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DAVET

Sayin Meslektaslarim,

IX. Aydin Romatoloji Giinleri Sempozyumu, Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi ev sahipliginde 22-24 Kasim 2024 tarihleri
arasinda Selcuk-Korumar Ephesus Resort Otel'de diizenlenecektir. Sizleri glizel Aydinimizin giizide ve turistik ilcesi Kusadasi’'nin
bitisik komsusu Selcuk'ta yapilacak olan IX. Aydin Romatoloji Glinleri Sempozyumu'na davet etmekten buytk mutluluk ve gurur
duymaktayiz.

Aydin Romatoloji Glinleri Sempozyumu'muzda prensip olarak her seferinde farkl bir hastaligi ana konsept olarak almayi ve her
yoniyle o hastalik veya hastalik grubunu konusmayi istiyoruz. Onceki yillarda yaptigimiz toplantilarda (1) Biyolojik tedaviler; (2)
Romatologlar icin Klinik immiinoloji; (3) Sistemik Lupus Eritematozus; (4) Sistemik Skleroz; (5) FMF ve Sistemik Otoinflamatuar Has-
taliklar; (6) Sistemik Vaskdlitler; (7) Sjégren Sendromu ve son olarak da (8) Behget Hastaligi konularini ayrintili olarak degerlendirdik.
Bu yil IX. Aydin Romatoloji Glinlerinde, simdiye kadar heniiz konusmadigimiz ancak bircok toplanti, kongre ve sempozyumlarda
tartisilan ve son yillarda 6nemi ve tedavi secenekleri giderek artan “Spondilartrit Grubu Hastaliklari” alanlarinda s6z sahibi degerli
uzmanlarin sunumlari ve kisisel deneyimleri ile her yoniiyle konusmak ve tartismak istiyoruz. Ayrica Spondilartritler ile iliskili zor
vakalari kendi aramizda tartisirken, hastalik tani, tedavi ve takibinde kullanilan kilavuzlari, skorlama ve goériintileme yontemlerini
de gbézden gecirmeyi planliyoruz. Bunun yani sira diger sistemik romatizmal hastaliklarin glincel tedavi degerlendirmelerinin tarti-
sildigi oturumlara da yer verilecektir. Kasim sonu, tilkemizin genelinde soguk bir hava ve kis mevsimi hakim iken, Kusadasi'nda hala
glinesli ve sicak havayi bulabilecegimiz aylardan biridir, firsat buldukga glinesin bizi isitmasinin ve deniz kenarinda oturup birseyler
icerek sohbet etmenin zevkini alabilmemiz miimkiindir. Bu nedenle Kasim ayinda Kusadasi'nin zevkini hem bilimsel olarak hem de
firsat buldukca yapacagimiz sohbetlerle birlikte siirdirmek istiyoruz ve IX. Aydin Romatoloji Giinleri'nde sizlerle bulusacak olmanin
seving ve heyecanini yasamaktayiz.

Paylasacaginiz bilgi ve deneyimlerinizle, bilimsel ve sosyal anlamda degerli katiimlarinizla zenginleseceginden emin oldugumuz IX.
Aydin Romatoloji Guinleri'nde sizleri Ege’'nin guizelligi ve sicakhginda bulusmak timidiyle davet eder en iyi dileklerimizi sunariz.
Saygi ve sevgilerimizle.

Sempozyum Bagkani
Prof. Dr. Tagkin Sentiirk
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Songiil Cildag
Gokhan Sargin
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Taskin Senturk
Goksal Keskin
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Fatos Onen
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Konsept: SpA grubu hastaliklar
22 KASIM 2024 CUMA

14.00-15.30 | Sozel bildiriler Oturum Bagkanlari: Dr Gokhan Sargin, Dr Ibrahim Kiyici, Dr Sinem Burcu Kocaer
14.00-14.12 | Artrit ve Diskeratozla Seyreden NLRP1 iliskili Otoinflamasyon Dr.Duygu Kerim
14.12-14.24 | Aksiyel Spondiloartritte Edinsel Hemofili Dr.Hasan Bayindir
14.24-14.36 | Castleman Hastaligi ile Birlikte Goriilen Lupus Eritematozus Olgu Sunumu: Taklitmi Yoksa Tesadifmi | Dr.Mevlat Kagar
14.36-14.48 | Spondiloartrit Tanili Hastalarda Sakroiliak Eklemdeki Total Erozyon Skorunu Etkileyen Faktérler Dr.Tuba Yucel Inel
14.48-15.00 | Farklilagmams Bag Doku Hastaligi: Tek Merkez Verileri Dr.Tolgahan Ak¢a
15.00-15.12 | Atipik Klinik Prezentasyonlu Dev Hicreli Arterit Olgusu Dr.Zeynep Dandar Ok
15.12-15.24 | Hepatit C'ye Bagh Kriyoglobulinemik Vaskulit Dr.Irem Agik Bal
15.30-15.45 | Kahve Arasi

I. OTURUM: Romatolojide Akilci llag Kullanimi-I  Oturum Bagkanlari: Dr Murat Yigit, Dr Tolgahan Akca
15.45-16.00 | Konvansiyonel Sentetik DMARD Dr Saadettin Uslu
16.00-16.15 | TNF inhibitorleri Dr Pinar Talu Erten
16.15-16.30 | Biobenzer biyolojik ilaglar Dr Gokg¢e Kenar Artin
16.30-16.45 | Kahve Arasi

II. OTURUM: Romatolojide Akiler llag Kullanimi-II Oturum Baskanlari: Dr Tugba Izci Duran, Dr Tufan Tark, Dr Merve Ugar Baytaroglu
16.45-17.00 | IL-17 Inhibitorleri Dr Zevcet Yilmaz
17.00-17.15 | Hedefe yonelik sentetik DMARD lar Dr Sercan Gucenmez
17.15-17.30 | Klinik pratikte Intravenoz Immunglobulinler Dr Reyhan Kose Cobanoglu
17.30-17.45 | Tartisma

23 KASIM 2024 CUMARTESI

III. OTURUM: Spondilartritler: Tamim ve Etyopatogenez Oturum Bagkanlari: Dr Sedat Kiraz, Dr Tagkin Sentark
09.00-09.10 | Acilis Dr.Tagkin Sentark
09.10-09.30 | SpA: Tanim ve Simiflandirma Dr Fatos Onen - zoom =3
09.30-09.50 | Epidemiyoloji ve genetik Dr Dilek Solmaz
09.50-10.20 | Immanpatogenez Dr Ismail Sar
10.20-10.30 | Tartigma
10.30-10.45 | Kahve Arasi

IV. OTURUM: AxSpA-Klinik  Oturum Bagkanlari: Dr Vedat Hamuryudan, Dr Saleyman Ozbek
10.45-11.05 | AxSpA-NRAxSpa: Farkliliklar, benzerlikler Dr Gergek Sen
11.05-11.25 | AxSpA-Klinik ozellikleri Dr Atalay Dogru
11.25-11.45 | Ayiruci tam (Sakroileit ve spondilitde) Dr Pamir Atagandiz
11.45-12.05 | Tani ve Ayirict Tanida Gorantilemenin Roli Dr Pamir Atagundiz
12.05-12.15 | Tartisma
12.15-13.30 | Ogle Yemegi

