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$S-001

“Takayasu insepsiyon kohortu” lic yillik izlem
sonuclari

Fatma Alibaz Oner, Tiirk Takayasu Calisma Grubu Adina

Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dal,
Romatoloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Nadir bir biiyiik damar vaskiiliti olan Takayasu arteritinin
uzun dénem prognozu literatiirde smurll sayida calismada ve
retrospektif olarak degerlendirilmigtir. Bu ¢alismada yeni tani
Takayasu arteriti hastalarinin uzun dénem prospektif izleminin
planlandigi “Takayasu Insepsiyon Kohortu”nun sonuglarinin
sunulmasi amaglanmaktadir.

Yontem: Son yirmi dort ay igerisinde tani almig olan Takayasu
arteriti hastalar1 ¢aligmaya dahil edildi. Hastalarin bazal ve en az
yilik araliklarla olan izlem viziti verisi, uluslararasi elektronik
bir veri tabani olan ‘Takayasu’s Arteritis Registry’e kaydedildi.
Sonuclar daha once retrospektif olarak bildirilmis olan Tirk
Takayasu arteriti kohortu ile kargilagtrildr (Bigakeigil et al. 2009).

Bulgular: Calismaya Tirkiye’deki 15 tersiyer merkezden toplam
166 Takayasu arteriti hastas1 (yas: 38,5£13,1, K/E: 142/24) dahil
edildi. Tan: gecikmesi ortanca 12 (1-420) (ortalama + SS: 35+62) ay
idi. Anjiyografik siniflamaya gore bazal vizitte hastalarm %63,4’i
tip 1, sadece %18,2’si ise tip 5 hastalia sahipti. Sonuclarimizi
daha 6nce “Tiirk Takayasu Caligma Grubu” tarafindan bildirilen
retrospektif kohort sonuglart ile kargilagtirdigimizda ekstremite
kladikasyosu (%79 vs. %48) insepsiyon kohortunda daha sik
gozlenirken, nabiz kaybi (%34,6 vs. %88) daha diisiik oranda
saptand1. Karotidini yalnizca insepsiyon kohortunda mevcuttu.
Benzer gekilde mukokutan6z bulgular (%20,5 vs. %8,8) yeni tam
hastaligin bir 6zelligi gibi goriinmekteydi. Insepsiyon kohortu
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tanida komorbiditeler agisindan degerlendirildiginde dislipidemi
%17,6, diyabet %15,1, obezite (VKI >30) %14 ve sigara Gykiisii
%19 oraninda saptandi. Tani sonrasi 22 hastaya (%13) pulse
kortikosteroid (KS) ve %86,4tine (140/162) oral KS (1 mg/kg)
verildigi izlendi. KS’ye ek olarak 96 hasta (% 57,8) metotreksat, 29
hasta (%17,5) azatiopirin, 6 (%3,6) hasta siklofosfamid, 3 (%1,8)
hasta leflunomid, 4 (%2,4) hasta mikofenolat mofetil ve 15 (%9)
hasta biyolojik (4 tosilizamab, 8 infliksimab, 3 adalimumab) tedavi
almigti. Doksan {i¢ (%56) hastaya ait 286 takip viziti mevcuttu.
Ortalama 34,1234 ay takip siiresince %87 hastada remisyon
gelistigi goriildi. Relaps %23 hastada izlendi. Mortalite orani %2
(2/93) (1 hasta miyokard enfarktiisii, 1 hasta total barsak iskemisi
nedeniyle) saptandi. Hastalarin bazal ve takip sonrasi hasar skorlari
benzerdi (bazal vs. takip sonu: TADS 3 (0-13) vs. TADS 3 (0-16),
p=0,73).

