerinden daha diisiik saptand1. Erkek
mortalite oranlari Ingiltere, Kanada ve Ispanya kohortlarindaki gibi kadinlara kiyasla
daha yiiksek bulundu.

Anahtar Kelimeler: mortalite, sistemik skleroz, standardize mortalite orani, risk faktor
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Sekil 1. Yillara gore SMR dagilimi
Tablo 1. SMR
SMR (%95 GA) SMR (%95 GA) SMR (%95 GA)
erkek kadin
[zmir 2,17 (1,68-2,65) 3,45 (1,58-5,33) 2,48 (1,95-3,00)
Tarkiye 2,16 (1,68-2,65) 3,51 (1,60-5,42) 2,42 (1,90-2,93)

Tablo 2. Mortalite iliskili risk faktorleri

Tek degiskenli analiz
hazard ratio (%95 GA)

Cok degiskenli analiz
hazard ratio (%95 GA)

Ik raynoud fenomeni
gorilme yast

1,047 (1,030-1,063), p<0,001

1,013 (0,961-1,069), p=0,625

Hastalik baslangic yasi

1,078 (1,056-1,100), p<0,001

1,033 (0,974-1,095), p=0,277

Cinsiyet (erkek) 1,711 (0,938-3,122), p=0,080 -

Modifiye rodnan deri skoru 1,022 (0,996-1,049), p=0,099 -

FVC % p=0,112

>%80/%60-80 1,837 (1,065-3,169), p=0,029 R

>%80/%59-40 1,859 (0,924-3,739), p=0,082

>%80/<%40 1,341 (0,182-9,886), p=0,773

DLCO % p=0,001 p=0,027

>%80/%60-80 2,434 (1,048-5,657), p=0,039 4,237 (1,020-17,597), p=0,047
>%80/%59-40 3,673 (1,556-8,667), p=0,003 6,106 (1,206-30,912), p=0,029
>%80/<%40 6,594 (2,583-16,834), p<0,001 19,387 (2,814-133,576), p=0,003

Intertisyel akciger hastaligi

2,887 (1,770-4,709), p<0,001

1,869 (0,627-5,573), p=0,262

Pulmoner arteriyel hipertansiyon

1,838 (1,044-3,237), p=0,035

7,505 (1,753-32,120), p=0,007

Kardiyak tutulum

1,927 (1,210-3,068), p=0,006

0,539 (0,167-1,738), p=0,301

Aritmi 1,673 (0,915-3,059), p=0,094 -

lleti bozuklugu 1,415 (0,824-2,430), p=0,208 -

EF% (s%350) 2,376 (1,178-4,793), p=0,016 10,175 (0,613-168,953), p=0,106
Konjestif kalp yetmezligi 2,077 (1,020-4,231), p=0,044 1,458 (0,079-26,830), p=0,800

Perikardiyal effizyor/perikardit

1,687 (0,938-3,037), p=0,081

Gastrointestinal tutulum

1,681(1,014-2,788), p=0,044

1,818 (0,678-4,876), p=0,235

Medsger hastalik siddet skoru

1,087 (1,038-1,137), p<0,001

1,212 (1,059-1,386), p=0,005

Malignite

3,350 (2,005-5,598), p<0,001

37,611 (9,046-156,369), p<0,001

Koroner arter hastaligi

2,734 (1,289-5,799), p=0,009

1,116 (0,284-4,387), p=0,875

Immanostpresif kullanimi

1,562 (0,958-2,546), p=0,074

Glukokortikoid kullanimi

1,403 (0,789-2,495), p=0,249

Siklofosfomid kullanimi

1,398 (0,868-2,251), p=0,168
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Tek merkez analizi: Sistemik Skleroz hastalarinda, bastan beri merkezimizde
takip edilenler (i¢ kohort) ile dis merkezlerde tani1 alip sonradan takibimize
girenlerde (dis kohort) Standardize Mortalite Oranlar ve iliskili risk faktorleri

Tuba Demirci Yildirim, Fatma Diilger, Ozkan Urak , Fatma Basibiiyiik, Sila Kalender,
Melike Dénmez , Gergek Can , Ismail Sar1 , Fatos Onen , Merih Birlik

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, izmir

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim
Daly, Izmir

Amag: Uzun hastalik siiresi olup ge¢ evre hastaligl temsil eden birden fazla baska
merkezlerden izlenen hastalar (dis kohort) ile kisa hastalik siiresi olup erken evre
hastalig1 temsil eden ve merkezimizde izlenen (i¢ kohort) hastalarindaki standardize
mortalite orani (SMR) ve iliskili risk faktorlerinin incelenmesidir.

Yontem: 2006-2021 yillar1 arasinda sistemik skleroz (skleroderma) tanisiyla takip
edilen 322 hasta mevcuttu. 2013 ACR/EULAR kriterlerini karsilamayanlar veya ¢akisma
sendromu olanlar ¢ikarildiktan sonra kalan 282 hasta ¢alismaya alindi. Tiirkiye [statistik
Kurumunda Tiirkiye/Izmir genel popiilasyonuna ait mortalite verileri 2009-2019
yillariyla sinirliydi. Bu veriler kullanilarak, merkezimizde takibe baslandiginda hastalik
stiresi <= 12 ay olanlar (i¢ kohort) ve &gt;12 ay olanlar(dis kohort) olmak tizere iki ayr1
kohortun yillara gore eslesen SMR analizleri yapild1 (Sekil 1).

Bulgular: i¢ kohorttaki 128 hastanin 29'u (%22,7), dis kohorttaki 154 hastanin 47’si
(%30,5) é6ldii. I¢ kohortta ortanca takip siiresi 108 ay (min-max:3-196) ve dis kohortta
109,5 ay (min-max:-317) olup benzerdi. i¢ kohortta ortanca hastalik siiresi 9 y1l (min-
max:0-16) dis kohortta 16 y1l (min- max:2-46) bulundu (p;0,001). I¢ ve dis kohort
arasinda, mortalite siklig1 (p:0.138) ve SMR degerleri benzerdi. Cinsiyet agisindan
kiyaslanirsa; kadin SMR degeri dis kohortta, i¢ kohorta gore daha yiiksekti. Oysaki, erkek
SMR degeri tam ters bicimde, i¢ kohortta dis kohorta gore daha yiiksek bulundu (tablo
2). Tek ve ¢ok degiskenli analizlere gore saptanan mortalite iliskili faktorler tablo 1'de
ozetlenmistir. Buna gore, mortalite iliskili bagimsiz risk faktorleri, i¢ kohortta malignite
(HR:5,1); dis kohortta ileri hastalik baslangi¢ yasi (HR:1,1), intertisyel akciger hastalig
(HR:3,0) ve malignite (HR:3,3) olarak gortulmektedir.