V. OTURUM: AxSpA-Tani ve tedavi Oturum Bagkanlari: Dr Fatos Onen, Dr Yasemin Kabasakal
13.30-13.50 | SpA’da komorbiditeler Dr Figen Tarhan
13.50-14.20 | Spondiloartritlerin Konvansiyonel Tedavileri Dr Ugur Karasu
14.20-14.50 | Spondiloartritlerde Biyolojik Tedaviler Dr Gokhan Sargin
14.50-15.10 | SpA’min rehabilitasyonu Dr Ceren Demir
15.10-15.20 | Tartigma
15.20-15.45 | Kahve Arasi

VI. OTURUM: Reaktif Artrit  Oturum Bagkanlari: Dr Goksal Keskin, Dr Fahrettin Oksel
15.45-16.05 | Reaktif artrit-tanim, epidemiyolojisi ve genetigi Dr Mustafa Ozmen
16.05-16.25 | Reaktif artrit-Klinik ozellikleri Dr Gokhan Keser
16.25-16.45 | Reaktif artrit tedavi Dr Onay Gergik
16.45-17.00 | Kahve Arasi

VII. OTURUM: SpA’da Zor Vakalar Oturum bagkanlari: Dr Timur Pirildar, Dr Figen Tarhan
17.00-17.15 | Olgu-1: Aydin Adnan Menderes UTF Dr Utku Sentosun
17.15-17.30 | Olgu-2: Izmir Katip Celebi UTF Dr Hasan Kocaayan
17.30-17.45 | Olgu-3: Dokuz Eylal UTF Dr Ozkan Urak
17.45-18.00 | Olgu-4: Pamukkale UTF Dr Aysenur Bayindir Akbas
18.00-18.15 | Olgu-5: Mugla Sitk1 Kogman UTF Dr Biigra Kuyumcu Demir
18.15-18.30 | Olgu-6: Ege UTF Dr Semiha Koroglu
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VIII. OTURUM: Psoriatik Artrit Oturum Baskanlari: Dr Veli Cobankara, Dr Dilek Keskin, Dr Hiiseyin Baygin

09.00-09.20 | PsA epidemiyolojisi, risk faktorleri ve patogenezi Dr Umut Kalyoncu
09.20-09.40 | PsA-Klinik fenotipleri Dr Ozgul Soysal Gandaz
09.40-10.00 | PsA-Tam ve Ayirict Tani Dr Ali Taylan
10.00-10.20 | PsA-Tedavi kilavuzlan Dr Sibel Bakirci
10.20-10.30 | Tartigma
10.30-10.45 | Kahve arasi

IX. OTURUM: Enteropatik Artrit ve Beslenme Oturum Baskanlari: Dr Songtl Cildag, Dr Gonca Karabulut, Dr Kursat Baris
10.45-11.05 | Inflamasyon ve beslenme; ne kadar iliskili ? Kronik inflamasyonda beslenme nasil olmali? Dr Merih Birlik
11.05-11.25 | Prebiyotik ve probiyotikler inflamasyonu modille ediyor mu? Dr Vedat Gerdan
11.25-11.45 | Inflamatuvar barsak hastaliklarinda eklem tutulumu Dr Melike Kalfa Ersoy
11.45-12.05 | Enteropatik artritlerde lokal ve sistemik tedavi Dr Figen Yargucu Zihni
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inflamatuvar Barsak Hastaliklarinda Eklem Tutulumu

Dr. Melike Ersoy
*Mugla Sitki Kogcman Universitesi Tip Fakiiltesi, ic hastaliklari ABD, Romatoloji BD.

inflamatuvar Barsak Hastaligi (IBH) iliskili artropatiler, seronegatif spondiloartritlerin (SpA) alt grubunda yer alir. IBH ve SpA arasin-
da yakin iliski bulunmakta ve IBH ve artrit birlikteligi 100 yila yakindir bilinmektedir. 1990 yilinda Amor siniflama kriterleri ve 1991'de
Avrupa Spondiloartropati Calisma Grubu (ESSG) kriterleri ilk defa IBH hastalarinda kas iskelet sistemi semptomlarini SpA grubu icine
dahil etti. 2009 ASAS kriterlerinde SpA aksiyel (non-radyografik ve radyografik) ve periferik tutulum olarak yenilendi ve IBH iliskili SpA
bu siniflamada yerini ald.

IBH'da yetiskinlerdeki en sik ekstraintestinal tutulum kas-iskelet sistemi tutulumu olup, IBH hastalarinin %10-39'unda saptanmakta-
dir. Orchard ve ark. glinimiizde de hala kullaniimakta olan IBH iliskili artrit subtiplerini tanimlamistir:
«  Periferik artrit Tip 1 (PeA1)
«  Periferik artrit Tip 2 (PeA2)
«  Aksiyel SpA (axSpA)

Periferik artrit tip 1; en sik gortilen formudur. Pauciartikiiler, asimetrik tutulum gosteren, gecici, el eklemlerini tutan, IBH alevlenmesi
ve ekstraintestinal tutulumlarla iligkili olan ve <10 haftada kendini sinirlayan formudur.

Periferik artrit tip 2; el kiiglik eklemlerinde, simetrik ve oliartikiler tutulum yapabilen, kroniklesebilen ve IBH alevlenmesi ve ekstrain-
testinal tutulumlarla iliskili olmayan formdur.

Aksiyel SpA; sakroiliit ile baglayan, Ankilozan spondilite doniisebilen formdur

Entezit ve daktilit periferik ya da aksiyel tutuluma eslik edebilir.

Table 1 Characteristics of arthritis in inflammatory bowel disease [6, 9]

Type of arthritis PeAl PeAl Spondyloarthritis

Characteristics Asymmetric small joints with synovitis Symmetrical small joints with synovitis Inflammatory back pain with
imaging evidence

Joint involvement Pauciarticular, < 5 joints Polyarticular, 5 or more joints Sacroiliac joints

Time course Acute, self-limiting <10 weeks Months to years Years

Coincidence with IBD Coincides with IBD flares Persistent regardless of flares Persisient regardless of flares

Prevalence: CD 6% 49 1.2-4%

Prevalence: UC 3.6% 2.5% 0.9-2%

Abbreviations: PeA |, Pperipheral arthritis type 1: PeA2, Peripheral arthritis type 2; UC, Ulcerative colitis; CD, Crohn's discase

Aksiyel/periferik semptomlar genellikle IBH tanisindan sonra ortaya cikar.

