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ONSOZ

Hastaliklardaetkilivedogrubirtaniicingorsel belirtivebulgularindegerlendirilmesi
onemlidir. Degismeyen klinik bulgularin yam sira hizla geligsen invaziv ve noninvaziv pek
cok diyagnostik teknik tanida kullanilmalktadur. Direkt grafi, ultrasonografi, kapilleroskopi,
bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans goriintiileme ve patolojik inceleme bu teknikler
arasinda sayilabilir. Bu kitabin hazirlanmasinda ki temel amac, klinik belirti ve bulgularla
tanmisal tekniklerle ilgili materyalin birlikte sunularak taniya yardimci olmaktir. Hasta
ile karsilagilabilecek her ortamda kullanilabilecek pratiklikte olmas: icin metin icerigi
az, gorsel yam zengin tutulmaya calisilmistir. Dikkatli bir sekilde hazirlanmis ve en iyi
kalitede basilmis olan bu eserin, tami pratigi acisindan tiim hekimlere yararli olacagini
umuyoruz. Metinlerin, resim altlarinin yazilimi ve gorsel materyalin temininde yardimc
olan meslektaslarimiza ve goriintiilerin kullanilmasina izin veren hastalarimiza tegekkiirii
borg biliriz.







ICINDEKILER

SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS ve ANTIFOSFOLIPID SENDROMU ........oorvieieeieie s sneen 13-26
SISTEMIK SKLEROXZ ..ottt sttt bbb s s bbbt 27 -39
IDYOPATIK INFLAMATUAR MYOPATILER ......oovuiuiieieiieiecscsee s essess s 41-47
ROMATOID ARTRIT ..ottt s st s bbbt bbbt 49 - 63
SUOGREN SENDROMU ......otvoriiieieeeses s sses st st 65 - 72
SPONDILOARTROPATILER .....ouviuitiiitieteiete sttt s bbbttt s et 73-92
BEHGET HASTALIGH ....ooeoeoeei ettt sttt 93-107
AILEVE AKDENIZ ATESI ...ttt ettt sttt 109 - 115
GUT ve DIGER KRISTAL ARTRITLERI ........vuiuiiiiecie et s 117 - 124
VASKULITLER ..ottt st sttt bttt sttt 125 - 146

ROMATOLOJI ile ILISKILI DIGER HASTALIKLAR .........oooovveeeeseeeeeeeeeseeeeeeeeeesseeeseeeeeeseeesseeeeseeeseee e eeesee e eeeeseee e 147 - 168







YAZARLAR

ROMATOLOJi
Sule Yagsar Bilge,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Emel Gondlli,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Umut Kalyoncu,
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Omer Karadag,
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Timugin Kasifoglu,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Biinyamin Kisacik,
Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Cengiz Korkmaz,
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiltesi Romatoloji Bilim Dali

Ahmet Mesut Onat,

Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Huseyin Ozer,
Gukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Mehmet Akif Oztiirk,

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Mehmet Sayarlioglu,
Kahramanmaras Siitgti imam Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Veli Yazisiz,
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

RADYOLOJi
Cuneyt Calisir,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali

GOz
Ahmet Ozer,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklari Anabilim Dali

PATOLOJi
Mustafa Fuat Agikalin,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Funda Canaz,
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Evrim Giftci,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Emine Dlndar,
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

OTOANTIKORLAR
Nilgiin Kasifoglu,

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Mikrobiyoloji Anabilim Dali







Cengiz Korkmaz,
Clineyt Calisir, Mustafa Fuat Agikalin, Nilgiin Kasifoglu

SISTEMIK LUPUS
ERITEMATOZUS ve
ANTIFOSFOLIPID SENDROMU







SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS

Sistemik lupus eritematozus (SLE), nedeni tam olarak bilinmeyen, deri, eklemler, bébrek, beyin, akciger gibi organlar
etkileyerek cesitli klinik belirtilere neden olan ve bu organlarda hasara yol agabilen stregen otoimmun bir hastaliktir.

Epidemiyoloji: Daha ¢ok 20-40 yaslari arasinda ortaya ¢ikan, kadinlarda erkeklere gore 9 kat daha sik gérilmektedir. Asya
ve Afrika kokenlilerde daha sik gériilmekte ve daha siddetli seyretmektedir. insidansi 4-7/100000, prevelansi 15-50/100 000
arasinda degismektedir.

Etyopatogenez: Hastaligin patogenezi kesin olarak bilinmemektedir. Ancak genetik bazi risk faktdrlerinin varliginda cevresel
etkenler hastaligin tetigini cekebilmektedir. immiin sistemin hiicre ici yerlesimli antijenleri nasil taniyip antikor gelistirdigi sorusu
apoptozis baglaminda agiklanmaya c¢alisiimaktadir. Nekrotik ya da apoptotik hlicrelerden salinan otoantijenlerin dolasimdan
temizlenmesindeki eksiklik, bu otoantijenlerin makrofajlar ya da diger antijen sunan hicrelerce alinmasina ve T ve B lenfositlere
gereginden fazla sunulmasina yol agmakta ve kontrol edilemeyen birimmune yanitin ortaya gikmasina yol agmaktadir. Buimmun
yanitin yansimasi olan otoantikorlar hastahgin klinik belirtileri ortaya ¢ikmadan yillar 6nce belirebilir. Ancak bu otoantikorlarin
ortaya ¢ikmasi tek basina hastaligin ortaya ¢ikmasi icin yeterli degildir. Bunun igin genetik ve cevresel faktorler gereklidir.
Hastaligin genetik temeli konusunda en inandirici verilerden birisi monozigotik ikiz ¢aligmalardir. Monozigotik ikizlerdeki
hastalik kosutlugu % 14-57 arasinda degismektedir. SLE’lu hastanin yakin bir akrabasinda hastalik % 5 -12 oraninda gérinme
olasiligina sahiptir. Bazi doku grup antijenlerine sahip olmak da hastalik riskini arttirmaktadir. Ornegin HLA DR2, DR3 buna
verilecek drneklerdir. Hastaligin ortaya ¢cikmasinda hormonal faktérler de énemlidir. Kadinlarda daha sik olmasi, Klinefelter
sendrumlu hastalarin bazilarinda SLE ortaya ¢cikmasi @strojenin patogenezde pay! olabilecegini distundirmektedir. Disaridan
Ostrojen verilmesinin alevienme Uzerindeki etkileri, celigkili galisma sonuglar nedeniyle net degildir.

EBV basta olmak Uzere bazi viral infeksiyonlar hastaligi tetikleyebilir. Bu olayda molekdler yansilama mekanizmasi énemlidir.
Ultraviyole isinlari da SLE alevlenmesinde 6nemli gibi g6ziikmektedir (UVA). UVB isinlari keratinositlerin membranindaki kiigiik
RNP’lerin sunumunu arttirarak ve cesitli sitokinlerin sentezini arttirarak B lenfositlerde otoantikor yapimina katki saglayarak
hastaligin ortaya ¢ikmasina ya da alevlenmesine katki saglayabilir.
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Klinik Belirtiler: Ates, kilo kaybi, halsizlik ve kas agrilari olgularin % 50-100’nde gorulir.

Eklem

Lokomotor sistemle ilgili olarak olgularin % 90’nda artralji gorilur. Poliartikller, yer degistirici ve simetrik nitelikte olup periyodik
Ozellik gosterebilir. Sinovial sivi toplanmasi ve synovial proliferasyon nadirdir. Olgularin % 10’nda deformiteye yol agan Jaccoud
artriti gorulur. Tenosinovit siktir. SLE’de erozyon genellikle gérilmez.

Deri: Kelebek benzeri dokiintu (malar ras), subakut kutanéz lupus (SAKL) ve diskoit lupus eritematozus tipik SLE deri bulgularidir.
Burun sirti ve ¢cenede kizarma olur, nazolabial oluk etkilenmez. Bunlarin yaninda tirnak yataginda kiymiksi kanamalar (splinter
hemoraji), anjiyonérotik 6dem, livedo retikilaris, agiz i¢i agrisiz Ulserler ya da daha nadiren genital Ulserler goérilebilir. Deri
lezyonlarinin ¢ogu giines Isinlarindan olumsuz yénde etkilenir. Ozellikle SAKL lezyonlari giinese daha duyarli olup anti Ro-
antikor pozitifligi ile beraberdir. Raynaud fenomeni %15-40 olguda gérilebilir. Olgularin % 90’nda dermo-epidermal bileskede
gizgisel tarzda immunglobulin ve kompleman birikimleri saptanir. Buna lupus bant testi denir. Bu birikim SLE’lu hastalarin
normal gérinUimli deri bdlgesinde bile saptanabilir.

Bobrek

Olgularin % 50’sinde hastaligin ilk yillarinda asikar bobrek tutulumu ortaya ¢ikar. Bébrek biyopsisi yapildiginda olgularin geri
kalanlarinda da subklinik bébrek tutulumu oldugu gérulebilir. Hastalik sonlanimini belirleyen en énemli organ tutulumudur. 2004
yilinda Neffroloji, Romatoloji ve Patoloji uzmanlarindan olusan bir heyet lupus nefriti WHO siniflamasini temel alarak lupus
nefriti siniflasmasini gézden gegirmislerdir. Bunlar ana hatlariyla: Minimal mesangial lupus nefriti (Sinif 1), Mesangial proliferatif
lupus nefriti (Sinif 11), Fokal lupus nefriti (Sinif 11l), Diffiz lupus nefriti (Sinif V), Membranéz lupus nefriti (Sinif V), Sklerozan
lupus nefriti (Sinif VI). Bu gruplardan lll. ve IV. sinif tutulumlarda aktif, kronik, segmental, global tutulum &zellikleri dikkate
alinarak alt gruplar olusturulmustur.

Akciger

Akciger parankim tutulumu kendini intertisyel pnémonitis, intertisyel fibrosis ve pulmoner vaskulit, pulmoner hipertansiyon ve
pulmoner hemoraji seklinde gdsterebilir. Plevral sivi olgularin %50°'nde goérulir. Plevral sivi genellikle az ya da orta miktarda
gorulur. Pulmoner tromboemboli olasihgr antifosfolipid sendromu olan olgularda yiiksektir.
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Kardiyovaskiiler
Perikardit siktir. Verrlli endokardit (Libman-Sacks) sessiz seyredebilir ancak emboli nedeni ya da valv yapisinda bozulma
nedeni olabilir. SLE’lu hastalar koroner kalp hastaliklari bakimindan genel populasyona gére daha risklidir.

Noérolojik

Organik beyin sendromu, delirium, bas agdrilar, periferik néropati, kisilik degisimleri ve konvilsiyonlar sikga gérilir. Daha
seyrek olarak hareket bozukluklari, miyelit, menenijit ve kraniyal sinir tutulumlari gérulir. Arteriyel trombotik olaylar antifosfolipid
sendromu olanlarda daha sik gérildr. Bu olgular inme ve fokal nérolojik sorunlarla bagvururlar.

Goz
Sklerit, episklerit, Gveit ve retinal vaskdlit gorilebilir.

Hematolojik

Siniflandirmaél¢ltleri icinde de bulunan cesitli sitopeniler (anemi, I6kopeni, trombositopeni) gérilir. Fizik muayenede
lenfadenopati ve splenomegali saptanabilir. Antifosfolipid antikorlarinin varligiyla iligkili olarak ya da nefrotik sendromla baglantili
trombofilik bir durum olabilir.

Tedavi: SLE’un tirdes olmayan klinik 6zellikleri, farkli siddette seyretmesi, alevlenme ve yatisma dénemlerine sahip olmasi
tedavi agisindan guglukler yaratmaktadir. Ana amag remisyona sokucu yaklasimlardan sonra remisyonu devam ettirici tedavi
uygulamaktir. SLE hastalarinda yasam siresinin iyilesmesiyle kardiyovaskiiler hastaliklar gibi yandas hastaliklarin tedavisi de
ana amaglar arasinda olmalidir.

Hayati tehdit eden ya da ciddi morbiditeye yol agan major organ tutulumlarinda (kalp, beyin, bébrek, agir hematolojik)
ylksek doz steroid ve imminsipresif ilaglar uygulanir. Siklofosfamid bazi yan etkilerine ragmen temel ilag olma 6zelligiini
slirdirmektedir. Mikofenolat mofetilin, lupus nefritinde, siklofosfamit kadar etkili olabildigini gésteren ¢alismalar bulunmaktadir.
Yan etkilerinin de daha az olmasi nedeniyle lupus nefritine sahip hastalarda remisyon saglamada ya da idame tedavisinde
kullaniimaktadir.

Deri, eklem, hafif hematolojik tutulum ve serozit olgularinda kigik, orta doz steroid ve antimalaryal ilaglar kullanilir.
Direngli olgularda azatioprin, methotreksat gibi ilaglar verilmektedir. Direncli deri sorunu olan hastalara dapson ya da talidomid
gibi ilaglar kullanihr.

Son yillarda B hiicre tedavisi SLE ‘lu hastalarda kullanim alani bulmaya baglamistir. Anti-CD-20 (Rituximab) ve LJP-
394 (abetimus sodium) bunlardan ikisidir. Yardimci stimilatér molekdllere yonelik olarak gelistirilen ilaglardan Anti-CD-40-
CD40L ile ilgili faz calismalari devam etmektedir.
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Kaynaklar:
1. Cervera R, Espinosa G, D’'Cruz D. Systemic lupus erythematosus: pathogenesis, clinical manifestations and diagnosis.
EULAR Compendium on Rheumatic Disease. BMJ Publishing Group, 2009, p257-279
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ANTIFOSFOLIPID SENDROMU

Antifosfolipid antikorlari (AFA), negatif yikla fosfolipidlerle iligkili epitoplara ya da bunlara baglanma 6zelligi olan
proteinlere baglanan tiirdes olmayan bir antikor ailesidir. Bu antikorlarin slregen varligiyla beraber ortaya ¢ikan arteriyel ve/
veya vendz trombozlar ya da gebelik morbiditeleri antifosfolipid sendromu (AFS) olarak tanimlanir. AFS izole immunolojik bir
hastalik (primer AFS) olarak veya SLE basta olmak lzere diger otoimmun hastaliklarla birlikte (sekonder AFS) olabilir. AFA’lari
saglkl kontrollerde yaklasik %5’in lzerinde ve SLE’li hastalarda %35'in Gzerinde bulunmustur. AFA’lan pozitif olan saghkh
bireylerin gelecekte karsilasacagi olasi riskler tam olarak bilinmemektedir .

Etyopatogenez: AFA’lari hem hastaligin tanisal géstergeleri hem de hastaligin patogezinde belirleyici rol oynayan antikorlardir.
AFA’laninin varigr her zaman trombotik bir olaya yol agmaz. Aslinda antikorlarin varligi én kosuldur ama genellikle altta yatan
inflamatuvar bir hastaligin alevienmesi ya da immin sistemi uyaran ek bir faktériin (second hit) varligi trombotik slreci baglatir.
AFA’lar monosit, trombosit ve endotel hlicreleri ile birlikte kompleman sistemini etkileyerek tromboza yol agabilir. Normalde AFA’lari
fosfolipid ylizeylere baglanmaz. Her hangi bir inflamatuvar uyar endotel hiicresi ya da trombosit aktivasyonuna yol agmaktadir. Bu
durum hiicre membraninda negatif yUklu fosfolipidlerin, B2GPI icin daha gérindir bir konuma gelmesini saglar. B2GPI'nin membrana
baglanmasini sadlayan bu slreg, AFA’larinin varliginda, bu antikorlarin B2GPI'ye baglanmasini ve hedef hiicrenin aktivasyonunun
artmasina yol acar. NFkB ve/veya P38 MAPK yolu izerinden doku faktoriiniin salinimini arttinir. Ote yandan antikorlar, protein C
direncinin gelismesine, fibrinolizisin inhibisyonuna, antitrombin inhibisyonuna yol agarak trombozun tetigini cekerler.

Klinik Bulgular: Olgularin %20’sinden fazlasinda arteriyel, ven6z trombozlar, fetlis 6limleri ya da erken dogumlar, trombositopeni,
migren ve livedo retikllaris gurulur. Olgularin %10-20’sinde kalp kapak sorunlari, preeklampsi, eklampsi, prematir dogum ve
koroner arter hastaligi gérulir. Daha nadir olarak epilepsi, korea, retinal arter ya da ven trombozu, pulmoner hipertansiyon,
bacak ya da parmak Ulserleri veya nefropati gorilir. Cok daha nadir olan (%1) adrenal hemoraji, transvers miyelit ve Budd-
Chiari sendromudur.
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Tani: Uluslararasi Uzlasi Grubu AFS tanisi igin basitlestiriimis 6lgutler gelistirmistir. Gergcek AFS’li hastalar iki klinik élgutten
en az birisini (vaskiler tromboz veya gebelik morbiditesi) saglamalidir. Tromboz, arteriyel veya vendz olabilir ve gérintiileme
tetkiki veya Doppler calismasi veya histopatolojik olarak dogrulanmalidir. Gebelik morbiditesi 3 sinifa ayrilir: (1) bagka tirli
aciklanamayan fetal élimler (10.gebelik haftasi veya daha sonrasi) (2) agir preeklempsi veya plasental yetersizlik nedeniyle
preterm dogum (34. gebelik haftasindan daha énce) veya (3) ardisik olarak gelisen ve bagka tlrlG agiklanamayan 3 tekrarlayici
preembriyonik veya embriyonik abortus. AFS tanisini dogrulamak veya diglamak igin AFA’larini ortaya koyucu laboratuvar
testleri gereklidir. AFS’li hastada 3 laboratuvar élgltinden en az biri var olmalidir: (1) LA varligi veya (2) orta-yliksek titrede beta,
glikoprotein |- bagimh 1gG veya IgM izotipinde antikardiolipin antikorlari veya (3) orta-yuksek titrede IgG veya IgM izotipinde
anti-beta, glikoprotein | antikorlari. Cok énemli olarak, pozitif testler en az 12 hafta ara ile iki ayri zamanda dogrulanmalidir.

Tedavi: AFA’larin pozitifligi tek basina tromboz igin yeterli degildir. Altta yatan otoimmdin hastaligin varligi, antikorun cinsi,
titresi, stregenligi ve diger tromboza egilim yaratan durumlarin varligi tromboz gelisiminde énemlidir. Bu nedenle tromboza yol
acabilecek 6nlenebilir risk faktérlerinin dikkate alinmasi gerekir. Bunlar sigaranin icilmemesi, 6strojen iceren dogum kontrol
haplarindan kaginilmasi, altta yatan otoimmin hastaligin baskilanmasi, “second hit” olabilecek durumlarda (enfeksiyon,
ameliyatlar, uzun sireli devinimsizlik) antikoagulan tedavi uygulanmasidir.

Tedavide yukaridaki durumlara gére risk derecelendiriimesinin yapilmasi ve antikoagllan tedavinin buna gére
sekillendiriimesi mantikhidir. Ornegin LA varli§i, tromboz riskini arttiran en giiclii faktérdiir. ACA IgG igin bu durum daha azdir.
3 antikorun birlikte varhigi daha buyik bir risk yaratir.

Tedaviyi primer ve sekonder profilaksi olarak anlatmak gerekir. Ornegdin hasta SLE’li bir olgu olsun. Daha éncesinde
gebelik morbiditesi ve tromboz dykisli olmasin. LA veya ACA IgG orta ve yiiksek titrede olsun. Bu hastada primer profilaksi
yapmak gerekecektir. Bu hastaya hidroksiklorokin (HKK) ile beraber disik doz aspirin (LDA) vermek genel bir yaklagim gibi
goézikmektedir. SLE’si olmayan ancak AFA pozitif olan kiside ise diger bir trombofilik risk faktéri varsa ve antikor tipi riskli
ise yine uzun sireli LDA énerilir. Ote yandan arteriyel veya vendz trombozu olup AFA pozitif olan ancak AFS siniflandirma
6lcitlerini kargilamayan hastaya, AFA negatif olan hastalarin trombotik durumlarinda ne yapiliyorsa dyle davraniimasi gerekir.
AFS olgutlerini karsilayan ilk vendz trombozlu hastada sekonder profilaksi olarak INR dlzeyini 2- 3 arasinda tutacak sekilde oral
antikoagulasyon vermek gerekir. Eger bu hastada arteriyel tromboz olsaydi yapiimasi gereken INR'yi 3 (izerinde tutacak sekilde
antikoagulasyon uygulamak olurdu. Bu durumdaki bir hastaya INR dizeyini 2- 3 arasinda tutarak LDA'de eklenebilecegini
savunanlar bulunmaktadir. Olguda SLE olmasin, bir nonkardiak emboliye bagli inme durumu olsun, disuk riskli bir antikor tipine
sahipse ve sorun tetikleyici bir durumda gelismigse LDA verilmelidir.

Sonug olarak AFS’lu hastalarda kalip bir tedavi yaklasimi 6nermek pek olasi degil. Hastaya gére, antikorlarin tipi ve
titresine gbre ve yandas hastaliklara gore bireysellestiriimis bir tedavi protokoll ¢izmek uygun gibi gdézikmektedir.

: 1
ROMATOLOJI ATLASI >



Kaynaklar:
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SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS ve ANTIFOSFOLIPID SENDROMU

Resim 1. Malar ras. Burun kékl ve yanaklarin etkilendigi Resim 2. Akne rosasea, malar ragsa benzer gérinimdedir.
bu eritematdz lezyon kelebek paterni olarak adlandirilir. Gok sayida eritemli papuller seklinde olup nazolabial
Lezyon glines 1s1gina maruz kalmayla daha belirginlesir. oluklarda etkilenebilir.

Nazolabial oluklar etkilenmez.

Resim 3. Discoid lupus eritematozus, ylzde hipopigmente Resim 4. Discoid lupus eritematozus, zigomatik alandan
skar dokusu. sacli deriye uzanan ortasi hipo etrafi hiperpigmente skar
dokusu.
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Resim 5. Diskoid lupus eritematozus: Epidermiste rete Resim 6. Diskoid lupus eritematozus: Epidermiste rete
kaybi ve incelme, dermiste deri ekleri gevresinde ve kaybi, bazal hiicrelerde hidropik dejenerasyon ve baziler
interstisyel paternde lenfositik infiltrasyon (H&E x40). keratinositlerde skuamotizasyon (H&E x100).

Resim 7 A-B. Subakut kutandz lupus, boyunda, kolda, sirtta iyi sinirli, psériazis benzeri anller plaklar.

1 :
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Resim 8. Periungal inflamasyon, tirnak yatag kapillerindeki Resim 9. SLE’li hastada parmak pulpalarinda goérilen
anormalliklere bagli olarak gelisir (Dr. U. Kalyoncu arsivinden). vaskadilitik eritemler (Dr. U. Kalyoncu argivinden).

Resim 10. Lupus profunda, mononikleer hiicre infiltrasyonu Resim 11. SLE’li hastada trombositopeniye bagli damak ve
ve lenfositik vasklit ile birlikte hyalin yag nekrozunun dudakta mukozal kanamalar.

gorildiga pannikilittir. Genellikle nodiler lezyonlar

seklindedir. Ulserasyon sik olmamakla birlikte gériilebilir.

: 1
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NINOHANSIS AldITO4SO4ILNV A SNZOLVINTLIHA SNdNT MINTLSIS

Resim 12 A-B. Jaccoud’s artropatisi, romatoid artrittekine benzer deformitelerinin gérilebildidi, direkt grafide erozyonlarin
goriilmedidi artropati.

2
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i

Resim 13. PA akciger grafisinde hastada perikardial eflizyona Resim 14. Aksiyel T1 agirhklhh MR kesiti. Her iki serebral
bagli artmis kardiyo-torasik oran. hemisferde atrofi ile uyumlu bulgular mevcut.

2 :
0 ROMATOLOJI ATLASI



SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS ve ANTIFOSFOLIPID SENDROMU

Resim 15. Steroid kullanimina bagh avaskuiler nekroz. Resim 16. Uzun sire ve yiksek doz steroid kullanimina
AP pelvis radyografisi. Her iki femur basinda kemik kaybi bagli mor renkli strialar

ile birlikte heterojen yogunluk azalmasi, diizensizlik ve

deformasyon mevcut. Bulgular ileri evre osteonekroza

sekonder.

-

Resim 17. T2 agirlhkh cerebral MR géruntisinde multipl Resim 18. Sagital T2 agirhkli MR’da longitudinal uzanan
infaktlar ve cerebral atrofi. transvers myelit ile uyumlu géranim.

ROMATOLOJi ATLASI




NINOHANSIS AldITO4SO4ILNV A SNZOLVINTLIHA SNdNT MINTLSIS

Resim 19. Niikleoplazmanin kaba graniler paternde Resim 20. Lupus nefriti, Class |: Histolojik anormallik
tutulum goésterdigi ANA pozitifligi. n RNP/Sm boyanma icermeyen normosellller glomeriler yumak. (H&E x200)
paterni. (immiinfloresan mikroskop x400)

Resim 21. Lupus nefriti, Class Il: Glomeruler kapiller Resim 22. Lupus nefriti, Class llI: Glomerilde mezanijial
yumakta global, hafif derecede hipersellilarite ve matriks artigi ve hiicresek kresent (ok). (PAS x200)
minimal mezanijial matriks artisi. (H&E x100)

22 :
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SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS ve ANTIFOSFOLIPID SENDROMU

Resim 23. Lupus nefriti, Class 1V: Glomerdllerde diffliz ve Resim 24. Lupus nefriti, Class IV: Kapiller yumakta segmental
global, nétrofilleri de iceren endokapiller proliferasyon ile wire-loop depozitler. (Trikrom x200)
loblilasyonda belirginlesme. (H&E x200)

Resim 25. Lupus nefriti, Class V: Glomerdllerde sellllarite Resim 26. Lupus nefriti, Class VI: Yaygin glomertler skleroz,
artisi olmaksizin kapiller duvarlarinda global kalinlasma. interstisyel fibrozis ve kronik inflamasyon ile tubuler atrofi.
(H&E x200) (Trikrom x200).

: 2
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Resim 27. Antifosfolipid sendromlu hastada ayakda livedoid Resim 28. Kontrastll transvers toraks BT kesiti. Sol
gorundm. pulmoner arterde emboli ile uyumlu dizensiz sinirli luminal
dolma defekti mevcut. Ek olarak plevral sivi izleniyor.

Resim 29. Antifosfolipid antikor sendromlu hastada parmak Resim 30. Antifoslipid sendromlu hastada parmak ucunda
uglarinda iskemik lezyonlar (Dr. U. Kalyoncu arsivinden). iskemik lezyon.

Resim 31. Antifoslipid sendromlu hastada uylukta iskemik lezyon.

24 :
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SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS ve ANTIFOSFOLIPID SENDROMU

4

Resim 32. Antifosfolipid sendromlu hastada derin ven Resim 33. Antifosfolipid sendromlu hastada vena cava superior
trombozuna bagli sag baldirda ¢ap artisi sendomuna bagli gévdede belirgin venéz kollateraller.

Resim 34. Erken donem santral retinal arter ttkanmasinda  Resim 35. Ge¢ donem santral retinal arter tikanmasinda retinal
makdilada kiraz kirmizisi (Japon Bayragi) gériniimu 6dem nedeniyle daha belirgin makulada kiraz kirmizisi (Japon
(Kirmizi ok) Bayragi) gérinimi (Kirmizi ok)

: 2
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Resim 36. Retinal ven dal tikanmasinda
retinal hemorajiler (kirmizi ok), makilanin
Ust béliminde 6dem (mavi ok)

NINOHANSIS AidITO4SO4ILNY 9A SNZOLVINTLIHT SNdNT MINTLSIS

Resim 37. Retinal ven dal tikanmasinda
fundus floresein anjiyografide tikanan
segment (kirmizi ok), hemorajiler nedeniyle
floreseinde gélgelenme (mavi ok)

Resim 38. Santral retinal ven tikanmasinda
retinal hemorajiler (kirmizi ok), eksudalar
(mavi ok)

2 :
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SISTEMIK SKLEROZ

Sistemik skleroz (SSk); akciger, cilt ve kardiyovaskuler sistem basta olmak lGizere pek ¢ok organ ve sistemin etkilendigi
heterojen ve kronik bir hastaliktir. Son yillarda 6zellikle vaskiler patoloji ve akciger tutulumlari (zerine yapilan g¢aligmalar
mortalite ve morbidite (zerine olumlu katkilar saglamis ve hastaliga ilginin artmasina neden olmustur.

Etyopatogenez: SSk, klinik olarak standart bir seyir gdstermeyen, tutulan organ yapisina gére her hastada farkli semptom
ve bulgularin 6n plana ¢ikabildigi bir hastaliktir. Patogenezinde de ayni karmasa dikkati gekmektedir. Bir yandan ortaya ¢ikan
otoantikorlarin varligi ile hastaligin otoimmun bir temelinin oldugu, diger yandan artmis fibroblast aktivitesinin sebep oldugu
fibrotik 6zelligi ve nihayet vaskiler yapilarin etkilendigi ve vazospazmdan tutun vazookluzif hastaliga kadar varan endotel
disfonksiyonu, patolojik mekanizmayi tamamlar. Bir SSk hastasinin gocugunda hastalik riski 13-15 kat artmistir. Ancak hastaligin
herhangi bir gen ile kesin iligkisi gdsterilememistir. Mevcut bilgiler, MHC, IRF5 ve STAT4 gen bdlgelerinin SSk igin artmis risk
olusturdugunu gdstermektedir. Organ ve doku nakil redlerinde vaskiler patoloji incelendiginde CMV enfeksiyonlarinin burada
rol alabildigi ve ortaya c¢ikan vaskilopatinin de SSk’daki reaksiyona benzedigi gérilmustir. Ancak SSk etyopatogenezinde
herhangi bir enfeksiy6z etken saptanamamistir. Son yillarda 6zellikle bébrek hastaligi olan kisilerde, tetkik amagh kullanilan
kontrast maddelerin yol actigi nefrojenik sistemik fibrozis, SSk'ya benzer bir klinik tablo olusturmaktadir. Ayrica bleomisin,
polivinil klorid gibi kimyasallar da, ¢evresel faktérlerin hastalik gelisiminde etkili olabilecegine isaret etmektedir. Temel olarak
damar yapisinin tikayici nitelikte aktivasyonu ve eslik eden doku fibrozisi patolojik mekanizmay agiklayan ana yapitaslaridir.
Fibrozis &zellikle interstisyel alanlarda ve damarsal yapilarda olur. Klinik bulgular baglamadan ¢ok &nce bile bu hastalarda
endotelyal hiicre aktivasyonu gelisir ve damar yapilarinda mikroskopik diizeyde degisiklikler saptanabilir. Dokularda biriken
asirn miktardaki Tip | kollajen, elastin, fibrillin, proteoglikanlar gibi fibrotik dzellikteki proteinler zamanla normal yapiy1 bozarak
tutulan organlarda fonksiyon bozukluklarina yol acarlar. Ozellikle cilt, gastrointestinal sistem, kalp, tendon yapilari ve akcigerler
basta olmak Uzere pek ¢ok dokuda kalin ve asellller kollajen lifleri birikir.

Klinik Bulgular: SSk, ézellikle kadinlarda (K/E=6-6/1) daha fazla ortaya c¢ikan ve en ¢ok 45-55 yaglarinda gérilen bir
hastaliktir. Hastalik, temel olarak diffiz ve limitli olmak Gzere 2 gruba ayrilir. Bu iki grup arasindaki farki ise cilt tutulumunun
yayginligi, otoantikorlar ve i¢ organlarin tutulum 6zellikleri belirler. Diz ve/veya dirsek hizasini gegmeyen bir cilt tutulumu, anti-
sentromer antikoru ve izole pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) limitli tipi; yaygin cilt tutulumu, bibaziller akciger fibrozisi ve
anti-topoizomeraz-| (anti-Scl70) antikoru ise diffiz tipi isaret eder. TUm kollajen doku hastaliklarinda oldugu gibi halsizlik, kas
ve eklem agrilari, eklem tutukluklar en sik gorilen genel baslangic semptomlaridir. Cilt tutulumu neredeyse tim hastalarin
ortak sikayetidir. Hastaligin erken déneminden itibaren kasinti, Raynaud fenomeni, cilt renginde koyulasma ve 6zellikle ellerde
6dem gorulebilir. Zamanla el, yliz ve gévdede telenjiektaziler ortaya ¢ikarken, sklerodaktili, parmak uglarinda aktif Glserler veya
Ulser skarlari ve parmak boyunda kisalmaya neden olan osteoakrolizis ve cilt altinda kalsiyum hidroksiapetit birikimiyle olugan
kalsinozis kutis gelisir. Erken dénemden itibaren tutulan cilt bélgelerinde 6demle baslayan inflamasyon, derinin kalinlasmasina
ve sertlesmesine yol acar. Cilt giderek gergin bir hal alirken, dudaklar incelir ve agiz agikligi daralr. Yuzde vitiligo alanlar
belirebilir ve tuz-biber gériintlisi denen tablo olusur. Ayni zamanda da telenjiektazi yogunlugu da artmaya baslar. Raynaud
fenomeni 6zellikle gen¢ kadinlarda %10-15 oraninda gérilebilen sik bir bulgudur. Ancak basta skleroderma olmak lzere
kollajen doku hastaliklarinda erken dénemde gelisen bir bulgu da oldugundan, primer/sekonder ayirimi iyi yapiimalidir.

Skleroderma, sistemik &zellikleri agisindan zengin bir klinige sahiptir. DUz kas atrofisi, mikrovaskdiler degisiklikler
ve ndrolojik patoloji nedeniyle hastaligin baglangicindan itibaren neredeyse bitin hastalarda az ya da ¢ok gastrointestinal
semptomlar vardir. Gene ve agiz problemleri, motilite bozukluklari ve gastrodzefageal refll, gastrik bogsalma sorunlari, intestinal
yapinin bozulmasina bagh olarak gelisen ve kabizligin 6n planda oldugu arada ishal ataklari ve anal sorunlar en sik rastlanan
yakinmalardir. Akciger patolojileri bu hastalarda mortalitenin en sik sebebini olustururlar. interstisyel akciger hastalig ve bazen
buna eslik eden ancak siklikla izole olarak gelisen PAH son yillarin en énemli tedavi hedefleridir. Bilateral interstisyel akciger
hastaligi (IACH) anti-Scl70 antikoru ile iligkili iken, izole PAH anti-sentromer antikoru ile baglantilidir. Hem bu denli yogun bir
akciger hastaligi, hem de primer olarak gelisen kardiyak tutulum klinikte en sik aritmi, perikardiyal efizyon, kardiyomiyopati ve
sag kalp yetmezligi olarak kendini gosterir. Klasik olarak SSk hastalarinda eskiden en sik mortalite nedeni olarak bilinen renal
kriz, anjiyotensin donistirici enzim (ACE) inhibitorleri sayesinde artik korkulan bir komplikasyon olmaktan ¢gikmistir. Renal
kriz tanisi mikroanjiyopati, trombositopeni, protein(ri ve siklikla da hipertansiyon esliginde konulmaktadir. Yaygin myalji, artralji,
miyopatiler olabilir. Tim kollajen doku hastaliklari ile karisabilen simetrik el-bilek eklemleri artriti sik gérilen bir bulgudur. Primer
biliyer siroz, otoimmdin hepatit gibi sekonder hastaliklar da karaciger hastaligina yol agar. SSk, bazen Sjégren sendromu, daha
az siklikla da RA, polimiyozit gibi diger kollajen doku hastaliklari ile beraber seyredebilir.