Sonug: Mortalite; erkeklerde erken evreyi ve kisa hastalik siiresini yansitan i¢ kohortta,
kadinlarda ise ge¢ evreyi ve uzun hastalik siiresini yansitan dis kohortta daha ytiksek
bulundu. 15 y1l gibi uzun hastalik izlem siiresinde, mortalite iliskisi en kuvvetli bagimsiz
risk faktoriiniin malignite oldugu goruldu.



Tablo 1. ic kohort sagkalim

Ic kohort Genel sagkallm %95 GA  p-degeri
siresi (yil,
medyan)
Hastalik baslangic yasi
=53,5 19,0 13,6-22,7 <0,001
>53,5 14,0 9,7-18,3
Medsger hastalik siddet skoru
<6,5 14,9 14,0-15,7 <0,001
>6,5 10,7 9,3-12,2
Cinsiyet
Erkek 94 6,6-12,3 0,002
Kadin 13,6 12,7-14,5
Modifiye Rodnan deri skoru
<7,5 18,0 11,6-22,3 0,015
>7,5 15,0 12,2-17,8
FVC %
>%80 14,0 13,1-14,9
%60-80 12,0 10,0-13,5 0,015
%40-59 5,0 3,9-9,8
<%40 - -
DLCO %
>%80 141 13,0-15,2
%60-80 13,3 12,0-14,5 <0,001
%40-59 11,7 9,2-14,2
<%40 5,0 3,0-7,1
Intertisyel akciger hastalig
Yok 19,0 13,6-27,1  <0,001
Var 14,0 7,8-20,2
Gastrointestinal tutulum
Yok 13,6 12,6-14,5 0,019
Var 12,3 10,9-13,6
Renal tutulum
Yok 13,6 12,8-14,5 <0,001
Var 8.8 5,5-12,1
Renal kriz
Yok 13,5 12,6-14,3 <0,001
Var 5,2 2,2-8,2
Kronik bébrek yetmezligi
Yok 13,6 12,8-14,5 <0,001
Var 8,8 5,5-12,1
Malignite
Yok 14,0 7,5-21,2 <0,001
Var 7,0 3,5-10,5



Tablo 2. Dis kohort sagkalim

Dis kohort Genel %95 GA p-degeri
sagkalim (Log-rank)
siresi (yil,
medyan)

llk Raynaud fenomeni yasi

=425 39,0 32,0-45,9 <0,001

>42,5 23,0 19,5-26,5

Hastalik baslangi¢ yasi

=445 42,0 32,3-51,7 <0,001

>44.5 23,0 16,2-29,8

Medsger hastalik siddet skoru

<7,5 46,0 31,3-471 0,001

>7,5 24,0 21,0-27,0

Cinsiyet

Erkek 28,6 21,9-35,4 0,740

Kadin 30,2 26,8-33,7

FVC %

>%80 39,0 23,0-55,0

%60-80 26,0 22,4-29,6 0,466

%40-59 33,0 21,0-45,0

<%40 20,0 20,0-20,0

DLCO %

>%80 34,0 28,5-39,0

%60-80 30,0 24,0-359 0,019

%40-59 28,0 15,1-40,9

<%40 25,0 15,0-35,0

Intertisyel akciger hastalig

Yok 39,0 20,5-57,5 0,001

Var 25,0 19,3-30,7

Pulmoner arteriyel hipertansiyon

Yok 34,0 23,3-44,7 0,006

Var 24,0 12,5-35,5

Kardiyak tutulum

Yok 34,0 28,2-39,8 0,013

Var 24,0 18,1-29,9

EF%

=%50 16,0 7,7-24,3 0,017

>%50 33,0 24,3-41,7

Malignite

Yok 38,0 26,5-50,0 0,018

Var 25,0 12,0-38,0

Koroner arter hastaligi

Yok 33,0 246-414 0,025

Var 24,0 56,6-41,4
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Sekil 1. ic ve dis kohort sagkalim karsilastirmasi
ic kohort: Inception, dis kohort: Non-inception
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Sistemik skleroza bagh miyokard tutulumu : Olgu sunumu
Bilgin Karaalioglu

GIRIS :

Sistemik skleroz (SSc), ¢oklu sistem tutulumu ile karakterize otoimmiin bir hastaliktir.
Kardiyak tutulumda olim riski yiksektir Tutulum asemptomatik  perfiizyon
anormallikleri, aritmi, diyastolik disfonksiyon, miyokardit , konjestif kalp yetmezligi gibi
genis bir spektrumda goriilebilir.

OLGU:

28 yasinda kadin hasta. 2 y1l 6nce raynaud fenomeni, cilt sertligi ile sistemik skleroz tanisi
almis. Anti sentromer ve anti-scl 70 antikorlar1 negatif anti jo-1 pozitif olarak saptanmis.
Tanidan sonra diizensiz ila¢ kulanimi var ve takipsiz kalmis.Agustos 2022 de go6giis agrisi
nefes darlig1 ile acile bagvurdu. Koroner anjiografi normal olarak saptandi. Yapilan
EKO'larda Ef %25-36 arasinda, tamponad yok, 5,5 mm perikardiyal efiizyon saptandu.
Tarafimiza konsulte edilen hastaya 3 giin pulse steroid ardindan IVIG tedavisi verildi.
Prednol idame tedavisi uygulandi.Diisiik Ef nedeni ile ICD onerildi hasta kabul etmedi.
Kardiyak MR'da miyokard fibrozisi saptanmadi.Cilt ve miyokard biyopsisi yapildi.
Patolojisi sistemik skleroz ile uyumlu olarak raporlandi. Miyokard tutulumu nedeni ile
ekim 2022 de siklofosfamid tedavisi 6nerildi ancak hasta tedaviyi red etti ve takiplerine
gelmedi.Hastanin ex oldugu 6grenildi.

TARTISMA:

Kardiyak tutulumlu sistemik sklerozda mortalite orani yiiksektir.Bu nedenle erken tani ve
tedavinin desteklenmesi onemlidir. Kardiyak MR gibi noninvaziv tan1 yontemlerinin yani
sira klinik gereklilik halinde biyopsi ile taninin konulmasi ve immunsupresif tedavinin
baslanmasi 6nemlidir.
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SISTEMiK SKLEROZ SEYRI SIRASINDA AKCIGER ADENOKARSINOM GELISEN HASTA
OLGUSU

Ahmet Ustal,Yeter Mahmutoglu!,Abdiilbaki Gaydan?,Nilgiin Géve¢ Giynas!,Ahmet
ilbay!,Recep Yilmaz! ,Miicteba Enes Yayla!,Emine Uslu Yurteri ! ,Askin Ates!
,Tahsin Murat Turgay?!,Giillay Kinikli!

1Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaklar1 ABD-Romatoloji BD

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) ve kanser iliskisi iyi bilinmektedir ve bu
iliski; her iki hastaligin gelisiminde benzer genetik ve ¢evresel risk faktorlerinin yer
aldigini distindiirmektedir (2).

VAKA OZETI:

¢ Bilinen kronik bir hastalig1 olmayan 55 yasinda kadin hasta; yaklasik bir yildir
olan avug icinde gerginlik hissi ve 6zellikle sabahlar1 olan sert bir cisim kavradigi
zaman elinde meydana gelen acima hissi ile polikinligimize basvurdu. Yapilan
fizik muayenede Deri Skorlamasi : El parmaklari: 2-3, On Kol :2+, Kol :0 ,Ggiis:2+,
Karin:1+ Yiiz: 1+, Ayak Sirt1:1+ olarak degerlendirildi, dijital tilser
saptanmadi.Yapilan tetkiklerinde ANA ++( ANA:1/100 titrede nucleolar
paternde),Anti Scl 70 +++,soguk su testi+ saptandi.Hastamiza yapilan tirnak
yatagi kapillereskopisinde birden fazla alanda kanama odaklari,¢ok sayida
genislemis ve tortiyoze kapiller izlendi. Ekokardiyografide sol atrium genislemis,
minimal perikardiyal sivi ve Pulmoner Arter Basinci :35 mm Hg olarak
degerlendirildi. Thorax BT de Akciger bazallerinde traksiyona bagl minimal
bronsial dilatasyon ve fibrozise bagh buzlu cam opasiteleri goriildii. Solunum
fonksiyon testi ve 6 dakika yliriime testi normal olarak degerlendirildi ve test
sonrasi kan gazinda patoloji izlenmedi.

¢ Takiplerinde Thorax BT de fibrozis bulgularinda progresyon izlenen hastamiza
azatioprin ve metilprednizolon tedavisi eklendi,sonrasinda hastanin tolere
edememesi ve karaciger fonksiyon testlerinde ytlikselme nedeniyle azatioprin
tedavisi kesilerek mikofenolat mofetil tedavileri verildi. Takiplerinde sol akciger
alt lob posterior-lateral segmentte subplevral yerlesimli 8x8 mm 6l¢iilen, 6nceki
incelemeye gore boyut artis1 gosteren, diizensiz kenarli nodiil izlenen hastamiza
gogis cerrahisi tarafindan sol AC bazalindeki nodiile yonelik rezeksiyon ve lenf
nodu diseksiyonu yapildi .Patoloji sonucu erken evre Akciger Adenokarsinom
olarak kabul edilmesi tizerine hastamiz onkoloji boliimiine yonlendirildi.

TARTISMA:

Sistemik skleroz hastalarinda en sik karsilagilan malign neoplazmin akciger kanseri
oldugu bilinmektedir. intertisyel ve vaskiiler akciger hastaliginin yaninda akciger
kanserinin de erken tesbiti acisindan hastalarin dikkatli degerlendirilmesi 6nem
tasimaktadir. Akciger kanseri ve SSc iliskisi konusunda sinirli sayida ¢alisma mevcuttur.
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Sistemik Skleroz Hastalarinda COVID-19 Hastalik Seyri ve Klinik Ozellikleri, Tek
Merkez Deneyimi

Reyhan Bilici

Amag: Koronavirus hastalig1 2019 (COVID-19) basit bir viral enfeksiyonun aksine ¢esitli
klinik bulgular ve neden oldugu komplikasyonlar nedeni ile olduk¢a kompleks bir
hastaliktir. Hastalik seyrinde akut respiratuar distress sendromu (ARDS),
thromboembolik olay, akut bobrek hasari ve ¢oklu organ yetmezligi goriilebilmektedir.
Hastalik patofizyolojisi tam olarak aydinlanmamis olmakla beraber abartili sistemik
inflamasyon, endotel aktivasyonu ve vaskiiler hasarin tetiklendindigi diisiinilmektedir.
Sistemik Skleroz (SSc) bozulmus immiin cevap, vaskiilopati ve fibrozis ile karakterize
kronik otoimmiin bir bag doku hastaligidir. SSc’de pulmoner, kardiyak ve renal gibi ciddi
organ tutulumu gortlebilmektedir. SSc bagh mortalitenin en sik nedeni pulmoner
fibrozisdir. Calismanin amaci SSc hastalarinda COVID-19 hastaliginin seyri ve organ
tutulumu ile hastalik seyri arasindaki iliskiyi degerlendirmektir.

Gereg ve Yontem: Gazi Univeristesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Romatoloji boliimiinde SSc
tanisi ile takipli ve SARS-CoV-2 RT-PCR testi ile veya olas1 COVID-19 semptomlari olan ve
toraks bilgiyarli tomografide (BT) COVID-19 bulgulari ile uyumlu olan hastalar casilmaya
dahil edildi. Hastalarin klinik 6zellikleri, semptomlari, mevcut tedavileri, COVID-19 bagh
gelisen sonuglar ve komplikasyonlar hastalarin kayith dosyalarindan ve gerek halinde
hastalar ile goriisiilerek elde edildi.

Bulgular: Calismaya 30 SSc tanisi olan ve SARS-CoV-2 enfeksiyonu geciren hasta dahil
edildi. Hastalarin %901 kadin ve yas ortalamasi 50+ 14.3’idi. SSc hastalik ortancasi 8
(min-maks:3-21) yildi. Hastalarin %64’ diffiiz SSc alt grubuna aitti ve hastalarin
%80’ninde interstisyel akciger hastaligi vardi. Hastalarin SSc’ye ait 6zellikleri Tablo 1 de
mevcuttur. Hastalarin %66.7’sinde en az bir komorbidite mevcuttu ve en sik goriilen
komorbiditeler hipertansiyon, obezite ve diyabet mellitustu. En sik kullanilan SSc
tedavileri miklofenat, glikokortikosteroid ve hidroksiklorokinindi. COVID-19 tanisi
%96.7’sinde SARS-CoV-2 RT-PCR ile konulmustu ve %60'nin BT’si vardi. Hastalarin
15’inde BT COVID-19 pnomonisi ile uyumlu bulgular saptandi. Hastalarin %90'1inda tipik
COVID-19 semptomlar1 saptandi ve en sik goriilen semptomlar 6kstriik, myalji-artralji
ve atesti. Hastalarin %93.3'ti COVID-19 spesifik tedavi almist1 (Tablo 2). Hastalarin
%36.7’si COVID-19 nedeni ile yatis1 mevcut. 9 hastanin COVID-19 nedeni ile hastanede
uzun yatis oykuisti mevcut. Hastalrin %26.7’sinde solunum destegi ihtiyaci olmus ve bu
hastalarin yarisinda invaziv mekanik ventilasyon (IMV) ihtiya¢i olmustur. 6 hastada
COVID-19’a bagh komplikasyon goriilmiis olup 3 hastada ARDS, 1 hastada akut bobrek
hasari, 2 hastada tromboembolik olay ve 1 hastada kalp yetmezligi saptanmistir.
Hastalarin 3'ii eksitus olmustur ve 2 hastanin kardiyak, PAH ve 3 hastanin da IAH
mevcuttu. Bu hastalarin hepsi 65 yas alt1 ve SSc tedavisi olarak mikofenolat mofetil
kullanmaktaydi ve 1 hasta ritiiksimab tedavisi almaktaydi. Hastaneye yatis ve ayaktan
takip olarak hastalar degerlendirildiginde iki gruptada SSc klinik 6zellikleri benzer
goruldu. Hastalar solunum destegi agcisindan degerlendirildiginde, hastalarin klinik
ozellikleri arasinda anlaml bir fark saptanmazken COVID-19 6ncesi Mikofenolat mofetil
kullanan hastalarin %46.7’sinde kullanmayanlarin %7.1'inde oksijen destegi ihtiyaci
olmustur (p:0.017).