%20 oraninda 6zellikle aksiyel hastalikta eklem yakinmalari IBH tanisindan dnce ortaya ¢ikabilir.
Hem periferik, hem aksiyel tutulum Crohn Hastalginda Ulseratif kolite gére daha siktir.
Patogenez:

HLA B27 pozitifligi AS'de %90 oraninda iken bu oran IBH + SpA hastalarinda %78 civarinda saptanmaktadir. Bu durum diger ge-
netik faktorlerin de rol oynayabilecegini gostermektedir. Yapilan calismalarda; HLA-DRB1*01:03, HLA-B35, HLA-B44, MHC class | gene
MICA*008 ile IBH artritleri arasinda iliski gosterilmistir. Yani sira; IL-12/IL-23, IL-17, Th17 yolagi ile iliskili genlerin IBH ve artrit ile iliskisi
gosterilmistir. IBH ve AS ile iliskili diger gen polimorfizmleri de tanimlanmis olup, bunnlar arasinda IL-12B, STAT3, CARD9, CARD15/
NOD?2, ERAP1, Adezyon molekiillerinin upregulasyonu (E-cadherin, aEP7 integrin), TNF- a artisi, CD163 protein exprese eden makro-
fajlarda artis yer almaktadir.

Barsak-Sinoviyal Aks:

Genetik yatkin IBH hastalarinda enfeksiyonlar ve disbiyozis ile SpA gelisimi arasinda iliski mevcuttur. Soluble bakteriyel antijenler
inflamatuvar yanitin gelisiminde ilk adim olarak barsaktan kana, oradan da sinoviyuma transloke olur. Hem bakteriyel antijenler, hem
reaktif T hiicreleri ekleme go¢ eder. Lokal intestinal inflamasyon intestinal epitelyal hasara ve barsak florasinin antijen sunan hiicreler-
le temasina neden olur. Barsaktaki mikrobiyal antijenler innat immuniteyi tetikler. Bu durum IL-23 ve IL-12 salinimina, Th-17 ve Th-1
yanitina neden olur. Lokal hipoksi ve serbest oksijen radikalleri TNF- alfa apoptozisine ve lamina propriaya bakteriyel patojenlerin akin
etmesine neden olur. Bu mekanizma makrofaj ve T hc aktivasyonu, TNF- alfa, IL-17, IL-22 salinimina ve hiicrelerin sinoviyaya go¢line
ve sliregen inflamasyona yol acar. Ancak hangi hastada aksiyel tutulum, hangi hastada periferik tutulum olacagini aciklamada bu
hipotez yetersiz kalmaktadir.

AS hastalarinda klinik asikar IBH orani <%15 oraninda saptanmaktadir. Ancak AS hastalarinin %60'inda klinik sessiz makroskopik
ve mikroskobik barsak inflamasyonu gosterilmistir. Bu hastalarda 5 yil icinde %5-20 oraninda CD gelistigi gosterilmistir.

Mikroskopik barsak inflamasyonu; geng yas, erkek cinsiyet, progresif hastalik, erken hastalik baslangici, radyolojik sakroiliit, ytuksek
BASDAI ile iliskili saptanmistir. HLA B27 ve diger ekstraartikiler tutulumlarla ise iliskisi gosterilememistir. IBH periferik artrit risk faktor-
leri arasinda ise; aile 6ykiisi, appendektomi, sigara, diger ekstraintestinal tutulumlar sayilabilir.
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Bazi IBH hastalarinda SpA kriterlerini doldurmayan klinik bulgular olabilir. (daktilit) IBH+SpA hastalarinda daktilit sikhigi %0-15
arasinda degismekte, ancak ortalama olarak %5 sikhiginda gorilmektedir. Bu siklik IBH olmayan SpA hastalarina gore daha dasuktr.
Entezit sikhdi degisik serilerde farkl oranlarda rastlanmis, yine izole SpA'ya gore daha diisiik saptanmistir. Daktilit ve entezit sikligi
CD-UC arasinda fark saptanmamistir.

Ortak Yaklasim

IBH iliskili SpA tanisinda gecikme ortalama olarak 5.2 yildir. Taninin erken koyulabilmesi icin hem romatologlar hem gastroente-
rologlarin semptomlar acisindan hastalari degerlendirmeleri gerekmektedir. Taninin gecikmesini dnlemek amaciyla pek ¢cok ekspert
panellerinde hem IBH, hem SpA agisindan ‘kirmizi bayrak’ semptomlari tanimlanmistir. Yine bu amacgla bir ¢cok anket ve tarama yon-
temleri IBH hastalarinda kas-iskelet sistemi tutulumunu saptamaya yonelik gelistiriimeye calisilmistir. Ancak klinik pratikte kullanimla-
r kisithdir. Yine de ortak calisma isbirligi ile tani gecikmesinin dnlendigini gostern calismalar mevcuttur.

Table 1
Proposed “red flags” for concomitant IBD or SpA.

“Red flags” for IBD in patients with SpA “Red flags” for SpA in patiwnts with IBD

Organic chronic diarrhoea [change in the
bowel habit with loose stools and/or
increase of bowel movements per day
lasting >4 weeks; organic
characteristics: aqueous diarrhoea or Chronic back pain for >3 months and
diarrhoea that awakens the patient at with onset before the age of 45
night, with accompanying symptoms
(weight loss, fever or signs of
malabsorption), or accompanied by
extraintestinal manifestations]

Inflammatory back pain [according to
ASAS definition, lower back pain with at
least 4 of the following 5 characteristics:

age of onset <40 years; gradual or

insidious onset, improvement with

exercise; no improvement with rest;

pain at night (which improves after
getting up)]

Chronic abdominal pain for >3 months

Nocturnal diarrhoea or abdominal pain Alternating buttock pain
Rectal bleeding (not due to Finger swelling (i.e. dactylitis
haemorrhoids) -“sausage” digit-) ever

Enthesitis ever (i.e. heel enthesitis:
spontaneous pain or sensitivity to
examination in the Achilles\tendon
insertion area or plantar fascia in the
calcaneal spur. Knee enthesitis)

Perianal fistula or abscesses, recurrent
oral aphthosis

Sonug olarak; IBH ve SpA patogenezinde benzerlikler olmasina ragmen IBH iliskili eklem tutulum tiplerinin patofizyolojisinin aydinla-
tilmasina ihtiya¢ duyulmaktadir. CD ve UC hastalarinda periferik ve aksiyel tutulumlarda klinik farklar olabilmektedir. Bu farklarin daha
iyi tanimlanmasi gerekmektedir. Multidisipliner yaklasimin ve farkindaligin artmasi erken tani ve tani gecikmesinin getirecegi tedavi
gecikmesinin 6nlenmesi yoniinde isbirliginin gelistiriimesi gerekmektedir.

Kaynakga:

1.Atzeni F. Et al. Rheumatic manifestations in inflammatory bowel disease. Autoimmunity Reviews 13 (2014) 20-23.

2. Fragoulis GE. Et al. Inflammatory bowel diseases and spondyloarthropathies: From pathogenesis to treatment. World J Gastroente-
rol 2019 May 14; 25(18): 2162-2176.