Sonug: Cok merkezli Takayasu arteriti insepsiyon kohortu takip
verilerine gore, sistemik enflamasyonun belirti ve bulgular: tanida
daha 6n planda iken, hasar ve vaskiiler tutulum yayginliginda
artiy hastalik seyrinde gelismektedir. Insepsiyon kohortumuzun 3
yillik izlem sonuglart immiinosiipresif tedaviye ragmen hastalarin
yaklagik dortte birinde relaps gelistigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Mortalite, prognoz, remisyon, relaps,
Takayasu arteriti



Tablo 1. insepsiyon kohortu ve retrospektif kohort Takayasu arteriti
hastalarinin klinik ¢zellikleri

Insepsiyon Kohortu Retrospektif Kohort
(n=166) (Bigakeigil, et al)
(n=248)

Konstitusyonel semptomlar 116/166 (69.9%) 163/248/ (66%)
Ekstremite kladikasyosu 99/126 (79% ) 119/248 (48%)
Karotidini 31/126 (24.6%) -
Nabiz kaybi 45/130 (34.6 %) 218/248 (88%)
Kas-iskelet sistemi tutulumu 94/166 (56.6%) 104/248 (42%)
Mukokutansz bulgular 34/166 (20.5%) 22/248 (8.8%)
Solunum sistemi bulgulan 46/166 (27.7%) 22/184 (12%)
Norolojik sistem bulgulan 72/166 (43.4%) 156/248 (63%)
Kardiyovaskiler sistem semptomlan 126/166 (75.9 %) 141/248 (57%)
Oftalmolojik tutulum 25/166 (15.1%) 57/248 (36%)

$S-002

Behcet sendromunda siiper mikrovaskiiler
goriintiileme ile venoz halo isareti

Yasemin Kayadibi!, Yegim OZgﬁlerz, Melike Melikoglu?,
Sinem Nihal Esatoglu?, Ahmet Ustiindag!, Ugur Kimyon?,
Ayse Kalyoncu Ucgarl, Ibrahim Adaletli!, Giilen Hatemi?2

'Istanbul Universitesi—C@rrahpaga, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Radyoloji Anabilim Dali, Istanbul

stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Ic
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Istanbul

stanbul Universitesi—Cerrghpa§a, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Istanbul

Amag: Siiper mikrovaskiiler goriintiileme (SMG), renkli Doppler
US (CDUS) ile kargilagtirildiginda diisiik hizli kan akim sinyallerini
hareket artefaktlarindan ayirarak kiiciik damarlarin daha hassas bir
sekilde degerlendirilmesini saglayan yeni bir tekniktir. Yiizeyel
tromboflebit (STM), Behcet sendromlu (BS) hastalarda yaygin bir
bulgudur ve prokoagiilan bir durumdan ziyade damar duvarmmn
iltihabr ile iligkili oldugu diisiintilmektedir. BS’li hastalarin STM
lezyonlarmi kontrollerle birlikte SMG kullanarak degerlendirmeyi
amacladik.

Yo6ntem: Fizik muayenede nodiiler lezyonlar: olan 45 BS (16 K/29
E, ortalama yas: 40,0+12,2) hastasini ve BS olmayan 10 (6 K/4 E
ortalama yas: 45,0£10,4) hastay: inceledik. B-mod US, CDUS ve
SMG ayni radyolog tarafindan yapildi ve kaydedildi. Goriintiiler
daha sonra iki radyolog tarafindan ayri ayri lezyon alanin ven
icerip icermemesi, ven mevcutsa liimen i¢i trombiis varligi, ven
duvar kalinlig1 ve ven duvarindaki renk kodlamalarinin varlig:
degerlendirildi. Her iki radyolog da teshislere ve birbirlerinin
degerlendirmelerine karst kordii.
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Bulgular: On alu BS ve 3 BS olmayan hastanin nodiiler
lezyonlarma STM tamist konuldu. BS’li 4 hastaya, BS olmayan
1 hastaya tromboz olmadan flebit ve kalan 20 BS ve 6 BS
olmayan hastaya eritema nodozum tanist kondu. On ii¢/16 (%81)
STMli BS hastasinda, flebitli 1 (%25) BS hastasinda goriintiileme
yontemlerinden sadece SMG ile ven duvarmni ¢epegevre saran
halo seklinde sinyal tespit edildi (Sekil 1). Eritema nodozumlu BS
hastalarinda bu bulgu gézlenmedi. BS olmayan STM’li 3 hastadan
sadece l'inde (%33) venoz halo isareti vardi. BS olmayan diger
hastalarin hi¢birinde venéz halo isareti yoktu. Gozlemciler arast

giivenilirlik iyiydi (k=0,96, p<0,001).