Sonug: Hastane yatisina neden olan ve solum destegi yaratan ciddi COVID-19
hastalarinda SSc klinik 6zellikleri benzer olup; SSc tedavisinde mikofenolat mofetil



kullananlarda oksijen destegi daha fazla gozlenmistir. Ayrica mortalite ile sonlanan
hastalarda major organ tutulumlarinin olmasi bizlere SSc hastalarinda hayati organ
tutulumu ile giden hastalarda COVID-19 agisindan ve tedavi takibinde daha dikkatli

olunmasi gerektigini gostermektedir.

Tablo 1. Sistemik skeroz hastalarinin klinik é6zellikleri ve aldig1 tedaviler

Yas, y1l (ort+SD) 50+14.3
Yas 265 yas, n (%) 4 (13.3)
Kadin, n (%) 27 (90)
Hastalik Siiresi, ortanca (IQR) 8 (6)
Sinirh SSc/Diffiiz SSc, n (%) 11 (36.7)/19 (63.3)
mRSS, ortanca (IQR) 12 (7)
mRSS215, n (%) 8 (27.6)
RP, n (%) 27 (90)
Dijital tilser oykiisii/aktif dijital iilser, n 17 (56.7)/4 (13.3)
(%)

Iskelet-kas tutlumu, n (%) 22 (73.3)
Kardiyak tutulum, n (%) 7 (23.3)
Gastroesofajial tutulum, n (%) 26 (86.2)
Renal kriz, n (%) 2(6.7)
PAH, n (%) 7 (23.3)
IAH, n (%) 24 (80)
FVC<%80, n (%) 5 (16.7)
Anti-sentromer pozitifligi, n (%) 3 (10)
Anti-topoizomeraz pozitifligi, n (%) 21 (70)
Komorbiditeler, n (%)

Diyabet mellitus 4 (13.3)
Hipertansiyon 8 (26.7)
Kardiyovaskiiler hastalik 3 (10)
KOAH 1(3.3)
Astim 3 (10)
Obezite 5(16.7)
Diger komorbiditeler* 9 (30)
Komorbidite 21 54 (66.7)
SSc tedavisi, n (%)

Hidroksiklorokinin 11 (36.7)
Metotreksat 2(6,7)
Glikokortikosteroid 13 (43.3)
Glikokortikosteroid 210 mg 2(6.7)
Azatiopurin 2(6.7)
Mikofenolat mofetil 15 (50)
Siklofosfamid 3 (10)
Ritiiksimab 5(16.7)
Vazoaktif ilaglar 14 (46.7)
ACE-I 2(6.7)




| ARBs

13 (43.3)

Semptomlar, n (%)

Ates 13 (43.3)
Ust solunum yolu enfeksiyonu bulgulari 10 (33.3)
Oksiiriik 24 (80)
Dispne 16 (53.3)
Myalji-artralji 13 (43.3)
Gastrointestinal semptomlar 9(30)
Cilt bulhulan 1(3.3)
COVID-19 tedavisi, n (%) 28 93.3
HCQ 3 (10)
Favipiravir 27 (90)
Glikokortikosteroid 8 (26.7)
Tosilizumab 3 (10)
Kolsisin 2(6.7)
Antibiyotik 9(30)
Konvelesan plazma 1(3.3)
LMWH 13 (43.3)
Diistik doz aspirin 13 (43.3)
COVID-19 Takibi, n (%)
Ayaktan takip 19 (63.3)
Hastanede takip 11 (36.7)
Uzamis hastane yatisi>7 giin 9 (1-90)
Solunum destegi ihtiyaci 8 (26.7)
ICU-IMV requirement 4 (13.3)
Komplikasyonlar, n (%) ** 6 (20)
Sonuglar, n (%)
lyilesme 26 (86.7)
Eksitus 3 (10)
Uzamis COVID 1(3.3)
Respiratory Respiratory p
support support
No (n=92) Yes (n=18)
Age, years, mean+SD | 51.13+ 12.94 53.28+13.36 0.523
Age= 65 years,n (%) |12 (13) 4 (22.2) 0.294
Gender, female n (%) | 83 (90.2) 16 (88.9) 1.000




Disease duration, 10.5 (1-41) 10.5 (3-23) 0.796
years (median, min-

max)

Active smoking, n 9(9.8) 0 0.351
(%)

1SSc/dSSc, n (%) 60 (65.2)/32 (34.8) | 9 (50)/9 (50) 0.340
mRSS, median (IQR) | 11 (10) 12 (6) 0.300
mRSS215, n (%) 15 (20.3) 3 (18.8) 1.000
ILD, n (%) 47 (51.6) 16 (88.9) 0.008
FVC, mean+ SD 87.39+ 18.99 82.85+17.09 0.423
FVC<80%, n (%) 25 (34.7) 6 (46.2) 0.534
PAH, n (%) 8(9) 4 (22.2) 0.116
Cardiac involvement, | 10 (11.2) 4 (22.2) 0.248
n (%)

Gastroesophageal 66 (73.3) 13 (81.3) 0.756
involvement, n (%)

Renal crisis, n (%) 1(1.1) 1(5.6) 0.304
Musculoskeletal 62 (67.4) 14 (77.8) 0.578
involvement, n (%)

History of DU, n (%) | 44 (44.8) 10 (55.6) 0.764
active DU, n (%) 11 (12.2) 2(11.1) 1.000
Anti-centromere 24 (27.3) 2(11.9) 0.229
positivity, n (%)

Anti-topoisomerase [ | 47 (54) 10 (55.6) 1.000
positivity, n (%)

Comorbidity=1, n 40 (43.5) 14 (77.8) 0.016
(%)