Laboratuvar inceleme: Mortal seyreden IACH ve PAH nedeniyle erken taninin 6nemi daha iyi anlasiimaktadir. Burada ozellikle
Raynaud fenomeni, cilt ve eklem bulgulari ile gelen hastalarda SSk, ayirici tanida yer almalidir. Nadiren cilt tutulumu olmaksizin
sadece i¢ organ tutulumunun oldugu sine skleroderma da gelisebilir. Anti niikleer antikor (ANA), hastaligin gelismesinden
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yillarca énce pozitiflesebilir. Hastalarin %85 - 90’1 ANA pozititken; %70’'inde de anti-sentromer, anti-SCL70 veya anti-RNA
polimeraz lll antikorlarindan birisi pozitifti. Romatoid faktér de benzer sekilde 6zellikle Sjdgren sendromu da olan hastalarda,
tanidan yillarca énce pozitiflesebilir. Raynaud fenomeni ile gelen erken dénem hastalarinda kapilleroskopi ile kapiller yatagin
dilatasyonunun gosterilmesi de gelecekte ortaya gikacak bir SSk hakkinda yol géteren énemli bir tetkikdir. Laboratuvar inceleme
yapilirken klinik olarak aktif olan ve etkilendigi diistinllen organa yénelik tetkik edilir. Akciger tutulumunu en iyi ortaya ¢ikaran
yUksek ¢ozundrliklu akciger tomografileri iken, aktivite ve progresyon takibi FVC ve difizyonlu akciger testi ile yapilir. FVC/
DLCO >2 ise PAH olasiligi hayli yiksektir (%71). Ekokardiyografi ile PAH tanisi ve kardiyak tutulum takibi yapilir. Pulmoner
arter basinci 40 mmHg Uzerinde olan hastalarda semptomlar belirginlesir. PAH siiphesi bulunan bdyle hastalarda sag kalp
kateterizasyonu ile kesin tani konabilir. GIS yakinmalarinin varliginda manometri ile mide-6zefagus basinglari saptanabilse de
pratikte bu hastalara ilk adim olarak GIS endoskopisi daha sik kullaniimaktadir. Laboratuar inceleme yaparken iyi bir muayene
ve klinik sorgusunun ¢ok iyi yapilmasi en dogru yaklasimdir.

Tani Kriterleri: Kullaniimakta olan siniflandirma kriterleri iyi bir muayene ile bu hastalara tani konmasini saglamaktadir.
Ancak bu kriterler, klinigi tam olarak oturmus bir hastaya ait 6zellikler Gzerine kurulmustur ve bizim ihtiyacimiz olan erken tani
hedefinden uzaktir. Ayrica limitli hastalar da bu kriterlerin diginda kalmaktadir(1 majér veya 2 mindr kriter).
Major kriterler

Metakarpofalangeal eklemin proksimaline gecen cilt kalinlagsmasi
Mindr kriterler

1. Sklerodaktili (parmaklarda simetrik cilt kalinlagsmasi)

2. Dijital pitting skarlar veya parmak yumusak dokusunun kaybi

3. Bibaziller pulmoner fibrozis

Tedavi: Kendi igerisinde oldukga heterojen olan ve her hastada farkli 6zelliklerle ortaya ¢ikan SSk’nin tedavisi tamamen bireysel
olarak planlanmalidir. Patogenezdeki fibrozis, vaskiler hastalik ve otoimmuniteyi hedefleyen farkli tedavi kombinasyonlari o
hastadaki baskin olan klinige gére segilir. Uzun sireli ve morbiditeyi etkileyen cilt ve GIS tutulumlarinin yaninda, daha hizl ve
mortaliteyi etkileyen PAH ve interstisyel akciger hastaligi gibi klinik tablolar farkli sekillerde tedavi edilmektedir. Cilt fibrozisi
ve IACH diffliz SSk hastalarinda ézellikle ilk 5 yilda hastalik modifiye edici ilaglarla tedavi edildiklerinde alinan sonuglar daha
basarilidir. Medikal tedavi yaklasimlari, organ tutulumlarina gére asagida anlatiimistir. Hastalar tim sorunlarina karsi iyi
egitilmelidirle.
1. Raynaud: Kalsiyum kanal blokérleri (nifedipin, amlodipin, diltiazem) hala ilk siradadir. Adrenerjik blokérler, losartan
ve statinlerin kanitlari zayiftir. Sildenafil, tadalafil gibi oral vazodilatérlerin yaninda; iloprost, treptostinil gibi IV
tedaviler de kullaniimaktadir. Son dénemde bosentan da &nerilmektedir.

2. Kas-iskelet bulgular: Hafif ssmptomlar NSAli ile tedavi edilebilir. Eger sinovit varsa hidroksiklorokin, methotreksat,
azotiyoprin dusinulebilir. ve disiik doz steroid ilave edilebilir. Miyozit varsa steroid dozu 1 mg/kg’a kadar ¢ikarilabilir.

3. Cilt hastaligi: Ozellikle erken dénemde methotreksat, siklofosfamid ve MMF ile fayda saglanabilir. Cilt alti
kalsifikasyonuna ilag tedavilerinin tatminkar bir etkisi yoktur.

4. GIS komplikasyonlari: Diyet ve yeme aliskanligi diizenlenmeli, tok yatilmamali ve yastik yikseltiimelidir. Motilite
hizlandirici metoklopramid, domperidon denenebilir. Proton pompa inhibitérleri uzun sire kullanilabilirler.
Bakteriyel asir cogalma igin antibiyoterapiler verilebilir.

5. PAH: Endotelin antagonistleri (bosentan 2x125mg/giin, sitaxentan 1x100mg/giin, ambrisentan 5-10mg/gin),
fosfodiyesteraz inhibitorleri (sildenafil 3x20mg/giin) ve prostasiklin analoglari kullaniimaktadir (nebulize iloprost).

6. IACH: Tatminkar tedavisi yoktur. Erken dénemde siklofosfamid (2 mg/kg PO veya 700 mg/m2 IV periyodik) ve/
veya oral steroid, MMF, IVIG etkilidir. Son yayinlarda rituximab da énerilmektedir.

7. Renal kriz: Gereksiz steroidden kaginiimalidir. Tolere edilebildigi kadar yuksek doz ACE inhibitdrleri verilmelidir.

Kaynaklar:

1. Bolster MB and Silver RM. Clinical features of systemic sclerosis. Rheumatology. Ed: Hochberg MC, Silman AJ, Smolen
JS, Weinblat ME, Weisman MH. (Elsevier) 2011;1373-86.

2. Wells AU, Steen V, Valentini G. Pulmonary complications: one of the most challenging complications of systemic
sclerosis. Rheumatology (Oxford). 2009 Jun;48 Suppl 3:iii40-4.

3. Kahan A, Coghlan G, McLaughlin V. Cardiac complications
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Resim 39. Erken dénem skleroderma hastasinda ellerde Resim 40. Raynaud fenomenili hastada digital arterlerdeki
agnisiz siglik. geri dénigli vazospazma bagl parmaklarda kesin sinirli
solukluk.

Resim 41. Raynaud fenomenili hastada digital
siyanoz.
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Resim 42 A-B. Sklerodermanin bdlgesel formu olan morphea, siklikla kendini sinirlayan ciltteki fibrotik degisikliklerdir.
Tek veya ¢ok sayida inflamatuar veya sklerotik plaklar ile karakterizedir.

Resim 43. Morfea: Dermiste kalinlasmis kollajen demetler ve Resim 44. Morfea: Soluk, eozinofilik ve hiposelliler
cevresinde adipositlerin izlenmedigi atrofik gériinimde ekrin goriinimde kollajen demetler ve atrofik ekrin glandlar (H&E
glandlar (H&E x40). x100).

32 :
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Resim 45. Diffuz sistemik sklerozis. Gévde cildinde belirgin Resim 46. Sistemik sklerozisli hastada sklerodaktili.
sertlesme.

Resim 47 A-B. Lineer skleroderma genellikle gocuk ve geng eriskinlerde ve ekstremitelerde belirgin olarak gérilir. Ekstremitede
yumusak doku ve kasin atrofisi ile sonuglanir.

ROMATOLOJi ATLASI 33
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Resim 48. Saglikli bireye ait U seklinde goriinen tirnak yatagi Resim 49. Sklerodermali hastada tirnak yatagi
kapillerinin kapilleroskopik gérinimu. kapilleroskopisinde kapillerde genisleme ve tortiosite.
Resim 50. Sklerodermali hasta tirnak yatagi Resim 51. Sklerodermali hastada tirnak yatagi
kapilleroskopisinde genislemis kapiller ve blylk bir kapilleroskopisinde vendz pleksusta heterojen gérinim.

hemosiderin birikimi.

4 8
3 ROMATOLOJI ATLASI



Resim 52 A-B. En coup de sabre, yiiz ve kafa derisinde asimetriyle sonuglanabilen lineer sklerodermadir.

Resim 53. Sistemik sklerozisli hastada peri-oral ciltteki Resim 54. Sinirli sistemik sklerozisli hastada yiizde
sertlesmeye bagl dudaklarda dikine ¢izgilenmeler ve azalmis telenjektaziler.
agiz acikhgr.
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Resim 55 A-B. Sklerodermali hastada el ve ayak parmaklarinda Ulsere lezyonlar.

Resim 56 A-B. Sklerodermall hastada siddetli vaskilopatiye bagli parmak ulserleri ve otoamputasyon (Dr. U. Kalyoncu
arsivinden).



Resim 57 A-B. Sklerodermall hastada parmak uglarinda oyuklar, pulpa kaybi. Osteoakrolizis.

Resim 58 A-B. Sklerodermali hastada iyilesmemis parmak Ulserine bagli gelisen osteomyelit. AP mukayeseli el grafisinde sol
elde 2. metakarpofalangeal eklemde, metakarp distalinde ve proksimal falanksta belirgin kemik yikiliminin mevcut oldugu kronik
osteomyelit bulgulari izleniyor (Dr. U. Kalyoncu arsivinden).
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Resim 59. On kolda kalsinozis kutis (Dr. U. Kalyoncu Resim 60. On kolda kalsinozis kutise ait direkt grafi gériintiml.
arsivinden).

A

Resim 61 A-B. Sklerodermali hastalarda el ve ayak tabaninda kalsinozis kutise ait direkt grafi gérinimleri.



Resim 63. Aksiyel transvers YRBT kesiti. Her iki hemitoraksta
sagda daha belirgin olmak Uzere alt loblarda yaygin interstisyel
tutuluma bagli heterojen dansite artimlari ve milimetrik boyutlu

kistler izleniyor.

Resim 62. PA akciger grafisinde her iki akcigerde orta-alt
zonlarda interstisyel tutuluma bagh olarak gelisen yaygin
retiklilonodiler yogunluk artimlari mevcut.

Resim 65. Nikleoplazmanin homojen boyanip, nukleoluslarin
daha gugli tutuldugu Scl-70 paterninde ANA pozitifligi.
(immiuinfloresan mikroskop x 400 biyiitme)

Resim 64. Anti sentromer paterninde boyanmis anti niikleer
antikor. (immiinfloresan mikroskop x 400 biyiitme)
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IDYOPATiIK INFLAMATUAR MYOPATILER

Myozit, genel olarak kaslarin inflamasyonu anlamina gelir. Cogunlukla direkt olarak enfeksiyon maruziyetinden ziyade
otoimmiin durumlarda olugmaktadir. inflamatuvar miyopatilerin, polimiyozit, dermatomiyozit ve inkliizyon cisimcik miyopatisi
olmak Uzere 3 alt sinifi bulunmaktadir.

Etyopatogenez: idiyopatik inflamatuvar miyopatiler (iiM) iskelet kaslarinin cogunlukla mononiikleer inflamatuvar hiicrelerce
infiltre edilmesi sonucu gelisen sistemik otoimmin hastaliklardir. Patogenezde B-lenfositler, T-lenfositler, makrofajlar, dendritik
hicreler ve dogal éldirici (natural killer) hlicreler yer almaktadir. Ayrica kas hiicreleri de direkt immuin yanitta rol alabilir. Lokal
olarak tip 1 interferon uyarimiyla iligkili belirli sitokin ve kemokin profili mevcuttur. TUmér nekrozis faktér (TNF) ve interlékin 1,
iiM’lerin olusumunda rol alan hakim proinflamatuvar sitokinlerdir. Etyopatogenez tam olarak anlasilamamasina ragmen, kas
fibrilleri yapi ve fonksiyonlarinda bozukluga yol acan dinamik bir sitokin ve kemokin ekspresyonunun yer aldigi disunulmektedir.
Dermatomiyozit immUinopatolojisinde perivaskiler CD4+ T lenfositler, B hlcre infiltrasyonu, kompleman bilesenleri birikimi ve
kapiller kayip saptanirken polimiyozit ve inklizyon cisimcigi miyozitte kas hicrelerinin endomisial infiltratlar, aktive CD8+ T
lenfositler ve makrofajlarca invazyonu hakim patolojik bulgulardir.
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Klinik: En sik semptom genelde doktora ilk basvurudan 3-6 ay kadar 6nce baglayan sinsi, progresif ve agrisiz proksimal kas
glgsuzligudur. Ancak dermatomiyozitli gocuk ve geng eriskinlerde daha akut baslangi¢ gorilebilir. Sikayetler kollarini baginin
Uzerine kaldirmada, banyo yapmakta ve sagini taramada giclik, merdiven ¢ikmada zorluk seklinde gorilebilir. Subfebril ates
ve halsizlik gibi konstitlsyonel belirtiler eslik edebilir.

Cilt bulgulari dermatomiyozitte gérilir. Gottron papiileri (6zellikle el kiiglik eklemlerinin Gizerinde eritematéz veya sedef
rengi papll veya plak) ve heliotrop dokintl (periorbital 6zellikle Uist géz kapagindaki mor renkli dékiintli) Dermatomiyozitin
patognomonik bulgular olarak bilinmektedir. Gottron bulgusu ise ayni bélgelerde gérilebilen makiler eritemdir. Gégus V
acikhiginda, ense ve sirtta eritem, fasiyal eritem diger cilt bulgularidir. SLE’de ayni bélgelerde dékintl olabilse de nazolabial
olukta tutulum gdzlenmez.

Yumusak doku kalsifikasyonu cocukluk baslangigli DM’de sik bulgudur. Kalsinozis gogunlukla mikrotravma bélgelerinde
intrakltandz, subkutan, fasiyal veya intramuskuler olabilir.

Poliartalji veya poliartrit genelde hastaligin baslangi¢ dénemlerinde gorilir. Romatoid artrit benzeri dagihm gdésterir ve
genelde hafif semptomlardir. Antisentetaz sendromunda ve ¢ocukluk DM goérulir.

Polimiyozit ve dermatomiyozitte en sik gorilen ekstramuskdiler tutulum akcigerlerdir. Miyozitteki dispne hem parankimal
hem de non-parankimal (ventilatuar kas gli¢siizligl veya kardiyak disfonksiyon) nedenli olabilir. Farinksteki kaslarin gizgili
olmasi nedeniyle yutma gugclugu gérulebilir.

Dermatomiyozitli hastalarda artmig bir malignite riski bulunmaktadir (Sikligi %10-15). Bu risk tani aninda ve sonraki
10 yilda da gecerlidir. Lenfoma gibi hematolojik kanserlerin yanisira akciger, meme, over, kolon kanseri gorulebilir. Juvenil digi
DM’lerde hastalarin malignite taramasi yapiimalidir.

Laboratuvar Degerlendirme: Hasarli kas hiicrelerinden seruma salinan enzimlerin 6lgilmesi kas hasari siddetini
degerlendirmede yardimcidir. En sik kullanilan testler kreatin kinaz (CK), aldolaz, aspartat ve alanin transferaz (AST, ALT) ve
laktat dehidrojenaz (LDH)'dIr.

Serum CK rutin hasta degerlendirmesinde en guvenilir testtir. Belirgin kas agrisinin eslik ettigi alevlenme déneminden
6nce CK dizeyinde artis gdzlenir. CK diizeyi ayni zamanda tedavi yanitinin gézlenmesinde de yardimcidir. Serum miyoglobin
diizeyi de kas hasarinin saptanmasinda kullanigli bir belirtectir. Ancak testin standardizasyonunda ve ulasilabilirliginde giglikler
bulunmaktadir.

Elektromiyografi (EMG), kas inflamasyonunun degerlendiriimesinde non-spesifik ancak sensitif bir yéntemidir. MR
ve biyopsiden farkli olarak birka¢ kasin degerlendiriimesine yardimcidir. Normal enzim duzeyleri veya fizik muayene gucligu
durumunda yardimci olabilir. EMG’nin tipik bulgulari, fibrilasyon potansiyelleri, kompleks repetetif sinyal ve pozitif keskin
dalgalardir. Kontraksiyonda kisa sureli disuk amplittdli polifazik potansiyeller saptanir.

inflamatuvar miyopati tanisinda altin standart kas biyopsisidir. Agik cerrahi biyopsi halen altin standart olmasina
ragmen perkitan igne kas biyopsisi de glivenli ve olduk¢a ucuz bir yéntemdir. Hastaligin tim kaslari ayni dénemde ayni
siddette tutmamasi nedeniyle biyopsi negatif sonu¢ verebilir. EMG yapilan bélgenin karsi bélgesinden biyopsi yapiimalidir.
Patolojide %90’dan fazla vakada dejenerasyon ve rejenerasyon miyofibrilleri saptanabilir.

Manyetik rezonans (MR) miyozitlerin degerlendiriimesinde 6nemli tanisal avantajlar saglamistir. Uyluklar gibi genis kas
kitlelerin degerlendirilmesi ile kas biyopsisi yapilacak bdlgenin secilmesinde yardimci olabilir. Kronik aktif miyoziti kronik inaktif
miyozitten ayirmada kullanish olabilir.

Akciger tutulumunun degerlendiriimesinde ylksek ¢ézinirlikli bilgisayarli tomografide aktif donemde buzlu cam
alanlari, kronik dénemde bal peteg@i gériinUmi saptanabilir. Solunum fonksiyon testleri tani ve takipte énemli parametrelerdir.
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Otoantikorlar %70 hastada saptanabilir. En sik antiniikleer antikor (ANA) veya antisitoplazmik antikorlar bulunmaktadir.
Miyozit spesifik otoantikorlar belirli miyozit alt gruplarinda gérulen ve protein sentezinde yer alan sitoplazmik molekdlleri hedef
alan antikorlardir.

Tanikriterleri: Sinsiveya subakutbaslangicli, simetrik, proksimal kas gli¢siizligl olan hastalarda miyozit tanisi akilda tutulmalidir.
idiopatik inflamatuvar miyopatilerin tanisi ve siniflandirimasinda gesitli tani kriterleri olusturulmustur. En sik kullanilani Bohan
ve Peter tarafindan 1975'te ileri srilen kriterlerdir. Ancak bu kriterler inkllizyon cisimcik miyozitini icermemektedir.

Polimiyozit ve dermatomiyozit tani kriterleri (Bohan ve Peter )
1. Simetrik proksimal kas gli¢stzIugu
2. iskelet kas enzimlerinin (CK, Aldolaz, AST, ALT ve LDH) serum diizeylerinde artis
3. Anormal EMG (miyopatik motor Unit potansiyelleri, fibrilasyonlar, pozitif keskin dalgalar ve irritabilite)
4. Kas biyopsisinde inflamatuvar infiltrasyon bulgulari ve dejenerasyon/rejenerasyon veya perifasikiler atrofi bulgulari
5. Dermatomiyozit tipik deri dékintlleri (Gottron bulgusu, paplli veya heliotropik dékintd)
Polimiyozit
Kesin tani: 1-4 arasi tim kriterler
Yiiksek muhtemel tani: 1-4 arasi kriterlerin 3’4
Olasi tani: 1-4 arasi kriterlerin 2’si
Dermatomiyozit tanisi igin 5. kritere ek olarak ilk 4 kriterden kesin tanida 3, yuksek muhtemel tanida 2, olasi tanida 1 kriter
gereklidir.
Bu kriterlerin uygulanabilmesi i¢in bilinen enfeksiydz, toksik, metabolik, distrofik ve endokrin miyopatilerin uygun yéntemlerle
ekarte edilmesi gereklidir.
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Tedavi: Tedavi kararinin verilmesinden 6nce kas biyopsisi ile non-inflamatuvar ve inkliizyon cisimcik miyopatisinin diglanmasi
gereklidir. Kortikosteroidler tedavide en etkili ilaglardir. Siklikla 0.75-1 mg/kg/giin tek doz olarak baslanir. Yanit yoksa bélinmuis
doza gegcilebilir. Hastalarin ¢ogunlugu en azindan kismi yanit vermesine ragmen doz azaltilmasi sirasinda alevienme ve
kortikosteroid yan etkilerin géz éniinde bulundurulmahdir.

Ciddi miyozit olgularinda, belirgin aktif pulmoner, kardiyak veya gastrointestinal tutulumda veya kétl prognoziu
hastalarda intravendz metil prednizolon 1 g ardisik 3 giin verilebilir. Steroid doz azaltiimasinda klinik yanit takibiyle yapilhr.
Steroid baslandiktan sonra CK normale gelene kadar ayni dozda devam edilmesi, ardindan 5-10 mg/giin dozuna kadar ayda
bir %25 doz azaltilmasi 6énerilmektedir. Klinik remisyon saglanana kadar 6 ay daha devam edilir.

Kortikosteroid tedaviye yanitsiz veya yan etkiler nedeniyle kullanamayan hastalarda ve kéti prognozu olan hastalarda
tedaviye diger immiin supresifler eklenmelidir. Metotreksat 10-15 mg/hafta baslanarak yanit olmamasi durumunda 25-30 mg/
hf kadar 5 mg/hf arttirimasi genel temaydldir. Azatiopurin metotreksat kadar etkin oldugu bilinen ilagtir ve 150-200 mg/gin
etkin dozudur.

Bu tedavilere yaniti olmayan hastalarda mikofenolat, siklosporin, takrolimus, siklofosfamid, intravendz immiinglobdilin,
anti-TNF ilaglar ve ritiksimab alternatif tedavilerdir.

Prognoz hastadan hastaya degiskenlik gdsterebilir. Kaslarinda eski glctine bir kismi erisebilmesine ragmen kronik
gidisli relaps ve hasar birikimi de g6zlenebilir.

Kaynaklar:
1. Miller FW. Management of inflammatory muscle disease. Connective Tissue Diseases. Rheumatology, Editorler
Hochberg MC, Smolen JS, Silman AJ, Weinblatt ME, Weisman MH. Mosby, 2010, 5. Baski, Cilt:2, sayfa:1471-1478.
2. Lundberg IE, Vencovsky J, Dani L. Polimyositis, dermatomyositis, inflammatory diseases of muscle and other
myopathies. Eular Compendium on Rheumatic Diseases., Editér Bijlsma JWJ. BMJ Publishing Group. Sayfa 297-314.
3. Reed AM, Ernste F The Inflammatory Milieu in Idiopathic Infl ammatory Myositis Current Rheumatology Reports 2009,
11:295-301.
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Resim 66. Heliotrop ras, Ust g6z kapaklarinda menekse renkli Resim 67. Heliotrop ras ve eslik eden periorbital 6dem.
kizariklik.

Protein Kapiller Elektroforezi
Fractions % Ref. % Ref. g/di
Abumin 262  5§58-66,1 40,20 - 47,60
Alpha 1 38 29-49 2,10-3,50
Alpha 2 838 71-118 5,10 - 8,50
Beta 1 2,9 47-72 340-520
Beta 2 28 32-65 2,30-4,70
Gamma 56,6 11,1-188 8,00-13,50
Resim 68. Rakun g6zU. Hafif zincir amiloidozunda g6z Resim 69. Hafif zincir amiloidozunda protein
etrafinda kutanéz ekimozlar. Gériinim dermatomyozitte elektroforezinde monoklonal pik.

g6rilen heliotrop rasa benzemekle birlikte, damar duvarinda
amiloid birikmesinin damar frajil hale getirmesine bagh
olarak olusmaktadir.
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Resim 70 A-B. Gottron papdulleri. Simetrik olarak metakarpafalengial ve proksimal interfalangial eklemlerin Gizerinde
gobrilen, pullu eritematdz lezyonlar.

Resim 71. Sal isareti, siklikla glines 1sinina maruz kalma Resim 72. Makinist eli parmak uclarinda ve dis taraflarinda
ile alevlenen, yaygin eritematéz lezyon. Benzer lezyon putdrld, catlaklardir. Tipik olarak antisentetaz sendromu ile
boyun ve gégis ©6n kisminda oldugunda V isareti olarak iligkilidir.

adlandirilir.
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Resim 73 A-B. Bazi sahalarda kas lifleri igerisinde, baskin olarak perivaskiler sahalarda lokalize lenfositer iltihabi hicre
infiltrasyonu ve bazi kas liflerinde rejeneratif degisiklikler. inflamatuar myopati ile uyumlu histopatolojik bulgular. (H&E X 20)
ve (H&E X 40).

1440 1w\
5.2 Ims]
Arsgditot 880 [ms*pV]
1
|
¢ -
St
Normal Norojenik tutulum (Uzun sureli, yiksek amplittid)

218 I\
2.3 [ms)
104 [ms*pV)

-

Myojenik tutulum (kisa sureli, kiigiik amplitid)

Resim 74. Motor Unit Potansiyeleri (Hasta kasi yaparken incelenen)
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Resim 75. Kalsinozis kutis, kalsiyumun ciltte Resim 76. Myozite bagl interstisyel akciger hastalgi
depolanmasidir. Juvenil dermatomyozitte, erigkin antisentetaz sendromunda daha sik goralar.
dermatomyozitinden daha siktir.
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ROMATOID ARTRIT

Romatoid artrit primer olarak eklemleri etkileyen, kronik, sistemik inflamatuar bir hastalktir. Eklem tutulumu genellikle
simetrik olup, tedavisiz kaldiginda ya da tedaviye yeterli cevap yok ise eklem ve kemik erozyonu ile deformite ve sakatliga yol
acabilir. Genel olarak kadin erkek arasinda gérilme sikligi esit gibi olsa da hafif bir kadin UstinliGgd bulunmaktadir. 30-40’l
yaslar da genel olarak ortaya ciktigi gibi daha erken veya daha ileri yasta da ortaya ¢ikabilmektedir.
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Etyopatogenez: Romatoid artrit etyolojisi bugiin olarak net bilinmemektedir. Genetik faktérler cok &nemli bir yer tutar. Monozigotik
ikizlerde %15-20, dizigotik ikizlerde yaklasik %5 sikliginda hastalik konkordansi genetik faktérlerin rollini géstermektedir. HLA
DR4 pozitifligi romatoid artrit hastalarinda sik olarak saptanir (kontrol grubunda %20, RA grubunda %70 HLA DR4 pozitifligi).
Bunun disinda tim genom analizi ¢alismalarinda PTPN22, tirozin kinaz, IL10, TNF genlerindeki mutasyonlar ve polimorfizmlerin
hastalikla iligkili oldugu saptanmistir. Bunlarin disinda Ebstein Barr viris(, Parvo viris, herpes simpleks virlisi, sitomegaloviris
gibi bir ¢ok infeksiydz ajan suglanmig olsa da bunlarla ilgili kesin kanitlara ulasilamamigtir. Patogenezde olayin bagladigi
yer, gelisen tim erozyon ve deformitelerin sorumlusu sinovyal dokudur. Pannus olarak adlandirilan kontrolstiz sinovyal doku
proliferasyonu sonucu eklem ve kemikte erozyon ve deformiteler meydana gelmektedir.

Klinik Bulgular: Farkli klinik tutulum bulgulari ile karsimiza cikabilir. Uzerine eklenen tarzda poliartikiiler, intermitant yada
migratuar eklem tutulumu ve monoartikiler tutulumlu farkh klinik tutulum sekilleri vardir. Bunlara ilave olarak hastaligin eklem
disi bulgular bulunur. Romatoid artrit tipik olarak sinsi baslangigli olup agri, tutukluk ve eklem sisligi ile seyreder. Tipik olarak
metakarpafalangeal, parmaklarin proximal interfalangeal (PiF) eklemleri, el bilekleri ve ayak metakarpafalangeal (MKF) eklemler
etkilenir. Sabah tutuklugu en yaygin 6zelligidir. Sabahlari 30 dakika Uzerinde tutukluk olur. Daha uzun siiren sabah tutuklugu aktif
hastaligin bir géstergesidir. Ozellikle akut poliartikiiler baslangich romatoid artrit hastalarinda hafif ates, kilo kaybi ve depresyon
eslik edebilir. Tipik baglangi¢ disinda, ataklar halinde giden ve palindromik olarak adlandirilan eklem tutulumu olmaktadir.
Siklikla tek eklem tutulumu ile seyredip saatler, glinlerce siriip spontan olarak gegmektedir. Zaman icerisinde ataklar siklagarak,
romatoid artrit de gérmeye alisik oldugumuz simetrik poliartikiler tutulum gérilmektedir. Monoartrit olarak 6zellikle diz, omuz,
kalca gibi eklemlerde baslayabilir. Monoartrit ile poliartrit arasindaki siire gunler haftalar surebilir. Romatoid artrit agirlikli
olarak eklem bulgulari ile seyretmesine ragmen eklem disi bulgular da bulunmaktadir. Anemi, halsizlik, subkutanéz noddller,
pléroperikardit, néropati, episklerit, sklerit, splenomegali, Sjégren sendromu, vaskdlit ve renal hastalik hastaligin seyri sirasinda
gbrulebilir. Romatoid artritli neredeyse tim hastalarda periferik eklemler etkilenir. Simetrik eklem tutulumu karakteristiktir. Ancak
hastaligin erken evresinde simetrik tutulum daha az gérilir. Bu sekilde simetrik eklem tutulumu romatoid artrit tanisinda
yardimcidir. Atlantoaksiyel eklemler, akromioklavikuler, sternoklavikiler, temporamandibuler, krikoaritenoid eklemler, omuz ve
kalca eklemleride daha az siklikta etkilenir, farkl ¢alismalarda %20-50 oraninda siklik bildiriimektedir. Hastaligin ana bulgusu
siklikla ellerin tutulmasidir. Metakarpafalangeal eklemler ve proximal interfalangeal eklemlerde simetrik eflizyon ve yumusak
doku sisligi tipik olarak gérulmektedir. Bu eklemlerde hareket kisithhigi aktif hastalikta gérilmektedir. Kronik romatoid artrit
vakalarinda unlar deviasyon, kugu boynu deformitesi, digme iligi deformitesi gibi karakteristik deformiteler goérdlebilir.

Laboratuar: Diger bir cok romatolojik hastalikta oldugu gibi bir ¢cok laboratuar anormallik olsa bile sadece laboratuar tetkikleri
ile tani konamaz. Laboratuar klinik sliphe halinde taniya yardimcidir. Romatoid artritte hem serum hem de eklem sivisinda bir
¢ok laboratuar anormallik dikkati cekmektedir. Sinovyal sivi inflamatuar karakterdedir. Lékosit sayisi tipik olarak 1500- 25000
arasinda degismekte olup polimorfoniikleer hiicre hakimiyeti vardir. ilave olarak romatoid artrit eklem sivisinda glukoz seviyesi
dusuk, protein seviyesi serumdaki dizeyine yakindir. Sedimentasyon ve C-Reaktif protein gibi akut faz reaktanlari genel olarak
ylksek seyretmekle birlikte %10-20 hastada normal sinirlarda olabilir. Genel olarak kronik hastalik anemisi bulunabilir ancak
saptanan aneminin farkli nedenleri de bulunabilir. Romatoid faktér (RF) romatoid artritli hastalarin %70-80 kadarinda pozitif
saptanmaktadir. RF’nin tani igin faydasi sinirlidir ¢iinkii bu antikorlar (RF: igG’nin Fc fragmanina kars! olusan igM tipindeki
otoantikordur) mikst kriyogloblinemide, Sjégren sendromunda (%70-80), sistemik lupus eritematozuslu hastalarda (%20-30)
ve saglikh bireylerde de %5-10 oraninda pozitif saptanabilir. Ayrica RF pozitifligi saglikli bireylerde yasla birlikte artabilir. Son
yillarda romatoid artrit tanisinda yardimci olan diger bir test anti-siklik sitriiline peptitdir (Anti-CCP). Anti-CCP’de RF’e benzer bir
duyarliliga sahip olmakla birlikte 6zgullugu ¢gok daha yiksektir (%95-98). Bu iki testte romatoid artrit baglamadan yillarca énce
serumda pozitif saptanabilir. iki testin birlikte pozitif olmasi romatoid artriti daha gok destekler.

Gériintileme: Romatoid artrit eklemde daralma, kemik erozyonlari olusturan bir hastaliktir. Bu ylzden gérintileme yontemleri
hastaligin tani ve takibinde yardimcidir. Ozelikle hastaligin tipik tutulum yeri olan el-ayak gériintiileme yéntemleri 6nemlidir.
Hastaligin erken dénemlerinde sadece sinovit gérllebilse de, 2 yil igerisinde en az %90 kigide eklem ve kemik erozyonlari
saptanmaktadir. X-ray grafiler 6zelikle erozyonlarin gelistigi ddnemde faydali olmakla birlikte, manyetik rezonans ve ultrason
hastaligin ilk aylarindan itibaren ayirici tani ve hastaligin tanisinda oldukga yardimcidir.
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Tani: Tani klinik, laboratuar ve gerekirse géruntiileme ile birlikte konur. Tani koymada tek bir laboratuar yada klinik yoktur.
Ozellikle hastaligin erken déneminde diger olasi hastaliklarin (infeksiydz nedenler, paraneoplastik durumlar gibi) dislanmasi ile
tani konur. 1987 Amerikan Romatoloji Cemiyetinin (ACR) klasifikasyon kriterleri en yaygin olarak kullaniimakla birlikte (Tablo
1), bu klasifikasyon kriterlerinin 6zellikle erken hastalik déneminde yetersiz kalmasi nedeniyle simdilerde 2010 ACR/EULAR
klasifikasyon kriterleri kullaniimaya baglanmistir (Tablo 2).
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Tablo 1. 1987 ACR Romatoid Artrit Klasifikasyon Kriterleri
1. Eklemler ve gevresinde en az 1 saat suiren sabah tutuklugu
3 veya daha fazla eklem bélgesinde artrit gézlenmesi
Proximal interfalangeal, metakarpofalangeal veya el bilegi eklemlerinde artrit
Simetrik artrit
Deri alti noddller
Romatoid faktdr pozitifligi
. Radyolojik degisiklikler
ilk 4 kriter en az 6 haftadir olmali, 7 kriterin en az 4 tanesi bulunmali.