Sonug: STM’li BS hastalarinin ¢ogunda SMG ile damar duvarinda
enflamasyonla iliskili oldugunu distindiigiimiiz venoz halo bulgusu
saptandi. Tanmmladigimiz bu bulgunun BS’ye 6zgiilligini ve
6nemini anlamak icin daha fazla sayida BS hastasinin farkl
vaskiiler lezyonlarinin uygun kontrollerle birlikte degerlendirilmesi

gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Behget sendromu, Doppler ultrasonografi,
stiper mikrovaskiiler gorintiileme, yiizeyel tromboflebit

A-Kruris posteriorunda kirmizi nodiiler lezyon, B-Renkli Doppler US, C-Power Doppler US,
D- SMG aksiyel planda Venéz halo isareti, E- SMG longitudinal planda Vendz duvar inflamsyonu

Sekil 1. Behcet sendromunda noduler lezyonun klinik, Renkli Doppler,
power Doppler ve stiper mikrovaskuler gorintileme ile elde edilen resimleri

$S-003

ANCA iliskili vaskilitlerde plazma degisiminin
etkinligi ve komplikasyonlarinin degerlendirilmesi:
Riskli hastalarda egilim skoru eslestirmesi analizi
sonuclari

Burak Ince!, Murat Bektas!, Berk Celik?, Servet Yiice3,

Yasemin Yalginkayal, Bahar Arum Esen!, Ahmet Giill,

Sevgi Kalayoglu Besisik?, Murat Inanc!

listanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dal,
Romatoloji Bilim Dali, Istanbul

2jstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdltesi, istanbul

3istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Halk Sagligi Anabilim Dali,
[stanbul

4istanbul Universitesi, [stanbul Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Hematoloji Bilim Dali, [stanbul

Amac: ANCA iligkili vaskiilit (AAV) seyrinde ciddi organ/
sistem tutulumunda, standart indiiksiyon tedavisine ek olarak
terapotik plazma degigimi (PD) uygulanmaktadir ancak bu tedavi



yaklagimmm  etkinligi, giivenligi ve prognostik 6nemi ile ilgili
veriler celigkilidir.

Yontem: Caligmamizda 2011-2021 yillar1 arasinda AAV tamst
koyulan 128 hastanin klinik ve laboratuvar verileri degerlendirildi.
Bagvuru aninda GFH <50 mL/dk ve/veya diffiiz alveolar hemorajisi
(DAH) olan hastalar caligmaya dahil edildi. PD uygulanmig
hastalarin takipteki aktivite, laboratuvar ve prognoz verileri
uygulanmayan hastalarla kargilagtirildi. DAH varligi, yas, cinsiyet,
baglangic GFH ve BVAS skoruna gore yapilan egilim skoru
eslestirmesi (ESE) sonrasi olugan gruplarda analizler tekrarland.

Bulgular: Calismaya 71 (%55,5) hasta (K/E: 32/39, ortalama yas:
54,6+12,9) alindi. Otuz dokuz (% 54,9) hastada C-ANCA/PR3, 29
(%40,8) hastada p-ANCA/MPO pozitifligi mevcuttu. Ortalama
takip siiresi 53,6+34,7 aydi. Indiiksiyonda kortikosteroid tedavisine
ek olarak, 66 (%92,9) hastada siklofosfamid (CYC), 3 (%4,3)
hastada rituksimab kullanildigy, 33 (%46,5) hastaya PD uygulandig1
saptandi. PD hastalarinin tamami CYC almuigti. Medyan PD seans
sayist 7 (2-12) saptandi. Islemde 22 hastada (%66,6) TDP, 11
hastada (%33,3) albiimin kullanilmisti. PD uygulanan hastalarda,
DAH 20 (%28,2), GFR <50 mL/dk 64 (%90,1) hastada mevcuttu.
Islemle iligkili komplikasyonlar arasmnda hipotansiyon 3 (%9,1),