Hypertension, n (%) | 21 (22.8) 4 (22.2) 1.000
Diabetes mellitus,n | 10 (10.9) 3 (16.7) 0.444
(%)

Cardiovascular 5(5.4) 2(11.1) 0.326
disease, n (%)

Chronic renal 2(2.2) 1(5.6) 0.418
disease, n (%)

Obesity, n (%) 4 (4.3) 2(11.1) 0.257
Rituximab, n (%) 6 (6.6) 2(11.1) 0.617
Mycophenolate, n 21 (23.3) 11 (61.1) 0.003
(%)

Glucocorticoid, n (%) | 45 (49.5) 13 (72.2) 0.131
Glucocorticoid 210 2(44) 3(23.1) 0.069
mg, n (%)

Cyclophosphamide, n | 4 (4.4) 0 1.000
(%)

Continuation of SSc | 46 (52.9%) 5(31.3%) 0.188
specific treatment

Pre-COVID-19 PGA, 1(0) 1(1) 0.012
median (IQR)

Post-COVID-19 PGA, | 1 (1) 1(1) 0.325




| Median (IQR)
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izleminde Sistemik Lupus Eritematoz Gelisen KTEPH'li Anti Fosfolipid Antikor
Sendrom’lu Olgu

Mustafa EKici, Erding Unaldi, Levent Kilig, Ali Akdogan

Giris:

Antifosfolipid antikor sendromu (AFAS), venoz ve /veya arteriyel tromboz olusumu ile
karakterize otoimmuiin bir hastaliktir. Antifosfolipid antikorlar kronik tromboembolik
pulmoner hipertansiyon (KTEPH) gelisimi i¢in risk faktorlerinden biridir. KTEPH
tedavisinde endarterektomi veya balon anjioplastinin basarisiz oldugu veya girisimler
icin uygun olmayan hastalarda; PAH spesifik tedavi fayda saglamaktadir.[1] Ayn1 zaman
da primer AFAS ile takip edilen hastalarda ilerleyen yillarda sistemik lupus eritematoz
(SLE) gelistigi de bilinmektedir. Bu olgu sunumunda; izleminde SLE gelisen KTEPH'lu
primer AFAS tanili bir hasta sunulmaktadir.

Olgu:

37 yas kadin hasta ilk kez 19 yasinda iken sol bacakta sislik sonrasi
degerlendirmesinde derin ven trombozu (DVT) gec¢irdigi saptanmis. Hastanin dort
gebeliginden li¢ii abortus (Iki tanesi 2. trimester, bir tanesi 2. trimester) ile sonlanmus.
2009 yilinda heparin kullanirken sag saglikli bir ¢ocuk sahibi olan hasta postpartum
donemde pulmoner emboli gecirmis. Lupus antikoagiilan testi (+) olan hasta daha sonra
AFAS tanisi alarak kumadin ve aspirin tedavisi ile izlenmis.

2011 yilinda merkezimize yonlendirilen hastada APLS iliski antikorlarindan
lupus antikoagiilani pozitif saptandi. Nefes darlig: sikayeti nedeni ile yapilan transtorasik
ekokardiografisinde (TTE) sistolik pulmoner arter basinci (sPAB) 90 mmHg olarak
bulundu. Perfiizyon sintigrafisinde multiple perfiizyon defekleri saptanan hastanin; sag
kalp kateterizasyonunda (SKK) ortalama pulmoner arter basinci(oPAB) 65 mmHg ve
prekapilller pulmoner hipertansiyonla uyumlu bulgular olarak rapor edilmisti. O
donemki degerlendirilmesinde; endarterektomi operasyonuna uygun olmadigi
diistiniilen hasta, KTEPH tanisi ile tedavisine inhale iloprost eklenerek izlenmisti.
Takibinde nefes darlig1 sikayetlerinde artis olan hasta mayis 2016’da tekrar SKK ile
degerlendirilmis; oPAB 70 mmHg saptanan hastada pulmoner endarterektomi (PEA)
operasyonu gerceklestirilmisti. Operasyon sonrasi hastanin klinik iyilesmesine eslik
eden oPAB diisiisii saptanmis (0PAB 26 mmHg) ancak kontrol sintigrafisinde devam
eden perfiizyon defekteri nedeni ile sildenafil tedavisi ile izlenmesi planlanmisti.
Pandemi doneminde miyokard infarktiisii siiphesi ile dis merkezde izlenen ve koroner
anjiografisi normal olarak degerlendirilen hastanin, aralik 2022’de yapilan kontroliinde;
fonksiyonel kapasitesi I, 6-dakika ytlirime mesafesi 510 m ve TTE’de sPAB 45 mmHg idi.
Kas-iskelet sistemi sikayetleri olan hastanin, tekrarlanan testlerinde; ANA 1/320
homojen paternde, anti dsDNA antikorlar1 (+) ve serum kompleman (C3,C4) diizeyleri
disiik bulundu. Hastaya SLE tanisi ile hidrosiklorokin tedavisi baslandu.

Tartisma:

KTEPH’lu hastalar AFAS ac¢isindan arastirilmalidir. PEA sonrasi perflizyon defekteri
devam eden hastalarin takibi konusunda daha fazla bilgiye ihtiya¢ vardir. AFAS tanili
hastalarin takibinde diger bir otoimmiin hastaligin ortaya ¢ikabilecegi akilda
tutulmahdir.
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Bir sistemik skleroz-pulmoner arteriyel hipertansiyon hastasinda sebebi tespit
edilmemis demir eksikligi anemisi

Riza Can Kardas', Hamit Kiigtik*
! Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 ABD, Romatoloji BD

Giris: Sistemik skleroz anemi prevalansi %25-40 arasinda bildirilmistir (1). Demir
eksikligi anemisi aneminin en sik sebeplerinden olup, sistemik sklerozdaki siklig1
yaklasik %20’dir (2). Bu hastalarda demir eksikligi anemisinin 6nemli sebeplerinden
birisi, gastrik antral vaskiiler ektazi (GAVE)'dir (3). Sistemik sklerozdaki aneminin bir
diger sik sebebi, endotelin reseptdr antagonistleri gibi ilaglara bagh anemidir (4).
Bununla birlikte aneminin etiyolojinin tespiti her zaman miimkiin olmamaktadir. Burada
bir sistemik skleroz-pulmoner arteriyel hipertansiyon hastasinda sebebi tespit
edilmemis demir eksikligi anemisi vakasini ve bu vakaya olan yaklasimimizi sunacagiz.
Vaka: 2002’den beri Raynaud fenomeni sikayetleri olan 58 yasindaki kadin hastaya,
2012’de nefes darhgi sikayetiyle basvurdugu dis merkezde limitli kutanoz sistemik
skleroz ile pulmoner hipertansiyon tanis1 konmustur. Oral diltiazem baslanan hastanin
alt1 ay sonra nefes darliginin devam etmesi lizerine yapilan toraks BT’ de yaygin mozaik
atenuasyon ile birlikte interlobiiler septal kalinlasmalar ve nodiiller gorilmistiir. Sag
kalp kateterizasyonunda ortalama PAB: 45 mm Hg, PCWP: 13 mm Hg, PVR: 8 W
saptanmus. Interstisiyel akciger hastaligl i¢in azatiyoprin; pulmoner hipertansiyon i¢in
tadalafil, ambrisentan ve inhale iloprost verilmistir. Bu tarihten itibaren ti¢lii tedavi ile
hasta fonksiyonel olarak kisitli ancak stabil olarak takip edilmistir.