No o~ wODd

Tablo 2. 2010 ACR/EULAR Romatoid Artrit Klasifikasyon Kriterleri
1. Eklem Tutulumu:
1 blylk eklem
2-10 biylk eklem
1-3 kiiclk eklem
4-10 kiguk eklem
>10 eklem (en az 1 kiguk eklem)
2. Seroloji:
Negatif RF & negatif ACPA
Dusuk RF & disuk ACPA pozitifligi
Yuksek RF & ACPA pozitifligi 3
3. Akut Faz:
Normal CRP & normal Sedimentasyon 0
Anormal CRP & anormal sedimentasyon1

a w N = O

N O

4. Semptom siiresi:

< 6 hafta 0
> 6 hafta 1
Skor 26 Romatoid artrit i¢in anlamlidir.

Tedavi: Tedavi icin s@ylenmesi gereken ilk s6z erken tedavinin bu hastalik grubunda ¢ok énemli oldugudur. Yillar igcerisinde
romatoid artrit tedavisinde ok fazla degisimler yasandi. Ozellikle son 10 yillik dénemde tedavi kilavuzlarinda biiyiik degisimler
oldu. Romatoid artrit tedavisi sadece ilag tedavisini icermez, hastalarin egitimi, diizenli ve aktif hastallk déneminde siki takip
gibi cok yonli bir yaklasim gerektirir. Tedavide amag; eklem harabiyetinin engellenmesi, agrinin gegirilmesi, hareket kisithliginin
engellenmesi ve sonrasinda remisyondur. Bunun icin kullanilan ilaglarda iki grupta incelenebilir. Birinci grupta daha ¢ok hastanin
agr1, sabah tutuklugu gibi yakinmalarini azaltan non-steroid antiinflamatuar ilaglar (NSAIi) bulunmaktadir. ikinci grupta ise DMARD
(Disease Modifying Anti Rheumatic Drug) olarak adlandirilan hastalik seyrini etkileyen ilaglar yer almaktadir. Bugiin igin bu grupta yer
alan ilaglar: Methotreksat, hidroksiklorokin, sulfasalazin, leflunomid, siklosporin, azatiopurin, infliksimab, etanersept, adalimumab,
rituksimab olarak sayilabilir. Steroidler asil olarak birinci grup igerisinde genellikle alinmakla birlikte bir takim calismalarda hastalk
seyrini degistirdigi icin ikinci grup icerisinde siniflandirilabiliyor. Tedavide metotreksat gerek tekli kullanimda gerekse kombinasyon
tedavilerinde ilk tercih edilen ilagtir. Bu ilaglarin kombine kullaniminda etkilerinin daha belirgin oldugunu gésteren ¢alismalar olsa
da aslil olan hastanin durumuna ve hastaligin siddetine gore tedavi diizenlemek gereklidir. Anti-TNF olarak adlandirilan timor
nekrozis faktdr inhibitdr ilaglar (infliksimab, etanercept, adalimumab halen Tirkiye’de ruhsatli olan ilaglar iken, certolizumab
ve golimumab ise Tlrkiye’'de ruhsat almamis olan ilaglardir) son yillarda sik olarak kullaniimaktadir. Hizl etki ve etkisinin fazla
olmasina ragmen maliyetlerinin yiiksek olmasi ve tiiberkiloz gibi farkli agir yan etkilere sahip olmasi gibi dezavantajlara sahiptir.
Bu grup hastalarin ézellikle hastaligin aktif oldugu dénemde siki takibi ve takipleri sirasinda bir hastalik aktivite skorunun da
kullaniimasi ve tedavinin aktivite skoruna gére diizenlenmesi dnerilmektedir.
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ERISKIN BASLANGICLI STiLL HASTALIGI

Eriskin baglangich Still hastaligi ates, artrit ve gegici ras ile karakterize inflamatuar bir hastaliktir. Ates quotidian
karakterde olup giinicinde 4° C’yi bulan ates 6lgiimler farkliliklari gérdlebilir. Tipik ras somon pembesi renginde, kendinden solabilen
makuler veya makilopapdler karakterdedir. Ciltteki bu lezyonlar ategli ddnemde daha belirgin hale gelir. Eklem tutulumu daha ¢ok,
diz, ayak bilegi, dirsek, proksimal interfalangial eklemler, ve omuzlarda gérulir. Lenfadenopati, splenomegali, nonsupuratif farenjit
ve artmis serum karaciger transaminaz duizeyleri hastaligin seyrinde gérulebilir. Eriskin baslangi¢h Still hastaliginin seyrinde 3000
ng/mL’yi asan ferritin diizeyleri (normal 40-200 ng/mL) siklikla beklenen laboratuvar bulgusudur. Makrofaj aktivasyon sendromu,
klinik ve laboratuar 6zellikleri agisindan erigkin baslangi¢h Still hastaligina ¢ok benzer. Ayirici tani igin kemik iligi incelemesinde,
hematopoetik hicreleri fagosite etmis aktive makrofajlarin gérilmesi gerekir. Tedavi stratejisi hastalik siddetine gére belirlenir.
NSAii'ler, glukokortikoidler, biyolojik ajanlar (TNF-inhibitérleri, anakinra ve rituksimab) ve hastalik modifiye edici antiromatizmal
ilaclar (methotreksat ve siklosporin) bu amagcla kullanilabilirler. Diger hastaliklar dislandiktan sonra Yamaguchi’nin gelistirdigi tani
kriterlerinden, en az iki major kriter olmak Uzere toplam bes kriterin varlig yliksek duyarllikta tani koydurucudur.

Yamaguchi Klasifikasyon Kriterleri
Major Kriterler
1. Bir haftayi askin 39° C'yi gegen ates.
2. iki hafta veya daha uzun siiredir artralji veya artrit.
3. Tipik rag
4. Lokositoz. >10 000 mm?ve % 80’den fazlasi granilosit
Minér Kriterler
1. Bogaz agrisi
2. Lenfadenopati
3. Hepatomegali veya splenomegali
4. Anormal karaciger fonksiyon testleri. Ozellikle aspartat ve alanin aminotransferaz ve laktat dehidrogenaz konsantrasyonunda artis.
5. Antinlikleer antikor ve romatoid faktor testlerinde negatiflik.
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Resim 77. Erken romatoid artritte PIF eklemlerde sinovite Resim 78. AP el direkt radyografisinde PiF eklem
bagl sislik. komsuluklarinda yumusak doku siglikleri izleniyor.

Resim 79. Power Doppler US gériintiisiinde; PiF Resim 80. Erken dénem romatoid artrit hastasinda el
ekleminde sinovyada ve komsulugunda yumusak dokuda bileklerinde sinovite bagl simetrik sislik.
enflamasyon ile uyumlu kanlanma artigi mevcut.
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Resim 81. ileri ddnem romatoid artrit hastasinda el Resim 82. El bilegini ilgilendiren tranvers gri skala US
bileklerinde sinovyal hipertrofiye bagh simetrik sislik. g6rintusiinde; ekstensér tendon sinovyal kilifinda belirgin
sivi izleniyor. Bulgular tenosinovit ile uyumlu.

Resim 83. Power Doppler US transvers goériintlide; Resim 84. AP mukayeseli el-el bilek direkt radyografisi; sag

ekstensor tendon ¢evre yumusak dokularinda yaygin elde radyokarpal eklemde, interkarpal eklemlerde ve karpal

enflamasyon ile uyumlu kanlanma artigi mevcut. kemiklerde olasilikla yaygin sinovit ile uyumlu destriiksiyon
izleniyor.
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Resim 85. AP sol el bilek direkt radyografisinde; karpal Resim 86. Ulnar deviasyon, MKF eklemlerin volar ylze
flizyon, radyokarpal ve karpo-metakarpal eklemlerde dogru subluksasyonlari sonucu, parmaklarin ulnar tarafa
belirgin kayip mevcut. MKF eklemlerde yaygin yikima dogdru kaymasi sonucu olusur.

bagli olarak falankslar belirgin ulnar subluksasyon
gosteriyor. Ek olarak PiF eklemlerde tutulum mevcut.

Resim 87. Kugu boynu deformitesi, MKF eklemlerde fleksiyon, proksimal MKF eklemde
hiperekstensiyon ve DIF eklemde hiperfleksiyona bagli olarak ortaya cikar.

Resim 88. Diigme iligi veya Boutonniere deformitesi, PiFeklemde hiperfleksiyon ve DiF
eklemde hiper-ekstensiyon olusmasina baghdir.
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Resim 89. AP sol el bilek direkt radyografisinde; karpal Resim 90. Uzun siireli steroid kullanim &ykusi olan RA’l

fuzyon, radyokarpal ve karpo-metakarpal eklemlerde hasta. AP karsilastirmali el-el bilek direkt radyografisinde

belirgin kayip mevcut. MKF eklemlerde yaygin yikima kemiklerde ileri dereceli osteoporoza bagl yogunluk azlidi

bagli olarak falankslar belirgin ulnar subluksasyon izleniyor. Ek olarak tum eklemlerde ileri derecede yikima bagli

gbsteriyor. Ek olarak PiF eklemlerde tutulum mevcut. gelisen deformasyon ve yaygin vaskuler duvar kalsifikasyonlari
mevcut.

Resim 91 A-B-C. Romatoid nodiiller,
basinca ugrayan bélgelerde, daha ¢ok
ekstensdr yuzeylerde saptanir. En sik
6n kolda dirsege yakin bélgede olusur
(A,B). Ancak nadiren ayak tabani gibi
alisiimadik bélgelerde de gérulebilir (C).
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Resim 92. Romatoid artritli hastada olekranon bursiti. Resim 93. Transvers Power Doppler US goriintlsi;
olekranon bursada bursit ile uyumlu sivi varligi ve sinovyal
kalinlasma mevcut. Sinovyada yaygin enflamasyona
sekonder kanlanma artigi izleniyor.

Resim 94. Romatoid artritte, dirsekte sinovite bagh sislik ve Resim 95. Dirsek eklem tutulumu. Eklem araliginda
fleksiyon kontraktiir(. yikima bagl belirgin kayip ile birlikte proksimal ulnada ve
kapitellumda yaygin erozif defektler izleniyor..

: 7
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Resim 96. Lateral dirsek radyografisi. ileri derecede eklem Resim 97. Omuz eklemi transvers US gérintisu;

yikilimina sekonder gelisen eklem deformasyonuna yénelik subakromion-subdeltoid bursada belirgin sinovyal sivi ve

yerlestirilen metalik proteze ait gérinim. sinovyal hipertrofi bulgular izleniyor. Bulgular bursit ile
uyumlu.

Resim 98. Diz eklemi tutulumu. On-arka mukayeseli diz Resim 99. Romatoid artritli hastada sagda daha belirgin
eklemi direkt radyografisi; her iki diz ekleminde tutuluma olmak Uzere her iki hemitoraksta parankimal degisiklikler,
bagl eklem araliginda ileri derecede kayip ve komsuluk sagda pulmoner nodiil ve plevral eflizyon mevcut.

gosteren kemiklerde erozif destriksiyonlar mevcut. Ek
olarak kemiklerde yaygin osteoporoz izleniyor.
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Resim 100. Romatoid artritli hastada solda daha belirgin,
bilateral pulmoner eflizyon.

Resim 101. Tranvers Yuksek ¢dzUnUrlGkIU bilgisayarli
tomografi kesiti. Sag hemitoraks posteriorda interstisyel
fibrozis ile uyumlu periferal degisiklikler izleniyor.
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Resim 102. Romatoid artrite bagl ayak deformitesi. Bilateral Resim 103. Romatoid artrite bagl ayak ayak deformitesi,
halluks valgus ve ikinci parmagin bagparmak lGzerine halluks valgus ve geki¢ parmak gérinimu.
binmesine bagli ¢cekic parmak.

Resim 104. Romatoid vaskdilit. Medial malleol ¢evresinde Resim 105. Juvenil romatoid artritli hastada
¢ok genis nekrotik Ulser. temporomandibular eklem tutulusuna bagli gelisen
mikrognati.
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Resim 106. Juvenil romatoid artrit kalga eklemi tutulumu. Resim 107. Erigkin Still hastaligina bagli, pembe renkli,
Her iki kalga ekleminde ileri dereceli tutuluma bagh olarak makdler dékintiler. Govde ve proksimal ekstremitelerde
gelisen deformasyon. atesin pik yaptigi donemlerde daha belirgindir.

Resim 108. Hemofagositik sendrom kemik iligi 6rnegi. Resim 109. Juvenil romatoid artritli hastada band keratopati.
Eritrosit ve trombositlerin histiyositler tarafindan fagosite Korneada kalsiyum depositleri (kirmizi ok).
edildigi izleniyor.

: 1
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Resim 110 A-B. Popliteal bélgede Baker kisti ve kistin spontan perforasyonuna bagli medial malleol etrafinda gelismis olan
ekimotik alan (hilal belirtisi).

Resim 111. Popliteal bélge transvers gri skala US Resim 112. Atlanto-aksiyel subluksasyon. Nétral (A) ve
goriintusi. Oldukga blylk boyutlarda, dizgiin sinirl hiperfleksiyon pozisyonunda (B) lateral servikal vertebra
anekoik sinovyal kist izleniyor. direkt radyografileri. Nétral pozisyonda atlantoaksiyel

eklem araligi normal iken, hiperfleksiyon grafisinde eklem
araliginda subluksasyon ile uyumlu artis izleniyor.
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Resim 113. Episklerit. Konjonktivada damarlarin Resim 114. Sklerit. Konjonktivada damarlarin dilatasyonu ve
dilatasyonu ve sayilarinin artmasiyla olugsmus hiperemi sayilarinin artmasiyla olusmus hiperemi (kirmizi ok), skerit
(kirmizi ok). odag! (mavi ok)

Resim 115. Sklerit. Konjonktivada damarlarin Resim 116. Sklerit ve sklerada incelme (kirmizi ok)
dilatasyonu ve sayilarinin artmasiyla olusmus hiperemi
(kirmizi ok), skerit odagi (mavi ok)

Resim 117. Skleromalazi perforans. Sklerada incelmeye
bagli olarak alttaki koroid dokusunun segilmeye
baslanmasi (kirmizi ok)
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SJOGREN SENDROMU

Sjogren sendromu (SS) tuklrlk ve gdz yasi bezleri basta olmak Uzere ekzokrin bezlerde immun hasar nedeniyle
fonksiyon bozuklugu gelisimi ile sonuglanan sistemik inflamatuar bir hastaliktir. SS’nin primer ve sekonder olarak iki formu
tanimlanmistir Diger bag dokusu hastaliklari ile birlikte degil ise primer SS, birlikte ise sekonder SS olarak adlandirilir.

Etyopatogenez: Diger bag dokusu hastaliklarina benzer sekilde SS’nun etyopatogenezi hakkinda bir cok teori ileri strGimustir.
Hastalarda bazi otoantikorlarin (anti-Ro, anti-La, ANA, RF) olmasi, ekzokrin bezlerde lenfosit birikimi, belli HLA gruplar (HLA-
DR3) ile iligki otoimmunitenin patogenezde énemli rol oynadigini gdstermektedir. Sistemik otoimmun hastaliklarin prototipi
olan SLE ile SS arasinda klinik ve laboratuar bulgular agisindan birgok benzerlik vardir. Bulgular, bu iki hastaligin patogenetik
yolaklarinin benzer oldugunu gdstermektedir.

Hastaligin patogenezinde genetik, cevresel faktdrler ve immun sistem bozukluklan arasindaki etkilesimler etkindir. Birinci derecedeki
akrabalarda daha fazla gértlmesi genetigin dnemini géstermektedir. HLA gruplari ile yapilan analizler primer SS ile HLA DR3 (DRB1*03)
arasindaki iligkiyi ortaya cikarmistir. Genetik altyapi hastaliktaki otoantikor profilini de etkilemektedir. Anti-Ro veya anti-La pozitifligi olan
hastalarda HLA DR3 (DRB1*03) sikligi daha fazladir. Cevresel faktor olarak en ¢ok viruslar suglanmig, bunu destekleyen birgok arastirma
yayinlanmistir. Epstein-Barr virus (EBV), human T-lenfotropik virus (HTLV) tip I, HIV, hepatit C ve Coksakia virisler Gizerinde en ¢ok durulan
viral ajanlar olmustur. B lenfositler ile interferon —alfa’nin patogenetik yolaklarda énemli oldugu belirlenmistir. Hastalarin serumlarinda RF
ANA, Anti-Ro, anti-La, anti-alfafodrin, anti-asetilkolin antikorlarinin, bez yapisi iginde de anti-Ro/La Uretimi yapan B lenfositlerin saptanmasi
B lenfositlerin patogenezdeki 6nemini gdstermektedir. Bezlerin interferon —alfa Ureten hiicreler tarafindan infiltre oldugunu gdsteren
immunohistokimyasal kanitlar vardir. interldkin 2, interldkin 6, interldkin 10 ve TNF- alfa patogenezde diger 6nemli sitokinlerdir.
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Klinik Bulgular: SS’da temel klinik belirti ve bulgular ekzokrin bezlerin fonksiyon bozuklugu ile iligkilidir. Salgilarin azalmasi
nedeni ile cilt ve mukozalarda kuruluk hakimdir. Bir ok semptom kuruluk ile iligkili olmasina ragmen salgilarin enzim ve asidite
gibi niteliksel degisiklikleri ve bunlara sekonder gelisen komplikasyonlarla da iliskili olabilir. Subfebril ates, yorgunluk, istahsizlik
ve kilo kaybi gibi sistemik enflamasyona ait semptomlarda gelisebilir. Ekzokrin bezler digindaki organ tutulum ve belirtileri,
diger bag dokusu hastaliklarinda gérilen bulgulara benzer. Raynaud fenomeni, vaskulitik cilt dokuntdleri, plérizi, perikardit,
inflamatuvar karakterde erozyon yapmayan simetrik artrit ve sinir sistemi tutulumlar bu bulgulara érneklerdir. Hastaligin
lenfoma gelisimini anlamli derecede arttirdigi da bilinmektedir. SS’nun bazi organ tutulum ve bulgular Tablo 1’de 6zetlemistir.

Laboratuar 6zellikler: SS’da laboratuar serolojik ve hematolojik analizler, tukirik ve géz yasi salgisi miktarinin belirlenmesi,
tukurik bezlerindeki yapisal degisikliklerin incelenmesi seklinde kategorize edilebilir. SS’lu hastalarin serumlarinda homojen
yada benekli paternde ANA, anti-Ro (SS-A), anti-La (SS-B), anti-alfafodrin, anti-asetilkolin antikorlari, romatoid faktér (RF) ve
RF aktivitesi olan mixed krioglobulinemi (tip 1) ( <%5) saptanabilir. Kronik hastalik anemisi, otoimmun hemolitik anemi, immun
lenfositopeni ve trombositopeni gelisebilir. Serum Ig diizeyleri, eritrosit sedimantasyon hizi (ESR) ve CRP duzeyleri yikselebilir.
Vaskiilit ve lenfoma gelisen olgularda C3 ve C4 dizeyleri dislik saptanir. G6z yasi miktari Schirmer ve Rose-Bengal testleri,
tikarik akimi uyarilarak veya uyariimadan sialometri yontemi ile degerlendirilir. Parotis bezi yapisindaki degisiklikler sintigrafi,
sialografi ve ultrasonografisi ile degerlendirilebilir. Mindr tikirik bezi biopsisi, SS’dan slphe edilen hastalarda hem taniyi
koymada hem de parotis infiltrasyonlari ve kuruluk semptomlarina neden olan diger hastaliklarin ekartasyonunda énemli bir
aractir. Hastaligin sistemik organ tutulumlarinin analizinde, etkilenen organdaki hasari gésteren laboratuar yéntemlerden
yararlanilir. idrar analizi, serum elektrolitleri, 6n-arka akciger grafisi, HRCT, SFT, EKG, EKO, EMG, kas-sinir biopsisi ve bobrek
biopsisi gibi islemler gerekli olduklarinda yapilabilir.

Tanisal Yaklasim: SS’nda tani koydurucu tek bir klinik veya laboratuvar parametre yoktur. Farkli siniflama kriterleri gelistirilmis
ve tani kriteri olarak da kullaniimistir. Bu siniflama kriterleri hastalardaki semptomlar, klinik bulgular ile serolojik ve histopatolojik
incelemeleri icermektedir. En son énerilen siniflama kriterleri Tablo 2. de gdsterilmigtir.

Tedavi: Tedavisinde amag¢ kuruluk semptomlarinin giderilmesi, sistemik enflamasyonun baskilanmasi ve sistemik organ
tutulumlari olan hastalarda kalici hasarin engellenmesidir. Suni géz yas! preparatlari géz semptomlarini gidermek igin en ¢ok
kullanilan ajanlardir. Bunlar topikal siklosporin ve kortikosteroid gibi ajanlarla kombine sekilde de kullaniimaktadir. Agiz kurulugunu
azalmak icin su ile calkalama ve sekersiz sakiz ¢igneme gibi dnerilerde bulunulmaktadir. Gliserin iceren bazi jeller ve yapay tikurik
gelistirilmis olmasina ragmen kullanim giglikleri nedeni ile tercih edilmemektedirler. Muskorinik agonistik etki gdsteren Pilokarpin
5mg (4x1) ve Cemivelin 30mg (3x1) tlkirik miktarini arttirarak semptomlari azaltmada etkin ajanlardir. Etkinligi prospektif
calismalarla tam olarak kanitlanmamasina ragmen Hidroksiklorokin 200 mg sistemik semptomlari azaltmak amaciyla bir gok
klinisyen tarafindan tercih edilmektedir. Artrit, vaskdlit, néropati ve nefrit gibi organ tutulumlarinda oral steroid ve immunosupresif
ajanlar kullaniimaktadir. Direngli ve hayati tehtid edici organ tutulumu olan vakalarda rituksimab kullanilabilir.

66 :
ROMATOLOJI ATLASI



Tablo1. Sjégren Sendromunun organ tutulumlari ve semptomlari
Low-grade ates, genel vicut agrisi, kas agrisi, halsizlik, yorgunluk, istahsizlk, kilo
kaybi, fibromyalji

Genel bulgular

Ekzokrin bezlerle ilgili bulgular

Agiz kurulugu (Kserostomi), agizda acilik hissi, yutma ve konusma gicligl, dis
curukleri, diseti hastaliklari, oral kandidiasiz, tukirik bezlerinde siglik

Go6z kurulugu (Kseroftalmi), gézlerde yanma ve batma hissi, konjunktivit, keratit,
korneal Ulserasyonlar

Burun-Bogaz Burun ve bogazda kuruluk hissi, yutma gui¢liigl, kronik non-produktif dksurik

Cilt kurulugu (Kserosiz), kaginti ve ¢atlaklar, petesi-purpura ve Urtiker benzeri vaskiilitik
dokintller, fotosensitif andler cilt lezyonlar

Agiz ve disler
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Goz

Cilt

Ekzokrin bez disi organ tutulumlari

Eklem Eklem agrilari, erozyon-deformite gelisimine neden olmayan simetrik artrit
Restriktif AC hastaligi: interstitiel akciger hastaligina sekonder

Akciger Obstruktif AC hastaligi: Bronsial tutulumuna sekonder

Pl&rizi, pulmoner hipertansiyon

Kalp-Damar sistemi Perikardit, otonomik kardiak disfonksiyon, Reynaud fenomeni

Hematolojik bulgular Anemi, I6kopeni, lenfositopeni, trombositopeni, lenfadenopatiler, lenfoma
Karaciger Primer bilier siroz ve otoimmun hepatit ile birliktelik

Bébrek Tip | renal tibuler asidoz, hipokalemi, proteiniri, nadiren glomerulonefrit

Santral sinir sistemi Multipl skleroz benzeri beyaz madde lezyonlari, myelopati, kranial sinir tutulumlari
Periferik sinir sistemi Monondritis multibleks, miks polinéropatiler

Kulak Sensoriondral isitme kaybi

Tiroid Otoimmun tiroidit

Genitolriner sistem Vajinal kuruluk, disparoni

Tablo.2. Sjogren Sendromunun icin siniflama kriterleri2

I. G6z semptomlari: secilen li¢ sorudan en az birine pozitif cevap;

1. 3 aydan daha uzun sure her guin, devamli, sikici g6z kurulugu oldu mu ?

2. Gozlerinizde tekrarlayan kum ya da ¢akil hissi var mi ?

3. Glnde (¢ kereden daha fazla gdzyasi damlasi kullandiniz mi?
Il. Oral semptomlar: segilen li¢c sorudan en az birine pozitif cevap;

1. Agiz kurulugunu 3 aydan daha uzun sire, her giin hissettiniz mi?

2. Eriskin dénemde tekrarlayan ya da devamli tikurik bezlerinde blyime oldu mu?

3. Kuru yiyecekleri yutmaya yardimci olmasi igin siklikla sivi igiyor musunuz ?
lll. Géz bulgulari: Asagidaki iki testten en az birinin pozitif olmasi g6z tutulumunun objektif kanitidir;

1. Schirmer test, anestezi yapiimadan (5 dakikada <5 mm)*

2. Rose Bengal Scoru (van Bijsterveld’s skorlamaya gore 4)
IV. Histopatoloji:Minér tiikriik bezi biopsisinde focus skoru

1.(Focus tanimi, agglomerasyonda en az 50 mononiikleer hiicre; focus skor tanimi, bez dokusunda 4mm?2 de focus sayisidir.)

V. Tukiiriik bezi tutulumu:Asagidaki U¢ tanisal testten en az birinin pozitif olmasi tlkrik bezi tutulumunun objektif
kanitidir;

1. Sintigrafide gecikmis uptake, konsantrayon azalmasi ve/veya sekresyon fonksiyonlarinda gecikmenin gérilmesi

2. Sialografide ana kanalda obstruksiyon olmaksizin diffiiz sialoektazinin gérilmesi

3. Stimulasyon yapilmadan tikrik akimi 6lgimi (15 dakikada < 1.5 mL)
VI. Otoantikorlar:Asagidaki otoantikorlarin serumda gériilmesi;

1. Anti Ro(SS-A) yada Anti-La(SS-B) , ya da her ikisi

Siniflama kurallari:
Primer SS i¢in;
Hastalarda hastalikla iligkili potansiyel durumlar olmaksizin,
1)IV (Histopatoloji) ya da VI (Seroloji) dan biri pozitif ise alti kriterden herhangi dérdiiniin varhgi,
2)I1, IV, V, VI bu dort kriterden t¢liniin olmasi
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Sekonder SS igin;
lyi tanimlanmis bir bag doku hastaligr gibi potansiyel iliskili bir hastaligin varliginda | ya da Il'ye ilave olarak Ill, IV ve
V’den iki tanesinin pozitif olmasi sekonder SS ‘nin gdstergesi olarak dusinilebilir.

*Diglama kriterleri: Bas-boyun bélgesine radyoterapi alinmis olmasi, HCV, AIDS, Tani konulmus lenfoma, sarkoidoz, graft-
versus-host hastaligi ve antikolinerjik ila¢ kullanimi.
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Kaynaklar:
1. Fox RI. Sjégren’s syndrome. Lancet. 2005 Jul 23-29;366(9482):321-31

2. Vitali C, Bombardieri S, Jonsson R, Moutsopoulos HM, Alexander EL, et al., European Study Group on Classification Criteria
for Sjogren’s Syndrome. Classification criteria for Sjoégren’s syndrome: a revised version of the European criteria proposed by
the American-European Consensus Group. Ann Rheum Dis, 2002 June 61:554-558

3. Ramos-Casals M, Tzioufas AG, Stone JH, Sis6 A, Bosch X.Treatment of primary Sjogren syndrome: a systematic review.
JAMA. 2010 Jul 28;304(4):452-60
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Resim 118. Sj6gren sendromuna bagl kuru dil.

Resim 120. Boyun BT’de bilateral parotis bezleri sis ve
heterojen gérinimde.

Resim 119. Sjdgren sendromuna bagl parotis bezinde
blylme.

ROMATOLOJi ATLASI
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Resim 121. Tikrik bezi lobdllerinde lenfoid agregatlar Resim 122. Lenfoid agregat yapilari 50’nin Uzerinde lenfosit
gbzlenmektedir (H&E, x40) icermektedir (H&E, x200)

Resim 123. Schirmer testi. Goz kapaklarina asilan milimetrik ~ Resim 124. Kuru g6zde floresein boyasini tutan kornea
Slctmlu Schirmer kagidinin 5 dakikalik stre sonunda gézyas!  epitel dizensizlikleri (kirmizi ok)
tarafindan islatilan miktari test sonucunu belirler (kirmizi ok)
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Resim 125. Kuru gézde Rose Bengal boyasini tutan kornea Resim 126. Kuru gbézde kornea epitel diizensizlikleri (kirmizi

ve konjonktiva epitel duzensizlikleri (kirmizi ok) ok)
't
|
1§
|
1
|
iI \ /\\\
é I‘ ;/ \u
(‘ l\ \ /\‘\ \/‘ ‘ l‘,
f \
/ \
Ry ‘\.’-/ \7/. Y N
|
Protein Kapiller Elektroforezi
Fractions % Ref. % Ref. g/di
Alb;r;;'\ 35,9"4_- 55,8 - 66,1 40,20 - 47,60
Alpha 1 8,0 29- 49 2,10-3,50
Alpha 2 10,0 71-118 5,10-8,50
Beta 1 35 47-72 3,40-520
Beta 2 9,1 32-65 2,30-4,70
Gamma 33,56 11,1-188 8,00 - 13,50

Resim 128. Sjogren sendromunda Waldenstrom’un
hiperglobulinemik purpurasi olan hastada, protein
elektroforezinde poliklonal gamopati.
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Resim 129. Aksiyel T2 agirlikli kranial MR kesiti. Her iki
serebral hemisferde supratentorial bélgede beyaz cevher

icerisinde yUksek intensiteli plak benzeri gérinimler mevcut.

(Dr. U. Kalyoncu arsivinden).

Resim 130. Sj6gren sendromuna bagli lenfositik infiltratif
pnémoni. YRBT de bazal sahalardan gegen kesitte bilateral
ince cidarl kistik lezyonlar, milimetrik noduller ve sol bazalde
biri subplevral diger sentralde kaviter noddler lezyon izleniyor
(Dr. G. Arslan arsivinden).

Resim 131. Sjogren sendromuna bagli pulmoner fibrozis.
YRBT’de alt akciger sahalarindan gegen kesitte traksiyon
bronsektazileri ile karakterize fibrozis, agirlikli interlobuler
septa kalinlagsmalari ve diizensiz sekilli atentiasyon artiglari
izleniyor (Dr. G. Arslan arsivinden).

Resim 132. Sjogren sendromuna bagli non-spesifik
interstisiyel pnémoni. YRBT'de sag akcigerde Ust sahalardan
gecen kesitlerde belirgin olarak izlenen interlobuler septa
kalinlagsmalari ve yaygin buzlu cam atentasyon artisi (Dr. G.
Arslan arsivinden).
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SPONDILOARTROPATILER

Seronegatif spondiloartropati (SpA) grubu hastaliklarin baglicalar ankilozan spondilit (AS), psériatik artrit (PsA), reaktif artrit,
ve enteropatik artrittir. Bu grubun ortak 6zellikleri romatoid faktér, ANA, anti CCP gibi otoantikorlarin negatif olmasi (seronegatif),
geng insanlarda goértlmesi (baslangic yasi <40), ailesel yatkinlik ve HLA-B27 iligkisi, aksiyel iskelet tutulumu (sakroiliak eklemler
ve omurga), daha ¢ok alt ekstremiteyi tutan asimetrik oligoartikiler artrit, entesopati (tendon, ligaman ve eklem kapsulinin kemik
ile birlesme bolgesinde inflamasyon) ve okilo-mukokitandz bulgular gibi eklem digi tutulumlarin olmasidir. Bu grupta yer alan
hastaliklarin her birinde onu diger seronegatif SpA hastaliklarindan ayirt ettirici 6zellikler bulunabilir. Onemli bir grup hastada da SpA
dusindurdr bulgular olmakla birlikte bu hastaliklar i¢in ayirt ettirici tipik 6zellik bulunmayabilir (diferansiye olmamig SpA).