3. Amarnani A. Et al. Reflecting on the immunopathology of arthritis associated with inflammatory bowel disease: what do we know
and what should we know? Clinical Rheumatology (2022) 41:2581-2588

4. Cozzi G. Et al. Spondyloarthritis with inflammatory bowel disease: the latest on biologic and targeted therapies. Nature Reviews
Rheumatology | Volume 19 | August 2023 | 503-518

5. Perez-Alamino R. Et al. Rheumatic manifestations in inflammatory bowel diseases: a link between Gl and rheumatology. Clin Rheu-
matol (2016) 35:291-296

6. Raychaudhuri SP. Et al. The classification and diagnostic criteria of ankylosing spondylitis. Journal of Autoimmunity 48-49 (2014)
128e133
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Artrit ve Diskeratozla Seyreden NLRP1 iliskili Otoinflamasyon (NLRP1-
Associated Autoinflammation With Arthritis And Dyskeratosis - NAIAD) Olgusu

Duygu Kerim', Ozan Salman?, Figen Yargucu Zihni'

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, izmir
%Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, izmir

Duygu Kerim / Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, izmir

Girig: Artrit ve diskeratozla seyreden NLRP1 iliskili otoinflamasyon (NAIAD), tekrarlayan ates, yaygin cilt diskeratozu, inflamatuar artrit
ataklarinin gorildiiga, NLRP1'deki fonksiyon kazanimi mutasyonuyla iliskili nadir bir otozomal resesif otoinflamatuvar hastaliktir.

Vaka Sunumu: 36 yas erkek hastaya, 2 yil 6nce ylizde baslayip tim viicuda yayilan Urtiker ve anjiyoodem tablosu ile dis merkezde
intramuskuler adrenalin tedavisi uygunlanmis. Hasta etiyoloji arastiriimasi icin Ege Universitesi Romatoloji poliklinigine basvurdu.
Hastanin 6zge¢misinde bilinen hastalik ya da ilag 0ykiisii yoktu. Soyge¢misinde anne-baba kuzen ¢ocuklari, 3 kardesler ve hepsi sag-
likh, ailede immunyetmezlik 6ykiili birey yoktu. Romatolojik sorgulamada tekrarlayan ates, oral aft, genital Ulser, el/ayak bileklerinde
artralji ve sabah tutuklugu mevcuttu, Giveit dykisi yoktu. Son 1 yildir genitalde gecmeyen agrili vezikiller nedenli enfeksiyon hasta-
liklarinda sfiliz dislanarak herpes simplex tedavisi baslanmisti. Hastanin ¢cocukluktan beri tekrarlayan dermatit ykisu ve son 2 yildir
ara ara Urtikeryal dokuntdleri olmus ancak cilt biyopsisi yapilmamisti. Fizik muayenede ciltte dokunti izlenmedi, sag el bilekte artrit
saptandi. Genitalde Ulser skarl mevcuttu. Laboratuvarinda tam kan, biyokimya ve tam idrar tetkiki normal, tim immuin panel negatif
saptandi. Kriyoglobulinemi ya da hipergamaglobulinemi yoktu. Komplemanlar, C1 esteraz inhibitord, triptaz seviyesi normaldi. Total
IgE normaldi, eozinofilisi yoktu. Hepatit serolojisi negatifti ve HBV asiliydi. El grafisi normaldi. HLAB51 pozitifti. Paterji testi negatifti.
G6z muayenesinde aktif ya da gecirilmis tGveite dair bulgu saptanmadi. Oral aft icin kolsisin baslandi. Behget tanisini karsilamayan
hastada ¢ocuklukta sik enfeksiyon 6ykisdi, ailede akraba evliligi olmasi, tekrarlayan ates, dokiinti ve artralji nedeniyle olasi otoinf-
lamatuvar hastalik agisindan genetik analiz yapildi. Analiz sonucu, NLRP1 geninde heterozigot autoinflammation with arthritis and
dyskeratosis (NAIAD) ile uyumlu bulundu. NAIAD tanisi sonrasi eslik edebilecek patolojiler agisidan tekrar sistemik olarak incelenen
hastada gozde korneal diskeratoz ya da neovaskiilarizasyona rastlanmadi. Tiroidit bulgusu ya da splenomegali yoktu. Hastaya IL-1
reseptdr antagonisti Anakinra 100 mg subkutan olarak baslandi.

Tartisma: Otoinflamatuar fenotip sergileyen, tekrarlayan ates ve inflamatuvar artriti olan, soyge¢misinde akraba evliligi 6ykili
hastalarin genetik analizi sonrasinda, NLRP1'de homozigot ya da heterozigot de novo mutasyonla ortaya ¢ikan NAIAD tanimlanmis-
tir. NAIAD'daki patoloji NLRP1 inflamazomunun artmis aktivasyonu sonrasi suirekli ve indiiklenebilir sekilde yiikselmis IL-1p ve IL-18
sentezine yol agmasidir. Literatiirde NAIAD iliskili epidermal hiperplazi, palmoplantar ve korneal diskeratoz, hemolitik anemi, tiroidit
ve kronik mukokutandz kandidiyazis vakalari bildirilmistir. Tedavide IL-1 reseptor antagonisti Anakinra ve IL-13 monoklonal antikoru
Kanakinumab kullanimina dair olumlu veriler mevcuttur.
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Aksiyel Spondiloartritte Edinsel Hemofili

Hasan Bayindir', Tolgahan Akca®, Nurcin Ogreten Yadigaroglu®, Siimeyra Atci Ufacik’, Reyhan Kése Cobanoglu?, Gokhan Sargin®, irfan
Yavasoglu?, Taskin Sentiirk®

'Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Genel Dahiliye Ana Bilim Dali, AYDIN
*Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, AYDIN
*Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali, AYDIN

Hasan BAYINDIR / Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Genel Dahiliye Ana Bilim Dali, AYDIN

Giris: Hemartroz, eklem icine kanama ile seyreden eklem agrisi ve sisligin dnemli nedenlerinden biridir. Genellikle travmatik stregler
sonrasinda olmakla birlikte ayirici tanida kanama bozukluklari da dustindiirmelidir . Biz burada aksiyel spondiloartrit (AxSpA) ile takip
edilmekte olan ve sag diz ile ayak bilekte hemartroz saptanan 34 yasinda erkek hastayi sunmayi amacladik.

Vaka Sunumu: AxSpA tanisiyla takip edilmekte olan 34 yasinda erkek hasta bir haftadan beri olan sag diz ve ayak bileginde agri ve
sislik nedeni ile tarafimiza bagvurdu. Ozge¢misinde non-steroid anti inflamatuar ilag, siilfasalazin, infliksimab ve sertolizumab pegol
kullanimi vardi. Gastrointestinal sistem kanamasi nedeniyle infliksimab tedavisine ara verilen hastada sikayetlerin olmasi nedeni

ile stilfasalazin ve infliksimab baslandigi ancak sonrasinda takiplerde retroperitoneal hematom ve psoas kasi tendonunda kanama
bulgular gelistigi 6grenildi. Klinik takipleri diizensiz olan ve tedavisi sertolizumab pegol ile degistirilen hastanin dis merkezde ame-
liyat edildigi, kolostomi acildidi ve yaklasik bir ay aralikh olarak gastrointestinal sistem kanamasi oldugu 6grenildi. Laboratuvarinda
hemoglobin:6.9 gr/dL, trombosit:891 1043/ pL, aPTT: 57,4 saniye ve aPTT mixing:48.1 saniye idi. Sakroiliak eklem MR'da aktif sakroileit
gozlendi. Diz artrosentezi yapilan hastada 6rneklemede kanli sinovial sivi gozlendi. Tekrarlayan kanama 6ykusi olan ve uzamis aPTT
olmasi nedeni ile hematoloji gorisi istendi. Hastada trombosit agregasyon kusuru bulunmadi ve faktor diizeyleri normal tespit edildi.
Edinsel hemofili ve ilag iliskili kanama bozukluklar agisindan tetkik edilen hastada faktor-Vill inhibitor dlizeyi negatifti. Faktor-1X inhi-
bitor dlizeyi calisilamadidi icin edinsel hemofili ekarte edilemedi. Edinsel hemofili diisiintlerek hastaya hematoloji onerisi ile 1 mg/
kg dozda metil prednizolon baslandi. Tedavisi sonrasinda kontrol aPTT:37.3 saniye olarak saptandi. Sag diz hemartrozunda regresyon
tespit edilen olgu halen klinigimizde takip edilmektedir.