2020-2022 aras1 pandemi sebebiyle takipleri aksayan hastanin 2022’deki basvurusun
hemoglobin 5,1 g/dL olarak saptanmistir. MCV: 74 fL, RDW: %22 olan hastada ferritin 4
ng/mL ve transferrin satiirasyonu %3 olarak tespit edilmistir. Diger tam kan sayimi,
karaciger ve bobrek testi parametreleri, vitamin B, ve folik asit dlizeyleri normal olan;
periferik yaymasi demir eksikligi anemisi ile uyumlu olan hastaya, gastrik antral
vaskiiler ektazi 6n tanisiyla tist GIS endoskopisi yapilmis, ancak gastrit disinda bir
bulguya rastlanmamistir. Kolonoskopisinde kanamay1 a¢iklayacak bulgu saptanmayan
hastada kaynagi tespit edilemeyen demir eksikligi anemisi tanisi ile eritrosit
sliispansiyonu replasmani ile parenteral demir verilmistir. Hastanin kullandigi ilaglardan
ambrisentanin potansiyel olarak hemodiliisyonla anemiyi arttirabildigi g6z dniinde
tutulmus; ancak hastanin semptomlarinin ancak ti¢li vazodilator tedavi ile kontrol altina
alinabilmesi ve ilag dozunun azaltildiginda dispnesinin artmasi sebebiyle ilaca devam
edilmistir. Kanama odagini saptamak i¢in diger yontemlerin mevcut olmamasi veya
hastanin tolere edememesi sebebiyle, hasta halihazirda tam kan sayimi takibi ve
sonucuna gore eritrosit siispansiyonu replasmani ve parenteral demir replasmani ile
takip edilmektedir.

Tartisma: Sistemik sklerozda aneminin niitrisyonel (demir, vitamin B, ,, folik asit),
mikroanjiyopatik (TTP, atipik HUS, skleroderma renal krizi), otoimmiin (sicak OIHA) ve
ilaca bagli anemi gibi farkli sebepleri vardir (5). Demir eksikligi anemisi olan hastada
etiyoloji elimizdeki mevcut yontemlerle tespit edilememistir. Hastanin tanis1 géz 6niinde
tutuldugunda, gastrointestinal sistemin endoskopik olarak incelenememis bir



bolgesinde bir vaskiiler ektazinin olmas1 muhtemeldir; zira sistemik skleroz olsun veya
olmasin endoskopik olarak etiyolojinin saptanamadig: geriatrik hastalarda demir
eksikligi anemisinin en sik sebebi vaskiiler ektazilerdir (6). Her ne kadar ilaca bagh
anemi de bu hastada mevcut tabloya katkida bulunuyor olabilse de, pulmoner
hipertansiyona baglh siddetli dispne olmasi sebebiyle tedavisi degistirilmemistir. Bu
sebeple hasta parenteral demir replasmani ve eritrosit siispansiyonu replasmani ile
takip edilmektedir.
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Sistemik Skleroz-Polimyozit Overlap Sendromlu Olgu Sunumu

[brahim VASI, Abdulsamet ERDEN

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, [ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali
Giris

Sistemik skleroz(SSc) vasktilopati, fibrozis ve inflamasyon ile karakterize otoimmiin
multisistemik bag doku hastaligidir. Cilt tutulumu yayginligina gore diffiiz, limitli
kutanoz SSc ve sine scleroderma olarak 3 ana grupta tanimlanir. Bu siniflamayla birlikte
ktictik bir hasta grubu ise romatoid artrit, sjogren sendromu ve polimiyozitler gibi diger
otoimmiin hastaliklarla birlikte goériilen SSc-overlap sendromlar olarak
tanimlanmaktadir(1). Literatiirde SSc-miyozit overlap sendromlar ile ilgili genellikle
olgu sunumlari ve kisith kohort verilerini igeren yayinlar bulunmaktadir.

Olgu sunumu

39 yasinda kadin hasta 1 aydir her iki elde sislik, raynaud fenomeni, eklem agrisi ve kas
glicsuizligi sikayetleri ile bagsvurdu. Hastanin 6ykiisiinde 2 ay dnce dijital iilseri oldugu
ve yeni iyilesmekte oldugu goriildii. Hastanin mevcut sikayetleri ile basvurusunda fizik
muayenede parmak distallerinde ve ytlizde sklerodaktilisi ve telenjektazisi oldugu ve sag
el 2.parmakta dijital lilser skar1 oldugu goriildii. Kas iskelet sistemi muayenesinde alt ve
st ekstremitelerde kas giiciinde azalma ve bilateral akciger bazallerinde velcro ralleri
saptandi. Hastada mevcut bulgular ile sistemik skleroz ve miyozit 6n tanilari ile
kapilleroskopi yapildi. Kapilleroskopide genis kapiller, 1 dev kapil ve 2 mikrohemoraji
alan1 goruldu. Tetkiklerde anti-niikleer antikor(ANA) ince benekli 1:320 pozitif, pm-scl
kuvvetli pozitif saptandi. Kas manyetik rezonans gortintiillemesinde rektus femoris ve
gracilis kasi distal kesimlerinde ince lineer kontrast tutulumu ve 6dem ile uyumlu
gorunim saptandi. Elektromiyografide(EMG) biseps brakii ve deltoid kaslarinda
istirahatte pozitif keskin dalga ve fibrilasyon potansiyelleri ve diisiik amplitiidlii, kisa
stireli miyojenik MUP’ ler izlendi. Kreatin kinaz diizeyi 451 U/L olarak saptandi.
Hastanin yapilan kas biyopsisinde perimisiyal hiicre infiltrasyonu gorildi. Mevcut
bulgularla hastaya sistemik skleroz-miyozit overlap sendrom tanisi1 konuldu. SSc-
miyozit organ tutulumlari degerlendirilmesi amaciyla toraks goriintiileme,
ekokardiyografi ve solunum fonksiyon testleri(SFT) yapildi. SFT’ de FVC:%86 (2,52 1),
FEV1:%88 (2,21 1) ve DLCO: %60 saptandi. Ejeksiyon fraksiyonu %65 ve pulmoner arter
basinc1 23mmHg olarak saptandi. Toraks goriintiillemede her iki akciger alt loblarda
belirgin periferal retikiiler dansiteler ve buzlu cam opasiteleri saptandi. Hastaya mevcut
bulgular ile SSc-miyozit overlap sendrom interstisyel akciger hastaligi, miyozit ve
periferik vaskiilopati ile mikofelonat mofetil(MMF) ve 250 mg pulse steroid, nifedipin,
asetil salisilik asit ve hidroksiklorokin tedavileri baslandi. Tek doz pulse steroid tedavisi
sonrasl muayenesinde kas giicstizliigii gerileyen hastada skleroderma renal kriz riski
g6z oniinde bulundurularak steroid tedavisi dozu 6 mg/giin metilprednizolon olarak