SpA’lerin tanisi igin farkli kriterler tanimlanmistir.
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Amor kriterleri
Klinik semptomlar
» Gece lumber ve dorsal agri, veya lumber ve dorsal bélgede sabah tutuklugu (1)
* Asimetrik oligoartrit (2)
* Kalca agrisi (1)
« Yer degistiren kalga agrisi ise (2)
* Sosis parmak (el veya ayakta) (2)
* Topuk agrisi veya iyi tanimlanmis entezopati (2)
« Iritis (1)
» Semptomlarin baslangicindan énceki bir ay iginde non-gonokokkal Uretrit veya servisit (1)
» Semptomlarin baslangicindan énceki bir ay iginde akut diyare (1)
* Psoériazis, balanitis veya inflamatuvar barsak hastaligi (ilseratif kolit veya Crohn hastaligi (2)
Radyolojik bulgular
« Sakroiliit (bilateral evre 2 veya tek tarafli >3 (3)
Genetik yatkinlik
« HLA-B27 pozitifligi ve/veya AS, ReA, Uveit, psériazis veya inflamatuvar barsak hastaligi igin pozitif aile
Oykisi (2)
Tedaviye cevap
+ Nsaii kullanimi ile 48 saat icinde semptomlarda dramatik diizelme veya ilaci kestikten sonra agrinin
tekrarlamasi (2)
Toplam skor =6 ise hasta SpA disundlur

ESSG kriterleri

| Inflamatuvar spinal agri | veya | sinovit (asimetrik, dzellikle alt ekstremitelerde) |
VE

Asagidakilerden birisi
* Aile 6ykUsU: birinci veya ikinci derece akrabalarda AS, spondilit, psériazis, akut iritis, reaktif artrit, veya
inflamatuvar barsak hastaligi varligi
» Hekim tarafindan tani konulmus eski veya yeni psériazis
+ Hekim tarafindan tani konulmus ve radyografik ve/veya endoskopik olarak dogrulanmis eski veya yeni
inflamatuvar barsak hastaligi
« Eski veya yeni yer degistiren kalgca agrisi
« Eski veya yeni, asil tendon veya plantar fasya insersiyosunda spontan agri veya hassasiyet (entezit)
» Semptomlarin baslamasindan énceki 1 hafta i¢inde diyare
« Semptomlarin baslamasindan dnceki 1 hafta icinde nongonokokkal Uretrit veya servisit
* Bilateral evre 2-4 veya tek tarafli 3-4 sakroiliit

Etyopatogenez: Seronegatif SpA grubu hastaliklarda karakteristik histopatolojik bulgu, sakroiliak eklemler ve entesis bélgelerine
yakin subkondral kemik iligi inflamasyonudur. Bu hastaliklarda ailesel yatkinlik énemlidir. HLA-B27 ile patogenetik iliski mevcuttur,
ancak HLA-B27, tim genetik yatkinigin %20-30’'undan sorumludur. HLA-B27, saglikli toplumda %5-10 arasi gorilirken SpA grubu
hastalarda %50-95 oraninda pozitif olabilir. AS’te daha sik pozitif iken, PsA ve ReA hastalarinda daha az oranda pozitif bulunur.
insan HLA-B27 geni asilanmis farelerde ASe benzer hastalik olusur iken, HLA-B27 pozitif farelerde mikropsuz ortamda
artrit gelismemektedir. Yani SpA gelismesi icin genetik yatkinlik yani sira intestinal mikroorganizmalar da gereklidir. intestinal
inflamasyon ile SpA grubu hastaliklar arasinda iligki gdsterilmistir. HLA-B27 ile bazi mikroorganizmalar arasindaki molekdler
benzerlik, HLA-B27 varliinda mikroorganizmalara kars! uygun immin cevap olusamamasi, HLA-B27 molekulinin endoplazmik

74 :
ROMATOLOJI ATLASI



retikulumda hatali katlanmasi ile immiin sistemde aktivasyon olmasi, artritojenik peptidlerin HLA-B27 molekuline baglanarak
immin sistemi uyarmasi, SpA gelisimi i¢in ileri sirllen hipotezlerden baslicalardir. Ayrica Th1 sitokin ekspresyonunda
degisiklikler ve TNF alfa ekspresyonundaki artis, SpA grubu hastaliklarin patogenezine katki saglar.

ANKILOZAN SPONDILIT

AS primer olarak sakroiliak eklemleri, omurgay! ve omuz, kalga, diz gibi blylk eklemleri tutar. Prevalansi, HLA-B27
sikhigina bagli olarak degisken olmakla birlikte romatoid artrite yakin oldugu séylenebilir. Cogu zaman 20’li yaslarda baslar; 40
yas Uzerinde baslamasi nadirdir. Erkeklerde kadinlara gére 3 kat daha fazla géralir.
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Klinik bulgular: En tipik olarak aksiyel iskeleti olusturan eklemlerde sinsi baslangicli, aralikli veya kronik agri ve tutukluk gérdlur.
Sakroiliak eklemler her zaman tutulur. Agri, lumbosakral bélgede, kalgalarda veya bacagin st bélgelerinde hissedilebilir. Hastanin
yakinmalari sabahlari ve uzun hareketsizlik dénemlerinde daha belirgindir, en az 30 dakika hareket sonrasi azalir. Agri sabaha
karsi uyandiran vasifta olabilir. Hastalik ilerledikce semptomlar vertebral kolonun st kisimlarina dogru ilerler, bel hareketleri
kisitlanir, lomber lordoz diizlesir, torasik kifoz artar. Kostovertebral eklem tutulumlarina bagh gégiis ekspansiyonu kisitianabilir. ileri
asamalarda da tim vertebral kolonda flizyon gelisebilir. Ancak hastalik seyri degiskenlik gésterebilir. Bazen fonksiyonel kapasitede
ciddi sorun olusmaz iken bazilarinda, 6zellikle kalga tutulumu olanlarda ciddi sakatlik gelisebilmektedir.

Kalga ve omuz tutulumu da siktir. Ozellikle kalga tutulumu yariya yakin hastada gériilebilir. Daha az siklikla alt ekstremite
buylk eklemleri asimetrik oligoartikiler tarzda tutulabilir. Kalkenoustaki entesopati topuk agrisina yol acgabilir. Asil tendiniti de siktir.

On uveit seklinde géz tutulumu hastalarin Ggte birinden fazlasinda gériilebilir. Uzun siireli hastalarda %3-5 oraninda
aort yetmezligi ve artrioventrikller ileti defekti gelisir. Nadiren uzun sireli hastaliktan sonra akciger Ust loblarinda pulmoner
fibrozis gorulebilir, tiberkuloz ile karisabilir. Spinal fraktiirlere bagl nérolojik defisitler, bazen kauda equina sendromu gelisebilir.
Muhtemelen immobiliteye bagli olarak vertebral osteoporoz riski artmistir. Kolonoskopi ile hastalarin yarisindan fazlasinda
asemptomatik enterik mukozal inflamasyon bulgulari saptanabilir. IgA nefropatisi ve sekonder amiloidoz nadir bulgulardir.

Laboratuvar bulgulari: Tanisal tetkik yoktur, ancak kronik hastalik anemisi, artmis akut faz yaniti (ESH, CRP) hastalarin
yarisinda fazlasinda gérilebili. Normal akut faz yaniti hastalik ihtimalini dislamaz, hastalik aktivitesi ile de iyi korelasyon
gostermezler. Yine de, inflamatuvar karakterde bel agrisi olan bir kigide artmig ESH ve/veya CRP AS ihtimalini artirir.

Radyolojik goriintiileme: Sakroiliak eklemlerin direkt grafisinde (Ferguson grafisi) sakroiliak eklemlerde skleroz, daralma
ve dizensizlik (sakroiliit) tipik bulgudur. Erken dénemlerde vertebra koselerinde reaktif skleroz, vertebralarda karelesme,
Romanus bulgusu, marjinal osteofit olusumu ve koprilesme (ostefitlerin birlesmesi), ileri asamalarda karakteristik bambu
karmigi goéruntisu gelisebilir. Periferik eklem tutulumunda eklem araliginda daralma, dlizensizlik ve subkondral skleroz yaninda
eklem yuzeylerini tagsan osteofitler ve ankiloz tipik bulgulardir.

Tani;

Tani igin en sik kullanilan kriter modifiye New York siniflandirma kriterleridir:

1. En az 3 ay siire ile, egsersiz ile azalan dinlenme ile artan bel agrisi

2. Lomber omurga hareketlerinde kisitlanma

3. Goégls ekspansiyonunda kisitlanma

4. Tek tarafli evre 3-4 veya bilateral evre 2-4 sakroiliit

Tani icin 4. kritere ilaveten ilk 3 kriterden birisinin varligi yeterlidir. Ancak bu kriterler erken evre hastalari tanimada
yetersiz kalabilir. Sakroiliak eklemlerin sintigrafi, BT veya MRG ile degerlendirilmesi erken tanida kolaylik saglayabilir. HLA-B27
arada kalinan vakalarda taniya yardimci olabilir.

Tedavi: Giinlik postir ve nefes egzersizleri AS hastalarinda énerilmelidir. NSAIi ilaglar, agri ve tutuklugu hizli sekilde azaltan
ve en sik kullanilan ilaglardir. Ancak uzun dénem kullanimlari gastrointestinal, renal veya kardiak toksisiteye neden olabilir.
Sulfasalazin periferik eklem tutulumlarinda faydahdir. Sulfasalazinin aksiyel tutuluma etkisi tartismalidir. AS’de metotreksat ve
diger DMARD'’larin ve sistemik kortikosteroidlerin etkili olduguna dair net bir kanit bulunmamaktadir. Kortikosteroidler entezitis
boélgelerine lokal olarak uygulanabilir. TNF bloke edici ajanlar, hem aksiyel hem de periferik tutulumlarda etkilidir.
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REAKTIF ARTRIT

ReA, gastrointestinal (Shigella, Salmonella, Yersinia, Campylobacter) veya genitolriner sistem (Chlamydia trachomatis,
Ureaplasma urealyticum) enfeksiyonlarindan gunler-haftalar sonra gelisen steril artrit ile karakterizedir. Bazen asikar enfeksiyon
dykiist olmayabili. Geng eriskilerde daha sik gérilii. HLA-B27 % 60-80 pozitif bulunabilir. Ozellikle alt ekstremite bilyiik
eklemlerinde (diz, ayak bilegi, kal¢a) asimetrik oligoartikiler aditif paternde artrit ile karakterizedir. Bazen kiglk eklemlerde de
olabilir. Tek bir falanksin bitlin olarak tutulumu tipik daktilite (sosis parmak) yol agar. Entezopati gérilebilir. Hastalarin yaklasik
yarisinda inflamatuvar karakterde bel agrisi olabilir. Radyografik olarak %20-25 kiside sakroiliit saptanabilir.

Ates, kilo kaybi gibi sistemik semptomlar hastaligin erken dénemlerinde siklikla bulunabilir. Agrisiz oro-genital Ulserler,
Uretrit, sistit, servisit, prostatit, balanitis sirsinata, keratoderma blenorejika gibi mukokiitanéz bulgular siktir. On Giveit, konjonktivit,
keratit gibi g6z bulgulari gérulebilir. Viseral tutulum nadirdir. AS’teki gibi kardiyak ileti defektleri, aortit ve aort yetmezligi gelisebilir.
Kardit, nefrit, amiloidoz daha nadir bulgulardir.

Tanisal laboratuvar test yoktur. Akut faz cevabinda artig, kronik hastalik anemisi gibi bulgular siktir. Artrosentezde
inflamatuvar karakterde, ancak steril eklem sivisi aspire edilir. Sliphe edilen mikroorganizmaya yénelik kultirler (bogaz, gayta,
idrar, genital) ve serolojik testler bazen tanisal agidan faydal olabilir. Negatif mikrobiyolojik sonuglar taniyi diglamaz.

Radyografik olarak eklem araliginda daralma, erozyonlar, reaktif kemik olusumlari, tendon kalsifikasyonlari gérilebilir.
Spinal hastalikta tek tarafli veya asimetrik sakroiliit saptanir. Aksiyel tutulumda kaba non-marjinal sindezmofitler saptanir.

Bulgularinin ¢cogu ginler-haftalar icinde duizelebilir. Bu durumda nsaii’ler tedavi igin yeterlidir. Kisa sureler ile steroidler
kullanilabilir. Antibiyotik kullanimi tartigmalidir. Aktif mikrobiyal hastalik bulgusu varsa antibiyotik veriimelidir. Clamidia enfeksiyonuna
bagh ReA’te tetrasiklinler faydali olabilir. Hastalik kroniklesir ise metotreksat, sulfasalazin gibi DMARD’lar kullanilabilir.
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ENTEROPATIK ARTRIT

inflamatuvar barsak hastaliklari, Whipple hastaligi, intestinal bypass cerrahisi, ¢dlyak hastaligi, enfeksiyéz enterit
gibi barsak hastaliklarindan sonra gelisen, ¢ogunlukla alt ekstremite biylk eklemlerini tutan artritlere verilen ortak isimdir.
Artrit bazen inflamatuvar barsak hastaligi tanisindan énce bagslayabilir. Bazi hastalarda, inflamatuvar barsak hastaliginin
aktivitesinden bagimsiz olarak, semptomlar ve radyografik goriintiileri ile AS’den ayirt edilemeyen spinal tutulum gelisebilir.
Tedavi igin barsak bulgularinin kontrolli cogu zaman yeterli olur.

Tanisal Algoritma:
SpA grubu hastaliklarin her bir klinik bulgusu igin farkl tanisal algoritma gelistirilebilir. Kronik bel agrisi icin ASAS SpA

siniflandirma kriterleri kullanilabilir:

3 aydan uzun slren bel agrisi ve yas <45

Goruntulemede sakroiliit HLA-B27
+ VEYA +
> 1 SpA bulgusu > 2 diger SpA bulgusu
SpA bulgulari

inflamatuvar bel agrisi
Avrtrit
Endesitis (topuk) Gorintllemede sakroiliit
Uveit MRG’de SpA ile iligkili sakroiliiti dlistiindiiren
Daktilit aktif (akut) inflamasyon
Psoriazis veya
Crohn hastaligi/ulseratif kolit Modifiye NewYork kriterlerine gére kesin
Nsaii’lere iyi cevap radyografik sakroiliit
SpA icin aile dykisu
HLA-B27
Artmis CRP
Kaynaklar

1. Rheumatology. Fifth Edition. Marc C. Hochberg, Alan J. Silman, Josef S. Smolen, Michael E. Weinblatt, Hichael H. Weisman
(editérler). Mosby Elsevier. 2011.

2. Sieper J, Rudwaleit M, Baraliakos X, ve ark . The Assessment of SpondyloArthritis international Society (ASAS) handbook:
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Resim 133. Sag sakroiliak (Si) eklemde iliak kemik yiizde Resim 134. Bilateral sakroiliak eklemde her iki iliak kemikte
fokal erozif diizensizlikler ve skleroz. ve sagda sakral kemikte yaygin erozyonlar ve subkortikal
skleroz.

Resim 135. Sol Si eklem araliginda tama yakin fiizyon. Resim 136. Her iki Si eklem araligi dogal gériinimde
Sagda eklem araligi korunmakla birlikte iliak kemik ylizeyde olmakla birlikte her iki iliak kemik ylzeyde belirgin skleroz
korteks ayriminda kayip ve belirgin skleroz. izleniyor. Osteitis kondensas ilii.
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Resim 137 A-B. Sakroiliak BT'de (A) sagda iliak kemikte erozyonlar ve skleroz mevcut. MRG (B) kesitinde sagda eklem
araliginda ve iliak kemikte sirasiyla sinovit ve kemik iligi &demi ile uyumlu aktif enflamasyon bulgulari izleniyor.

Resim 138 A-B. AS’li hastada akciger apeksinde fibrozis. PA akciger grafisinde (A) sag akciger apikal bdlgede havalanma
kaybi ve dizensiz yogunluk artimi mevcut. Ek olarak orta zonda ayri bir nodiler yogunluk artim alani izleniyor. Yiksek
¢OzUnarlUklG BT kesitinde sag apikal bolgede diizensiz sinirli olasilikla fibrotik dansite artimlar, interstisyel belirteclerde
belirginlesme, birkag adet kist ve havalanma kaybi mevcut.
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Resim 139. Asil tendinitine bagli Asil tendon yapisma Resim 140. Lateral ayak bilegi radyografisinde kalkaneus

yerinde sislik. posteriorunda Asil tendon yapisma yerinde entezopatik
degisiklikler ile uyumlu yaygin erozif diizensizlikler mevcut.
Ek olarak plantar kesimde plantar fasya yapisma yerinde
kemiklesmeye sekonder olusan kemik ¢ikinti izleniyor.

Resim 141. Lateral ayak bilegi direkt radyografisinde Asil Resim 142. Lateral servikal vertebra grafisinde longitudinal
tendon yapisma seviyesinde kronik entezopati ile uyumlu ligamanlarin kalsifikasyonu, faset eklem ankilozu ile birlikte
dliizensiz kemik yapilanma mevcut. Ek olarak plantar fasya bambu vertebra gérinimu.

seviyesinde kemiklesmeye sekonder gelisen patolojik kemik
cikinti izleniyor.
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Resim 143. AP lomber vertebra grafisinde yaygin Resim 144. Lateral torakal vertebra radyografisinde
sindesmofitlere ait gérinimler ve olasilikla longitudinal vertebra 6n kesimlerinde yaygin sindesmofitler izleniyor.
ligaman kalsifikasyonu izleniyor. Ek olarak vertebra Faset eklemlerde kemik dizensizlikleri ve yer yer eklem
korpus yiiksekliklerinde hafif derecede azalma ve yaygin araliklarinda daralma mevcut.

osteoporoz mevcut.

Resim 145. Ankilozan spondilit; AP pelvis direkt Resim 146. Ankilozan spondilit; AP pelvis direkt
radyografisinde bilateral sakroiliit ve sagda daha belirgin radyografisinde bilateral sakroiliit ile birlikte ileri dereceli
olmak (zere her iki kalca eklem araliginda daralma ve kalga tutulumu mevcut. Ek olarak iskial ve pubik kemiklerde
komsu kemiklerde erozif degisiklikler mevcut. yaygin entezopati ile uyumlu sacakli gériniim izleniyor.
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Resim 147 A-B. Ankilozan spondililitli hastanin tipik postird. Artmis servikal fleksiyon, torasik kifoz ve azalmis spinal mobilite.

Resim 148. Longitudinal gri skala ultrasonografi (US) Resim 149. Longitudinal power Doppler US gérintlsinde
goéruntusinde retrokalkaneal bursa seviesinde bursit ile Asil tendonunda ve retrokalkaneal bursa duvarinda yaygin
uyumlu anekoik sivi géranima. enflamasyon ile uyumlu kanlanma artigi izleniyor.

: 1
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Resim 150 A-B. Longitudinal gri skala US goriintiide Asil tendonda kalinlasma ve ekojenitesinde azalma mevcut (tendinit).
Ek olarak yapisma yerinde fokal bir alanda kalkaneal erozyon ile uyumlu defekt izleniyor.

Resim 151. Sag diz eklemi ve suprapatellar bursada belirgin Resim 152. Gri skala longitudinal US gérintlsiinde dizde
siviya bagli sislik. suprapatellar bursada belirgin siviya bagli anekoik gérinim
izleniyor.
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Resim 153. inflamatuar artrite Resim 154. inflamatuar hiicre Resim 155. Septik artrite bagl
bagh alinan eklem sivisi 6rnegi. icerigi az olan eklem sivisi 6rnegi. eklem sivisi 6rnegdi. Bulanik ve
Enjektdrin arka yuzeyindeki ¢izgi ve Berrak gérinimde ve enjektérin purulan gérinimdedir.
rakamlar secilemez. arka yuzindeki yazi ve isaretler

secilebiliyor.

Resim 156. Gri skala longitudinal US goérintusinde Resim 157. Longitudinal Power Doppler US goérintusiinde
tibiotalar eklemde patolojik eklem sivisi ile uyumlu anekoik tibiotalar eklemde patolojik sinovyal sivi ve olasilikla eklem
gorindm. sinovyasinda kalinlasma ile birlikte enflamasyona sekonder

kanlanma artigi mevcut.
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Resim 158 A-B. Pyoderma gangreosum. inflamatuar bagirsak hastaliklari ve spondiloartritlerin seyri esnasinda gériilebilir.
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PSORIATIK ARTRIT

Psériatik deri lezyonlari, inflamatuar artrit bulgulari olan ve romatoid faktéri negatif hastalar “psériatik artrit (PsA)”
grubu icerisinde tanimlanabilir.

Etyopatogenez: PsA basta HLA sinif |, TNF IL-1 ve IL-23 olmak lizere birgok genetik faktérin isin igcinde oldugu, infeksiyonlar ve
tekrarlayan travmalarla (Koebner fenomeninde oldugdu gibi) da baglantili oldugu disundlen bir hastaliktir. PsA’da inflamasyonun
oldugu alan sinovyumla sinirli degildir, ayni zamanda kemik (osteitis), entesis (entezitis), tendon (daktilitis) ve tirnak (onikolizis)
da etkilenmektedir. Hastaligin baslangi¢ déneminde osteoklast aracili ortaya ¢ikan osteitisi yeni kemik olusumu, periostitis ve
entesofitler takip etmektedir. Sonug olarak PsA’da inflamasyon dogal ve adaptif immunitenin etkilesimiyle birlikte asil olarak
timor nekroz faktdriin (TNF) basrolu aldigi Th1 ve Th17 aracili bir olaydir.
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Klinik Bulgular: Genel olarak iki farkli PsA grubu vardir. Tip 1’de hastalik baslangi¢ yasi 40’dan kiguktir ve eklem sikayeti
ortaya ¢ikmadan 9-10 yil 6ncesinde deri bulgular vardir. Tip 2'de ise inflamatuar artrit baslangi¢ yasi 40’in Uzerindedir ve
deri bulgulari siklikla son bir yil icerisinde olugsmustur. PsA baslangi¢ yas! ortalama 35-50 yas arasindadir, romatoid artrite
(RA) gbre prevalansi olduk¢a diisuktir (1-420/100.000), RA’dan farkli olarak kadin ve erkeklerde esit oranda gérilmektedir.
Hastalarin Ggte ikisinde psériatik deri lezyonlari eklem bulgularindan énce bulunmaktayken yaklasik %16’sinda 1 yil icerisinde
eklem ve deri lezyonlan birlikte baslamaktadir. PsA eklemleri izole monoartritten yikici poliartrite kadar genis bir aralikta
etkileyebilmektedir. RA’dan farkl olarak etkilenen eklemler daha az hassastir ve eklem efflizyonunu muayene ile saptamak
daha guctir. Farkli kohortlarda eklem tutulumlar 5 farkh tirde gruplanmaktadir; Distal interfalalengial eklem (DIF) baskin,
oligoartikller, poliartikller, spondiloartropati ve artritis mutilans. Gergek hayatta bu alt gruplar icinde yaygin bir i¢ ice gegis
vardir. Ornegdin spondiloartropati az bir hasta grubunda baskin tutulum sekliyken iicte bir hastada omurga tutulumu diger
bulgulara eslik etmektedir. Mono ve oligoartikller tutulum erkeklerde daha belirginken simetrik poliartikuler tutulum kadinlarda
baskindir. Bir kohortta PsA hastalarinin %63’unde baslangi¢ sekli oligoartikiler, %25’i poliartikilerken 12 yil takip sonrasinda
hastalarin %63’U poliartikller tutulum gdstermis ve %25’i oligoartikuler olarak kalmistir. PsA’da eklem tutulumu asimetrik olarak
bilinmekle birlikte bu durum tutulan eklem sayisiyla iligkilidir, poliartiktler tutulumu olan hastalarda RA ile benzer sekilde simetrik
tutulum goérilmektedir. PsA DIF eklemini etkilemesiyle diger inflamatuar artritlerden ayrilmaktadir ve MR calismalarinda da
gbsterildigi gibi “tirnak/distal falanks kompleksi” DIF artritiyle tirnak tutulumu ve daktilit iliskisini agiklamaktadir. Artritis mutilans,
%5’den az hastada, uzun slre hastalik suresi olan, siklikla kadinlarda gérulen son dénem yikici, erozif bir tutulum seklidir.
Spondiloartropatide sakroiliak eklemin simetrik ve/veya asimetrik tutulumu, zayif HLA-B27 iliskisi, AS’ye gére daha iyi omurga
prognozu vardir. Daktilit veya sosis parmak (genelde ayakta elden daha sik), entezit (asil tendonu, plantar fasia, kalkaneus ve
pelvik kemiklerde) PsA'nin diger kas iskelet sistemi tutulumlaridir. Birgcok PsA hastasinda deri tutulumu hafif-orta diizeydedir.
Goéreceli olarak vicudun “gizli” ve PsA’da 6zellikle sorgulanmasi gereken alanlari olan kafa derisi, intergluteal/perianal deri
lezyonlarinin PsA ile iligkili oldugu disunilmektedir. Tirnak degisiklikleri (pitting, onikolizis, hiperkeratozis) psériasis hastalarinin
% 20-40'Inda, PsA’larin %60-80’inde ve DIF tutulumu olan hastalarin % 80-100’de bulunmaktadir.

Laboratuvar inceleme: PsA icin tanisal bir test yoktur. Akut faz yanitindaki (ESH, CRP fibrinojen gibi) yiikseklik 6zellikle aktif
dénemde saptanmaktadir. RF negatif olarak tanimlanmakla birlikte hastalarin yaklasik %5’inde RF ve %6-10’unda anti-CCP
pozitifligi saptanmaktadir. ilging olarak %20’den fazla hastada hiperiirisemi bulunmaktadir.

Radyolojik inceleme PsA'nin RA ve AS’den ayriimasinda énemlidir. Radyolojik olarak 4 farkli bulgusu vardir: periferik
eklem tutulumu, destriktif ve proliferatif degisiklikler ve omurga tutulumu. Periferik eklem erozyonu (daktiliti olanlarda daha sik
olmak iizere) ézellikle poliartikiiler tip tutulumda saptanmaktadir. Onemli olarak RA’nin erken radyolojik bulgusu olan periartikiiler
osteopeni PsA’da gériilmez. Destriiktif degisiklikler “osteolizis” ve sonugta falanksin kalemlesmis gorintisudir. Komsu eklemde
proliferatif degisiklikler de gelisirse tipik olan “kalem hokka gérintisi” ortaya ¢ikar. Metatarsal ve metakarpal kemiklerde periostit ve
yeni kemik olusumu proliferatif degisikliklere érnektir. Omurgada asimetrik sakroiliit AS’ye gdre daha siktir, faset eklem tutulumlari
daha azdir, servikal bélge gorece sik etkilenir ve AS’de goriilen marijinal sindesmofitler yerine kaba sindesmofitler saptanmaktadir.

Siniflandirma Kriterleri: PsA siniflamasi icin ylksek 6zgunlik ve duyarliligi olan CASPAR (ClASification criteria for poriatic
arthritis) kiriterleri kullaniimaktadir.
« inflamatuar eklem hastaligi (eklem, omurga, entezit)
+  Asagidakilerden en az 3’ olmalidir
- Halen psériasis olmasi (2 puan), kisisel psériasis dykisi (1 puan) veya ailede psdriasis 6ykusi (1 puan)
- Tipik tirnak degisikligi (1 puan): onikolizis, pitting, hiperkeratozis
- Romatoid faktér negatifligi (1 puan): ELISA veya nefrolometri tercih edilir
- Daktilits (1 puan): halen daktilitis olmasi veya bir romatolog tarafindan daktilitis ataginin not edilmesi
- Juksta-artikler yeni kemik formasyonu (1 puan): el veya ayak grafisinde
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Tedavi: Romatolog ve dermatologlar tarafindan olusturulan GRAPPA grubunun PsA tedavisindeki &nerileri sunlardir.
Hastalar kas-iskelet ve deri tutulum yeri ve siddetine gére hafiften agira kadar tanimlanmalidir. Hafif hastalik aktivitesi
olanlara NSAI ilaglar veya lokal enjeksiyonlar énerilirken orta-ciddi hastalik aktivitesi olanlara DMARD veya biyolojik ajanlar
6nerilmektedir. DMARD'’lar icerisinde metotreksat ve leflunomid en sik kullanilan ajanlarken sulfasalazin ve siklosporin daha
az etkili gézukmektedir. Biyolojik ajanlardan etanersept, infliksimab, adalimumab, golimumab’in metotreksat ile birlikte veya
monoterapide etkin oldugunu gésteren randomize kontrolli ¢alismalar mevcuttur. Diger biyolojik ajanlarin da (ko-stimalatér
blokorleri alefacept, abatacept ve IL-12/23 blokdrl ustekinumab gibi) etkinligine dair randomize kontrolli calismalar vardir.
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Kaynaklar:
1. Rheumatology. Fifth Edition. Marc C. Hochberg, Alan J. Silman, Josef S. Smolen, Michael E. Weinblatt, Hichael H. Weisman
(editorler). Mosby Elsevier. 2011.

86 :
ROMATOLOJI ATLASI



E
2
-
o
<

X
=

=
c

:0
@
a

Resim 159. Her iki dizde pistuler psériatik deri lezyonlari. Resim 160. Dizde pustiler psdriatik deri lezyonu
Yaygin eritem ve ylizeyel pUstiillerin (izerinde pullanma.

Resim 161. Gévdede ¢ok sayida eritematdz, pullu guttat Resim 162. Sacl deride, normal deriden belirgin bir sinirla
psoriazis ile uyumlu deri lezyonlari. ayrimis plak tipi ps6riazis, alinda steroid kullanimina bagli
akneiform lezyonlar.
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Resim 163. Kulak arkasi ve sagli deride pustuler psériazis. Resim 164. Reaktif artritte goriilen keratoderma blenorejika.

Resim 165. El tirnaklarinda renk degisikligi ve distalde tirnak ~ Resim 166. Normal tirnak ile karsilastiriimis, psériatik
plaginin tirnak yatagindan ayrilmasi ile karakterize onikolizis.  tirnakta renk degisikligi ve onikolizis.

ROMATOLOJi ATLASI




E
o
-
1
<

X
s

!
o

:0
0
o

Resim 167. Tirnaklarda pitting. Resim 168. Tirnaklarda pitting, onikolizis ve renk degiskligi.

Resim 169. Psériazise bagh tirnaklarda hiperkeratoz ve sol Resim 170. Sol ayak 3. parmakta daktilit ile uyumlu diffiz
ayak 2. parmakta daktilit ile uyumlu diffliz siglik ve kizariklik. sislik.
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Resim 171. Power doppler USG’de el bilek fleksor Resim 172. ikinci ve iiciincii distal interfalangial (DIF)
tendonlarinda tenosinovit ile uyumlu doppler sinyal artis!. eklemlerde artrit.

Resim 173. AP el grafisi. 1, 2, 3. DIF eklemlerde daralma ile Resim 174. AP el bilek grafisi. 1. ve 3. parmak DiF

birlikte yeni kemik olusumu ve erezyonlar mevcut. eklemlerinde belirgin eklem yikimi ve distal falakslarda
subluksasyon mevcut. Ek olarak 1. metakarpofalangeal
eklemde tutuluma bagl daralma izleniyor.
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Resim 175. Psoriatik artrite bagli teleskopik parmak. Resim 176. Mukayeseli AP el-el bilek radyografileri. Sol
elde 2. MKF eklem ile birlikte PiF ekleminde belirgin
destriksiyona bagh kemik kaybi ve teleskopik parmaga
neden olan deformasyon mevcut. Ek olarak 3. parmak DiF
ekleminde tutuluma bagli bulgular izleniyor (Dr. U. Kalyoncu
arsivinden).

i
Resim 177. Artritis mutilans. AP el bilek grafisi. Kemiklerde Resim 178. Psoriatik artrite bagli sakroiliit. AP mukayeseli
belirgin osteoporotik yogunluk azligi mevcut. Ulna distal sakroiliak eklem radyografisi. Her iki sakroiliak eklemde iliak
kesiminde belirgin kemik yikilimi ve el eklemlerinde belirgin kemiklerde yaygin erozyon ve skleroz mevcut.
yikima bagl olusan ileri dereceli fleksiyon deformitesi
izleniyor.
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Resim 179. Psériatik artrite bagli sakroiliit.Sakroilaik eklem Resim 180. Psériatik artrite bagli sakroiliit. Kontrastli

BT kesitinde sagda iliak kemikte yaygin erozyonlar ve sakroilaik eklem MRG gériintisiinde eklem araliginda
skleroz izleniyor. patolojik yogun kontrastlanma mevcut. Bulgu sinovit ile
uyumlu.
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BEHCET HASTALIGI

Behget hastaligi (BH); oral ve genital Ulserler, deri lezyonlar, artrit, g6z tutulumu, gastrointestinal ve nérolojik bulgular
ile karakterize multisistemik, kronik, inflamatuar bir hastaliktir. BH hem arterleri hem de venleri etkileyebilen, her captaki
damarda lezyon yapabilen sistemik bir vaskdlit olarak siniflandirilir.

Etyopatogenez: BH'nin etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Bugin icin patogenezde en ¢ok kabul edilen goérus; genetik
yatkinhgr olan bireylerde, muhtemelen enfeksiydz ajanlarin etkisiyle ortaya ¢ikan inflamatuar bir yanittir. HLA-B51’in Behget
hastalarinda yiiksek prevalansi Tirk, Orta Dogu ve Japon hastalarda gdsterilmistir. Bununla birlikte HLA-B51 semptomlarin
siddeti ile iliskili gézikmemektedir. BH'nda tutulan bdlgelerde T hiicreleri ve nétrofillerden olusan inflamatuar hicre
infiltrasyonlari gosterilmistir. BH, Akdeniz bélgesindeki lkelerde ve Japonya’da yiksek prevelansa sahiptir. Cografi dagilimi
Akdeniz bélgesi ile Asya’nin dogusu arasindaki tarihi ipek Yolu'na komsu Ulkelerde daha siktir. Bu durum hastaligin genetik
6zelliginin bir gbstergesi olarak degerlendirilebilir. Tirkiye, prevelansi en yiiksek Ulke olarak géziikmektedir (100.000 de 420).
Kuzey Avrupa’da, Asya’nin kuzeyinde, Afrika’da, Amerika’'da hastalik nadirdir. Hastaligin Amerika’daki prevelansi 100.000 de
0.12-0.33 kadardir.
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Klinik Bulgular:

BH siklikla geng erigkinleri (15-45 yas) etkiler. Hastaligi 25 yasindan énce baglayanlarda hastalik genellikle daha
aktif seyretmektedir. Ortalama baslangi¢ yasi 25-30 yaslaridir. Kadinlarda ve erkeklerde gértlme sikligi hemen hemen esittir.
Bununla birlikte erkeklerde hastalik daha siddetli seyretmektedir. Pulmoner arterde anevrizma, géz tutulumu, tromboflebit ve
noérolojik tutulum gibi ciddi klinik tablolar erkek hastalarda daha sik gérilmektedir. Hastalik siklikla tekrarlayan inflamatuar
ataklarla ve remisyonlarla seyreder. Epidemiyolojik calismalar BH'nda mortalite oraninin 5 yilda %16 oldugunu géstermektedir.
Koroner/pulmoner arter anevrizmasi riptird, nérolojik tutulum, tromboz BH’ndaki mortalitenin baslica nedenlerindendir. BH'nin
en yaygin Kklinik bulgusu tekrarlayan ve genellikle agrili olan mukokitandz lezyonlardir. Diger klinik bulgular hastalar arasinda
degiskenlik gdsterir. Hastalardaki morbidite ve mortaliteye sebep olan en dnemli klinik bulgular; hastalarin 2/3'den fazlasini
etkileyen okuler hastalik, 1/3'den fazlasini etkileyen vaskuiler hastalik, %10-20’sini etkileyen santral sinir sistemi tutulumudur.
Deri ve eklem bulgular yaygindir. Bébrek tutulumu ve periferik sinir sistemi tutulumu diger sistemik vaskiilitler ile kiyaslandiginda
daha nadirdir.