hipokalsemi 1 (%3), kateter trombozu 1 (%3), transfiizyon
reaksiyonlart 2 (%6) saptandi. PD uygulanan hastalarda 6. ayda
remisyon orani diisiik, ilk 1 yilda ciddi enfeksiyon ve SDBY
geligimi yiksek izlendi (Tablo 1). ESE analizinde PD uygulanan
hastalarda takipte kreatinin degerleri daha yiiksek saptandi. Her
iki analizde 6. ayda remisyon oranlar1 PD grubunda daha disiik,
12. ayda ciddi enfeksiyon sayisi ve SDBY gelisimi, total hasar skoru
(VDI) daha yiiksek bulundu.

Sonug: Bu calismada AAV hastalarinda PD uygulamasinin ilk bir
yilda remisyon ve mortaliteye etkisi ve renal tutulumlu hastalarda
KBY ve SDBY acgisindan koruyuculugu gosterilememistir.
Uygulamayla ilgili disiik komplikasyon oranlarma karsin ESE
analizi ile daha belirgin oldugu gézlenen yiiksek enfeksiyon riski
dikkat cekicidir. Yiiksek riskli hasta grubunda imminostipresif
ilaclarla beraber uygulanan PD icin hasta se¢imi dikkatli yapilmali
ve yontemden elde edilecek yararin sinirlar iyi bilinmelidir.

Anahtar Kelimeler: ANCA iligkili vaskiilit, terapotik plazma
degisimi, enfeksiyon

Tablo 1. ANCA iliskili vaskulit hastalarinda plazma degisimi uygulanan ve uygulanmayan hastalarin karsilastiriimasi

DAH ve/veya Egilim Skoru

GFR<50 mL/dk Eslestirmesi

(n=71) Kohortu (n=48)

PD Standart p PD Standart p

(n=33) (%) indiiksiyon (n=24) (%) indiiksiyon

(n=38) (%) (n=24) (%)

Yas (ort £ SS) 53,3+13,2 55,7+12,8 0,4 55,8+10,9 54,4+12,5 0,7
Baslangic BVAS (ort + SS) 19,7+6,9 17,6+5,5 0,3 20,8+7,1 17,2+5,8 0,2
tani GFH (ort £ SS) 28,7£23 30,2+31 0,46 18,6+11,6 19,5+8,2 0,58
DAH 12 (36,4) 8(21) 0,15 4(16,7) 4(16,7) 1
Cinsiyet (kadin) 17 (51,5) 15 (39,5) 0,3 11 (45,8) 13 (54,2) 0,6
Remisyon (6. ay) 12/22 (54,5) 25/31(80,7) 0,04 8/16 (50) 17/21 (81) 0,045
Mortalite (6. ay) 2 (6) 0(0) 0,12 1(4,2) 0(0) 0,3
Kreatinin (6. ay) 2,1+1,6 1,6+1,3 0,08 2,2+1,7 1,28+0,4 0,02
Proteinuri >0,5 gr (6. ay) 8/17 (47) 14/30 (46,7) 0,9 7/16 (43,8) 8/20 (40) 0,7
Kreatinin (12.ay) 2,6+2,8 1,3+0,3 0,03 2,8+3 1,3+0,4 0,045
Proteinuri >0,5 gr (12. ay) (n=33) 5/16 (31,3) 9/26 (34,6) 0,82 5/13 (38,5) 5/17 (29,4) 0,6
gr“ergr‘]‘ilza;fo Eogfg;;“(’lgrgoz“ (12. ay) mg/ 6,5 (25) 7.7 (46) 0.8 5 (45) 7,9 (39) 0.87
Kumdulatif CYC dozu/gr (overall) 3(3,3) 3(3) 0,2 2,4 (4) 3(3,7) 0,29
Ciddi enfeksiyon (ilk 1 yil) 11 6 0,024 10 2 0,003
Son dénem bobrek yetersizligi (ilk 1 yil) 4 0 0,01 4 0 0,03
VDI skoru (ort + SS) 3.6x2.2 2,6+1,8 0,03 3,2+1,3 2,2+0,4 0,6