Tartisma: Olgumuzda 6n planda certolizumab pegol ile iliskili edinsel hemofili diisiiniilmiis ve baslanan steroid tedavisine yanit
alinmstir. Literatiirde certolizumab pegol ile kanama bozuklugu gelistigini gdsteren calismalar mevcuttur. infliximab kullaniminda
bildirilen trombositopeni disinda benzer klinik durum yoktur. Hematom ile bagvuran romatizmal hastaligi olan hastalar edinsel hemo-
fili yapabilen nedenler acisindan degerlendirilmeli ve kullanilan ilaglar g6z 6nlinde bulundurulmalidir.



IX. Aydin Romatoloji Gunleri
22-24 Kasim 2024

Korumar Ephesus Resort Otel

AYDIN ROMATOLOJI
GUNLERI

Castleman Hastaligi ile Birlikte Goriilen Lupus Eritematozus Olgu Sunumu: Taklitmi Yoksa Tesadiifmii?
Mevliit Kacar', Sadettin Uslu', Timur Pirlldar’
'Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dal
Mevliit Kacar / Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dali

Giris: Sistemik lupus eritematozus (SLE), genellikle geng kadinlari etkileyen otoimmiin ve ¢coklu organ tutulumu yapabilen bir hasta-
liktir. Hastalik stirecinde lenf nodlar siklikla etkilenir ve ilk basvuru aninda saptanabilir. Castleman hastaligi ise lenf bezlerinde buly-
me yapabilen anjiofollikiiler lenf nodu hiperplazisidir. Castleman Hastaligi ANA dahil otoantikor pozitiflikleri yapabilecegi ( %30) gibi
SLE'yi taklit eden klinik bulgular ile ortaya ¢ikabilir. Burada Castleman Hastaligi ile birlikte SLE tanisi olan vakayi sunuyoruz.

Vaka Sunumu: Bilinen kronik hastalik 6ykuisii olmayan 23 yasinda kadin hasta parmaklarda mavi/mor renk degisikligi, el eklem-
lerinde agri, ates ve halsizlik sikayeti ile tarafimiza basvurdu. Hastanin 6ykiistine gore yaklasik iki hafta 6nce dis merkezde hastaya
bag dokusu romatizmasi tanisiyla hidroksiklorokin 200mg ve metilprednizolon 4mg giinde bir baslanmis. Hastanin mevcut tedavi
sonrasinda eklem sikayetleri azalmis fakat halsizlik sikayeti devam etmekteydi. Fizik muayenesinde bilateral PIF eklemlerinde hassa-
siyet mevcut sislik ve kizariklik yoktu, batin muayenesinde traube kapali olup splenomegali saptandi. Laboratuar tetkiklerinde CRP
normal ,sedimantasyon: 120 mm/saat olarak saptandi. Hemograminda WBC: 2610 (lenfosit:690), hemoglobin:6,6 g/dL. Anti niikleer
antikor(ANA): 1/100 grandler patern , anti DS-DNA: pozitif, Ro-52 ve anti-histon pozitif, C3: 21 mg/dL,C4: 6,5 mg/dL(dusiik) olarak
saptandi. idrar tetkikinde proteiniiri yoktu. Hastanin klinik ve laboratuar bulgulari degerlendirildiginde 2019 EULAR/ACR SLE sinif-
landirma kriterlerine gore 15 puan almaktaydi ve SLE tanisi distinildi. Kullanmakta oldugu hidroksiklorokin ve metilprednizolona
devam edildi. Hastanin batin goriintiilemelerinde hepatosplenomegali, paraaortik ve inguinal bélgede multipl LAP saptandi. Anemi,
ates ve sedimantasyon yiiksekligide olan hastanin PET/CT goriintiilemesinde SUV max yliksek olan sol aksiller bolgedeki 46x15mm
blylkligiinde olan lenf nodundan biyopsi alindi. Lenf bezi biopsi sonucu Castleman Hastaligi hyalen-vaskiiler tip olarak rapor edildi
ve HHV-8 negatif saptandi. Kemik iligi biopsisi normal olarak rapor edildi. Hastaya hematoloji klinigi tarafindan rituximab tedavisi
baslandi. Takiplerinde PET/CT ve fizik muayenede lenfadenopatilerin regrese oldugu, sitopenilerinin diizeldigi gézlendi.

Tartigsma: SLE hastalarinda siklikla lokalize veya yaygin sekilde lenfadenopati saptanabilir . SLE tanisinin klinik ve serolojik calismalar
ile koyulmasi nedeniyle tani kriterlerinde yer almayan lenfadenopatilerden genellikle patolojik 6rnekleme yapilmamaktadir. Fakat son
yillarda SLE hastalarinda lenfoma sikhiginin arttigini gésteren calismalarin ¢ikmasi ile lenf nodu biopsi sikhigr artmaktadir. Castleman
hastaligi lenf nodu tutulum sekline gore unisentrik ve multisentrik olarak iki sekilde kategorize edilir. HHV-8 negatif multisentrik Cas-
telman hastaligi(MCH) idiopatik MCH olarak isimlendirilir. idiopatik MCH sistemik bulgular ve otoantikor pozitiflikleri yaparak SLE ile
orttsen bir klinige sahip olabilir. Burada 6zellikle yaygin lenfadenopatisi olan SLE hastalarinda ortak histopatolojik ve klinik 6zelliklere
sahip olan Castleman Hastaliginin ayirici tanida diistiniilmesi gerekliligini vurgulamak istedik.
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Spondiloartrit Tanili Hastalarda Sakroiliak Eklemdeki Total Erozyon Skorunu Etkileyen Faktorler

Tuba Yiice inel’
'izmir Sehir Hastanesi
Tuba Yiice inel / izmir Sehir Hastanesi

Giris: Aksiyal spondiloartritte (akSpA) hastaligin erken evrelerinde en cok sakroiliak eklemler (SIE) etkilenirken, vertebralar genellikle
dahaileri evrelerde etkilenir. Aksiyal SpA tani ve izlenmesinde yapisal lezyonlar giderek 6nem kazanmaktadir. Bu calismada da SpA
hastalarinin pelvis grafileri, abdomen ya da sakroiliak bilgisayarli tomografileri (BT) incelenerek, yapisal lezyonlarin gelismesini etkile-
yen faktorlerin analiz edilmesi amacland.