Oral ulserler: Agril oral Ulserler (aftéz veya herpetiform) hastalarin %70’inde baslangi¢ bulgusudur. Hem gérinimi hem de
histolojisi tekrarlayan aftéz stomatit ile benzerlik gdsterir. Behget hastalarinda daha yaygin ve ¢ok sayida olmaya egilimlidir.
Capi birkag milimetreden 1-2 cm’ye kadar olabilir. 1 cm’den kiglk ¢aplh Ulserler minér Glserler, 1cm’den buylk capli Ulserler
major Ulserler olarak isimlendirilir. Siklikla orofarenkste, dil altinda, yanak ve dudak mukozasinda ve sert damakta yerlesirler.
Dudaklarin dis tarafinda bulunmaz. BH tanisi igin oral Ulserlerin yilda U¢ kezden fazla tekrari gereklidir. Spontan olarak 1-3
hafta igerisinde iyilesirler. Ancak sik tekrarlayan ulserleri olan hastalarda surekli oral Ulserleri gérmek de mimkindur. Oral
Ulserler genellikle hastaligin ilk baglayan ve en son terk eden klinik bulgusudur. Hastalik stiresi uzun olan hastalarda daha az
siklikta rastlanir. Sigara icenlerde sikligi daha az olarak saptanmistir.

Genital lezyonlar: Genital Ulserler Behget hastalarinin yaklasik %75’inde gelisir. Genital Ulserler oral aftéz lezyonlar ile
benzerlik gdsterir ve genellikle agrilidir. Siklikla erkeklerde skrotum derisi etkilenir, penis safti Gzerinde, perine bdlgesinde de
gorilebilir. Kadinlarda labiumlar en sik etkilenen bélgedir, daha nadir olarak vulva, vajina ve perine bdlgesi de etkilenebilir.
Tekrarlama sikhi@i oral Ulserlerden daha az, kalma siresi oral tlserlerden daha uzundur. Derindir, siklikla iz birakarak iyilesirler.
Erkeklerde kadinlara gére daha agrilidir. Genital Ulserler disinda Uregenital bdlgede epididimit, Uretrit ve salpenjit daha az
olarak saptanabilir.

Deri lezyonlari: Deri lezyonlar Behget hastalarinin %75’inde gérilar. Deri bulgular gesitlidir; akneiform lezyonlar, papulo-
vezikllo-pustiler eripsiyonlar, psddofolikilitler, noduller, eritema nodosum (septal pannikilit), superfisiyal tromboflebit,
pyoderma gangrenosum tipi lezyonlar, eritema multiforme benzeri lezyonlar ve palpe edilebilen purpuralar gérilebilir. Eritema
nodosum benzeri lezyonlar kadin hastalarda daha yaygindir ve siklikla alt ekstremitelerde olusur. Agril, kizarik, noddler bir
yapisi vardir ve genellikle 2-3 hafta icerisinde iyilesir fakat tekrar edebilir. Eritema nodozumun yapilan biyopsilerinde lezyonlarin
yarisindan fazlasinda orta damar vaskiiliti olan septal pannikulit saptanmistir. Akneiform papulopustuler lezyonlar erkeklerde
daha yaygindir. Gévdede, ylizde ve ekstremitelerde daha yaygin olmakla birlikte viicudun herhangi bir yerinde de gorilebilir.
Artriti olan hastalarda daha yaygin olarak saptanmistir. Papiler ve pustiler lezyonlardan olusan bu lezyonlari ergenlikte veya
steroid kullanan hastalarda gérilen aknelerden ayirmak mumkin degildir. PUstiler deri lezyonlari da siklikla steril degildir,
Stafilokokkus aureus ve provetella spp igerirler. Hastalarin %3’inde ekstragenital Ulserler saptanabilir. Skar birakarak iyilesirler.
Aksilla, boyun, meme, kasik ve ayaklarin parmak aralari sik yerlestikleri yerlerdir. Deri pateriji reaksiyonu, lokal deri hasarindan
sonra o bdlgede eritemat6éz papiler veya pustiler bir lezyon gelismesidir. Deri paterji testi 20-25G standart igne ile yapilir
ve 48 saat sonra degerlendirilir. 48 saat sonra igne batirilan yerlerdeki eritematdz papller veya pustller lezyonlarin varlig
degerlendirilir.

Goz tutulumu: Go6z tutulumu (anterior veya posterior Uveit, hipopiyon, retinal vaskilit) Behget hastalarinin %25-75’inde
gorilur. Behget hastalarinin %10’unda ilk prezentasyon g6z tutulumu iledir ve oral Ulserlerdaha sonra gelisir. G6z tutulumu olan
hastalarda g6zde periorbital agri, fotofobi, bulanik gérme, batma, sulanma yakinmalari bulunabilir. Tedavi edilmeyen hastalar
kérlige kadar ilerleyebilir. Ozellikle tekrarlayan posterior tveit bu agidan risklidir. Géz tutulumu genellikle hastaligin ilk yillarinda
daha fazladir ve gérme kaybi genellikle hastaligin ilk 7 yili icinde gelisir. Gz tutulumu hastaligin ileriki yillarinda geligenlerde
prognoz daha iyidir. Uveit BH’nin dnemli bulgularindan biridir. Tipik olarak bilateral ve epizodik seyreder. Siklikla Gveal traktusun
butinl etkilenir (pantveit) ve epizodlar arasi iyilesme tam olmayabilir. Hipopiyon, anterior boslukta pirulan materyalli siddetli
anterior Uveiti tanimlar ve Behget hastalarinin %20’sinde gérulir. Posterior Uveit, retinal vaskulit, vaskiler tikaniklik ve optik
norit varliginda sistemik immunsupressif tedavi gerekir. Tedavi edilmezse kalici gérme kaybi gelisebilir. Bunlardan baska gézde
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neovaskilarizasyon, sekonder katarakt, glokom, konjunktival Ulserasyon gelisebilir. Neovaskularizasyon siklikla inflamasyona
baghdir. Konjunktivit, sklerit, episklerit ve sikka sendromu da nadiren gérilebilir.

Norolojik tutulum: Nérolojik tutulum Behget hastalarinin 1/5’inden daha azinda gérilir. Genellikle ge¢ dénemde ortaya
¢ikar (hastalik baslangicindan 1-8 yil sonra). Gogu vakada hatirlama ve 6grenme gibi bellek fonksiyonlari etkilenir. Erkeklerde
kadinlardan daha siktir. Fokal parankimal lezyonlar ve vaskdiler trombozun olusturdugu komplikasyonlar en yaygin bulgulardir.
Bunlardan bagka aseptik menenijit veya ensefalit, arteriyel vaskiilit gériilebilir. ilerleyici kisilik degisiklikleri, psikiyatrik bozukluklar
ve demans gelisebilir. Periferik ndropati beklenen bir bulgu degildir. Fokal nérolojik bulgular kortikospinal tractusta, beyin sapinda,
periventrikller beyaz maddede, spinal kordda ve bazal gangliondaki lezyonlara bagli olabilir. Serebellar tutulum nadirdir. Santral
sinir sistemi lezyonlari manyetik rezonans gériintileme ile saptanir. Patolojide periveniler lenfosit infiltrasyonlari, inflamatuar
hiicre infiltrasyonlari, gliozis, nekroz ve néronal kayip saptanir. Parankimal lezyonlarda vaskilit her zaman gézlenmeyebilir.
Arterit gelisirse iskemik stroka, diseksiyona, anevrizmal dilatasyona ve subaraknoid hemorajiye neden olabilir. Santral sinir
sistemi bulgulari arteriyel veya vendz tromboz nedeniyle ortaya ¢ikabilir. Serebral vendz tromboz basagrisi, papil 6dem, 6.
sinir felci ve serebrospinal sivi basincinin artmasi gibi bulgular verebilir. Dural siniis trombozu ve periferik derin ven trombozu
arasinda iliski oldugu gdsterilmistir. Serebral arterlerde de tromboz gériilebilir. Prognoz nérolojik tutulumun tipine ve yerine
gbre degisir. Dural vendz trombozlu veya diger parankimal olmayan tutulumlar, parankimal tutulumlu hastaliga gére daha iyi
prognozludur.

Vaskiiler tutulum: BH’nin klinik bulgularinin ¢cogunun vaskilite bagli oldugu distnilmektedir. BH tim caplardaki damarlar
(blyuk-orta-kiicik capli), hem arterleri hem de venleri etkileyebilen bir vaskdlit olarak siniflandiriimaktadir. Arteriyel vaskdilit
en sik kiclk capli damarlarda olmakla birlikte orta ve biylk capli arterlerde de tutulma olabilir. Biylk damarlarin tutulumu
Behget hastalarinin yaklasik 1/3’Ginde goérilebilir. Bu hastalarda, hem arterlerde hem de venlerde gelisebilecek perivaskiler ve
endovaskiler inflamasyon hemoraji, stenoz, anevrizma olusumu, trombdis ve varislere neden olabilir. Karotis, pulmoner, aort,
iliyak, femoral ve popliteal arterler daha ¢ok tutulur. Serebral ve renal arterler ise daha az siklikta etkilenir. Serebral vendz tromboz
%7.8 oraninda saptanmigstir. Akut miyokart enfarktlisi koroner arter tutulumuna bagh olarak gelisebilir ancak nadirdir. Pulmoner
arter tutulumunun erken tanisi énemlidir. Hemoptizi en yaygin semptomudur. Bunun diginda éksurik, gégus agrisi, nefes darlig
gelisebilir. Pulmoner arter anevrizmasi en sik olarak pulmoner arterlerin biyik proksimal dallarinda gelisir. Yanhslikla pulmoner
tromboembolizm gibi degerlendirilerek antikoagtilan baslanabilir ve riptir ile sonuglanabilir. Hemoptizi pulmoner arter ile brons
arasinda gelisen fistll sonucu olusur ve siklikla baska bir bélgedeki vendz tromboz ile birliktedir. Periferik tromboflebit ile iligkili
pulmoner arter trombozu ve anevrizmasi Hughes-Stovin sendromu olarak bilinir. Bu sendrom en yaygin Behcet hastalarinda
goralir. BH’nda vendéz tutulum arteriyel tulumdan daha fazladir. Daha yaygin olan slperfisiyal ve derin ven trombozlarina ek
olarak vena kava superior ve inferior trombozu, Budd-Chiari sendromu, dural sinlis trombozu ve diger vendz obstriktif lezyonlar
gelisebilir. Alt ekstremitelerin tekrarlayan trombozlari posttromboflebitik lezyona yol acabilir. Arter tutulumu erkeklerde daha
yaygindir. Arteriyel vaskilit gelisen Behget hastalarinda, kladikasyo semptomu gelisebilir. Vaskuler paterji benzeri cevap invazif
vaskuler girisimlerden sonra gelisebilir, flebit veya anevrizma ile sonuclanabilir.

Artrit: Artrit ve artralji hastalarin yaklasik %60’inda gelisir. Behget hastalarinin yarisinda erozif olmayan, asimetrik, genellikle
deformite yapmayan inflamatuar artrit gérulebilir. Artrit genellikle diz, ayak bilegi, el bilegi, dirsek gibi orta ve biylk hacimli
eklemleri etkiler. Sinovyal sivi incelemesi ve biyopsisinde inflamatuar 6zellikler saptanir. Birgok hastada artrit intermittan, 1-3
hafta slren karakterdedir. Artrit hastalarin 1/3'inde monoartikller, 2/3’inde oligoartikiler, ¢cok azi poliartikiiler (%5'den az)
karakterlidir.

Gastrointestinal tutulum: Gastrointestinal tutulum Behget hastalarinin %3-16’sinda gelisir. Hastalarda anoreksi, bulanti,
abdominal agri veya kanli diyare ile bulgu verebilir. Bazi hastalarda gastrointestinal lserasyon ve perforasyon gelisebilir.
Gastrointestinal (ilserasyon cogunlukla terminal ileum, cekum ve asendan kolonda yerlesir. inflamatuar barsak hastaligi olan
hastalarda da oral ve gastrointestinal Ulserler olabilir ve bunlari Behget hastalarinda gérulenlerden ayirmak zordur.

Diger bulgular: BH’'nda ates halsizlik gibi yapisal semptomlar gérilebilir. Uriner ve erektil fonksiyon problemleri noral veya
vaskuler tutuluma bagli olabilir. I¢ kulak tutulumu ¢inlamaya, duyma azligina veya bas dénmesine neden olabilir. BH olan bir¢cok
hastada fibromiyalji saptanabilir.

Laboratuvar: BH’nin patognomonik bir klinik veya laboratuar bulgusu yoktur. C-reaktif protein ve eritrosit sedimentasyon hizi
gibi inflamatuar belirtecler aktif hastaligi olanlarda artmis bulunabilir. Cesitli genetik bulgulardan degisen sitokin seviyelerine
ve profillerine, serumda bulunan imminkomplekslere kadar birgok biyokimyasal degisken arastiriimistir. Ancak su anda bunlar
BH'nin tanisinda kullanilacak nitelikte degildir.

Tani: Tani klinik bulgular temel alinarak konulur. En yaygin kullanilan BH siniflandirma kriterleri Uluslararasi Galisma Grubu
tarafindan 1990 yilinda tanimlanmistir. Buna gére en az yilda 3 kez tekrarlayan oral aftéz lezyonlarin bulunmasi gereklidir. Oral
aftéz lezyonlara ilaveten asagidaki kriterlerden 2 tanesinin olmasi gereklidir.

« Tekrarlayan genital Ulserler

* Gobz lezyonlar (oftalmolojist tarafindan saptanan anterior veya posterior Uveit, yarik lamba ile muayenede vitreusta
hiicreler,veya retinal vaskiilit)

* Deri lezyonlan (eritema nodozum, psédofolikilit, papilopUstiiler lezyonlar, akneiform nodiiller)

« Pozitif paterji testi (20-25G steriligne ile deriye -genellikle 6n kolun én ylziine- 5mm derinliginde uygulanan pikir sonrasinda
24-48 saat sonra 2mm veya daha biyuk papil gelismesi)

Crohn hastalig, Ulseratif kolit ve ailevi Akdeniz atesi gibi hastaliklarin bazi klinik bulgulari BH ile benzerlik gésterir. BH’ nin
fazla g6rilmedigi populasyonlarda tani genellikle ge¢ konulmaktadir ve bu durum morbidite ve mortaliteyi olumsuz olarak
etkilemektedir.
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Tedavi: BH multisistemik bir hastaliktir ve her hastada farkli bir seyir gésterir. Bu nedenle Behget hastalarinin tamami igin
standart bir tedavi sekli yoktur. Tedavi her hastada klinik tutulumun yerine, siddetine ve ek bulgulara gére bireysellestirilerek
degerlendirilmelidir. Mukokutandz tutulum ve artrit gibi vital organ fonksiyonlarinin etkilenmedigi, hayat tehdit etmeyen, fakat
hastanin yasam kalitesini etkileyebilen klinik durumlarda daha ilimh bir tedavi uygulanabilir. Bu gibi klinik bulgularin (6rnegin;
oral-genital Ulser, artrit, eritema nodosum gibi) varliginda bulgularin siddeti ve tedaviye cevabi deg@erlendirilerek kolsisin,
glukokortikoidler veya diger immunsupressif ajanlar kullanilabilinir. Majér organ disfonksiyonuna yol agan, hatta bazen hayati
tehdit edebilen okuler ve nérolojik tutulum, blyik arter ve venlerin etkilenmesi gibi klinik bulgularin varliginda ise tedavi daha farkli
degerlendirilmelidir. Orneg@in gérme kaybina yol agabilecek posterior Gveitin varliginda baslangigta ylksek doz kortikosteroid
ve ikinci bir uzun etkili immuinsupressif ajan (hastaligin siddeti ve seyrine gdre azatioprin, siklosporin, siklofosfamid, infliximab)
tercih edilmelidir. Norolojik tutulum, gastrointestinal tutulum, orta-blyilk capli arter ve venlerin tutulumu énemli morbidite
ve mortalite sebepleri arasindadir. Taninin erken ve tedavinin yeterli olmasi son derece dnemlidir. Tedavide yine hastaligin
siddeti ve seyri degerlendirilerek baglangicta ylksek doz kortikosteroid ve sonrasinda da azatioprin, siklosporin, siklofosfamid,
infliximab, antiagregan, antikoagilan ilaglardan biri veya birkag! tercih edilebilir.
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Resim 181. Alt dudakta minér oral aft Resim 182. Dil ucunda minér oral aft

Resim 183. Yumusak damakta ¢ok sayida minér oral aft Resim 184. Ust dudakta gok sayida minér oral aft
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Resim 185. ilag kullanimina bagli oral aft. Behget Resim 186. ilag kullanimina bagli mukozit. Behget
hastaliginda gérilen aftlara gére daha derindir. hastaliginda dil dorsumunda aft beklenen bir bulgu degildir.

Resim 187. Sirtta papulopusttler lezyonlar Resim 188. Behcet hastaliginda gérilen artrit nedeniyle her
iki diz ekleminde belirgin sislik
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Resim 189. Skrotumda genital llser Resim 190. Skrotumda bir kismi kurutlu, cok sayida genital
lser

Resim 191. Skrotumda iki adet iyilesmekte olan genital Glser ~ Resim 192. Skrotumda eski genital llserlerin iyilesmesi
sonrasi gérulen skarlar.
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Resim 193. Labium majusda genital Glser Resim 194. Bacakta eski ve yeni eritema nodosum benzeri
lezyonlar.

Resim 195. Tibia 6n ylziinde eritema nodosum benzeri
lezyonlar
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Resim 196. Pateriji testi yapilisi. Yaklasik 5 mm derinlige, Resim 197. Pateriji testi yapilisi. ignelerin gikartiimasindan
aralikl olarak yerlestirilmis sari uglu igneler. hemen sonraki gérinim

Resim 198. Negatif paterji testi. Sadece igne giris izleri Resim 199. Pozitif paterii testi. igne giris yerlerinde papiilo-
mevcut. pustiler gérinim
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Resim 200. Bacaklarda kronik derin ven trombozuna bagli Resim 201. Alt ekstremitede derin ven trombozuna bagli
sislik ve staz ulser skarlari. staz Ulseri.

Resim 202. Vena cava inferior trombistne bagli karin ve Resim 203 A-B. Vena cava inferiorda trombus ve alti aylik
g6gus 6n duvar cildinin altinda vendz kollateraller. tedavi sonrasi trombus izlenmiyor (ok isaretleri).
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Resim 204. Uveit nedeniyle kirmizi goz. Resim 205. Hipopiyon, 6n kamarada inflamatuar hicreler
tarafindan olusturulan bulutsu gériiniim (ok).

Resim 206. On Uveit ve hipopiyon. On kamarada Resim 207. On iiveit ve katarakt. On (iveite bagl olusmus
inflamatuvar hicreler tarafindan olusturulan bulutumsu katarakt (mor ok), irisin lense yapismasi sonucu olusan arka
gdrintd (kirmizi ok), bu hucrelerin yer ¢ekimi etkisiyle sinesi (kirmizi ok), eski arka sinesilere ait lens Gzerinde
asagiya c¢okerek olusturduklari hipopiyon gérinimundn Gst kalmis iris pigment kalintilar (mavi ok)

siniri (yesil ok)
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Resim 208. On (iveit ve keratik presipitatiar. On kamarada Resim 209. On (iveit ve arka sinesi. On (veitte irisin lense
inflamatuvar hicrelerin korneanin arkasindaki endotel yapismasi sonucu olusan arka sinesi (kirmizi ok), eski arka
tabakasinda kiimeler olusturmasiyla ortaya ¢ikan yaygin sinesilere ait lens lzerinde kalmis iris pigment kalintilari
keratik presitatlar (kirmizi ok) (mavi ok)

Resim 210. On veit ve arka sinesi. On Uveitte irisin lense Resim 211. Retinal vaskdlit (kirmizi ok)
yapismasi sonucu olusan arka sinesi (kirmizi ok).
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Resim 212. Retinal vaskdlitte fundus floresein anjiyografide Resim 213. Retinal vaskdlitte fundus floresein anjiyografide
damar sizintilari (kirmizi ok) optik diskte sizintilar (kirmizi ok)

Resim 214. Dural sinUs trombisi. MR vendz anjiyografi Resim 215. Behget nérolojik tutulum. FLAIR sekansinda
gorintisl. Superior sagittal sinlisde kronik tromboz ile alinmis aksiyel kranial MRG kesiti. Sol serebral hemisferde
uyumlu dolma defektleri ve diizensizlik izleniyor. bazal gangliyon dlizeyinde tutuluma bagli olarak gelisen

patolojik sinyal intensite artisi izleniyor.
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TROMBOZ

SOL ULNAR ARTER

Resim 216. Pulmoner arter anevrizmasi. Kontrastli toraks Resim 217. Ulnar arter anevrizmasi. Longitudinal US

BT kesitinde sag pulmoner arterde anevrizmatik genisleme goriintusinde distal ulnar arterde sakkuler anevrizma ile

ve anevrizma duvarinda trombis mevcut. uyumlu genigleme izleniyor. Arterin 6n duvarinda trombus
mevcut.

Resim 218. Vena cava inferior ve hepatik vende trombiise Resim 219. Spiral BT taramasinda inferior vena cavada
bagli (Budd-Chiari sendromu) gelisen asit nedeniyle gergin tromboz (ok isareti) ve tromboz nedeniyle hepatik ven
gérinumla karin ve cilt alti vendz kollaterallerin gérinumd. gbrilemiyor. Bunun yani sira hepatosplenomegali ve

karaciger homojenitisinde bozulma izleniyor.
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Resim 220. Spiral BT taramasinda sol alt pulmoner arterde
tromboz (ok isareti)

Resim 222 A-B. Kalp i¢i trombds. (A) Transézefagial
ekokardiyografi incelemesinde sag atriumda iki adet trombus
formasyonu (kalin ok) ve sag atrium gevresinde perikardial
eflizyon (ince ok) izleniyor. (B ) Alti aylik tedavi sonrasinda
TEE’de sag atrial kavitede trombls kaybolmus (kalin ok) ve
sag atrium cevresindeki perikardial sivi kaybolmus (ince ok)

Resim 221. Kalp ici trombis. TEE’de sag ventrikdl
apeksinde, sag atrium ve trikiispit kapagin én kisminda
trombdus izleniyor (ok ile isaretli).
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AILEVi AKDENIZ ATESI

Ailevi Akdeniz atesi (AAA) hastaligi, tekrarlayan, kendiliginden diizelen ates ve serozit ataklari (peritonit, plorit, artrit)
ile seyreden, otozomal resesif gecis gdsteren, otoinflamatuar bir hastaliktir.

Etyopatogenez: AAA geni MEFV’in (MEditerranean FeVer) 16. Kromozom kisa kolunda kodlandigi 1992 yilinda tespit edildi
ve iki bagimsiz grup tarafindan 1997°'de pozisyonel klonlamasi yapildi. Bu 10. eksonda genomik DNA’'nin yaklasik 15 kilo
bazlik kismina yayilan bir gendir ve kodladigi 781 aminoasitlik protein pyrin ismi ile bilinir ve ates anlamina gelir. Diger bir
isimlendirmesi ise marenostirin Latince Akdeniz (marenostrum) anlamindadir. Bu gende 2500 yil dnceki ata etkisine dayandigi
dusunulen cesitli mutasyonlar olabilir. Pyrin N Terminal Pyrin domeni (PYD), C Terminal B 30. 2 kisimlarini igerir. Bunlar
CARD (kaspaz aktivasyon démeni) tasiyan ASC (apopitoz iligkili nokta benzeri protein) denilen adaptér protein ile baglanir.
Pyrinin PYD’si ASC’in PYD'si ile baglanir. ASC’in CARD’I sitokin Uretimi, apopitozu ve N-KB aktivasyonunu regiile eden diger
CARD proteinlerine baglanabilir. Bir hipoteze gére, Pyrin-ASC etkilesimi, ASC ve Kryopyrini iceren makromolekiler kompleks
olan inflamazom kurulumunu inhibe eder. Bu hipotezde pyrin antiinflamatuar niteliktedir. Alternatif hipotez ise, Pyrin ve ASC’in
kendileri de IL-1’y1 aktive etmek icin kendi inflamatuar komplekslerini olusturdugu yénlndedir. Burada B 30. 2 bdlimi antijen
baglayici gérev yapabilir. Cesitli inflamatuar yolaklarda pyrinin spesifik etkileri icerige bagimlidir, fakat hastalik fenotipi, AAA
mutasyonlarinin net etkisinin otoinflamatuar bir durum oldugunu gdésterir. Antiinflamatuar regiilasyonda azalmaya veya
proinflamatuar sinyalde artisa ya da her ikisine birden bagh olarak AAA ile iliskili mutasyonlar, diger tehlikesiz stimuluslarin
abartilmasina yol agabilir.
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Klinik Bulgular: AAA hastalarinda klinik belirtiler siklikla 20 yasindan énce baglar. Kirk yasindan sonra olan baslangiclarda
baska nedenler disunilmelidir. Atak sirasinda ortaya cikan belirti ve bulgular kisiler arasinda farkhlik gdsterebilir. Ataklar
sirasinda vucut isisi 38 °C’nin Uizerine ¢ikar ve hemen daima vardir. Karin agrisi en sik rastlanan atak tipidir. Yiksek ates ve
karin agrisi birkag¢ saat icinde siddetlenir. 12-24 saat sonra karin agrisinin siddeti azalir ve 2-3 gln iginde atak tamamen gecer.
Altl saatten kisa ve bes giinden uzun olmasi olasi degildir. Uzamis karin agrisi olan olgularda diger karin agrisi nedenleri ve
perirenal hematom gelismesi diisiiniilmelidir. Eklem tutulusu ile seyreden atak tipi, ikinci siklikta gériilen atak tipidir. Ozellikle
pediatrik hastalarda tani sorunu yaratir. En sik diz, kalga ve ayak bilegini etkileyen monoartrit s6z konusudur. Genellikle artrit
tablosu 3-5 gun iginde geriler. Sekelsiz diizelme kuraldir. Ancak artritli olgularin %10’da ise, aylarca surebilen uzamig artrit
gorilebilir. Eger kalca eklemi etkilenirse ankiloza giden kronik bir artrit gelisebilir ve kalga protezi gerekebilir. AAA hastalarinda
sakroiliak eklem tutulumu olabilir. Bu hastalarda, akla éncelikle ankilozan spondilit gelmesi nedeniyle AAA tanisi gecikmeli
olarak konur ve kolsisin tedavisinden mahrum kalabilirler. Plevral atak, ates ve eslik eden tek tarafli gdégis yan agrisi seklindedir
ve bazi hastalarda ilk bulgu olabilir. O tarafta gegici bir plérezi gelisebilir. Erizipel benzeri eritem genellikle ayak bilegi ve ayak
sirtina lokalize kizarikliktir. Uzun sureli ayakta kalma veya otobus yolculuklari ile tetiklenebilir. Uzamig febril myalji kolsisine
yanitsiz ve haftalarca strebilen nadir bir klinik gériinimdir. AAA hastalarinda uzamis febril myaljiden bagimsiz olarak istirahat
ile diizelebilen baldir agrilarn da goérdlebilir. AAA hastalarinda en korkulan sonlanim, 6zellikle kolsisin tedavisinden yoksun
kalan olgularda amiloidoz gelismesidir. Baslarda asemptomatik proteintri ile karakterize olan bu durum daha sonra nefrotik
sendrom Kliniginin gelismesi ile sonuclanabilir. Fenotip Il denilen olgularda amiloidoz ilk bulgu olabilir. AAA hastalarinda
Henoch Schénlein purpurasi ve poliarteritis nodosa gibi vaskdlitler daha sik gériilmektedir. Bu nedenle llkemiz gibi AAA’nin sik
gorildigl bolgelerde vaskillit klinigi ile gelen gocuklarda AAA klinidi de sorgulanmalidir.

Laboratuvar inceleme: Atak déneminde fibrinojen, eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein, serum amiloid A ve
beyaz kire ylksek saptanabilir. Ancak AAA icin 6zgul olmayip pek ¢ok inflamatuar durumda artmalan tanisal degerliliklerini
kisitlar. Amiloidoz gelisiminin erken tespit edilmesindeki en etkili yéntem idrarda protein atilimina rutin bakilmasidir. Amiloidoz
dusiinilen hastalardan tercihen bébrek ve rektum biyopsisi yapilmalidir. Ornek Kongo kirmizisi ile boyandiginda turuncu-
kirmizi boyanma izlenir. Polarize 1sik altinda ise elma yesili ¢ift kirnlhm gérilebilirMEFV genindeki mutasyonlarinin varhigi klinik
uyumlu hastalarda tani icin degerlidir. MEFV geninde bildiriimis ylzU askin mutasyon vardir. Bilinen mutasyonlarin yaridan
fazlasi 16. Kromozomun 10. ekzonundadir. ikinci ana mutasyon kiimesi ekzon 2'dedir. 10. ekzondaki dért mutasyon, 694.
Kodondaki methionin yerine valin (M694V), 680. kodondaki methionin yerine izoldsin (M680l), 694. kodondaki methionin yerine
izoldsin (M694l) ve 726. kodondaki valin yerine alanin gegmesi (V726A) en sik gériilen mutasyonlardir. Ozellikle M694V
mutasyonunun homozigot varligi amiloidoz gelisimi igin bir risk faktorG olabilir. ikinci ekzonda yer alan 148. kodondaki glutamik
asit yerine glutamin gegmesiyle karakterize olan E148Q mutasyonu Akdeniz bélgesindeki topluluklarda sik gorilen tek basina
bulundugunda patogenezde roll olmadigi disinulen bir mutasyondur.
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Tani Kriterleri:
Sheba Medical Center Tani Kriterleri
Major Kriterler(Tipik ataklar?)

1. Peritonit

2. Monoartrit (kalga, diz, ayak bilegi)

3. Plorit (tek tarafl) veya perikardit
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4. Yalnizca ates

Mindr Kriterler
Atipik ataklar?(1-3)
1. Abdomen

2. Gogis

3. Eklem

4. Egzersiz sonrasi bacak agrisi
5. Kolsisin tedavisine yanit

Destekleyici Kriterler
1. Uygun etnik kdken

2. Aile hikayesi

3. Baglangig yasi <20 Atak Ozellikleri (4-7)

4. Ciddi, yatak istirahati gerektirmesi

5. Kendiliginden remisyona girmesi

6. Ataklar arasinda belirti olmamasi

7. Beyaz kire, eritrosit sedimentasyon hizi, serum amiloid A, fibrinojen’den birinde anormalinflamatuar yanit.
8. Epizodik hematiri/proteiniri

9. Karin agrisi nedeniyle yapilan ancak sonugsuz laparotomi ve apendektomi 6ykisu

10. Anne-baba akrabalgi

Tipik Ataklar: Belirtilen ¢ parametrenin de olmasi gereklidir. a) U¢ veya daha fazla, b) atesli, c) 12-72 saat siuren ataklar
2Atipik Ataklar: Belirtilen 6zelliklerden (a-e) en az birinin olmasi ve karin agrisi veya gégis agrisi veya eklem tutulumunun
olmasi. a) viicut sicakhgi <38 C, b) olagandan kisa veya uzun (ancak 6 saatten kisa, 7 glinden fazla degil), c) peritonit bulgusu
yok, d) lokalize abdominal atak, e) kalga, diz, ayak bilegi disinda artrit.

Tedavi: AAA hastaliginin alternatifsiz tedavisi kolsisindir. Hastaligin erken tanisi ve tedavisi prognoz izerinde belirleyici en
6nemli faktordir. Eger kolsisin yeterli dozda ve diizenli kullanilirsa olgularin gogunda atak gelisimini ve tamaminda amiloidoz
gelisimini dnler. ilag dozunun atlanmasi atad: tetikleyebilir. Diizenli olarak 1.5 mg/giin alinmalidir. Standart dozda tedaviye
direncli oldugu dusinilen olgularda 2mg/glin dozuna c¢ikilabilir. Daha yiksek dozlara ¢ikilmasi dnerilmemektedir. Bu doza
cikilmasina ragmen yanit alinamayan bireylerde tani gézden gecirilmelidir. Ataklarin tam kontrol altina alinamadigi olgularda
bile yasam boyu yeterli dozda kolsisin kullanimi amiloid gelisimini engeller. Hatta amiloidoz gelismis olgularda bile uzun sureli
kolsisin kullanimi protein(riyi azaltabilir. Kolsisin tedavisinin olasi yan etkileri bulanti, ishal, azospermi, kemik iligi baskilanmasi,
myopati, ndropatidir. Gebelerde kullaniminin bebek lzerine olumsuz etki yapabilecegine dair yeterli veri yoktur. Ancak gerekli
olgularda tanisal amagli amniyosentez yapilabilir. Akut atak sirasinda kolsisine ek olarak nonsteroid antiinflamatuar ilaglar
kullanilabilir. Steroidler ise myalji disinda etkisizdir. ilacin sadece atak oldugu dénemlerde alinmasi veya doz arttirilmasi uygun
degildir. Kolsisin, olgularin cogunda artrit ataklari tizerinde de olumlu etkiye sahiptir. Ozellikle kalga ekleminin kronik artritine
bagli bagli yapisal hasar gelismis olan olgularda kalga protezi gerekebilir.
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Resim 223. Medial malleol ve ayak sirtinda erizipel benzeri Resim 224. Lateral malleol etrafinda erizipel benzeri deri
deri lezyonu ve yaninda normal ayak bilegi gérinima. lezyonu

Resim 225. Ailevi Akdeniz atesi artritine bagl sag diz Resim 226. Ailevi Akdeniz atesine bagh sakroiliit, kalca
ekleminde sislik. ekleminde kronik artrite bagl hasar nedeniyle konulmus
protez.
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Resim 227. Ailevi Akdeniz atesi hastalarinda saglikli bireyler ~ Resim 228. Kolon mukozasinda submukozal bdlgede yer
nazaran daha sik gérilen Henoch Schénlein vaskdliti alan kapiller damar duvarlarinda amiliod birikimi (H&Ex20).
nedenli alt ekstremitede birlesme egiliminde olan purpurik

lezyonlar.

Resim 229. Kolon mukozasinda submukozal bélgede yer Resim 230. Kolon mukozasinda submukozal bélgede
alan kapiller damar duvarlarindaki amiliod birikiminde Kristal yer alan kapiller damar duvarlarindaki amiliod birikiminde
Viyole ile boyanma (Kristal Viyolex20). immunohistokimyasal olarak Amiloid A ile ile boyanma

(Amiloid Ax20).
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Resim 231. Amiloidoz: Glomertllerde yaygin eozinofilik, Resim 232. Renal Amiloidoz: Kongo kirmizisi ile
homojen materyal birikimi (H&E x200). glomertllerde amiloid pozitifligi (x200).

Resim 233. Renal Amiloidoz: Amiloid A immun
histokimyasal boyasi ile glomertllerde kuvvetli pozitiflik
(x200).
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KRISTAL ARTRITLERI: GUT VE DIGER KRISTAL ARTRITLERI

Gut, insan purin metabolizmasinin son Uriind olan Urik asitin serumda yiiksekligi ile karakterize, oldukga agrili, yikici
sonuglari olabilen, toplumda siklikla karsilasilabilen bir romatizmal hastaliktir.