BVAS: Birmingham vaskdlit aktivite skoru, CYC: Siklofosfamid, DAH.: Diffiiz alveolar hemoraji, GFH: Glomerdiler filtrasyon hizi, PD: Plazma degisimi VVDI: Vaskdilit hasar indeksi
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S$S-004

ANCA ile iliskili vaskiilit hastalarinda malignite
gelisimi: Tek merkezden uzun dénem gozlemsel
hasta verileri

Murat Bektas!, Burak Ince!, Besim Fazil Agargiin2, Sibel Zarali2,
Ubeyde Ayse Giilseren?, Ece Uk?, Damla Yenersu Giizey?,
Yasemin Yalginkayal, Bahar Araum Esen!, Ahmet Giil!, Murat Inang!

Tistanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, lc Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dall, Istanbul

2jstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dal,
[stanbul

3istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Istanbul

Amag: ANCA ile iligkili vaskiilit (ATV) hastalarinda topluma
gore malignite sikliginda artis oldugu bildirilmistir. Bu galismada
ATV hastalarinda malignite sikligr, klinik 6zellikleri ve iligkili
faktorlerini degerlendirmeyi amacladik.

Yéntem: Chapel Hill Consensus Kriterleri’ni kargilayan 287 ATV
hastasinin verileri retrospektif olarak incelendi. EGPA tanili 33
hasta ve eksik verisi olan 14 hasta ¢alisgmadan diglandi. ANCA
testi immiinofloresan ve/veya Elisa yontemiyle analiz edildi ve
hastalar iki serolojik alt gruba ayrildi; c-ANCA/PR3+(pozitif)+ ve
p-ANCA/MPO+.

Bulgular: ATV tanist olan 240 hastanin (%54,6 kadin) verisi
analiz edildi. Ortalama tani yas1 55,6=14 (dagilim; 17-88) yil,
ortanca hastalik siiresi 67,5 (IQR: 77) aydi. Hastalarin 175’1
(%73) GPA, 65’1 (%27) MPA idi. ANCA sonuglari 230 hastada
mevcuttu; 123’6 c-ANCA/+PR3+ (%53,5), 851 p-ANCA/
MPO+ (%37) ve 22’si ANCA negatifd (ANCA-) (%9,5). Bobrek
(%75,8) ve alt solunum yolu (%74,4) en sik tutulan organlard:.
Toplamda 20 hastada 22 malignite gelisimi gozlendi (%8,3;
11 hasta ¢-ANCA+/PR3+,3 hasta p-ANCA+/MPO+ ve 2 hasta
ANCA negatifti). Uger hastada akciger ve tiroid papiller kanseri,
ikiser hastada mesane, prostat, meme ve bobrek, birer hastada
adrenal bez, oral skuamoz kavite ve retroperitoneum sarkomu,
bes hastada hematolojik malignite (ii¢ miyelodisplastik sendrom,
bir kronik lenfositik 16semi ve bir lenfoma) gozlendi. Alt (%30)
hastada malignite tanist ATV tanisindan daha 6nce ve/veya
eszamanli konuldu. Malignite gelisimi yas, cinsiyet, klinik tam
(GPA vs. MPA), seroporzitiflik (ANCA+ vs. ANCA-) ve ANCA
alt gruplarina gore ve bobrek veya alt solunum yolu tutulumuna
gore farklilik gostermedi (Tablo). Malignite gelisimi ile kiimiilatif
siklofosfamid dozu veya sigara Oykiisti arasinda iligski saptanmadi
(sirasiyla p=0,96 ve p=0,2). Tek degiskenli analizde malignite
varhigl; kardiyovaskiiler hastalk (KVH) (p=0,003 OR: 11,7),
mortalite (p=0,04 OR: 4,6), yiiksek BVAS skoru (p=0,049) ve
yiiksek VDI skoru (p=0,02) ile iligkiliydi. Cok degiskenli analizde
malignite gelisimi; KVH (%95 GA 2,2-83 OR: 13,4 p=0,005) ve
mortalite (p=0,044 %95 GA 1,03-8,5 OR: 2,95) ile iligkili bulundu.
Sagkalim analizinde mortalite orani, malignite gelisen hastalarda
gelismeyenlere kiyasla daha yiiksekti (Log-Rank, p=0,035).