Materyal ve Metod: ASAS kriterlerine gére SpA tanisi alan 184 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin yas, cinsiyet, tani siiresi, total
kalca protezi 0ykiis, artrit, entezit, tveit, daktilit, sedef, inflamatuar bagirsak hastaliklari ve eritrosit sedimantasyon hizi, C-reaktif pro-
tein diizeyi, HLA-B27 durumu incelendi. Pelvis direkt grafileri, sakroiliak veya abdomen bilgisayarli tomografileri darlik, flizyon varligi
ve total erozyon skoru acisindan degerlendirildi.

Sonuglar: Calismaya dahil edilen hastalarin medyan yasi (IQR) 52 (42-61.75) yil olup %53.8'i erkekti. Hastalarin yaklasik dortte biri
(n=42) aktif sigara icicisiydi. Hastalarin %7.6'sina ailevi akdeniz atesi eslik etmekte idi. Hastalarin %46.7'sinde periferik artrit hikayesi
olup en sik oligoartrit %22.3 (n=41) gériildii. On hastada kalca protezi mevcuttu. SpA tani siiresi ile SIE total erozyon skoru arasinda
negatif (r=-0.271, p=0.001), flizyon ile pozitif (r=0.416, p=0.001) korelasyon saptandi. Cinsiyet, sigara, akut faz reaktanlar, HLA-B27
pozitifligi ile total erozyon skoru arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski saptanmadi. Erkeklerde, sakroiliak eklem flizyonu kadinlara
gore daha fazlaydi (p=0.001). Ayrica HLA-B27 pozitifligi olan hastalarda, negatiflere gére daha fazla SIE fiizyonu saptandi (p=0.012).

Tartisma: Aksiyal SpA'li hastalarin SiE’lerinde erken dénemde erozyon gériiltirken tani siiresi arttikca fiizyon gelismektedir. SpAda
yapisal degisikliklere, radyolojik progresyona etki eden faktorler dogru analiz edilip modifiye edebilirse fiziksel immobilite ve fonksi-
yonel engellilige neden olabilecek agir klinik tablo engellenebilir.
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Farkhilasmamis Bag Doku Hastaligi: Tek Merkez Verileri

Tolgahan Akca’, Nurcin Ogreten Yadigaroglu', Hasan Bayindir?, Reyhan Kése Cobanoglu', Gékhan Sargin', Taskin Sentiirk’

'Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali
’Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali

Tolgahan Akca / Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

Giris: Farklilasmamis bag doku hastaligi (fBDH), siniflandiriimis bag doku hastaliklari ile bazi klinik ve serolojik belirtileri paylasan
ancak tanimlanmis siniflandirma kriterlerinin hig birini karsilamayan hastalik grubudur. fBDH hastalarinin %10-35'i hastaligin ilk 3-5
yilinda tanimlanmis bir BDH gelistirebilmektedir. Bizim bu calismadaki amacimiz, klinigimizde fBDH tanisi ile izlenen hastalarin 6zellik-
lerini degerlendirmektir.

Materyal ve Metod: Klinigimizde son 5 yil icerisinde fBDH ile takip edilmekte olan hastalarin kayitlari geriye doniik incelendi. Has-
talarin demografik verileri, klinik bulgulari, laboratuvar parametreleri, otoantikorlari ve tedavileri degerlendirildi. fBDH tanisi klinik,
laboratuvar ve otoantikor sonuclarina gére konuldu. istatistiksel analiz icin SPSS (v20.0) kullanildi. Veriler n (%) ve median (min-max)
olarak verildi.

Sonuglar: Calismaya toplam 267 (245 kadin, %91.8) hasta dahil edildi. Hastalarin tanidaki ortanca yasi 52.7 (min-max:19.0-88.0) yil

ve ortanca takip siiresi 30 (min-max:1-232) aydi. En sik gorilen klinik bulgular artralji (%86.9), agiz kurulugu (%48.7), g6z kurulu-

Ju (%39.0), fotosensitivite (%17.2), oral aft (%17.2), artrit (%16.1) ve Raynaud fenomeniydi (%16.1) (Tablo 1). Tani sirasinda hasta-

larin %66.7'sinde eritrosit sedimentasyon hizi ve %33,7'sinde C-reaktif protein diizeyleri normal sinirlarin Gzerindeydi. Hastalarin
%87.1'inde anti-nuikleer antikor (ANA) pozitifligi olup, en sik rapor edilen subtipler sirasiyla DFS-70, PM-Scl, SS-A, sentromer B ve
Ro-52 idi. Tedavide en sik kullanilan ajanlar sirasiyla hidroksiklorokin ve kortikosteroiddi. Takipte 39 hastada (%14.6) median 21 ay slre
sonrasinda Sjogren hastaligi (n=14, %5.2), romatoid artrit (n=11, %4.1), sistemik lupus eritematozus (n=11, %4.1) ve sistemik skleroz
(n=3, %1.1) gelisti. Klinik bulgular agisindan takipte tani alan 39 hasta ile fBDH ile izlenen hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli
farklilik izlenmedi. Ancak, laboratuvar bulgularindan trombositopeni, kompleman 3 (C3) distklig, Ro-52 pozitifligi, SS-B ve antifos-
folipid antikor pozitiflikleri takipte tani alan hastalarda daha sik izlendi (sirasiyla p=0.021, p=0.019, p<0.001, p<0.001 ve p=0.046).

Tartigsma: Farklilasmamis bag doku hastaligi nedeniyle izlenen hastalarda eslik eden trombositopeni, C3 disukligu, Ro-52 pozitiflidi,
SS-B ve antifosfolipid antikor pozitiflikleri varsa bu hastalar tanimlanmis bir bag dokusu hastaligina dontisim acisindan ozellikle ilk 2
yillik stirecte yakindan izlenmelidir. Hastaligin bulgularinin ve genel 6zelliklerinin 6zetlenmesi hekimlerin bu konudaki farkindahgini
arttiracaktir.

Tablo 1: Hastalarin klinik bulgulari, laboratuvar 6zellikleri ve tedaviler

Klinik bulgul n (%)
Artralji 232 (86.9)
Agiz kurulugu 130 (48.7)
Gz kurulugu 104 (39.0)
Fotosensitivite 46 (17.2)
Oral aft 46 (17.2)
Artrit 43 (16.1)
Raynaud fenomeni 43 (16.1)
Interstisyel akciger
hastaligy ) 38(142)
Dékiintii 31(11.7)
Sac dokiilmesi 27 (10.2)
Miyalji 24 (8.9)
Malar rash 20(7.5)
Oveit 8(3.0)
Serozit 5(1.9)
Abortus 5(1.9)
Urtiker 3(1.1)

ILaboratuvar bulgul
Anemi 27 (10.1)
Lékopeni 6(2.3)
Trombositopeni 10 (3.7)
ESR yiiksekligi 178 (66.7)
CRP yiiksekligi 90 (33.7)
Proteiniiri 19/261 (7.3)

Tedaviler
Hidroksiklorokin 263 (98.5)
Kortikosteroid 220 (82.4)
NSAID 45 (16.9)
Metotreksat 43 (16.1)
Azatioprin 28 (10.5)
Mikofenolat mofetil 15 (5.6)
Leflunomid 2(0.7)
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Hepatit C'ye Bagh Kriyoglobulinemik Vaskiilit
irem Asik Bal', Utku Sentosun?, Tolgahan Akca?, Reyhan Kése Cobanoglu?, Gékhan Sargin?, Taskin Sentiirk®

'Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklari Anabilim Dali
?Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

irem Asik Bal / Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Kriyoglobulinler, 37°C'nin altinda ¢c6kme gosteren, isitildiginda ise tekrar ¢6ztinen immdiinglobulinlerdir (Ig). Kriyoglobulinemi-
ler, Ig iceriklerine gore U¢ alt tipe siniflandiriimis olup, altta yatan lenfoproliferatif hastaliklar, otoimmin hastaliklar ve enfeksiyonlarla
predispoze olabilirler. Kriyoglobulinemik vaskiilit serumda kriyoglobulinlerin varligiyla karakterize, genellikle hepatit C enfeksiyonu,
sistemik otoimmun hastaliklar veya hematolojik durumlarla iliskili, immuin kompleks aracili kiigik damar vaskadilitidir. Biz burada hepa-
tit C virGsu (HCV) iliskili kriyoglobulinemik vaskiilit olgusunu sunmayi amagladik.

Vaka Sunumu: Bilinen HCV pozitifligi olan 37 yas kadin hasta tarafimiza yaygin halsizlik, proksimallerde kas gli¢stizligu ve alt eks-
tremitede palpable purpura ile bagsvurdu. Hastanin 6zge¢misinde 10 yildan beri HCV pozitifligi oldugu ancak takiplerine gitmedigi
dgrenildi. Fizik muayenede alt ekstremitelerde palpable purpuralar gézlendi. Ust ekstremite proksimal kas giicii 4/5, alt ekstremite
proksimal kas guci 3/5 ve distal kas glici muayeneleri hem alt hem (st ekstremitede 4/5'ti. Hastanin tetkiklerinde kreatinin ki-

naz: 8.978 U/L, LDH:531 U/L, ALT:109 U/L, AST:240 U/L, GGT:54 U/L, CRP:25 mg/L ve eritrosit sedimentasyon hizi:37 mm/h idi. HCV
RNA>25.300.000 IU/mL, romatoid faktor: 79 IU/mL, MPO ve PR3 ANCA negatif, kriyoglobulinemi negatif ve C3 ve C4 diusiktl. 24
saatlik idrarda 1164 mg proteiniri saptandi. Hastadan HCV genotiplendirilmesi HCV Tip-1 b olarak sonuglandi. Hastaya 1 mg/kg/gin
dozda steroid ve HCV agisindan 8 hafta boyunca glekaprevir ve pibrentasvir baslandi. Dokiintd, myopati ve proteiniride tam iyiles-
me olmamasi lizerine hastaya rituximab tedavisi verildi. Takiplerinde HCV RNA negatiflesen ve klinik olarak iyilesen hasta halen takip
edilmektedir.

Tartisma: HCV'nin en sik gorilen karaciger disi bulgusu mikst kriyoglobulinemidir. Siklikla tip Il ve tip Il kriyoglobulinemiye bagl
I6kositoklastik vaskdilite sebep olur. Bu agidan vaskiilitle gelen olgularin etyolojisinde HCV akilda bulundurulmalidir.
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Karakteristik Cilt Bulgularinin Eslik Ettigi Artritli Hasta
Anil Gécer, Esen Saba Oktem', Fatih YildiZ'
'kahramanmaras Siitcti imam Universitesi Tip Fakiiltesi
Anil Gécer / Kahramanmaras Siitcti imam Universitesi Tip Fakdiltesi

Giris: GUnlik pratigimizde sik gorilen bazi hastalik tanilari ile takip edilen hastalar, aslinda sendromik ve nadir goriilen bir hastaliga
sahip olabilir.

Vaka Sunumu: Romatoid artrit (RA) ile takip edilen 28 yasindaki erkek hasta, hastaligi icin durum bildirir rapor i¢in basvurdu. Hasta
odaya girdigi anda “Aslan ylz{" (resim 1a) belirtisi fark edildi. Hastanin yiiziindeki sulkus yapilari ve ense katlanti yerleri belirgindi
(resim 1a, 1f). Cildi yagliyd.. El ve ayaklarinda comaklasma mevcuttu (resim 1e). Hastanin sag diz capi sola gore fazlaydi (resim 1d).
Hasta yaygin eklem agrisi cektigini ve guinlik aktivite icrasinda sorun yasadigini belirtti. Hastanin tipik gérinimi ve klinigi sebebiy-
le 6n tani olarak “Pakidermaperiastozis ( Primer Hipertrofik Osteoartropati)” dlistintldi. Hastanin tiroid fonksiyon testleri normaldi.
C-reaktif proteini 23 mg/dL 6l¢lildi. RF, Anti-CCP, HLA-B27'si negatifti. Grafilerde kemik kortikal yapilarinda ve cilt alt dokuda kalin-
lagsma gorildi. Hastada sekonder hipertrofik osteoartropati diistindiirecek kalp ve akciger patolojileri dislandi. Hastadan “SLCO2A1"
geninde patojenik mutasyon olup olmamasi acisindan genetik analiz istendi. igili gende homozigot patojenik varyant tespit edilerek
on tanimiz dogrulandi. Hastalikta artan prostaglandinlerin deri ve eklemlerde birikmesinden dolayi hastaya non-steroid anti enflama-
tuvar ilag baglandi.

Resim 1: Hastanin tipik yiiz yapisi, el grafisi, katlanti yeri ve eklem yapisindaki degisiklikler

Tartigsma: Pakidermaperiostozis deri ve iskelet sistemini etkileyen bir hastaliktir. Kaba yiiz gériinimi (aslan yiiz), distal falankslar-
da ¢omaklasma, uzun kemik kortekslerinde kalinlasma, seboreik cilt goriinimui tipiktir. Genetik mutasyona bagli hiicre icine alinip
parcalanamayan Prostoglandin E2, cilt alti, kemik ve eklemlerde birikir. Birikime bagli dokuda artan Von Willebrand faktor ve vaskdler
endotelyal biylime faktori progresyon ve proliferasyondan sorumludur . Hastaligin komplet ve inkomplet formlari olmakla birlikte,
deri ve eklem tutulumuyla daha cok iliskili olan komplet form, otozomal resesif kalitilir . Hastaligin iskelet sistemi bulgularn yaninda
tipik dermatolojik 6zellikleri tanisal agidan fayda saglamakla beraber klinisyeni uyarmalidir.
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Hidroksiklorokininin Neden Oldugu Deri Pigmentasyonu

Kiirsat Bans'

'adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi
Kiirsat Baris / Adnan Menderes Universitesi Tip Fakdiltesi

Giris: Klorokin ve hidroksiklorokinin antimalaryal etkilerinin yani sira romatoid artrit,sjégren,sistemik lupus eritematozus gibi bircok
romatizmal hastaligin tedavisinde yaygin olarak kullanilan, 4 aminokinolin turevi bilesiklerdir (1). Siklikla iyi tolere edilen antimalaryal
ilaclar deride kasinti, psoriazis alevlenmesi, trtikeryal, morbiliform veya likenoid ilag erlipsiyonlari, alopesi, allerjik kontakt dermatit ve
Steven-Johnson sendromu benzeri dokiinti gibi yan etkilere neden olabilmektedir (2). Literatlirde daha ¢ok klorokinin neden oldugu
deride mavimsi-gri pigmentasyon bildirimleri varken hidroksiklorokinin neden oldugu kiitanéz pigmentasyon olgusu nadirdir.Biz
burada Sjogren tanili hastada hidroksiklorokin kullanimina bagh deride pigmentasyon artisini gdstermeyi planlandik.