Etyopatogenez:Fizyolojik pH’da (7.4) Urat iyon diizeyi/iyonize olmayan Urik asit diizeyi yaklasik 50:1’dir. Diger bir ifadeyle normal
pH’da hicre digi sivinin %98’inde Urik asit Urat formundadir. Hicre disi sividaki yiksek sodyum konsantrasyonu nedeniyle Urat
asll olarak monosodyum drat (MSU) seklinde bulunur. Asidik PH’da (5.0), idrar da oldugu gibi, ise iyonize olmayan urik asit
daha belirgin hale gelir. Purin, viicuda ya diyetle alinir veya endojen olarak non-purin yapilardan sentezlenir. Purin yikiminin son
basamaklarinda hipoksantin ve ksantin olusur, bu molekiiller ksantinoksidaz enzimi sayesinde Urat’a yikilir. Ksantinoksidaz Urat
dustiriicii tedavilerin asil hedefi olan enzimdir. Uratin tama yakini glomeriillerden filtre olur ve renal tiibiillerden %90 oraninda
geri emilir. Gut patofizyolojisinde en énemli basamak Urik asit yuksekligidir. Hiperirisemi siniri fizyolojik pH ve sicaklikta sodyum
Urat tuzlarinin doygunluga ulastigi 6.8 mg/dl ve lzeridir. Erkeklerde, obezlerde ve 65 yas Uzerinde hiperirisemi daha belirgindir,
kadinlarda post-menapozal dénemlerde Urik asit diizeyinde yikselme goérulir. Duslik doz aspirin ve tiazid grubu dilretik,
siklosporin kullanimi da hiperirisemi ile iligkilidir. Et ve et UrUnleri, deniz Urunleri (6zellikle havyar) ve bira 6nemli hiperirisemi
nedenleridir. Urik asit diizeyiyle gelecekte olusabilecek klinik gut arasinda da iligki vardir. Urik asit diizeyi 9.0 mg/dlI'den fazla
olan hastalarda (irik asiti 7-7.9 mg/dl arasinda olan bir hastaya gére 6 kat daha siklikla gut atagi gelismektedir. Urat mikro
kristalleriyle konakg! hiicrelerin iliskisi sonrasinda gelisen inflamatuvar cevap akut gut atagina neden olur. inflamasyondan
sorumlu asil hiicreler nétrofillerdir. MSU’un kristallesmesi igin uzun sireli, asin doymus Urat konsantrasyonuna gereksinim
vardir. Kristallesme i¢in ayni zamanda lokal travma veya osteoartrit sonrasi gelisen kikirdak yikim drinleri, kollajen, kondrotin,
hyaluronattan olusan niikleer bir yapiya gereksinim vardir. Ayrica katyon konsantrasyonu, asidik pH ve dusUk isi1, dehidratasyon
ve IgG-IgM antikorlar da kristallesmeden sorumludurlar. MSU’un net ylzey yiki negatiftir. IgG’ye baglanarak Fc gamma
reseptori Uzerinden fagosite edilebilirler. Akut gut atagi sirasinda klasik ve alternatif komplement sistemi de opsonizasyonda
yer almaktadir. MSU kristalleri hiicre igerisine alindiginda sitoplazmada Nalp-3 (cryopyrin) inflamazomu aktive eder ve sonucta
kaspaz 1 Uzerinden pro-IL-1 yikimiyla birlikte olusan pro-inflamatuar sitokinler (IL-1, IL-6, IL-18, TNF alfa, prostoglandinler) ve
kemokinler inflamasyonu olusturur.
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Klinik Bulgular: Gut'un bazi Klinik evreleri vardir, bunlar asemptomatik hiperirisemi, akut gut artriti, interkritikal dénem ve ileri
evre gut artritidir. Akut atak tipik olarak 40-60 yas arasindaki erkeklerde ortaya cikar. Akrep sokmus gibi tariflenen ciddi bir agr
olusur, gunun her saatinde olabilecegi gibi uyku saatlerinde biraz daha sik ortaya ¢ikar. Sabahin ilk saatlerinde ciddi aciyla
ve ylzUnu burusturarak, terligiyle veya ayakkabisinin arkasina basarak poliklinik odasindan giren orta-ileri yasta bir erkek
hastanin gut olma olasiligi oldukga yiiksektir. Agri en yiiksek diizeyine 4-12 saatte ulasilir. ilk gut ataklari genelde monoartrit
seklindedir ve hastalarin yaklasik yarisinda 1. metatarsofalangial eklem etkilenir tipik podogra gériintiisu olusur, bu eklem genel
olarak gut hastalarinin %90’inda tutulur. ik ataklar déneminde ayak bilegi, topuk ve diz de siklikla etkilenir. ilk 5-8 ataktan sonra
el parmaklari, el bilekleri ve dirsekler de etkilenmeye baglayabilir. Akut gut artritinin en énemli 6zelliklerinden birisi de kendi
kendisini sinirlayan dogasidir. Kadinlarda bazi atipik gidisatlar olabilir. Ornegin erken dénemde (st ekstremitlerin etkilenmesi,
oligo-poliartikller ataklar kadinlarda erkeklerden daha sik gérilir. TUm gut populasyonunun sadece %5’i kadindir. Kadinlar
erkeklere gore daha ileri yasta bu hastaliga yakalanirlar, beraberinde hipertansiyon, bébrek yetmezIigi gibi eslik eden hastaliklar
daha sik saptanir. Gut atagi ile gelen bir hastada kolaylastirici nedenlerden travmalar, yakin zamanli cerrahi éykisd, diyet,
alkol (bira) ve ilag dykiist (6rnegin rik asit diistriicii ilaglarin anti-inflamatuar ilag baslanmasi) ézellikle sorgulanmahdir. ilk
gut ataklari 5-10 glin igerisinde gecer. Gut ataginin olmadigi doneme interkritikal evre denir. interkritikal ddnem birkag aydan
birka¢ yila kadar degisir ve ortalama siire 11 aydir. Eger hastalik kontrol altina alinmaz ise ataklar arasi dénem kisalir, atak
sliresi uzar, daha ciddi ataklar olusur ve oligo-poliartikiiler ataklar siklasir. lleri evre gut artriti daha énceleri kronik tofuslii gut
olarak adlandiriimaktaydi. Gergcekten de bu dénemde birgok hastada deri alti tofusler gérulebilmekle birlikte bu her zaman
ortaya cikmaz. Ote yandan bazi hastalarda daha ilk atak sirasinda da tofiis gérilebilir. Bu dénemde poliartikiiler tutulum én
plandadir ve kalici eklem deformiteleri ortaya ¢gikmaktadir. Simetrik poliartikller karakteri nedeniyle RA ile karisabilir. Distal
interfalangial eklem tutulumu ayirt edici olmasi agisindan dnemli bir eklemdir. Bu evrede olusan tofiisler de RA’da saptanabilen
subkutan nodullerle karisabilir. TofUsler viicudun her yerinde olabilmekle birlikte en sik olarak parmaklarda, el bileginde, kulak
kepcesinde, olekranon bursasinda, basi noktalarinda saptanir. Hastalarin yaklasik %5’inde gut 25 yasindan kug¢lk hastalarda
gorilur. Bu grup hastalarda guigli bir aile dykusu vardir ve pirin yolaginda enzimatik bozukluklar, bazi depo hastaliklari, ailesel
javenil hiperirisemik nefropati ve mediller kistik bébrek hastaliginda goérilur. Hipertrisemi ile iligkili olarak tanimlanmis bazi
hastaliklar vardir. Uzun zamandir hipertansiyon ile hiperirisemi arasindaki iliski bilinmektedir. Erigkin dénemde yeni baslayan
hipertansiyon hastalarinda serum (irik asit diizeyi ile sistolik kan basinci arasinda ¢ok giiclii korelasyon saptanmustir. ilging
olarak bu hastalara Urik asit disiriici ajan olarak allopurinol veriimesinin kan basincini da normallestirdigi saptanmistir.
Hiperirisemi ile kalp yetmezligi arasinda da bagimsiz bir iliski tanimlanmigstir. Etkin Grat dlsurtcl tedavi bulunmadan énce
gut hastalarinin %40’1inda bozulmus bdbrek fonksiyonu mevcuttu. Serum Urik asit duzeyindeki yikselmeler renin-anjiotensin
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sistemini de aktive etmektedir. Hiperlrisemiyi metabolik sendromun bir komponenti olarak kabul eden gérisler de vardir.
Laboratuvar inceleme: Laboratuar incelemesinde serum (rik asiti diizeyindeki yiikseklik dnemlidir ancak hastalarin %12-
43'Unde atak sirasinda normal sinirlarda olabilecegi (hasta dykulerinde bir hiperiirisemi degeri olma olasiligi ylksek olmasina
ragmen) unutulmamalidir. idrarda drik asit atiimi geng, enzim eksikligi disinilen hastalar disinda rutinde kullanimi gok
6nerilmemektedir. Metabolik sendromun diger belirtecleri olan kan sekeri ylksekligi, hipertrigliseridemi destekleyici bulgular
olarak akilda tutulmalidir. Lékositoz (nétrofil hakimiyetli) ve akut faz yiksekligi saptanabilir. Deri alti nodulleri olan bir hastada
Romatoid faktdriin negatif olmasi doktoru RA’dan ¢ok gut tanisina yénlendirmelidir. Artrosentezin tipik klinik bulgusu olan hastada
mutlaka yapilmasi gerekmemektedir ancak dizde akut monoartriti olan ve septik artrit bulgularinin ayirt edilemedigi hastada
yapilmalidir. Sinoviyal sivi nétrofil hakimiyeti nedeniyle genelde bulaniktir ve goériintl septik artrit ile karisabilir. Artrosentez
ile alinan sivinin polarize 1sik mikroskopunda incelenmesi énemlidir. Fagositik hiicrelerin icerisinde gérilen MSU kristalleri
tanisaldir. Normalde 151k mikroskopu ile de kristaller gérilebilinir ancak polarize mikroskoplar MSU’yu pirofosfat kristallerinden
ayirt etmede daha kullanishidir. Polarize 151k mikroskopuyla kristallerin degerlendiriimesi deneyim ister, 6rnek 2-4 saat igerisinde
laboratuvara ulagsmali ve incelenmelidir. Sinoviyal sivi érneklerinin sitrat veya EDTA iceren tiplere alinmasi, eldivenden pudra
bulasmasi aspirasyon sonrasi kristal olusumuna neden olabilir ve bu agilardan dikkatli olunmalidir. Konvansiyonel radyografiler
ilk ataklar sirasinda yumusak doku sisligi disinda pek bulgu vermez. Toflise bagli kemik erozyonunda iyi sinirli, oval seklinde
sklerotik marjini olan erozyonlar gérulir.
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Amerikan Romatoloji Derneg@i (ACR) Akut Gut Artriti Siniflandirma Kriterleri:
1) Eklem sivisi veya tofiista polarize 151k mikroskopunda veya kimyasal olarak Urat kristallerinin saptanmasi veya,
2) Asagidaki klinik,laboratuar ve radyolojik bulgulardan 6’sinin varhgi:

* Birden fazla akut artrit atagi

* Bir glinde gelisen maksimal inflamasyon

» Monoartrit atagi

» Eklem kizarikhgi

» Metatarsofalengeal eklemde(MTF) agri ve sislik

* Tek tarafli 1. MTF eklem atagi

« Tek tarafli tarsal eklem atagi

» Tofus sUphesi

* Hiperlrisemi

+ Radyografik asimetrik eklem sisligi

+ Radyografik erozyonsuz subkortikal kist

» Enflamasyon sirasinda eklem sivisinin kiltdrindn negatifligi

Tedavi: Akut gut artritinde ilk amag hizli bir sekilde agriy1 gecirmek olsa da bununla iligkilendirilecek asil hedef ileri evre gut
artritine gidisi engellemek olmalidir. Bu nedenle tedavi akut atagin tedavisi ve hipeririseminin tedavisi olarak ikiye ayrilabilir.
Hipeririseminin tedavisinde ilk olarak akla gelen ancak hastalarin bircogunun uyumsuzluk gésterdigi diyet uygulamasi ¢ok siki
bir sekilde uygulansa bile serum Urik asit dizeyinde maksimum 1 mg/dl azalma yaptigi unutulmamalidir.

Akut Gut Ataginin Tedavisi:NSAI ilaclar gut ataginda siklikla kullanilan etkili ilaglardir. NSAI ilaglardan kisa etki siireli olanlar
tercih edilmelidir, naproksen (2x500 mg, 5 guin) ve ibuprofen (150-200 mg/giin 3 giin sonrasinda 75-100 mg/gun 4-7 gln slreyle)
bu acgidan iyi tercihlerdir. Prednizolon0.5 mg/kg 5 gun sireyle kullanimi da etkilidir. Triamsinolon 60 mg tek doz kullanimi da
bir alternatiftir. Sentetik ACTH da 6nerilmekle birlikte temin problemleri nedeniyle rutin kullanimda én planda degildir. Kolsisin
Ozellikle ilk 36 saat icerisinde baglanirsa oldukg¢a etkilidir. Halen bazi acil servis kliniklerinde uygulanan atak baslangicinda
2 tablet kolsisin ile baslanip saatte bir, bir tablet kolsisin verilmesi uygulamasi ¢ok az hasta tarafindan tolere edilebilen ciddi
gastrointestinal ve kemik iligi toksisitesine neden olabilecek terk edilmis bir uygulamadir. Ginimizde kolsisinin ilk 24 saat
icerisinde 3 tablet seklinde verilmesi &nerilmektedir. Direncli gut artritinde IL-1 antagonistlerinin etkinligi gésterilmistir, ancak
gut tedavisinde mevcut ilaglara direng ¢ok sik rastlanilan bir durum degildir, 6te yandan ilaglara bagli olusabilecek yan etkiler
(6rnegin kronik bdbrek yetmezIigi, kemik iligi toksisitesi gibi) nedeniyle IL-1 antagonistleri akilda tutulmalidir.

Hipeririseminin Tedavisi: Asemptomatik hiperirisemi déneminde Urat duslrlicu tedavi endikasyonu timér lizis sendromu
olmadikga yoktur. Urat diisiriicli tedavi en az 1-2 hafta kolsisin profilaksisi alip asemptomatik dénem olusturulduktan sonra
baslanmalidir. Kolsisin profilaksisine en az 6 ay devam edilmelidir. Burada kolsisin dozu kreatinin klirensine gére ayarlanmalidir:
klirens > 60 ml/dk ise klosisin 2x1, klirens 40-59 ml/dk arasinda 1x1, klirens 30-39 ml/dk arasinda 1x1/gin asiri, klirens 11-29
ml/dk arasinda 3 giinde bir tablet verilmeli ve klirens < 10 ml/dk olanlarda kolsisinden kaciniimalidir. Burada akilda tutulmasi
gereken pratik bir nokta yurtdigindaki kolsisin preparatlarinin 0.6 mg, Turkiye’de ise 0.5 mg kolsisin icermesidir, yukaridaki
tabletler 0.6 mg'a gére yazilmistir. Ayrica yas! 70’in (izerinde olanlarda yukaridaki dozlar %50 oraninda azaltiimalidir. Urat
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disUricl tedavi su durumlarda dustnilmelidir. Senede 2 ve (izerinde gut atagi, Urik asidin asin yapildigi durumlar, Urik asite
bagli nefrolitiasis, tofiis, ciddi ve tedaviye direngli ataklarin varligi, kronik persistan gut artriti. Urat diistiriicli tedavi akut atak
sirasinda baslanmamalidir. Ancak bir kez tedavi baslanmis ise tedavinin kesilmesi de énerilmez. Urik asitin 6 mg/dl ve altina
indiriimesi amaglanmalidir. Urikoziirik ajanlar (probenesit veya benzbromarone) proksimal tiibiilii etkileyerek URAT-1 ve GLUT-
9'u inhibe ederek urikozirik etkisini gosterir. Bu ilaglarin bébrek yetmezliginde veya renal tas varhiginda kullanimi uygun degildir.
Bu nedenle pratik uygulamada kullanimlari ¢ok kisithdir. Allopurinol ilk tercih edilen ilagtir. Karacigerde aktif metaboliti olan
oksipurinole yikilir. Allopurinol ve metaboliti ksantin oksidaz inhibisyonun yaninda pirin sentezinde hiz kisitlayici basamak olan
PRPP icin de inhibisyon yapmaktadir. Ozellikle bdbrek problemi olanlarda baslangic dozu 100 mg/giindiir ve doz hedef iirik asit
dlzeyine ulasmaya gére haftalar icerisinde yavasga arttirilir. Normal kreatinin klirensi olan bir hastada FDA’ya gére maksimum
allopurinol dozu 800 mg/gundir. Febuxostat selektif ksantin oksidaz inhibitérudir. Allopurinol intoleransi veya etkisizligi olan
hastalarda &nerilmektedir. Febuxostat 40-120 mg/gin dozunda kullaniimaktadir. Febuxostat 40mg/giin dozu Urik asiti hedef
dizeylere cekmede allopurinol 300 mg/giin kadar etkilidir, 80mg/giin ise allopurinol 300 mg/glinden daha etkin bulunmustur.
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DIGER KRISTAL ARTRITLERI

Kristal artriti ile ilgili terminolojide bazi karisikliklar olmasi nedeniyle ilk 6nce tanimlamalardan bahsetmek uygun
olacaktir. Kondrokalsinosis (CC) eklem fibro/hyalin kikirdagin, kalsiyum pirofosfat (CPP) ve/veya bazik kalsiyum fosfat birikimine
bagli kalsifikasyonudur. Pirofosfat artropatisi kikirdak veya kemikte yapisal anormallikle (6rnegin kikirdak kaybi, osteofitler, kistler)
birlikte eklem icinde CPP birikmesidir. Akut CPP kristal artriti ise CPP depolanmasina bagl olarak akut sinovitin gelismesidir
(akut ps6dogut). Gut hastaliginin aksine CC kadin ve erkekte esit oranda goérulur. CC 6zellikle ileri yasin hastaligidir ve 63-93
yas arasinda %8.1 oraninda saptanir. CPP artropatisi ise 40-89 yas arasinda %3.4 oraninda gorulir. Gorilme sikhgi RA, SpA
gibi diger inflamatuar romatizmal hastaliklar ile karsilastirildiginda oldukga ylksektir. CPP kristalleri ile OA arasinda kuvvetli
bir iliski vardir. Bu iliski 6zellikle hipertrofik OA’da mevcuttur, benzer durum atrofik OA’da gézlenmemektedir. Akut CPP artriti
yaslilardaki en sik akut monoartrit nedenidir. Ozellikle kadin hastalarin dizleri etkilenir. Diger eklemler 1. MTF eklemi, el bilegi,
omuz, ayak bilegi ve dirsektir. Birden fazla eklemin etkilenmesi nadirdir. Eklem tutulum sekli guta benzer sekildedir ve 1-3
hafta icerisinde kendisini sinirlar. Travma, ciddi hastaliklar (enfeksiyon, enfarktls gibi), cerrahi (6zellikle paratiroidektomi), kan
transfluzyonu, parenteral sivi verilmesi ve eklem lavaji bu ataklar tetikleyebilir. Kronik pirofosfat artropatisi de yagli kadinlarda
siktir. Akut atakla tutulan yerler benzerdir, elde 2-3. MKF eklemler sik etkilenir. CPP artritinde tani konulmasi i¢gin iki etkin ydntem
eklem aspirasyonu ve radyografidir. CPP taramasi 1sik mikroskopuyla (400x veya 1000x) yapilmalidir, kristaller rhombdoid
yapidadir ve polarize mikroskopta zayif refle verirler. MSU’a gére CPP kristallerinin goériilmesi daha zordur. CC’'da siklikla
fibrokartilaj (diz meniskisu, el bilek triangler kikirdak, simfizispubis) ve hyalin kikirdak (diz, glenohumeral eklem, kalca) etkilenir.
Subkondral kemige paralel, kalin bir depolanma gérilir. Ultrasonografi de CC birikimini géstermede kullanighdir. Akut CPP
kristal artritinde yash hastalarin birgok eslik eden hastaligi da g6z 6niine alindiginda lokal tedaviler 6n plana ¢ikmaktadir. Eklem
aspirasyonu ve steroid enjeksiyonu bu asamada kullaniimaktadir. Buz torbasi, basit analjezikler, NSAI ilaglar ve kolsisin diger
tedavi segenekleridir. Ciddi ve poliartikiler atakta oral veya intramuskdler steroid uygulanabilir. Bir diger kristal artriti hastaligi ise
bazik kalsiyum fosfat (BCP) kristallerin periartikiiler alanda birikmesi ve kalsifiye olmasiyla olusan BCP kristal depo hastaligidir.
Siklikla asemptomatik olmakla birlikte 6zellikle omuzda akut kalsifik periartritise (Milwaukee sendromu) neden olabilir.

Kaynaklar:
1. Rheumatology. Fifth Edition. Marc C. Hochberg, Alan J. Silman, Josef S. Smolen, Michael E. Weinblatt, Hichael H. Weisman
(editérler). Mosby Elsevier. 2011.
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Resim 234. Podogra, Birinci metatarsofalangial eklemde Resim 235. Akut gut artriti atagina eslik eden prepatellar
bodlgesel agri, duyarlilik, sislik ve kizariklik ile karakterizedir. bursit.

Resim 236. Artrit veya bursit olan bélgeden alinan materyal,
urik asit kristallerine bagh beyaz gértiinim.
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Resim 237. Kronik tofuslU gut, el sirti ve parmaklarda tofise Resim 238. Sag el besinci parmakta tofls.
bagl agrisiz dev sislikler,

Resim 239. Kulak kepgesinde tofus. Resim 240. Lateral malleol ¢evresinde tofiis (Dr. S.
Senel arsivinden).
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Resim 241. Toflsiin oldugu bélgeye ince bir kesi yapilirsa Resim 242. Kronik toflsli gut nedenli eklem ¢evresinde
urik asit kristallerinin birikimine bagl beyaz renkli, tebesire destruktif degisiklikler. AP mukayeseli ayak grafileri. Her iki
benzeyen bir materyal géraldr. ayakta 1. MTF eklemde daralma ile birlikte ekleme komsu

kemiklerde paraartikller ve marjinal dizgun sinirli defektler
mevcut. Ek olarak sagda ekleme komsu yumusak doku
sisligi izleniyor.

L

Resim 243 A-B. Gut hastaligi nedeniyle uzun sure steroid kullanan hastada arteriyel kalsifikasyon.
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Resim 244. AR Sag diz eklem radyografisinde tibia platosu Resim 245. AP Sol el radyografisinde MKF ve PiF eklem
boyunca uzanan kondrokalsinozis ile uyumlu gérinim (Dr. diizeyinde kondrokalsinozis ile uyumlu gérinim (Dr. S.
S. Senel arsivinden). Senel arsivinden).

Resim 246. AP, Sag el bilegi grafisinde radyokarpal eklem Resim 247. Kondrokalsinozis. AP sag diz eklem
boyunca uzanan kondrokalsinozis ile uyumlu gérinim (Dr. radyografisi. Lateral eklem araliginda meniskal
S. Senel arsivinden). kalsifikasyona ait olabilecek dlizensiz sinirli iggen seklinde

opasite izleniyor.
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Dev hiicreli arterit % 2
Kryoglobulinemi
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Takayasu arteriti
Henoch-Schonlein purpurasi

Poliarteritis nodoza
Kawasaki hastahigi

Churg-Strauss sendromu

Wegener grantilomatozu
Mikroskopik polianjitis

Nekrotizan glomerulonefrit

Buylk arterler Kigik arterler Arterioller Kapillerler Vendiller Venler
Sekil 1. Etkilenen damar ¢apina gére vaskdlitlerin siniflamasi
TA DHA
| Arkus aorta anjiografisi | Temporal arter biyopsisi |
KAWASAKi 1 1
HASTALUG <S0yas, uftriimler, >50yas, bas agrsi, dil gene PAN
ekstremitelerde TAfarklilig veya kladikasyosu, gorsel belirtiler,
alinmamasi veya TAt temporal duyarlilik
Koroner Coculk, ates, LAP, Oykii ve Fizik baki ve Rutin, Karn agns, testis agns, Arteriogram,
anjiografi [ Mukokutansz hematolojik, biyokimyasal mononéropati multipleks, = sinir biyopsisi
lezyonlar ve idrar analizi
HemoptiZ, idrar Ust/alt hava yollan Atopi ve astim RF, ele gelen Yeni ilag kullanimi <B0yas, GiS
anormalligi, semptomlari, idrar Oykusi, purpura, idrar veya enfeksiyon yakinmalari, ele
1 kreatinin anormalligi, konstittisyonel anormalligi, Oykusl, oelen purpura,
anormal akdder akdger noduler yakin 1 kreatinin romatizmal idrar anormalligj,
gafis infiltrasyonu, monondropati, hastalik veya 1 kreatinin
1 kreatinin yamali akciger hematolojik
infiltrasyonu malignite Oykust,
eritematd ras veya
l l l ele gelen purpura l
p-ANCA (+) C-ANCA (+) >9%10 periferik Deri, bobrek
eosinofili, biyopisisi, IgA
‘ ‘ P-ANCA ) Kriyoglobtlinemi, birikdmi
Akcider/Bbrek Ust hava yolu ‘ H'mk““p'e"‘le’ft?m" b".'ezyf’f‘_
biyopsis veya akdder +HCV serolojisi yopisisi
biyopsisi Deri lezyon ‘
* biyopisisi/ HSP
v akdger biyopsisi LOKOSITOKLASTIK
MPA WG eoznofilik .
infiltrasyon VASKULT
‘ KRIYOGLOBULINEMIK
CSss VASKULIT

ROMATOLOJi ATLASI

Sekil 2. Cesitli vasklitlere tanisal yaklasim (Turkiye klinikleri vaskdlitler 6zel sayisindan uyarlanmigtir).




DEV HUCRELI (TEMPORAL) ARTERIT

Erigkinlerde gérilen en sik sistemik vaskdlittir. 50 yas Uzerinde géruldigu bildiriimekle birlikte en sik 70-75 yaslarinda
géralar. Dev hucreli arterit (DHA), blylUk ve orta boy damarlari etkileyen kronik bir vaskdilittir. Karotis arterin ekstrakranial
dallarini tutar.
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Ates, kilo kaybi ve yorgnluk gibi sistemik yakinmalar siklikla eslik eder. Hastalarin (gte ikisinde yeni baslamis bas
agrisi vardir. Bas agrisi siklikla temporal bélgeye lokalizedir. Ancak, frontal, oksipital bélgelere lokalize de olabilir. Bas agrisi
tedaviye ¢ok ¢abuk yanit verir. Gene topallamasi olgularin yarisinda vardir ve tani igin oldukga spesifiktir. Amorozis fugaks gibi
gorsel semptomlar, retina, koroid ve optik sinir iskemisine baghdir. DHA, %30-50 oraninda polimiyalji romatika ile birliktelik
gosterir. Bu hastalarda sabah sertligi, omuz ve kalca bélgesi ile boyun agrilari vardir. Hastalarin kiigiik bir kisminda nonproduktif
Oksuruk vardir. Tani konusunda karisikliga yol agabilecek bu durum solunum sisteminde yerlesen 6kslrlk reseptorlerinin
vaskuliti nedenlidir. Hastaligin ge¢ dénem komplikasyonlarindan biri aort anevrizmasi gelismesidir.

Muayenede temporal arterler veya diger ekstra kranial arterlerde duyarlilik, kalinlasma ve nabiz kaybi aranmalidir.
DHA'ten siUphelenilen tim hastalarda temporal arter biyopsisi yapiimalidir. Biyopsi uzunlugu en az 2 cm olmalidir. Temporal
arterden siklikla tek tarafli biyopsi alinmaktadir. Ancak cift tarafli biyopsi alinmasini éneren uzmanlarda bulunmaktadir.
Klinik olarak yiiksek ihtimal temporal arterit disiintlen, ancak arter biyopsi sonucu negatif gelen hastalardan karsi taraftan
biyopsi alinmasi daha fazla kabul gérmektedir. Temporal arter ultrasonografisi (USG) tanida kullanilabili. USG’de temporal
arterde stenoz veya okllizyon olan vakalarda hipoekoik halo isareti gérilecektir. Laboratuvar incelemesinde, artmig eritrosit
sedimentasyon hizi ve c-reaktif protein seviyeleri, hafif azalmis serum albumin dizeyi, normokrom anemi ve olgularin lgte
birinde artmis karaciger enzimleri (aspartat amino transferaz ve alkalen fosfotaz) gérilebilir.

1990 Ameriken Romatoloji Dernegi (ACR) Dev Hucreli Arterit Siniflama Kriterleri

Kriter Tanim
Baslangi¢ yasinin 50 ve Uizerinde olmasi | Semptomlarin baslangi¢ yasinin 50 ve lizerinde olmasi
Basagrisi Yeni baslayan yada eskisinden farkl yerlesim gésteren basagrisi

Temporal arterde palpasyonla duyarlilik veya servikal arterlerin aterosklerozundan
bagimsiz olarak azalmis temporal arter pulsasyonu

Artmis eritrosit sedimantasyon hizi(ESH) | Westergen metoduyla dl¢ilen ESH’ nin 50 mm/h’ in Gzerinde olmasi

Gok cekirdekli dev hucrelerle birlikte mononikleer hicre infiltrasyonu veya
graniilomatéz inflamasyonun gérildigi arter biyopsisi

Temporal arter degisiklikleri

Pozitif arter biyopsisi

5 kriterden 3’Unln varh@ vaskdlitli bir hastada temporal arterit tanisini destekler.

Resim 248 A-B. inflamasyon nedenli genislemis ve hiperemik (B) géziiken temporal arter érnekleri.

: 127
ROMATOLOJI ATLASI



<
>
(2]}
A
CcC:
C.
-

Resim 249 A-B. Doppler USG’de temporal arter duvarinda halo isareti (Dr. U. Kalyoncu arsivinden).

Resim 250 A-B. Dev hicreli arterite bagli gelismis torakal aort anevrizmasi (Dr. U. Kalyoncu arsivinden).
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Resim 251. BUyUk ve orta ¢apli damarlarda graniilomatéz Resim 252. Temporal arterit: Arter duvarinda kronik,
iltihap. intimada kalinlasma ve damarlar gevresinde granilomat6z transmural inflamasyon (H&E x200).
lenfohistiyositik reaksiyon. iltihabi hiicrelerin mediaya

ilerledigi ve yer yer intimaya kadar ulastigi izlenmektedir.

Histiyositlerin bir kisminin dev hicre niteligindedir. Damar

duvarinda 6édem ve miksomat6z degisim de mevcuttur.

Resim 253. On iskemik optik néropati. Optik disk sinirlarinda  Resim 254. On iskemik optik néropati. Optik disk sinirlarinda
silinme (kirmizi ok), kiymik seklinde mikrohemorajiler (mavi silinme (kirmizi ok) ve Ust kadranda daha belirgin olmak
ok) Uzere solukluk (mavi ok)
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Resim 255. Sistemik amiloidoza bagli genislemis temporal Resim 256. Sistemik amiloidoza bagli dilde sislik.
arter gérinumu, temporal arteriti taklit edebilir.

Resim 257 A-B. a); mindr tikrik bezi cevresinde homojen madde birikimi, kas dokusu iginde ven niteligindeki damarda
Kongo kirmizisi ile pozitif boyanan 6zel boyasinda belirgin homojen madde birikimi ve duvar kalinlagsmasi (+) b); polarize 1s1k
mikroskopisinde yesil renkli amiloid birikmesi (Dr. H. Emmungil arsivinden).
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TAKAYASU ARTERITI

Takayasu arteriti baslica aort ve ana dallarini tutan, nadir, kronik inflamatuar bir hastalktir. Olgularin % 80-90’1
kadin olup en sik 10-40 yas arasindaki bireyler etkilenmektedir. Blylk damarlarin stenozuna, oklizyonuna veya anevrizmal
dilatasyonuna sebep olmaktadir. Sebebi anlagilamamakla beraber hiicre aracili otoimmunitenin vaskiler zedelenmede baglica
rolU oldugu disutndlmektedir. Klinik bulgular ylkselmis akut fazla beraber yorgunluk, kilo kaybi ve dislk dereceli ates gibi
konstitlisyonel semptomlarla baslamakta, aylar yillar sonra kronik fazda damar fibrozis ve okliizyonunun yarattigi semptomlarla
devam etmektedir. Baslangigc ddneminde damarsal sorunlara baglh bulgular nadirdir. Hastaligin ilerlemesi ile ekstremitelerde
sogukluk ve kullanima bagl agri gelisebilir. Subklaviyen arter tutulumu siktir. Bu hastalarda subklavien ¢alma sendromuna bagli
senkop gérulebilir. Hastaligin kronik dogasi nedeniyle vaskilitten etkilenen arter alanlarinda kollateraller gelisir. Nadir olarak
ekstremitelerde iskemik ulser ve gangren gelisebilir. Artralji ve miyalji vakarlin yarisinda vardir, ancak sinovit gériilmesi olagan
degildir. Vakalarin kiiglk bir kisminda eritema nodosum veya pyoderma gangreozum gelisebilir. Tlrk Takayasu grubunun 248
hastasi incelendiginde hastalik baglangicinda ortalama yas 30.2 bulunmus, hastalarin %66’sinda konstitiisyonel semptomlar,
%88’inde azalmis nabizlar, %77’sinde ufurimler, %69’unda ekstremite agrisi, %48’inde klaudikasyo, % 43’Unde hipertansiyon
ve %18inde serebrovaskiler hastalik gérilmustir. Laboratuar degisiklikleri inflamatuar sireci géstermekte olup genellikle
0zgll degildir. Artmis eritrosit sedimentasyon hizi, c-reaktif protein ve alfa-2 globulin konsantrasyonuna ek olarak normokrom
normositer bir anemi gérilebilir. Tani i¢in genellikle aorta ve ana dallarinin gérintilemesine bagvurulmaktadir. Anjiografi tani ve
topografik klasifikasyon icin altin standarttir ve semptomlar ve prognozla korelasyon géstermektedir.
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Amerikan Romatoloji Dernegdinin Sinflama Kriterleri:

1. Hastalik baglanginicinin 40 yas veya daha éncesinde olmasi

2. Ekstremitelerin kladikasyonu

3. Tek veya her iki brakial arterde nabizlarin azalmasi

4. Her iki kolun kan basinci arasinda en az 10 mmHg fark olmasi

5. Bir veya her iki subklavyen arter veya aorta Gzerinde Gftirim duyulmasi

6. Ateroskleroz, fibromuskiler displazi veya diger sebeplere bagl olmaksizin, tim aortada, ana dallarinda veya proksimal st
veya alt ekstremitenin blyik arterlerinde anjiografik daralma veya okliizyon

Alti kriterin en az Ugunl karsilayan hastalar Takayasu arteriti olarak, %90.5 duyarlilik ve %97.8 &6zgulluk ile
siniflandirlabilirler. Ayirici tanida fibromuskiler displazi, Ehler Danlos sendromu ve dev hiicreli arterit distnulmelidir.