Sonug: Kohortumuzda ATV hastalarinda malignite gelisim orani
belirlendi. Malignite gelisimi KVH, yiiksek BVAS ve VDI skorlar1
ile iligkili bulundu. Caligmamiz ayrica malignite gelisen hastalarda
daha diisitk sagkalim oranini ortaya koydu. ATV hastalart hem tan1
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aninda hem de uzun dénemde malignite gelisimi agisindan risk

alundadir ve hastalar bu acidan yakindan takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: ANCA, ATV, malignite, BVAS, VDI

Survival Functions

104 Malignancy
- No
Yes
+-No-censored
- Yes-censored
0,8
L*,_.ﬁ*,,,“
=
0,6+
—Z o . -~
:
w
E
3 04
0,24
0,01
T T T T T T T
0 50 100 150 200 250 300

Treatment duration (months)

Sekil 1. Malignite durumuna gére hastalarin sagkalim analizi

Log-Rank: p=0,035

Tablo. AAV tanili hastalarda malignite gelisimi ile iliskili faktorler

Degisken Malignite + Malignite  p degeri
(n=20) -(n=220) (OR)

Yas (yil)! 60+13,4 55,3+14 0,15

Cinsiyet (kadin) 10 (50) 121 (55) 0,7

Tani*

GPA 15 (8,6) 160 (91,4) 0.8

MPA 5(7,7) 60 (92)

ANCA durumu*

c-ANCA/PR3 11(9) 112 (91) 0,16

p-ANCA/MPO 3(3,5) 82 (97)

Kardiyovaskuler hastalik* 8/38 (21) 10/199 (5) 0,003 (11,7)

Serebrovaskdler olay* 2/15 (13) 16/222 (7) 0,3

Koroner kalp hastaligi* 4/18 (22) 19/218 (9) 0,08

AvaskuUler nekroz* 4/35(11) 14/199 (7) 0,3

Venoz tromboz* 3/21 (14) 15/217 (7) 0,2

Giriste BVAS puantt 21,36 16,6+6,7 0,049

Sigara 6ykusu* 6/53 (11) 8/156 (5) 0,2

Kiumdulatif CYC dozu (g)* 5(7,4) 4,5 (7,8) 0,96

VDI puani 3,5(4) 2(2) 0,02

Relaps (n=230, %) 5/80 (6,3) 11/150(7,3) 0,8

Mortalite* 7 (35) 35(16) 0,04 (4,6)

OR: Odds orani *(n, %) ' anlami  standart sapma. . medyan, IQR
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Behcet hastaliginda femoral ven intima-
media kalinh@: artisi tam kat damar duvar
enflamasyonunun goéstergesi mi?

Gizem Sevik!, Rabia Ergelen?, Seda Kutlug Agagkiran!,
Haner Direskenelil, Fatma Alibaz Oner!

TMarmara Universitesi Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Istanbul

Amag: Behget hastaliginin vaskiiler tutulumunda, akdtf arterit
sirasinda enflamatuvar hiicrelerin 6zellikle adventita ve media
tabakalarini infiltre ettigi, intima tabakasinda ¢ok az enflamatuvar
hiicre goriildigti bildirilmistir. Grubumuzun yaptigi calismada
femoral ven duvar kalinligimin (FVK) 0,5 mm ve iizerinde
olmasinin %80’in tizerinde bir 6zgiinlik ile Behget hastaliginin
ayirt edici bir 6zelligi oldugu gosterilmisti. Bu ¢alismada, Behget
hastalarinda ven duvarindaki enflamasyonun yayginlhiginin hem
FVK hem de femoral ven intima media kalmhginin (IMK)
olgiilerek aragtirilmasi amaglandi.