devam edilmesi planlandi. Hastanin mevcut tedaviler sonrasinda 6.ay kontrol
degerlendirilmesi yapildi. Kas giigstizliigii ve efor dispnesi geriledigi ve raynaud
fenomeni bulgularinda gerileme oldugu goriildii. Solunumsal fizyolojik parametrelerde
iyilesme gorildii. Kreatin kinaz diizeyi 32U/L olarak saptandi. Hasta mevcut tedaviler ile
takibine devam edilmektedir.

Tedavi Oncesi

Tedavi Sonrasi

SFT
FEV 1 %(L) 88(2,21) 109 (2,72)
FVC %(L) 86(2,52) 113(3.26)
DLCO % 60 74
Ekokardiyografi
Ejeksiyon fraksiyonu 65 65
Pulmoner arter basinci (mmHg) 23 27
Kapilleroskopi 1 adet dev kapil 2 adet dev kapil
2 alanda mikrohemoraji 2 alanda

mikrohemoraji

Toraks goriintiileme

her iki akciger alt loblarda periferal
retikiler dansiteler ve buzlu cam
opasiteleri

Kas MRG bulgular

rektus femoris ve gracilis kasi distal
kesimlerinde ince lineer kontrast
tutulumu ve 6dem

Elektromiyografi (biseps brakii ve
deltoid kaslarinda)

istirahatte pozitif keskin dalga
fibrilasyon potansiyelleri distik
amplitudli, kisa streli miyojenik

MUP’ler
Kas biyopsisi perimisiyal hiicre infiltrasyonu -
Kreatin Kinaz (U/L) 451 32
Pro-BNP pg/ml 65 81
Tartisma

SSc-miyozit overlap sendromlar ile ilgili yapilan ¢alismalar kiigiik kohort ¢alismalar ve
olgu sunumlari seklindedir. 2021 yilinda yayinlanan 724 hastalik derleme ¢alismasinda
hastalarda en sik goriilen semptomlar %87,7 ile kas giigsiizliigii ve %81,6 ile raynaud
fenomeni oldugu gorulmustiir. En sik goriilen organ tutulumu ise interstisyel akciger
hastaligi olarak goriilmiistiir(2). SSc-miyozit overlap sendromlu hastalarda serolojik
degerlendirmede anti- PM-Scl antikor varligi literatiir verilerinde farklilik gostermekle
birlikte %5-30,4 arasinda olarak gorilmistiir(3,4). MRG’ lerde siklikla 6dem ve kas
tabakalari arasinda yagh infiltrasyonlar goriilmektedir(5,6). Sunulan olgumuzda anti-
PM-Scl pozitif saptanan ve MRG, EMG ve kas biyopsisi sonuglar literattir ile uyumlu SSc-
polimiyozit overlap sendrom vakasi olmasi nedeniyle 6nemlidir. Zhou ve ark. yaptigi
calismada izole miyozit vakalari ile SSc- polimiyozit vakalar: karsilastirildiginda overlap
sendromlari olan hastalarin ilk 10 yillik ve 10 y1l sonrasi beklenen yasam siirelerinin
daha kisa oldugu goriilmektedir(7). Bu farkliigin daha yiiksek pulmoner ve
kardiyovaskiiler tutulum oranlart ile iliskili olabilecegi diisiiniilmektedir(8). Olgumuzda
sistemik organ tutulumlarinin erken degerlendirilmesi ve hizli-etkin tedavilerin



baslanmasi ile sistemik bulgularinin hizli gerilemesi overlap sendromlu hastalarin
tedaviye iyi ve hizli yanit vermesi agisindan 6rnek olabilecegi diisiintilmustiir.
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Periferal spondiloartropati ve Haglund Deformitesi birlikte olan nadir bir Olgu :
Fatih Albayrak®

1 Dr. Ersin Arslan Egitim ve Arastirma Hastanesi,Romatoloji Klinigi,Gaziantep, Tiirkiye
Giris: Haglund deformitesi, kalkaneusun superior-posterior kisminda olusan anormal
kemik cikintisidir. Ozellikle gen¢ bayanlarda,yiiksek topuklu ayakkabi giyimiyle olusan
deformitedir. Bu olgular genellikle topuk arkasinda agri ve sislik sikayetiyle
basvurmaktadirlar. Burada periferal spondiloartropati ve Haglund deformitesi birlikte
olan bir olgudan bahsedilecektir.

Olgu: 36 yasinda bayan hasta, ti¢ yildan beri devam eden topuk agrisi nedeni ile
romatoloji poliklinigimize bagvurdu. Olgunun bilinen bir hastalig1 olmayip, sabahlari
olan topuk agris1 ve ayakkabi giymekte zorluk yakinmasi olmaktaydi.Ayrica
inflamatuvar bel agrisida tariflemekteydi. Uveit, inflamatuvar barsak hastalig, sedef
,gecirilmis enfeksiyon tariflememekteydi. Yapilan fizik muayenesinde sag ayak bileginde
artrit ve her iki topuk altinda hassasiyeti mevcuttu. Cekilen her iki ayak lateral grafide
bilateral kalkaneal spur (entezit) ve topuk arkasinda haglund deformitesi mevcuttu
(Sekil-1). Labaratuvar tetkiklerinde C-reaktif protein (CRP) : 12 mg/L (0-5) anlamh
olarak ytiksekti. Diger kan tetkikleri normal idi. Olguya inflamatuvar bel agrisi,artrit ve
enteziti olmasi lizerine periferal spondiloartropati ve Haglund deformitesi tanisi
konuldu. Indometazin 25 mg 4x1 ve sulfasalazin 2x1000 mg baslandi ve hasta takibe
alindi.