Tedavide siklikla glukokortikoidler kullaniimaktadir. Glukokortikoidler sistemik yakinmalari baskiladigi gibi, hastahgin
progresyonunu da engellemektedir. Baglangic dozu olarak 45-60mg prednison veya es degerleri segilir. Konsitlisyonel
yakinmalarin hafiflemesi ve eritrosit sedimentasyon hizi ile c-reaktif protein degerlerinin dismesi tedaviye yanitin géstergeleridir.
Hastalarin yarisi glukokortikoid tedaviye ragmen kronik aktif hastaligi sirdirebilir. Bu hastalarda metotreksat ve/veya azatioprin
en sik kullanilan immunosdipresiflerdir. Direngli vakalarda mikofenelat mofetil ve siklofosfamid kullanilabilmektedir. Anti TNF
inhibitdrleri olan infliksimab ve etanersept ile yapilan ¢alismalarda faydali olabilecekleri gérilmustir. Geriye dénlissiz arteriyel
stenozlarin bagli iskemik bulgulari belirgin olan hastalarda perkitan luminal anjioplasti ve by-pass greftleri gerekli olabilmektedir.
ilerleyici aort kapak kagag olan hastalarda kapak replasmani veya kapak tamiri gerekebilir.
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Resim 258. Koronal MR anjiyografi kesiti. Abdominal aorta Resim 259. Koronal MR anjiyografi kesiti. Sol renal arter
distalinde damar limeninde uzun segmenti ilgilendiren proksimalinde kisa segment belirgin stenoz izleniyor.
stenoz mevcut.

Resim 260. Koronal MR anjiyografi kesitinde. Sol Resim 261. Koronal MR anjiyografi kesiti. Ayni hastada sag
subklavyen arterde uzun segmentte diizensiz daralma ve CCA proksimalde kisa segment sonrasinda oklude olarak
stenoz bulgulari mevcut. izleniyor (Dr. U. Kalyoncu argivinden).
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ANCA iLiSKiLi VASKULITLER

ANCA iliskili vaskdulitler Wegener Grantlomatozu (WG), Mikroskopik Polianjitis (MPA), Churg-Strauss sendromu (CSS)
ve bdébrege sinirli vaskdlitlerdir.
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WEGENER GRANULOMATOZU (POLIANJITISLE BIiRLIKTE GRANULOMATOZIS)

Haftalarca surebilen ates, artralji, myalji, halsizlik ve kilo kaybi gibi yakinmalari takiben spesifik organ tutulumuna ait
bulgular ortaya ¢ikar. WG’lu hastalarda kemik ve kartilaj yikimina bagli semer burun deformitesi gérilebilir. Akciger parankimi
veya solunum yollarinin etkilenmesine bagli olarak hemoptizi olabilir. Bébrek tutulumu kendisini hematuri, proteinlri ve akut
bdbrek yetmezligi ile ortaya koyabilir. Bébrek biyopsisinde siklikla segmental nekrotizan glomerdilonefrit vardir. WG’lu hastalarin
dortte birinde tani aninda hastalik Ust solunum yollari ve/veya akciger ile sinirhdir. Sinirl WG’lu hastalar siklikla daha geng
olup, semer burun gibi tst solunum yollarinin yikici hastaligi daha sik géralir. WG esas olara PR-3 ANCA (c-ANCA) ile iligkilidir.

Amerikan Romatoloji Dernegi (ACR) 1990 yili WG Klasifikasyon Kriterleri

1) Nazal veya oral inflamasyon (Agrili ya da agrisiz oral ilserler veya purilan ya da kanli burun akintisi

2) Nodul, infiltrasyon veya kavitasyon gdsteren akciger grafisi

3) Idrar sedimentinde anormallik saptanmasi (dismorfik eritrositin eslik ettigi veya etmedigi mikroskopik hematiiri)
4) Arter veya perivaskiler alandan alinan biyopside granilamatéz inflamasyonun gézlenmesi.

>2 kriterin olmasi %88 sensitif, %92 spesifisitede tani koydurur.
immunfloresans calismada c-ANCA ‘nin ve enzim immunoassayde PR3-ANCA pozitifligi WG igin yilksek prediktif
degere sahiptir.

MiIKROSKOPIK POLIANJITIS
MPA, WG ve CSS ‘dan granilom olmayisi ve nekrotizan vaskiilit olmasiyla ayrilir. Asagidaki 6zelliklerden > 2 genellikle
icerir

—_

) Non-spesifik konstitusyonel semptomlar (yorgunluk, miyalji, kilo kaybi, ates)
) Migratuvar artralji ve artritler

) Bazen cilt Ulserlerine neden olan palpabl purpura

)

)

A W N

Sensorimotor monondritis multiplex
Alveolar hemoraji
6) Glomerulonefrit
immunfloresans calismada P-ANCA ‘nin ve enzimimmunoassayde MPO-ANCA pozitifligi MPA icin yiksek prediktif degere
sahiptir.

()}

CHURG-STRAUSS SENDROMU (ALLERJIK GRANULOMATOZIS VE ANJIiTiS)
CSS, kronik rinosiniizit, astim ve periferik kan eozinofilisi ile karakterize multisistemik bir hastaliktir. Akciger ve cilt en
en fazla etkilenen organlardir. Hastaligin seyrinde tipik olarak ¢ faz izlenir.
Prodromal faz, siklikla hayatin ikinci ve Gg¢lncl on yilinda izlenen alerjik rinit, astim ve atopik hastaliklar ile karakterizedir.
Eozinofilik faz, periferik kan eozinofilisi ve 6zellikle akciger ve kalp gibi organlar basta olmak lizere pek ¢ok organin eozinofilik
infiltrasyonu ile karakterizedir.
Vaskulitik faz, hayatin Ggunci veya dérdunci on yilinda kuglk ve orta boy damarlar ilgilendiren sistemik vaskilit tablosu
goraldr. Siklikla vaskiler ve ekstravaskiler grantlomatozis ile iligkilidir.
CSS'lu hastalarin yaklasik %50’si genelde MPO ile ANCA boyanmasi gésterirler.
CSS icin ACR Kilasifikasyon Kcriterleri
Astim
Farkli kan sayimlarinda I6kosit sayisinin %10°’dan fazlasinin eozinofil olmasi
Monondropati veya polinéropati
Akciger radyografisinde gezici opasiteler
Paranazal sinis anormalligi
6. Biyopside, kan damarlar etrafinda eozinofil birikmesi
Dért veya daha fazla kriterin varligi %85 duyarlilik ve %99.7 6zglllige sahiptir.

oMb~
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Resim 262. c-ANCA. Nétrofillerde sitoplazmik floresan Resim 263. p-ANCA. Nétrofillerde perinukleer floresan
tutulumu. (immiin floresan mikroskop x400) tutulumu. (immiinfloresan mikroskop x400)

Resim 264 A-B. Semer burun deformitesi. Nazal kartilajin kronik inflamasyona bagl zarar gérmesi ile iligkilidir.
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Resim 265 A-B-C. Wegener granilomatozis (polianijitis ile
birlikte grantlomatozis) nedenli burun kékiinde ¢ékme ve
nasal septum perforasyonu
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Resim 266. Aksiyel toraks BT kesiti. Sol hemitoraksta
bazalde periferal yerlesimli, kalin duvarli iki adet kaviter
nodil mevcut.

SR R
[ '4,-("1'-

o 1 \A,.g ?|'.)':"‘¢

20 20 .‘,.'

. %

Resim 267. Wegener akciger tutulumu. Hava yolu [imeni Resim 268 A-B. Wegener akciger tutulumu. Akciger
ve gevresinde inflamasyonla karakterize bronkosentrisite parankiminde mikroabse formasyonu ¢evresinde dev
(H&Ex20). hiicreleri de iceren palizatik bicimde dizilim gdsteren

histiyositlerden olusan grantlom yapisi (H&Ex20).
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Resim 269. Wegener Granillomatozisli hastada alt Resim 270. Mikroskobik polianjitis akciger hemorajisi.

ekstremitede Ulsere lezyon (Dr. U. Kalyoncu arsivinden). PA akciger grafisi. Solda daha belirgin olmak lzere her
iki akcigerde yaygin hemoraji ile uyumlu yer yer alveolar
paternde yogunluk artim alanlari mevcut.

Resim 271. Mikroskobik polianjitis aciger hemorajisi. Ayni Resim 272. Churg Strauss akciger tutulumu. PA Akciger
olgunun aksiyel YRBT kesiti. grafisi. Her iki akcigerde alt zonlarda yamali konsolidasyon
alanlari ile uyumlu diizensiz yogunluk artiglari mevcut.
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Resim 273 A-B. Churg-Strauss akcider tutulumu tedavi 6ncesi ve sonrasi. PA Akciger grafisinde sol hemitoraksta st zonda
dizensiz sinirli asimetrik yaygin yogunluk artisi mevcut. Tedavi sonrasinda elde edilen grafide akciger parankimi normal
olarak izleniyor.

Resim 274. Churg-Strauss akciger tutulumu. Ayni olgunun
trakeal karina diizeyinden gegen aksiyel BT kesiti.
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KLASIK POLIARTERITIS NODOSA

Poliarteritis nodoza orta buyUklikteki damarlar etkileyen, anevrizma gelisimi ile karakterize sistemik nekrotizan bir
vaskadilittir. Antinétrofil sitoplazmik antikor (ANCA) ile iliskisi yoktur. PAN olgularinin gogu idiopatik olmakla beraber, hepatit B, C
ve tlyll hicre I6semisi de bazi olgularin patogenezinde rol oynamaktadir.
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Cilt agrih eritemat6z nodiiller, purpura, livedo retikllaris ve Ulserler vardir. Cilt lezyonlar alt ekstremitede daha fazladir.
Parmaklarda iskemik lezyonlar gérilebilir. En fazla gérilen organ tutulumu bdbreklerdir. Cesitli derecelerde bdbrek tutulumu
ve hipertansiyon olabilir. Bébrek arter anevrizmalarinin rlptiriine bagll perirenal hematom gelisebilir. Bébrek biyopsisinde
inflame arterlerde daralmaya bagl glomeriillerde iskemi gériilebilir. Ancak glomeriiler inflamasyon ve nekroz gériilmez. idrar
analizinde az miktarda proteiniri ve hematiri olabilir. Ancak kirmizi kire silendirleri gérilmez. Noérolojik tutulum kendisini
asimetrik néropati ile gésterir. Hastalarin % 70’de gérulir. En sik olarak peroneal, ulnar ve radiyal sinirler etkilenir. Hem motor
hem de duyusal kayip izlenir. Karin agrisi mezenterik vaskiilitin erken bulgusudur. ilerleyici hastalik bagirsak perforasyonu ile
sonuglanabilir. Nadir olarak koroner arterlerin daralmasina bagl miyokard enfarktisu géralebilir. Kas tutulumuna bagh myalji ve
kas gligstizIigu olabilir.

Tani koydurucu bir laboratuvar test yoktur. Ancak etkilenen organlari ve bu etkilenimin derecesini anlayabilmek igin
temel laboratuvar inecelede serum kreatinin, kas enzimleri, karaciger enzimleri, hepatit B ve C serolojisi ile idrar analizi olmalidir.
Klinik ve radyolojik bulgular agisindan PAN tanisindan sliphe edilen vakalarda etkilenen organlardan doku biyopsisi alinmasi
gerekebilir. Arteriografide bébrek damarlarinda anevrizma yoksa bdbrek biyopsisi yapilabilir. Bébrek biyopsisinde orta ¢apl
arterlerde inflamasyon gérilecektir.

Amerikan Romatoloji Koleji (1990) Siniflama kriterlerleri gére dokiimente edilmis vaskaiiliti olan hastada asagidakilerden
en az 3 tanesi gereklidir.

1. Agiklanamayan 4 kg'dan fazla kayip

2. Livedo retikularis

3. Testikller agri veya hassasiyet

4. Miyalji, kas gugsuzlig, bacak kaslarinda hassasiyet

5. Mononéropati veya polindropati

6. Yeni baglangicli diastolik kan basincinin 90 mm Hg Uzerinde olmasi

7. Yukselmis serum kan ure azotu (>40 mg/dL veya kreatinin (>1.5 mg/dL)
8. Hepatit B enfeksiyonu varligi (serum antikor veya antijen serolojisi)

9. Karakteristik arteriografik anomaliler

10.PolimorfonUkleer hiicreleri igeren kiigiik veya orta blyuklukteki damarlarin biyopsisi
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Resim 275. Ug boyutlu BT anjiyografi gériintiisii. Her Resim 276. Poliarteritis nodosall hastada ayak dis
iki renal arter ve splenik arter distal dallarinda milimetrik kesiminde Ulsere lezyonlar.

boyutlu anevrizmatik dolma fazlaliklar izleniyor (Dr. U.

Kalyoncu arsivinden).

Resim 277. Bilateral ayaklarda livedoid gérintim (Dr. U. Resim 278 A-B. Monondritis multipleks nedenli gelisen
Kalyoncu arsivinden). disuk ayak (Dr. U. Kalyoncu arsivinden).
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HENOCH SCHONLEIN PURPURASI

Henoch Schoénlein Purpurasi (HSP), immin kompleks iliskili kiigik damar vaskalitidir. Olgularin blyuk ¢ogunlugu 3-15
yas arasi gocuklardan olusur. Cilt bulgulari simetrik eritematdz ras ve palpable purpuradir. Cilt bulgularina periorbital veya el sirti
6demi eslik edebilir. Artrit ve/veya artralji olgularin buyik kisminda géralir. Artrit gezici, oligoartikuler (1-4 eklem) olup deformite
beklenmez. Siklikla alt ekstremitenin diz ve ayak bileg@i gibi blyik eklemleri etkilenir. Damar duvarinda IgA depolanmasi
gérilir. Cilt, GiS, bébrek ve eklem tutulumu gériilebilir. HSP’li cocuklarin yaklasik yarisinda gastrointestinal bulgular gériilebilir.
Gastrointestinal hemoraji, bagirsak iskemisi, intusepsiyon ve bagirsak perforasyonu gorllir. Masif gastrointestinal sistem
kanamasi nadirdir. Karin agrisi submukazal hemoraji ve 6dem ile iligkilidir. Endoskopide mide, duodenum ve kolonda purpurik
lezyonlar izlenebilir. Bébrek tutulumu izole hematiri ve proteinuriden, akut bébrek yetmezligine kadar degiskenlik gésterebilir.
Uzun dénem takiplerinde, gocuklarda ilerleyici bébrek hasari gelisme olasiliginin diisiik oldugu gérulmistir. Ancak erigkinlerde
son dénem bdbrek yetmezIigi gelisme olasiligi daha yiiksektir.

HSP tanisi klinik bulgulara dayanarak konulur. Biyopsi, cocuklarda hastaligin alisiimadik klinik bulgulari varsa, cilt
veya bdbrek gibi etkilenen organlardan yapilabilir. Erigkinlerde ise HSP olasiligi daha disik oldugu igin taniyr dogrulamak
amaciyla biyopsi yapilmalidir. Biyopside Ig A birikiminin baskin oldugu I6kositoklastik vaskilit izlenir.

HSP tanisi igin spesifik bir test yoktur. Hastalarin %50°de serum Ig A seviyelerinde artmis bildirilmistir.
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1990 Amerikan Romatoloji derneg@i (ACR) HSP siniflama kriterleri:
1. Palpable purpura

2. Baslangi¢ yasi <20

3. Yeni baslayan karin agrisi

4. Biyopside kugcUk arteriol ve/veya venullerin duvarinda granulositlerin gérilmesi

4 kriterden 2’sinin varligi sistemik vaskulitli bir hastanin HSP olarak siniflandiriimasini saglar

Klinik damar vaskiiliti

Oykii:
* Yeni baglanan ilag

Fizik muayene:
Ekstra kutandz hastalik dislanmali

* Gegirilmis enfeksiyon <

Y

» HCV igin risk faktéri varhg

« Kollajen doku hastaligi

CBC

ANA ve ENA
ANCA

Cilt biyopsisi |« » RF
C3-C4
Kriyoglobulin
v Hepatit markerlar
Histoloji Direkt immun floresan PSR g.r.af's'
Idrar tahlili

Sekil 3. Klinik damar vaskalitlerine genel yaklasim.
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Resim 279. Henoch-Schdnlein purpurasinda alt
ekstremitede purpurik dékintiler.

B &~
Resim 280. Henoch Schénlein vaskiilitine baglh duodenal Resim 281 A-B. Superfisiyal dermiste sagiimis olarak ¢ok
hemorajik Ulserlerin enodoskopik gérinimd. sayida nétrofilik polimorf nuveli I6kosit, hiicre debrileri ve
bazi damar duvarlarinda fibrinoid nekroz. Lokositoklastik
vaskulit. Resim 1: (H&E X 20), Resim 2: (H&E X 40)
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HEMATOLOJIK MALIGNITELER iLE iLiSKiLi VASKULITLER E
Kutanéz Vaskilitler Sistemik Vaskilitler :g
1. Lékositoklastik Vaskulit: 1. Kriyoglobulinemi §
* Lenfositik lenfoma + T-hiicreli lenfoma, anjioimmunoblastik lenfa-
denopati

« B-hicreli lenfositik I16semi

* Lenfositik lenfoma
* T-hicreli lenfoma, anjioimmunoblastik lenfa-

denopati » Waldenstrém makroglobulinemisi
» Kutan6z lenfoma, Sezary sendromu « Kronik lenfositik [6semi

* Hairy cell I16semi 2. Poliarteritis nodosa

* Miyelodisplastik sendrom * Hairy cell 16semi

* Kronik miyeloid I6semi, polistemia vera  Akut miyeloblastik I6semi

» Akut miyeloblastik I6semi + Miyelodisplazi

. Mullti.ple myelom, Waldenstrém makroglobuli- » Waldenstrém makroglobulinemisi
nemisi

+ Hodgkin hastaligi
2. Granllomatéz Vaskiilit
* Lenfositik lenfoma
* T-hicreli lenfoma, anjioimmunoblastik lenfa-

denopati 3. Wegener granulomatozu
» Myelodisplastik sendrom + Hodgkin hastaligi

3. Kutan6éz PAN 4. Santral sinir sistemini tutan granilomatoz anijitis
« Kronik miyelomonositik 16semi * Hodgkin hastalig

* Lenfositik lenfoma
 Lésemi
5. Dev hicreli arterit
* Lenfositik lenfoma
* B-hiicreli lenfositik 16semi
* Hairy cell 16semi
6. Henoch-Schénlein Purpurasi
* Non-Hogkin lenfoma
* Myeloma
7. Lokositoklastik Vaskdlit

+ Miyelodisplastik sendrom

VIRUSLERLE iLiSKiLI VASKULITLER: ETYOLOJIK NEDENLER VE TUTULUM SEKILLERI

VIRUSLER BUYUK ORTA KUCUK KAPILLER, VENUL
Hepatit B PAN Kriyoglobulinemi | Kriyoglobulinemi
Hepatit C PAN Kriyoglobulinemi | Kriyoglobulinemi, diger sistemik vaskdlitler
HIV Dev hicreli arterit (?) PAN Kriyoglobulinemi | Kriyoglobulinemi, I6kositoklastik vaskulit
CMV Vaskulit* Vaskulit*
Parvoviriis PAN Nadir vaskdilit
Ebstein-Barr Nadir vaskiilit
Hantavirus Nadir vaskiilit
Hepatit A Nadir vaskadilit
Herpes simpleks Nadir vaskadilit
influenza Nadir vaskiilit
Rubella Nadir vaskiilit

* Bu vaskiilit sekli genellikle CMV vaskiiliti olarak bilinir.
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BUERGER HASTALIGI (TROMBOANUJITIS OBLITERANS)

Siklikla ekstremitlerin kiiguk ve orta boy arter ve venlerini etkileyen, aterosklerotik olmayan segmental, inflamatuar
hastaliktir. Hastalar siklikla sigara igicisi geng erkeklerdir. Alt ekstremitede aralikli kladikasyo, iskemik parmak Ulserleri ve
gangren ile seyreder. Hastalik sigara ve diger titun Grnlerinin kullanimi ile yakin iligkilidir ve maruziyet devam ederse etkilenen
ekstremitenin amputasyonu gerekebilir.
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Resim 282. Buerger hastaligi (tromboanijitis obliterans), alt ekstremitede
iskemiye bagli gangren. Gériiniim vaskilliti taklit edebilir (Dr. H. Ozer
arsivinden).

LIVEDOID VASKULOPATI

Livedoid vaskulopati, alt ekstremitede kronik, tekrarlayici, agnl cilt Ulserleri ile karakterizedir. Sistemik lupus
eritematozus ve antifosfolipid sendromu gibi cesitli sistemik hastaliklarin seyri sirasinda gozlenebilir. Etkilenen orta boy
arteriollerin Ilimeninde pihti formasyonu gérilen trombotik, inflamatuar olmayan bir durumdur. Siklikla sistemik kutanéz vaskdlit
veya kronik venéz yetmezlIik gibi yanlis tanilar konulabilir.

Resim 283 A-B. Livedoid vaskulopati, alt ekstremitede ylzeyel Ulserler ve atrofik plaklar.
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KALSIFLAKSI

Kalsiflaksi, cilt ve yumusak dokuda nekroza yol agabilen nadir gérilen bir durumdur. Tipik olarak arteriolar medial
kalsifikasyon, trombotik kutan6z iskemi ve cilt nekrozu triadi ile karakterizedir. Vaskdler kalsifikasyon ve buna bagl kalsiflaksinin
en 6nemli nedeni son dénem bdbrek yetmezIigidir. Primer hiperparatiroidizm, maligniteler ve otoimmin konnektif doku
hastaliklari da kalsiflaksiye yol acabilir. Cilt nekrozu olmasi vaskiilit ile karismasina yol acabilir.
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Resim 284 A-B. Kalsiflaksi nedeniyle gluteal bélgede genis bir alanda nekroza yol agmis kutandz Ulsere lezyon (A) ve
alt ekstremitede iskemi nedenli nekroze gérinim (B).

Resim 285 A-B. Bacakta ve uylukta vaskiler kalsifikasyona ait direkt radyografi gériintlleri.
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ILACA BAGLI VASKULIT

Ulkemizde hipertiroidinin en sik nedeni toksik multinodiiler guatr olup PTU sik kullanilan bir tedavi secenegidir.
Hepatotoksite, I6kopeni, rag, artralji veya poliartrit, lupus benzeri sendrom ve otoimmun hepatit gibi pek ¢ok yan etkisi vardir.
Antitiroid ilaglar, 6zellikle de propiltiourasil (PTU) ANCA iliskili vasklitlerin nadir nedenlerinden biridir. PTU’e bagli ANCA iligkili
vaskdilitler cilt, bdbrek ve akciger tutulumuyla seyredebilir.

Resim 286. Propithiourasile bagli vaskdlit nedeniyle boyun Resim 287. Propithiourasile bagl vaskdlit nedeniyle her iki
6n kisminda ciddi doku kaybina yol agmis kutanéz Ulser. gluteal bélge ve uyluk arka kesiminde ciddi doku kaybina yol
acmis kutanéz Ulser.

Resim 288. Propithiourasile bagh vaskdulit nedeniyle her iki Resim 289. Propithiourasile bagh vaskulit nedeniyle her
tibia 6n yuziinde ciddi doku kaybina yol agmis kutandz Ulser. ki el bile@i dorsal yuziinde ciddi doku kaybina yol agmis
kutandz ulser.
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HIPERTROFIK PULMONER OSTEOARTROPATI

Hipertrofik pulmoner osteoartropati (HPOA), sigara tiketiminin artmasina paralel olarak daha sik gézlenen akciger
kanserinin paraneoplastik bir bulgusudur. Primer HOA veya pakidermoperiostozis siklikla ailesel 6zellik gésterirken. HPOA
siklikla akciger karsinomlarina sekonder olarak gelisir. Periostit nedenli alt ekstremite agrilarn ve basmakla hassasiyet vardir.
Periostit varliginda uzun kemiklerin periostiumunda uzun dar bir ¢izgi ile kemik korteksinden ayrildigi direkt grafi ile gdsterilebilir.
Periost reaksiyonu en sik tibia, fibula, radius, femur, radius ve ulna gibi uzun kemiklerde gérulir.

Sinovit nedenli artrit ve artralji olabilir. Eklem bulgularinin simetrik 6zellikte olmasi romatoid artrit ile karismasina neden
olabilir. Sinovyal sivi incelenecek olursa viskdz ve inflamatuar olmayan vasifta oldugu gérulir. Parmaklarda ¢omaklasmanin
varligi eklem sikayetleri baskin olan hastalarda ayirt edici olabilir. Comaklasmada, tirnak ve tirnak yataginin yumusak dokusu
arasindaki normal a¢i kaybolur ve tirnak bombe hal alir. Tirnak ve ona bitisik olan deri parlak bir gérinim alir.

Resim 290. Hipertrofik osteoartropati. Akciger Resim 291. AP radyografide, tibia ve fibulada solid periost
adenokarsinomuna bagl gelisen comak parmak gérinima. reaksiyonu mevcut.

Resim 292. PA Akciger direkt radyografisi. Sag akciger Resim 293. intravendz kontrast uygulamasi sonrasinda

orta zonda periferal yerlesimli belirgin-lobdle sinirli kitlesel elde edilen transvers toraks BT kesiti. Sag hemitoraks alt

opasite izleniyor. lobda periferal yerlesimli belirgin-lobile sinirh kitlesel dansite
mevcut.



OSTEOMALAZI VE RIKETS

Osteomalazi yetigkinlerde rikets ise ¢cocuklarda kemik mineralizasyonunun bozuklugudur. D vitamini eksikligi en dnemli
nedenidir. Osteomalazinin belirtileri yaygin iskelet agrisi ve kas gug¢sizligudir. Riketsin daha az siklikta gorulen sekli ise D
vitamini metabolizmasindaki defektlerden kaynaklanan D vitaminine direncli riketsdir. X’e bagli hipofosfatemik rikets olarak
da bilinen bu hastalik X kromozomu Uzerinde defektif fosfat regiile eden gene bagl olarak ortaya ¢ikar. Hastaligin seyrinde
gorulebilecek kalsifiye entosopatiler, sakroiliak eklemlerde bulaniklasma ve omurgada sindesmofit olusumu aksiyel tutulumiu
ankilozan spondilit (AS) ile karismasina yol agabilir.

X’e bagh rikets de ligament ve tendon birlesme yerlerinde kalsifikasyon ve ossifikasyonlar, sakroiliak eklem ve
omurgada ankilozan spondiliti taklit eden degisiklikler olabilir. Kalsifik entosopatilerin genellikle apatit kristallerine bagli oldugu
dusunidlmektedir. HLA B27 negatif sakroiliitli olgularda X'e bagli rikets ve osteomalazi gibi metabolik hastaliklarin olabilecegi
akilda tutulmalidir.

Resim 294. X’e bagli hipofosfatemik riketsi olan hastanin Resim 295. Hipofosfatemik rikets. AP sag kol grafisinde
ankilozan spondilite benzer posturd. humerusda osteopeni ile uyumlu yogunluk azhgi ve lateral
egrilme niteliginde deformasyon mevcut.

Resim 296. Hipofosfatemik rikets. Lateral vertebra direkt Resim 297. AP femur radyografisi. Femur boynunda pseudo
radyografisinde vertebra 6n kesimlerinde sindesmofitler ile - fraktiir gérinimi (Looser —Milkman fraktir gizgileri)
uyumlu kemiklesme alanlari ve faset eklemlerde yaygin

flzyon izleniyor.
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HEREDITER ANJiYO-ODEM

C1 inhibitériin defektif sentezi ve/veya fonksiyonel bozukluguna bagli olarak ortaya ¢ikan, en az bir saat slren ve
tekrarlayici vasifta sinirli, cilt alti veya mukoza alti 6dem ile karakterize bir hastalktir. Cogunlukla yasamin erken dénemlerinde
bulgu verir. Herediter anjiyo-6dem (HAQ) otozomal dominat gecis gdsterir. 100’den fazla farkli mutasyon rapor edilmistir.
HAO'de siklikla kendini sinirlayan, tekrarlayici, kendini sinirlayan kasintisiz ve nonpitting édem vardir. Odem ekstremitelerde
daha fazla olmak (izere derinin bulundugu her yeri etkiler. Ust solunum yolunu ilgilendiren sisme ataklari olabilir ve mortal
seyredebilir. Abdominal agri, bulanti, kusma tim hastalarin %25’de baskin semptomdur. Klasik olarak 6dem ve sislik saatler
icerisinde yavas yavas gelisir ve 12-36 saat i¢inde yavasga artip, 2-5 guinde sakinlesir. Bununla beraber 6dem gérilmeksizin,
¢ok ani baglayan ve siddetli olabilen karin agrisi ataklari olabilir. Anjiyo 6demin nedeni, dis ¢ekimi gibi minér travmalar,
anjiyotensinkonverting enzim inhibitérleri, emosyonel stres veya infeksiyon olabilir. Karin agrisi seklindeki akut ataklar cerrahi
acilleri veya ailevi Akdeniz atesi hastaligini taklit edebilir. Bu nedenle tani éncesinde gereksiz laporotomi ve kolsisin tedavisi
baslanmasi sik géralur.

Tani Algoritmi:

Urtiker olmaksizin C4 Normal HAO tip IIT ?
Anjiyo-0dem > > »
v
Diisiik
v

C1 inhibitor

Diisiik |« p Normal

HAO tip I Cl inh.
fonksiyon

Disfonksiyonel

v
HAO tip II

Sekil 6. Herediter anjio 6dem tani algoritmi.
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Resim 298 A-B. Herediter anjiyonérotik ddemli iki hastanin el sirtinda 6dem.

Resim 299. Herediter anjiyonérotik 6demli hastanin dudaginda 6dem. Solunum yolunun diger alanlari
etkilenirse hayati tehdit eden solunum yolu basisina neden olabilir.
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HiPO - HIPER PARATIROIDI

) idyopatik hipoparatiroidi, hipoklasemi, hiperfosfatemi, ve paratiroid hormon seviyesinde diistikliik ile karakterizedir.
Ozellikle kalga ve omuzda subkutan kalsifikasyonlar gérilebilir. Nadiren ankilozan spondilit veya diffiz idyopatik iskeleteal
hiperosteozisi taklit eden omurga kalsifikasyonlari olabilir. Bu hastalar, agri, 6zellikle rotasyonda olmak Uzere omurga
hareketlerinde kisithlik yakinmalari ile bagvurabilirler. Bazi olgularda omurgadaki degisiklikler, pelvis, kalga, uzun kemikler,
yumusak doku ve tendon kalsifikasyonu ile iligkili olabilir. Sakroiliak eklemler korunmustur, ancak bu bélgede periartikller
ossifikasyon gérilebilir.

Resim 300. Hipoparatiodiye bagli ankilozan spondilite Resim 301. Lateral servikal vertebra radyografisinde. Orta
benzeyen postir. servikal seviyede vertebra 6n kesimlerinde képrilesen
osteofitler izleniyor.

Resim 302. AP pelvis radyografisi. Her iki iliak kanat Resim 303. Hiperparatiroidi. AP kruris kemik direkt
kenarlarinda ve iskial kemikte yaygin entezopati ile uyumiu radyografisi. Kemiklerde osteopeni ile uyumlu yaygin
dizensiz sacaklanma bulgusu. yogunluk azligi mevcut. Ek olarak tibiada duzgin sinirli ve

septali osteolitik lezyon (Brown timoru) izleniyor.



OSTEOLIZiS SENDROMU

Osteolizis sendromlari, ilerleyici karpal ve tarsal osteolizis ile karakterize, bir grup heterojen iskelet hastaliklaridir.
Kemiklerin yikimi ve yeniden rezorbsiyonu ile karakterizedir. Osteolizis sendromlari icerisinde, Winchester sendromu, Torg
sendromu ve NAO sendromu yer almaktadir. Bazi tiplerinde juvenil idyopatik artrite benzeyen, eklem deformiteleri, subkutan
noduller ve osteolizis gérilebilir.

Resim 304 A-B. Osteolizis sendromuna bagli el ve ayaklarda juvenil idyopatik artritti taklit eden deformiteler.

Resim 305 A-B. D-AP mukayeseli el-el bilek ve ayak - ayak bilegi radyografileri. El ve ayagin tubuler kemiklerinde yaygin
osteopenik yogunluk azligi ve trabekiiler seyreklesme mevcut. Ellerde MKF, PIF, DiF eklemlerinde, ayakta ise daha gok
interfalangeal eklemlerde deformasyona neden olan yaygin destriksiyon ile karakterize olan artrit bulgulari izleniyor. EK
olarak her iki ulna distalinde belirgin yikim mevcut.
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DIABETIK NOROPATIK ARTROPATI (CHARCOT ARTROPATISI)

Diabete bagli néropatik eklem hastaligi ayak bilegi ve ayag diger eklemlere goére daha sik etkiler. En sik etkilenen
eklemler ise Tarsus ve tarsometatarsal eklemler ile, metatatorso falengial eklemler ve ayak bilegidir. Vakalarin % 20’de bilateral
etkilenim goérulur. Bu hastalar tipik olarak uzun sureli diabet dykisine sahiptirler (ortalama 15 yil). Yillar iginde yavas ancak
progresif seyir gbsteren artropati klinigin yani sira, kiigik travmalara bagll ayak ve ayak bileginde ani baslayan sislik ve

kizariklikta olabilir. Cogunlukla agrisizdir veya radyolojik ve klinik gérinimuanden beklenmeyecek dl¢iide az agdri vardir. Septik
artritten ayirt edilmesi dnemlidir.

Resim 306 A-B. Diyabetik Charcot artropatisine bagli farkli iki hastada ayaktaki deformasyon gériinim

Resim 307 A-B. Diyabetik olguda néropatik osteoartropati; AP ve lateral ayak grafilerinde, tarsometatarsal ekleme komsu
kemiklerde yaygin ileri dereceli yikim ile birlikte tarsometatarsal eklem dislokasyonuna ait bulgular mevcut. Ek olarak
kalkaneusda belirgin kemik yikimi izleniyor.



EHLER DANLOS SENDROMU VE HIPERFLEKSIBILITE

Artmig deri elastisitesi ve frajilitesi ile eklem hipermobilitesinin gértldugi bir grup hastaligi kapsamaktadir. Eklem
laksisitesi i¢in Beighton skorlamasi kullanigli bir siniflamadir.