Vaka Sunumu: Altmis dort yasinda erkek hasta, dort ay once alin, yanak ve dudaklarda baglayan kahverengilesme sikayetiyle cildi-
ye'ye basvurmus.Bir yil dnce sjogren sendromu tanisiyla hidroksiklorokin stilfat 200 mg/gtin, prednizolon 4 mg/giin tedavisi baslan-
misti Hastanin sjogren sendromu disinda bilinen sistemik hastaligi veya surekli kullandigi ilaci yoktu. Dermatolojik muayenede her iki
kol dirsek distalinden el parmaklarina kadar ,alinda, ylizde ve zigomatik ¢ikintilarda daha belirgin olmak lizere yanaklarda ve dudakta
kahverengi hiperpigmentasyon izlendi (Resim 1-2). Oral-genital-konjunktival mukoza ve tirnaklarda hiperpigmentasyon yoktu. Okuler
etkilenim acisindan yapilan g6z muayenesi normaldi. Klinik bulgularda hidroksiklorokinin neden oldugu kutandz hiperpigmentas-
yon dusunilen hastanin hidroksiklorokin tedavisi kesilerek cildiye gorusu istendi; 50 SPF glinesten koruyucu baslanan hastada aylik
kontrol muayenelerinde ilk 3 ayda pigmentasyonda gerileme izlendi ancak tam diizelme goriilmedi ve halen poliklinigimizde takip
edilmektedir.

RESIM 1

!k /
.’y \:E 5

'y

Alin, yanaklarda ve dudakta kahverenbi hiperpigmentasyon
RESIM 2

Her iki kol dirsek distalinden baglayan kahverengi hiperpigmentasyon

Tartisma: Akkiz hiperpigmentasyon olgularinin %10-20'sini ilaglara bagl gelisir ve neden olan baslica ilaglar minosiklin, trimetoprim
gibi antibiyotikler, , antimalaryallerdir. Hiperpigmentasyonu doz bagimlidir ilacin kesilmesiyle pigmentasyonun 2-6 ay icinde geriledi-
gi bildirilmistir. Tuffanelli ve ark., (3) 25 hastadan olusan olgu serisi calismalarinda ilacin baslanmasi ile hiperpigmentasyonun ortaya
¢ikmasi arasindaki siireyi ortalama 18,5 ay (en az 4 en fazla 70 ay) olarak bildirmistir. Burada sunulan olguda hidroksiklorokin 200 mg/
glin tedavisinin 32. haftasinda ylizde ilk hiperpigmentasyon farkedilmis ve takibindeki 16. haftada renk degisikligi artarak devam
etmisti. Ayrica calismalarda antimalaryal ilaglara bagh renk degisikliginin okiler yan etki agisindan bir isaret olarak degerlendirilmek-
tedir, ancak burada sunulan olguda okiiler etkilenim saptanmadi. Burada hidroksiklorokin 200 mg/gun tedavisinin 8. ayinda ytizde
hiperpigmentasyon gelistiren glinimuzde romatizmal hastaliklarin tedavisinde yaygin bir sekilde kullanilan hidroksiklorokininin
kutanoz hiperpigmentasyona neden olabilecegi dikkatlere sunulmustur
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Sarkoidozu Taklit Eden Coxiella Enfeksiyonu

Giilgin Celebi', Siikriye Miray Kilinger Bozg(il®, Fatih Tekin4, Figen Yargucu Zihni?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Yogun Bakim Bilim Dali

4Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Gastroenteroloji Bilim Dali

Giilcin Celebi / Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Sarkoidoz, baslica akcigerler ve lenfatik sistem olmak {izere bircok organi tutabilen, etiyolojisi kesin olarak bilinmeyen bir hasta-
liktir. Histopatolojik olarak non-kazeifiye graniilomatéz inflamasyonla seyreder. Hastaligin tanisi klinik bulgular, radyolojik goriintiler,
non-kazeifiye graniilomlarinin histolojik olarak kanitlanmasi ve ek olarak diger graniilomat6z hastaliklarin dislanmasi ile konulmak-
tadir. Graniilomato6z yangi sarkoidoz disinda tliberkiloz, leishmania, bartonella, nocardia, coxiella gibi enfeksiy6z ajanlara bagh da
gelisebilmektedir.Bu olgu ile sarkoidoz 6n tanisi ile tetkik edilen hastada saptanan Coxiella enfeksiyonunu sunmayi amacladik.

Vaka Sunumu: Kronik hastalik 6ykiisi olmayan 48 yasinda erkek hasta, Gist solunum yolu semptomlariyla dis merkeze basvurmus.
Semptomatik tedavi sonrasi sikayetleri gerilemeyince ¢ekilen HRCT'de 6n planda pnémoni disindlerek enfluvir ve amoksisilin/klavu-
lanat tedavisi baslanmis. Mevcut tablosuna ikter ve ates eklenmesi lizerine hastanemize yonlendirilmis. Basvurusunda KCFT, bilirubin
ve INR degerleri yuksek olan hastanin izleminde toksik hepatit 6n tanisi ile yapilan karaciger biyopsisinde granilomatoz hepatit (yay-
gin epiteloid histiyositler, dev hiicreleri iceren graniilomlar) saptandi. Tiberkiloz varligi gosterilemeyen hastadan alinan kan ornekleri
graniilomatoz hastalik yapan atipik etkenlere yonelik degerlendirme icin Hifzi-sihha'ya gonderildi. Plevral eflizyon, hepatomegali ve
multipl LAP’lari olan hastada serum ACE diizeyi:242 U/L saptandi. Hastanin genel durumu, konstitiisyonel belirtileri, akut faz diizey-
leri, KCFT ve ACE diizeylerinin steroide dramatik yanit vermesi (izerine sarkoidoz 6n tanisiyla takibe alindi. izlemde Coxiella Burnetti
serolojisi kuvvetli pozitif (IgG(Faz 1):1/1024, 1gG(Faz 11):1/4096, IgM 1/48 titrede pozitif ) saptanmasi Uizerine akut Coxiella enfeksiyonu
tanisi konularak doksisiklin 2x100 mg seklinde tedavisi planlandi.

Tartisma: Granulomat6z hastaliklar, patolojik ve klinik agidan ayirt edici tanisi zor olabilen hastaliklardir. Grantlomatoz bir hastahk
olan sarkoidoz, heterojen klinigi nedeniyle granilomatdz hastalik yapan diger nedenlerle siklikla karisabilmektedir. Sarkoidoz 6n
tanisi ile tetkik ettigimiz hastalarda coxiella gibi nadir goriilen etkenler akilda bulundurulmali ve arastiriimahdir.