Yontem: Calismaya 42 Behget hastasi 27E/15K) ve yas-cinsiyet
uyumlu 35 saglikli kontrol (21E/14K) dahil edildi. Hastalarin
demografik ve klinik verileri rutin vizitler sirasmnda doldurulan
dosyalarindan elde edildi. FVK ve IMK deneyimli bir radyolog
tarafindan Doppler ultrasonografi ile ol¢iildi.

Bulgular: Behget hastalarinin yas ortalamasi 39,8+10,0 y1l, kontrol
grubunun yas ortalamasi 36,8+7,9 yil idi. Behget hastalarinin medyan
hastalik siiresi 72 (28,5-162,0) ayd: ve hastalarin %61,9’unda major
organ tutulumu mevecuttu. Major organ tutulumlar: siklik sirasiyla
vaskiiler (%57,7), okiiler (%34,6) ve norolojik (%7,7) tutulum
idi. Hastalarin %66,7’si immiinostpresif tedavi almaktaydi. FVK
ve IMK 6l¢iimleri Tablo 1’de gésterilmistir. Behget hastalarinda
IMK-sag ve IMK-sol 6lciimleri saglikli kontrollere gére istatistiksel
olarak anlamli diizeyde yiiksek saptandi (p<0,001). IMK-sag ve
CFV-sag, IMK-sol ve CFV-sol él¢iimleri arasinda anlamli pozitif
iligki saptand1 (sirasiyla, p<0,001, r=0,918 ve p<0,001, r=0,907).
Behget hastalar1 i¢inde major organ tutulumu olan ve olmayanlar
arasinda IMK-sag ve IMK-sol dlgiimleri arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark saptanmadi (her ikisi i¢in p>0,05).

Sonug: Behget hastalarinda, saglikli kontrollere gére hem femoral
ven duvar kalinhigi hem de femoral ven intima media kalinligi
artmig saptanmigtir. Bu bulgular, Behcet hastalarinda vaskiiler
tutulumdan bagimsiz olarak, intima-media tabakas: da dahil olmak
iizere tim damar duvarinda artmis enflamasyon bulundugunu
diistiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Behcet hastaligi, femoral ven duvar kalinlig,
intima media kalinlig
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Tablo 1. Femoral ven intima-media ve tim duvar kalinhigr élcimleri

Behget hastaligi Saglikl kontrol p
Sag FVK, mm, (orttsd) 0.7410.18 0.18 £0.04 <0.001
Sol FVK, mm, (orttsd) 0.7410.19 0.19£0.05 <0.001
sag IMK, mm, (ort£sd) 03210.17 0.10+0.01 <0.001
Sol iMK, mm, (ort£sd) 0.34+0.17 0.10 £ 0.01 <0.001

FVK: Femoral ven duvar kalinligi, IMK: Femoral ven intima-media kalinligi

$S-006

VEXAS sendromu: Yeni bir somatik mutasyon
hastaligi, tek merkez deneyimi

Ertugrul Cagri Bolek!, Ceren Damla Durmaz Ozding?,

Deniz Aral Ozbek3, Mustafa Ekici!, Levent Kilic!, Omer Karadagl,
Aysegiil Uner#, Yahya Biiyiikagik?, Sule Apras Bilgen!, Sedat Kiraz!,
Thsan Ertenli!, Umut Kalyoncul

THacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dal,
Romatoloji Bilim Dali, Ankara

2Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Ankara
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara
4Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Ankara

5Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dal,
Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: VEXAS (vakuoller, E1 enzimi, X’e bagli, otoenflamatuvar,
somatik) sendromu yeni tanimlanmis, hematopoietik progenitér
hiicrelerde UBAI’deki somatik mutasyonlarin neden oldugu,
eriskin déneme ait monogenik bir hastaliktir. Hastalar cesitli
enflamatuvar ve hematolojik semptomlar ile prezente olurlar.