BEIGHTON SKORLAMASI
1. Bagparmagin 6n kol ekstensér yuziine paralel olacak sekilde pasif ekstensiyonu =her el igin 1 puan

2. Parmaklarin 6n kol ekstensér yizine paralel olacak sekilde pasif ekstensiyonu=her el i¢in 1 puan
3. Dirsegin 10 derece veya daha fazla hiperekstensiyonu=her eklem icin 1 puan
4. Dizin 10 derece veya daha fazla hiperekstensiyonu=her eklem igin 1 puan

5. Dizler tam ekstensiyonda iken elin palmar ylzi ile yere dokunma 1 puan

Bes veya lizerindeki skorlar eklem hipermobilitesi olarak kabul edilir. Yagla beraber eklem esnekliginin azalmasi, tekrarlayan
dislokasyonlara ve genel viicut agrisina yol agabilir.

Resim 308. Parmaklarin 6n kol ekstensoér yliziine paralel Resim 309. Bagparmagin 6n kol ekstensér ylzine paralel
olacak sekilde pasif ekstensiyonu. olacak sekilde pasif ekstensiyonu.

Resim 310. Dizlerin 10 derece veya daha fazla Resim 311. Dizler tam ekstensiyonda iken elin palmar ytzi
hiperekstensiyonu ile yere dokunma
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DIFFUZ IDYOPATIK iISKELET HIPEROSTEOZU(DISH), FORESTIER HASTALIGI

DISH en sik goérllen dejeneratif entesopatidir. En karakteristik radyolojik bulgular omurganin anterior longitudinal
ligamentinde olusan kalsifikasyondur. DISH tanisi koymak igin asagidaki kriterlerden faydalanilabilir.

1. En az dort kosu vertebra korpusunun anterolateral ylizleri boyunca akici tipte kalsifikasyon ve ossifikasyonun varlig
2. Etkilenen vertebral segmentte intervertebral disk yiksekliginin korunmus olmasi ve korpusun marjinal sklerozu

3. Vakum fenomoni iceren yaygin disk degisikliklerinin radyolojik olarak yoklugu

4. Apofizer eklem ankilozunun ve sakroiliitis bulgularinin olmayisi.

Resim 312 A-B. DISH. Lateral servikal (A) ve lomber (B) vertabra radyografileri. Vertebralar 6n kesimlerinde devamlilik
gosteren kemik yapilar ile birlesmis olarak izleniyor. Dejeneratif stireclerden farkli olarak intervertebral disk araliklari normal

g6riniimde.
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OSTEOARTRIT

Osteoartrit, hareketli eklemlerde yavas olarak gelisen, eklem tutuklugu, hareket kisithhigi ve agri ile karakterize
dejeneratif bir hastaliktir. Erigkinlerde I6komotor sistem hastaliklarinin en sik gérilen nedenini olusturmaktadir. Hastalik
spekturumu oldukga heterojendir. El distal interfalangial eklemleri, diz, kalga ve el 1. karpo metakarpal eklemleri en fazla
etkilenen eklemlerdir. Hastalar genelde orta-ileri yas grubundadir. Bu stre¢ agir 6zurlilige yol agabilir.

Resim 313. Distal interfalengial eklemlerde Heberden Resim 314. AP mukayeseli el grafisi. Her iki elde PiF ve DiF

nodilleri. eklemlerde belirgin osteartrit ile uyumlu degisiklikler izleniyor.

Resim 315. Kalga osteoartriti Resim 316. ileri dereceli diz osteoartriti. AP mukayeseli diz
eklem radyografisi. Her iki diz ekleminde eklem araliklarinda
medialde daha belirgin olmak Uzere daralma, kemiklerde
yaygin osteofitler, skleroz ve subkondral kistler mevcut.
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TENDINOZ KSANTOMLAR

Ailesel hiperkolesterolemi, dislk dansiteli lipoprotein (LDL) hiicre membran reseptériinde, otozomal dominant gecis
gosteren defekte bagl olarak ortaya ¢ikarlar. Artmis plasma LDL konsantrasyonu, normal plasma trigilserid konsantrasyonu ile
Asil tendonu, ekstensér tendonlar ve el eklemleri izerinde ksantomlar ile karakterizedir. Ksantomlar genelde sessizdir. Nadiren
tendinite yol acabilirler. Tendon ve el eklemleri Gzerindeki sislikler romatoid artrit ve spondiloartrit gibi romatolojik hastaliklar ile
karismalarina neden olabilirler.

Resim 317. E| PiF eklemleri (izerinde ve parmak aralarinda Resim 318. Ayak 1. ve 5. tarso-metatarsal eklem
ksantomlar. seviyelerinde ve ayak parmaklari Gizerinde ksantomlar.

Resim 319. Asil tendon bolgesinde ksantomlar. Resim 320. On kol kubital bdlgede ksantom.



ERITEMA NODOSUM
Eritema nodosum subkutan yag dokusundaki inflamasyon bozukluklarini tanimlamak icin kullanilan pannikulit grubu
icinde yer alan bir hastaliktir. Siklikla tibia 6n yizde agrih ve kirmizi renkli nodiiller ile karakterizedir. 15-40 yas arasi kadinlar
daha sik etkilenir. Streptokokal farenijit, sarkoidoz, tiiberkiloz, inflamatuar bagirsak hastaliklari, Behget hastaligi, pankreatit
yani sira gebelik ve oral kontraseptiflerin yani sira sulfa grubu antibiyotikler ve omeprazol gibi ilaglar da eritema nodosum
etyolojisinde rol oynayabilir.

Resim 322. Eritema nodozum: Subkitan dokuda septalar
tutan, yag lobdilleri periferine de uzanan iltihabi hiicre
infiltrasyonu (H&E x40).

Resim 321. Eritema nodosum. Bilateral alt ekstremitede Resim 323. Eritema nodozum: Septada lenfositler ve
hiperemik, agrih, cilt alti sertlikler. histiyositlerden olusan iltihabi hiicre infiltrasyonu ve
multintkleer dev hiicreler (ok) (H&E x100).
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SARKOIDOZ

Sarkoidoz etyolojisi bilinmeyen, immun sistem aracili non-kazeifiye graniilom gelisimi ile karakterize, oldukca heterojen
klinigi olan sistemik inflamatuvar bir hastaliktir.

Sarkoidoz birgok organ ve sistemi etkileyebilir. Akcigerler ve (st solunum yollari en gok etkilenen organlardir. Oksiiriik
ve nefes darlii temel semptomlardir. Biiylik lenfadenopatiler gégiis agrisina neden olabilir. Uveit sarkoidozun en sik gériilen
g6z lezyonudur. Siklikla 6n segment etkilenir, intermediate ve posterior Uveit daha az siklikla gelisir. Sarkoidozlu hastalarin
gogunda eklem sikayetleri vardir. En sik gérilen bulgu artraljidir. Kizariklik, sislik ve 1si artisi ile karakterize akut artrit, ates
ve eritema nodosum lezyonlarinin da eslik ettigi Léfgren sendromu olarak tanimlanan tablonun bir parcasidir. Prognozu iyidir,
spontan remisyona girebilir.

Laboratuvarda, hiperkalsemi, hiperkalsiiri ve Anjiotensin-Konverting Enzim (ACE) yiiksekligi saptanabilir. ACE diizeyi
tedavi almayan hastalarin 2/3'de yUksek olmasina ragmen yalanci pozitiflik oraninin yiksek olmasi nedeniyle tanisal degeri
disuktir. Histopatolojik inceleme altin standart tani yéntemidir. Epitelyum hiicreleri, monosit, lenfosit, makrofaj ve fibroblastlarin
biriktigi, multinikleer dev hiicrelerin gelistigi non-kazeifiye granulomatoz yangi gérullr.

Sarkoidoz igin tani koydurucu bir test yoktur. Tani klinik ve/veya radyolojik bulgular, non-kazeifiye graniilomatoz
reaksiyonu gosteren histopatolojik bulgular ile buna benzer lezyonlari yapabilecek diger hastaliklarin ekarte edilmesi esasina
dayanir.

Resim 324. Sarkoidoz. PA Akciger grafisi. Sag paratrakeal Resim 325. Aksiyel YRBT kesitleri. Sagda daha belirgin
ve bilateral hiler lenf nodlarina ait noduler opasiteler ile olmakla birlikte her iki hemitoraks alt loblarda parankimal
birlikte her iki akciger parankiminde yaygin retikiilonoduler tutulum ile uyumlu diizensiz sinirli nodiler yogunluk
yogunluk artimlari mevcut. artimlari mevcut.

Resim 326. Sarkoidoz, cilt biyopsisi: Dermiste epitelioid Resim 327. Sarkoidoz, akciger biyopsisi: Akcigerde epitelioid
hucrelerden olusan grantlomlar (H&E x100). histiyositler ve miltinukleer dev hiicreleri iceren granilomlar
(H&E x200).
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TETiIK PARMAK

El parmaklarinda fleksiyon sirasinda agrili agilma olmasi ve kilittenmesidir. Hasta parmaklarini yavasca bukip
actiginda fleksér tendonlar boyunca krepitasyon ve nodiil palpe edilebilir. ilerledigi takdirde, parmak eklem hareket agikligi
azalir ve fleksiyon kontraktiri gelisebilir. Primer tetik parmak altta yatan bir hastalik olmaksizin ve daha sik kadinlarda gérulir.
Romatoid artrit, hipotiroidi, diabet gibi hastaliklara bagh olarak gérilenler ise sekonder tetik parmak olarak gruplandirilirlar.

Resim 328 A-B. Tetik parmak, el parmaklarinda fleksiyon sirasinda agrili agiima olmasi ve kilitlenmesini takiben etkilenen
parmaginda harekete katilmasi ile karakterizedir.

DeQUERVAIN TENOSINOVITI

Radial stiloid proges Uzerinde agri ve duyarlilik ile karakterizedir. Bagparmag@in uzun abduktor ve kisa ekstensor
tendonlar etkilenmistir. Bagparmagi avug igine yumruk yapildiktan sonra, hastanin el bileginin ulnar deviasyona zorlanmasi ile
radial stiloid Uzerinde siddetli agri olusmasi ile karakterli Finkelstein testi tanida yardimcidir.

Resim 329 A-B. DeQuervain tenosinoviti. El biledi longitudinal (A) ve transvers (B) power Doppler US gériintiisi. Tendon
cevresinde olasilikla tendon kilifi sinovyasinda enflamasyona bagl kanlanma artisi izleniyor. Ek olarak tendon kilifinda
patolojik sivi mevcut.
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KARPAL TUNEL SENDROMU

Median sinirin karpal tiinel boyunca farkli nedenlere bagh olarak basiya maruz kalmasi karpal tiinel sendromu (KTS)
denilen klinik tabloya yol agar. KTS’nin tipik klinik gérinim, median sinirin innerve ettigi elin ilk G¢ parmag! ve dérdincu
parmagin radial yarisinda, 6zellikleri geceleri kétllesen ve uykudan uyandirabilen agri ve parestezi ile karakterizedir. Bag
parmak abdusiyon ve opposisyon hareketlerinde gligsiizliik ve tenar bélge kaslarinda atrofi gérdildr.

Resim 330. Bilateral karpal tiinel sendomuna bagli tenar kaslarda atrofi

Normal median sinirin transvers (a) ve longitidtinal (b) kesitleri

Fleksor
tendonlar

Resim 331 A-B-C-D. (C-D) Karpal tiinel sendromu olan hastada median sinir kesit alani artmis (Dr. 0. Karadag
argivinden).



SPONDILOEPIFiZYAL DiISPLAZiI TARDA

Spondiloepifizyal displazi tarda, en sik olarak parmaklarda eklem mobilitesinin bozuldugu, kemiksi sisliklerin géruldigu
ailesel gegis gosteren iskelet displazisidir. Bu hastalar morfolojik olarak kisa boylu ve fi¢i toraks gérinimine sahiptirler. Direkt
radyografilerinde epifizlerde diizensizlik ve vertebra korpuslarinda basilma sonucu deformite izlenir. ileri yaslarda yaygin
platyspondyli gelisir. Metakarpofalengial ve proksimal interfalengial eklemlerde gérilebilen fuziform sislikler juvenil kronik artritle
karismasina yol acabilir.

Resim 332. Spondilo epifizyal displazi tarda’li hastada PiF Resim 333. Mukayeseli AP el-el bilek radyografisi. Her iki
ve DiF eklemlerde siglikler. elde PiF eklemlerinde yumusak doku sisligi ve proksimal
falankslarin epifizlerinde genigleme mevcut.

Resim 334. Mukayeseli AP diz eklem radyografisi. Her iki eklem Resim 335. AP pelvis grafisi. Her iki femur basinda

komsulugunda epifizlerde displazik gérinim ve medialde daha belirgin yassilagsma izlenmekte olup asetabulumlar normal
belirgin olmak (izere eklem araliginda azalma mevcut. g6riniimde. Ek olarak bilateral koksa valga gérinimi
mevcut.

Resim 336. Lateral vertebra radyografisi. Vertebra
korpuslarinda yaygin basiklik izleniyor (Platyspondyl).
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TEKRARLAYAN POLIKONDRIT

Tekrarlayan polikondrit, 6zellikle kulak, burun, géz, eklem ve solumum sistemindeki kartilaj dokusunun immdin aracilikli
inflamasyonu ile karakterizedir. G6z tutulumuna bagli, sklerit, episklerit, Gveit gorilebilir. Kulaktaki inflamasyon kendisini ani
baslayan agrili ve kizarik kulak kepgesi ile belli eder. Tekrarlayici inflamasyon nedeniyle kulak kepgesi sarkik ve deforme bir
hal alabilir. Nazal kondrite bagli olarak burunda duyarlilik, tikaniklk ve kartilaj yikimina bagl eyer burun deformitesi gelisebilir.
BuyUk hava yollarinin tutulmasina bagl ses kisiimasi, hiriltili solunum ve nadiren subglottik stenoz gelisebilir.

Resim 337. Tekrarlayan polikondrite bagli sklerit nedeniyle sklerada
hiperemik gérinum.

Resim 338 A-B. Tekrarlayan polikondritte kulak kepgesinde inflamasyona bagl kizariklik (A) ve kronik
inflamasyon nedeniyle kulak kepgesinde deformasyon (B).
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HEMOFILIK ARTROPATI

Eklem icine kanama kanama, hemofilide en sik tedavi gerektiren komplikasyonlardandir. Kanama epizodlari siklikla
yuk taslyan diz ve ayak bilegi eklemlerini etkiler. Eklem icine sinovyal damarlardan kanama olabilir. Bebeklik déneminde
ilgili eklemde kanamaya bagli eklemde sisme ve hareketlerde kisithlik erken dénem bulgusu olabilir. Daha biyik ¢cocuk ve
eriskinlerde ise, eklem igine kanmaya bagli tekrarlayici eklem sisligi ve agrisi olabilir. Ge¢ dénemde dokuda demir birikimi ve
yogun fibrozis nedeniyle gelisen eklem hasarina bagli olarak hareket kisitligi, agr ve kontrakturler gérilebilir.

Resim 339 A-B. Hemofili. iki yonlii sag diz eklemi radyografileri. Eklem araliinda belirgin azalma ve ekleme bakan
kemiklerde dizensiz kemik yikimi ile uyumlu defektif alanlar mevcut.

OKRONOZiS (ALKAPTONURI)

Okronozis, homogentisik asit oksidaz enzim eksikligi nedeniyle, okronotik pigment dokularda birikmesi ile karakterize
bir hastaliktir. Okronozis genelde eriskin yasa kadar bulgu vermez. Klinik bulgular siklikla hayatin dérdiincii dekadindan sonra
baslar. Aksiyel iskelet ve periferik eklemler etkinebilir. Aksiyel iskelet etkilendiginde, intervertebral disk kalsifikasyonu ve eklem
araliginda daralma ankilozan spondilittekine benzer bambu kamigi gérinimune yol acabilir. Bu hastalara, bel agrisi ve omurga
hareketlerindeki kisitlilik nedeniyle yanhslikla ankilozan spondilit tanisi konulabilir.

Resim 340 A-B. Okronozis. iki yénlii lumbosakral vertebra radyografileri. Vertebralarda belirgin yogunluk azlig, disk
araliklarinda daralma ve yaygin kalsifikasyon izleniyor.
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SINOVYAL KONDROMATOZIS

Sinovyal kondromatozis, bir eklemin, tendon kilifinin veya bursanin sinovyal membraninin metaplazisi sonrasi ortaya
¢ikar. Monoartikiler lezyon en sik diz ekleminde géruldr. Tipik radyolojik 6zellikleri ile ayirici tanisi kolay yapilabilmektedir.

Resim 341 A-B. Sag ve sol lateral diz eklemi grafileri. Her iki diz eklem araliginda ve suprapatellar bursada sinovyal
kondromatozis ile uyumlu ¢ok sayida diizgiin sinirli noduler opasite izleniyor.

PREPATELLAR BURSIT

Prepatellar bursit, patella 6n tarafinda yumusak doku sisligi ile karakterizedir. Diz efiizyonundan ayirt edilmesi
enjeksiyon yerinin dogdru tespit edilmesi agisindan énemlidir. Siklikla dizininin Gzerinde uzun sureli oturan veya calisanlarda
goraldr

Resim 342. Prepatellar bursit. Resim 343. Longitudinal US kesiti. Prepatellar bursada
belirgin sivi ve igerisinde yaygin septalar izleniyor. Bulgular
bursit ile uyumlu.



OSTEOPOIKILOZiS

Osteopoikilozis, otozomal dominant gegisli, kemiklerde ¢ok sayida, 2-10 mm genigliklerde yuvarlak veya oval
gorinimld olabilen ve simetrik olarak dagilan radyodens lezyonlarla karakterize bir durumdur. Enkondral kemik matirasyon
strecindeki anormalliklerle bagli olarak olusur. Gériinim olarak osteoblastik metastatik timérleri taklit edebilir. EI parmaklari,
metakarpal ve karpal kemikler en fazla etkilenen alanlardir. Asemptomatik olusu, lezyonlarin uniform gériinisu, alkalen fosfataz
diizeylerinin normal olmasi ve kemik sintigrafisinde anormallik saptanmamasi osteopoikilozis lehinedir.

Resim 344 A-B-C. Osteopoikilozis. Bilateral karpal kemik
yapilarda daha belirgin olmak Uzere, karpal seviyede,
metakarp ve falankslar tizerinde, her iki tarsal kemik yapilar
ile metatarsal yapilarda yaygin milimetrik punktat 6zellikte
¢ok sayida noduler opasite izlenmekte.
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STERNOKOSTAKLAVIKLULER HIPEROSTOZiS (SAPHO SENDROMU)

SAPHO sendromu, géglis 6n duvarinda nétrofilik cilt lezyonlar ile beraber tek tarafli artropati ile karakterize bir
durumdur. SAPHO isminin agihminda sinovit, akne, pustilozis, hiperostozis ve osteomyelit yer almaktadir. Cilt lezyonlan
nétrofilik pseudo abseler ile karakterize palmoplantar pistilozis, hidroadenitis supuritiva seklindedir. G6gus 6n duvarinda agri,
sislik, duyarhlk vardir. Klavikulada radyolojik olarak genisleme ve skleroz gérilur. Sklerotik alanlar icerisinde osteolitik lezyonlar
gorulebilir.

Resim 345 A-B-C. SAPHO. PA Akciger grafisinde (A), aksiyel  Resim 346. SAPHO sendromuna bagli kemik sintigrafisinde
ve sagittal MPR BT kesitlerinde (B, C) solda kostasternal artmis Tc-99 m tutulumu. Boga basi gérinimu (Dr. U.
eklem komsulugunda kostada belirgin hiperostoz ve osteit Kalyoncu arsivinden).

bulgulari mevcut.



INDEKS

Ailevi Akdeniz Atesi
Amiloidoz, bébrek biyopsisi, amiloid A boyasi, 231, 233
Amiloidoz, bébrek biyopsisi, Kongo kirmizisi, 232
Amiloidoz, rektal mukoza biyopsisi, 228, 229, 230
Diz ekleminde artrit, 225
Erizipel benzeri lezyon, 223, 224
Henoch-Schénlein purpurasi, 227
Kalca eklem tutulumu, protez, X-Ray, 226
Sakroiliit, X-Ray, 226

Antifosfolipid sendromu
Derin ven trombozu, 32
Ekstremitelerde iskemik lezyonlar, 29, 30, 31
Livedo retikilaris, 27
Pulmoner emboli, 28
Retinal arter tikanikligi, 35
Retinal ven tikanikhgi, 36, 37, 38
Vena cava superior sendromu, 30

Behcet Hastaligi
Budd-Chiari sendromu, venéz kollateraller, 218
Budd-Chiari sendromu, BT, 279
Derin ven trombozu, 200
Diz ekleminde artrit, 188
Dural sinls trombozo, MR vendz anjiyografi, 214
Eritema nodosum benzeri lezyonlar, 194, 195
Genital Ulser, erkek, 189, 190, 191
Genital Ulser, erkek, skar, 192
Genital Ulser, kadin, 193
Kalp i¢i trombis, EKO, 220, 221, 222 A-B
Mukozit, ila¢ kullanimina bagh, 186
Oral aft, ilaca bagli, 185
Oral aft, minér, 181, 182, 183, 184
Papulo-pustiler lezyonlar, 187
Paterji testi, yapilisi, 196, 197
Paterji testi, negatif, 198
Paterji testi, pozitif, 199
Pulmoner arter anevrizmasi, 216
Pulmoner arterde trombds, BT, 279
Retinal vaskdlit, 211, 212, 213
Serebral tutulum, 275
Staz ulseri, 201
Vena cava inferior’da trombus, BT, 203 A-B
Vena cava inferior’da trombUs, karinda vendz kollateraller, 202
Ulnar arter anevrizmasi, 217
Oveit, kirmizi géz, 204
Uveit, hipopiyon,205, 206
Uveit, katarakt, 207
Uveit, keratik presipitatlar, 208
Uveit, posterior sinesi, 209, 210

Gut ve Diger Kristal Artritleri
Damar kalsifikasyon, X-Ray, 243 A-B
Eklem sivisi, 236
Eklemde erezyon, X-Ray, 242
Kondrokalsinozis diz, X-Ray, 244
Kondrokalsinozis, el, X-Ray, 245
Kondrokalsinozis, el bilek, X-Ray, 246
Meniskis kalsifikasyonu, X-Ray, 247
Podogra, 234
Prepatellar bursit, 235
Tofls, gérinim, 241
Tofls, kulak kepgesi, 239
Toflis, lateral malleol, 240
Tofls, el parmak, 238
Tofls, el sirtl, 237



idyopatik inflamatuar M yopatiler
EMG ornekleri, 74
Gotron papdlleri, 70 A-B
Hafif zincir amiloidoz protein elektroforez, 69
Heliotrop ras, 66
interstisiyel akciger hastaligi, 76
Kalsinozis kutis, 75
Kas biyopsisi, 73 A-B
Makinist eli, 72
Periorbital 6dem, 67
Rakun gézU, 68
Sal isareti, 71

Psoriatik Artrit
Artritis mutilans, X-Ray, 177
Daktilit, 169, 170
DIF eklem artriti, 172
DIF eklem artriti, X-Ray, 173
DIF ve MKF eklem artriti, X-Ray, 174
Dizde pustller psoriazis, 159, 160
El bilek fleksor tenosinovit, USG, 1771
Govdede guttat psoriazis, 161
Keratoderma blenorejika, 164
Kulak arkasinda pustiler psériazis, 163
Sach deride psériazis, 162
Sakroiliit, X-Ray, 178
Sakroiliit, BT, 179
Sakroiliit, MR, 7180
Teleskopik parmak, 175, 176
Tirnak tutulumu, onikolizis, 165, 166
Tirnak tutulumu, pitting, 167, 168

Romatolojik Hastaliklarla iliskili Diger Nedenler
Charcot Artropatisi, ayakta deformite, 306 A-B
Charcot Artropatisi, ayakta deformite, X-Ray, 307 A-B
De Quervain tenosinoviti, USG, 329 A-B
Diffliz idyopatik hiperosteozis, lomber X-Ray, 312 B
Diffliz idyopatik hiperosteozis, servikal X-Ray, 312 A
Ehler Danlos sendromu, dizlerde hiperfleksibilite, 370, 311
Ehler Danlos sendromu, parmaklarda hiperfleksibilite, 308, 309
Eritema nodosum, tibia 6n yizinde, 321
Eritema nodosum, biyopsi, 322, 323
Hemofilik artropati X-Ray, 339 A-B
Herediter anjiyo 6dem, dudakta sislik, 299
Herediter anjiyo 6dem, el sirtinda sislik, 298 A-B
Herediter anjiyo 6dem, tani algoritmi, Sekil 6
Hiperparatiroidi, Brown timéri, X-Ray, 303
Hipertrofik pulmoner osteoartropati, Gomak parmak, 290
Hipertrofik pulmoner osteoartropati, Periost reaksiyonu, 291
Hipertrofik pulmoner osteoartropati, Akciger adeno ca. X-Ray, 292
Hipertrofik pulmoner osteoartropati, Akciger adeno ca. BT, 293
Hipoparatiroidi, pelvis AP grafisi, X-Ray, 302
Hipoparatiroidi, postur, 300
Hipoparatiroidi, servikal vertebra, X-Ray, 301
Karpal tinel sendromu, palmar atrofi, 330
Karpal tinel sendromu, USG, 331 A-B-C-D
Okronozis, lumbosakral X-Ray, 340 A-B
Osteoartrit, DIF eklem tutulumu, 3713
Osteoartrit, DIiF eklem tutulumu, X-Ray, 3714
Osteoartrit, diz eklem tutulumu, X-Ray, 316
Osteoartrit, kalga eklem tutulumu, X-Ray, 315
Osteolizis sendromu , ayakta deformiteler, 304 B
Osteolizis sendromu , ayakta deformiteler, X-Ray, 305 B
Osteolizis sendromu , elde deformiteler, 304 A
Osteolizis sendromu , elde deformiteler, X-Ray, 305 A
Osteopoikilozis, el X-Ray, 344 A
Osteopoikilozis, ayak X-Ray, 344 B-C
Prepatellar bursit, 342
Prepatellar bursit, USG, 343
Rikets, Posttir, 294



Rikets, humerus, 295

Rikets, vertebra, 296

Rikets, pseudo-fraktir, 297

SAPHO sendromu, akciger X-Ray, 345 A

SAPHO sendromu, akciger MR, 345 B-C

SAPHO sendromu, kemik sintigrafisi, 346

Sarkoidoz, akciger grafisi, X-Ray, 324

Sarkoidoz, akciger BT, 325

Sarkoidoz, akciger biyopsisi, 327

Sarkoidoz, cilt biyopsisi, 326

Sinovyal kondromatozis, diz X-Ray, 341 A-B

Spondiloepifizyal displazi tarda, PIF ve DiF eklemlerde sislik, 332
Spondiloepifizyal displazi tarda, PiF ve DiF eklemlerde sislik, X-Ray, 333
Spondiloepifizyal displazi tarda, diz X-Ray, 334

Spondiloepifizyal displazi tarda, lomber vertebra, X-Ray, 336
Spondiloepifizyal displazi tarda, pelvis X-Ray, 335

Tekrarlayan polikondrit, sklerit, 337

Tekrarlayan polikondrit, kulak kepgesinde inflamasyon ve deformite, 338 A-B
Tendindz ksantomlar, asil tendonunda, 3719

Tendindz ksantomlar, ayakta, 378

Tendindz ksantomlar, elde, 317

Tetik parmak, 328 A-B

Romatoid Artrit
Akciger tutulumu, X-Ray, 99, 100
Akciger tutulumu, BT, 107
Atlanto-aksiyel subluksasyon, 112
Baker kisti, 770 A
Baker kist perforasyonu, hilal isareti, 1770 B
Baker kisti, USG, 1171
Band keratopati, 109
Cekic parmak deformitesi, 103
Dirsek ekleminde tutulumu, 94
Dirsek ekleminde tutulumu, X-Ray, 95
Dirsek ekleminde protez, 96
Diz eklem tutulumu, 98
Digme iligi deformitesi, 88
El bilek artrit, X-Ray, 84, 85
El biles sislik, erken dénem, 80
El bilek sislik, ge¢c dénem, 81
El bilek sinovit, USG, 82, 83
Episklerit, 113
Halluks valgus, 102
Hemofagositik sendrom, kemik iligi, 708
Kalca eklem tutulumu, 7106
Kugu boynu deformitesi, 87
Mikrognati, 105
Olekranon bursit, 92
Olekranon bursit, USG, 93
PiF eklemde sinovit, USG, 79
PiF eklemlerde sinovit, 77
PiF eklemlerde yumusak doku sisligi, X-Ray, 78
Romatoid nodil, 97 A-B-C
Romatoid vaskiilit, 104
Sklerit, 114, 115, 116
Skleromalazi perforans, 117
Still dokiintlst, 107
Subakromion subdeltoid bursit, USG, 97
Ulnar deviasyon, 86
Ulner deviasyon, X-Ray, 89
Vakdiler kalsifikasyon, 90

Sistemik lupus eritematozus
ANA immin floresan, 19
Avaskiler nekroz, 15
Akne rosasea, 2
Diskoid lupus , 3-4
Diskoid lupus eritematozus biyopsi, 4, 5
Jaccoud artropatisi, 12 A-B
Lupus nefriti, 21, 22, 23, 24, 25, 26



Lupus profunda, 10
Malar ras, 1

Mukozal kanama, 71
Perikardial sivi, 13
Seriungal inflamasyon, 8
Serebral atrofi, 714
Serebral infarkt, 17
Stria, 16

Subakut kutanéz lupus, 7 A-B
Transvers myelit, 18
Vaskilitik eritem, 9

Sistemik Skleroz
Agiz agikliginda azalma, 53
Agrisiz siglik, 39
ANA anti sentromer iFA g6rinimd, 64
ANA anti Scl-70 IFA gértnimii, 65
Diffliz sistemik skleroz, 45
Digital tlserler, 55 A-B
Digital otoamputasyon, 56 A-B
En coup de sabre, 52 A-B
interstisiel akciger hastahgi, 62, 63
Kalsinozis kutis, 69, 60, 61 A-B
Kapilleroskopi, 48, 49, 50, 51
Lineer skleroderma, 47 A-B
Morphea, 42 A-B
Morphea biyopsi, 43, 44
Osteoakrolizis, 57 A-B
Osteomyelit, 58 A-B
Raynaud, 40, 41
Sklerodaktili, 46
Telenjektazi,54

Sjégren Sendromu
Kuru gbz, epitel diizensizlikleri, 126
Korneal kuruluk, florosein testi, 124
Kuru gbz, Rose Bengal testi, 125
Kuru dil, 118
Lenfositik infiltratif pnédmoni, BT, 130
Non-spesifik interstisiyel pnémoni, BT, 132
Parotis bezinde buyime, 119
Parotis bezinde biyime, BT, 120
Poliklonal gamopati, protein elektroforez, 128
Pulmoner fibrozis, BT, 131
Serebral tutulum, 729
Schirmer testi, 123
TUkrilk bezi biyopsisi, 121, 122
Vaskiilit, purpura, 127

Spondiloartropatiler
Apikal fibrozis, X-Ray, 138 A
Apikal fibrozis, BT, 138 B
Asil tendiniti, 139
Asil tendiniti, USG, 148, 149
Asil entosopatisi, X-Ray, 140, 141
Diz ekleminde sivi, 151
Eklem sivisi 6rnekleri, 153, 154, 155
Kalca eklem tutulumu, 745
Kalkaneusta erezyon, USG, 150 A-B
Lomber grafi AR X-Ray, 143
Lomer grafi yan, X-Ray, 144
Osteitis kondesans ilii, X-Ray, 136
Posttir, 147 A-B
Pubik kemiklerde entosopati, sacaklanma, X-Ray, 146
Pyoderma gangreosum, 158 A-B
Retrokalkaneal bursit, USG, 748
Sakroiliit, X-Ray, 133, 134, 135
Sakroiliit, BT, 137 A
Sakroiliit, MR, 137 B
Servikal grafi, X-Ray, 142



Suprapatellar bursada sivi, USG, 152
Tibio-talar eklemde artrit, USG, 156, 157

Vaskiilit
Amiloidoz, temporal arter, 255
Amiloidoz, dil, 256
Amilodoz, biyopsi, 257 A-B
ANCA-c, iFA gériinim, 262
ANCA-p, IFA gériiniim, 263
Buerger hastalgi, 282
Churg-Strauss sendromu, akciger tutulumu, X-Ray, 272, 273 A-B
Churg-Strauss sendromu, akciger tutulumu, BT, 274
Henoch-Schénlein purpurasi, 279
Henoch-Schénlein purpurasi, duodenal llserler, 280
Henoch-Schénlein purpurasi, I6kositoklastik vaskdlit, 281 A-B
ilaca bagh vaskiilit, cilt nekrozu, 286, 287, 288, 289
Kalsiflaksi, Cilt nekrozu, 284 A-B
Kalsifilaksi, Vaskiler kalsifikasyon, X-Ray, 285 A-B
Livedoid vaskuilopati, 283 A-B
Mikroskobik polianijiitis akciger tutulumu, X-Ray, 270
Mikroskobik polianjiitis akciger tutulumu, BT, 271
Poliarteritis nodosa, diisik ayak, 278 A-B
Poliarteritis nodosa, livedo retikilaris, 277
Poliarteritis nodosa, renal ve splenik arter anevrizmalari, 275
Poliarteritis nodosa, Ulsere cilt lezyonu, 276
Takayasu, abdominal aort, MR anjiyografi, 258
Takayasu, karotis kommunis, MR anjiyografi, 261
Takayasu, renal arter, MR anjiyografi, 259
Takayasu, subklavyen arter, MR anjiyografi, 260
Damar ¢apina gére, Sekil 1
Temporal arterit, aort anevrizmasi, 250 A-B
Temporal arterit, genislemis arter, 248 A-B
Temporal arterit, biyopsi, 251, 252
Temporal arterit, On iskemik optik néropati, 253, 254
Temporal arterit, USG, 249 A-B
Vaskiilit, Damar ¢apina gore, Sekil 1
Vaskiilit, Tanisal yaklagim, Sekil 2
Vaskiilit, Tanisal yaklasim, Sekil 3
Vaskiilit, Hematolojik malignite, Sekil 4
Vaskiilit, Viral enfeksiyon, Sekil 5
Wegener, akciger tutulumu, biyopsi, 267, 268 A-B
Wegener, akciger tutulumu, BT, 266
Wegener, nazal septum perforasyonu, 265 A-B-C
Wegener, semer burun deformitesi, 264 A-B
Wegener, llsere cilt lezyonu, 269
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