Tartisma: Romatoloji poliklinigimize topuk agrisi nedeni ile ¢ok fazla hasta
basvurmaktadir. Pratikte basta spondiloartropati grubu hastaliklar topuk agrisi nedeni
ile bagsvurmaktadir. Topuk agrisi nedeni ile bagvuran olgularda ,haglund deformitesi
ayiricl tanida distiniilmesi gereken ¢ok nadir bir klinik durumdur. Literattire
baktigimizda periferal spondiloartropati ve haglund deformitesi birlikteligi bilinen bir
durum degildir. Bu olgu literattirde ilk vaka olma 6zelligi tasimaktadir.

ESekl-l: Kalkeneal spur ve Haglund deformitesi sarl ok)
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Sistemik skleroz ve renal Kkriz: bir olgu sunumu

Nilay Erdik?!, Damla Karatas?, Siimeyye Merve Tiirk!, Cansu Arslanttirk Giineysu?!, Gokhan
Yavuzbilgel, Hamad Dheir?, Emel Goniilliil

Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Daly,
Sakarya Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Nefroloji Bilim
Dali, Sakarya

GIRIS: Sistemik skleroz degisen derecelerde cilt fibrozisi, vaskiiler hasar ve ¢ok cesitli
organ disfonksiyonu ile karakterize sistemik otoimmiin bir hastaliktir. Skleroderma renal
kriz(SRC), sistemik sklerozu olan hastalarin %2-15"ini etkileyen, nadir gortilen,
potansiyel olarak yasami tehdit eden bir komplikasyondur[1].

VAKA OZETi: Elli dort yaginda kadin hasta 1 y1l 6nce her iki el derisinde kalinlasma ve
sogukta parmaklarda morarma sikayeti ile bagsvurmus. Yapilan muayenede dirsek
proksimaline kadar deride kalinlasma, raynaud fenomeni, telenjektazi ve buiziik dudak
bulgulari saptanmis, ANA 1/1000 titre tizerinde homojen benekli boyanmis. Hasta
mevcut bulgularla diffiiz sistemik skleroz tanisi alarak hidroksiklorokin, metotreksat
haftada bir 10mg(oral), nifedipin ve folbiol tedavisi baslanmis. Tedavinin ikinci ayinda
ani gelisen tansiyon ytksekligi ve idrar ¢ikisinda azalma sikayeti ile acil servise
basvurusunda tre:147 mg/dL, kreatinin:3,85 mg/dL, CRP:11,2 mg/L hemoglobin:8,7
g/dL, LDH:782 U/L 24 saatlik idrarda 1,5 gr proteiniiri izlenmesi tizerine nefroloji
servisine yatirildi. Cekilen Toraks tomografisinde perikardiyal ve plevral effiizyon
izlendi. Hastaya yapilan bobrek biopsi patolojisinde glomeriillerde diffiiz bazal membran
kalismasi, endotel hiicrelerinde belirgin goriiniim ve fokal trombiis; vaskiiler yapilarda
damar limeninde fokal trombiis, orta ve biiyiik boy damarlarda siddetli intimal fibrozis
saptand1. SRC disiiniilen hastaya enapril 2x20mg baslandi. Tedavi sonrasi hipertansif
atag diizelen fakat oligiirisi devam eden, bobrek fonksiyon testleri diizelmeyen hastanin
hipervolemisi de olmasi lizerine rutin diyaliz programina alindi. Hasta su an rutin diyaliz
programinda olup 2x10mg enapril idame tedavisi almaktadir.

TARTISMA: SRC, prevalansi azalsa da sistemik sklerozun en spesifik ve yasami tehdit
eden renal prezentasyonudur. Anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitorlerinin
kullanilmaya baslanmasiyla SRC prognozu iyilesse de halen kotii sonuglara sahip 6nemli
bir hasta orani bulunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: skleroderma renal kriz, sistemik skleroz, proteintiri

1. Woodworth TG, Suliman YA, Li W, Furst DE, Clements P. Scleroderma renal crisis
and renal involvement in systemic sclerosis [published correction appears in Nat
Rev Nephrol. 2018 Jan 02;:]. Nat Rev Nephrol. 2016;12(11):678-691.
doi:10.1038/nrneph.2016.124
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SISTEMIK SKLEROZIS SINE SKLERODERMA OLGU SUNUMU

Haluk Cinakli
Kirklareli Egitim ve Arastirma Hastanesi

Vaka Sunumu: 64 yasinda erkek hasta yaklasik 3-4 yildir olan nefes darlig1 nedeniyle
gogus hastaliklari poliklinigine basvuruyor. Cekilen toraks BT intertisyel akciger hastaligi
ile uyumlu olmasi tizerine etiyoloji amag¢h romatoloji poliklinigine yonlendiriliyor.
Hastanin yapilan romatolojik sorgulamasinda 3-4 yildir raynoud fenomeni oldugu
ogreniliyor. Fizik muayenesinde cilt kalinliginin normal ve ¢omak parmaklarinin oldugu
gorililyor. Laboratuvar parametrelerinde hemogram, sedimentasyon, KCFT, BFT, CRP,
TIT normal, ANA (-), anti-scl70 (+) olarak saptaniyor. Hastanin kapilleroskopi bulgular:
normal olup, SFT-DLCO’da FVC:%62, FEV1:%67, FEV1/FVC:%83 ve DLCO:%31 olarak
olciilityor. EKO’da PAB:70 mm Hg saptanmasi lizerine koroner anjiyografi + kalp
kateterizasyonu yapiliyor. Kateter anjiyografide PCW:38 mm Hg, PAB:75/21 (39) mmHg,
sag ventrikiil:72 /5 mm Hg sag atriyum 8 mm Hg olarak saptaniyor. Adenozin ile yapilan
vazoreaktivite testi negatif olup prekapiller PAH tanis1 konuluyor. Hastaya gogus
hastaliklar tarafindan nintedanib, kardiyoloji tarafindan bosentan ve romatoloji
tarafindan nifedipin, asetilsalisilik asit, diisiik doz metilprednizolon ve mikofenolat
mofetil baslandi. Hasta sistemik sklerozis sine skleroderma (ssSSc) olarak izleme alindi.
Tartisma: Sistemik sklerozis sine skleroderma, sistemik sklerozisin cilt tutulumunun
olmadigy, i¢ organ tutulumunun ve antikor pozitifliklerinin gorildiigi nadir gortlen bir
alt grubudur. Tani genellikle cilt kalinliginin olmadig1 hastalarda takip eden 3 kriter
varliginda konulmaktadir; 1) raynoud fenomeni veya anormal kapilleroskopi bulgulari,
2) pozitif ANA varlig tipik olarak nitikleolar veya benekli, 3) en az 1 i¢ organ tutulumu
(AC, bobrek, 6zefagus/GIS veya PAH). Sistemik sklerozlu hastalarin yaklasik %2-8 inde
ssSSc gorilmekte olup, intertisyel akciger hastalig1 veya pulmoner hipertansiyonu olan,
sklerodaktilisi olmayan hastalarda akilda bulundurulmalhdir.
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