Yontem: Hacettepe Universitesi, I¢ Hastaliklari Anabilim Dali,
Romatoloji Bilim Dal’nda 31 Temmuz 2022 itibariyle klinik
olarak VEXAS sendromu klinik ¢n tanist dugtintlen, klinik/
laboratuvar degerlendirmesi tamamlanmis veya heniiz devam
etmekte olan toplam 12 hastamin 6zellikleri derlenmistir. Tlk
genetik degerlendirme 3. ekzona yo6nelik Sanger dizileme analizi
ile ayn1 merkezde yapilmaktadir.

Bulgular: Hastalarin ortalama yaglar1 59,5 (7 hasta 260 yas) olup
hastalarin tamamu erkektir (bknz Tablo 1). Hastalarin ¢ogu (n=7)
romatolojik acidan relapsing polikondrit olarak simiflandirilmigtir.
Ayrica bir olgu (V3) IgG4-RD 6n tanisiyla tarafimiza yonlendirilse
de kondrit bulgulart mevcuttur. Olgularin tama yakininda ates,
konstitiisyonel bulgular ve akut faz yaniti eglik etmektedir. Genetik
analizleri tamamlanan 5 olgunun 4%inde (V1/2/3/4) UBAIL
mutasyonu ile tani dogrulanmustir. Tki hasta izlemde 6lmiis olup,
5 olguda (V1/2/4/5/9) hipometile edici ajan (5-Azasitidin) ve 1
hastanin (V4) tedavisinde allojeneik kemik iligi transplantasyonu
uygulanmustir.

Sonug: Yeni bir hastalik siiflandirmast bir prototipi temsil
eden VEXAS sendromunda miyeloid seri hiicreleri kaynakl
otoenflamasyon ve ilerleyici kemik iligi yetmezligi 6nemli morbidite
ve mortaliteye yol acabilmektedir. X kromozumunda delesyona/
inaktivasyona sebep olabilen bir durum olmadik¢a hastaligin
erkeklerde goriilmesi beklenmektedir. Hastalar bulgularina gore
-klinik temelli hasta smiflamalarina gore relapsing polikondrit,
poliarteritis nodoza, dev hiicreli arterit gibi hastalik baglhklar1 altunda



siniflanmug olabilirler. Uygun hastalarda anemi bagta olmak tizere
sitopeni, MCV  yiiksekligi, kemik iliginde displastik degisiklikler
ve miyeloid onciillerde vakuolizasyon uyarict olabilmektedir. Yeni
tanimlanan olgularla birlikte sendromun klinik spektrumu ve
mutasyon yelpazesi genislemektedir ve tani igin farkindalik oldukca
6nemlidir. Hastaligin standart bir tedavisi olmayip, ozellikle

hematolojik sonlanim agisindan kétii prognozlu oldugu bilinen
Met41Val mutasyonu olan se¢ilmis hastalarda hematopoetik kemik
iligi transplantasyonu da kiiratif bir alternatif olabilir.

Anahtar Kelimeler: Kemik iligi, miyelodisplastik sendrom,
otoenflamatuvar hastalik, relapsing polikondrit, sitopeni, somatik

mutasyon
Tablo 1. VEXAS sendromu 6n tanisina sahip olgularin genel 6zellikleri
Olgu Yas*, Onceki Romatolojik/  Klinik Bulgular Hematolojik/Patolojik Aldigi Tim UBAT geni Son
No Cinsiyet Hematolojik Tanisi/ Bulgular Romatolojik ve  mutasyon Durum
Ontanisi Hematolojik
Tedaviler
- Anemi
- Ates, - MCV yuksekllgl
o - Lokopeni
-Konstittisyonel Semptomlar - Trombositopeni
1 75, PMR + MDS - Akut faz yksekligi -~ - Uc Seride Displastik - Kortikosteroid, — c.167C>T, Eksitus
- Polimiyaljiya Romatika ile Degisiklikler, - 5-Azasitidin (p.Ser56Phe)
uyumlu agrilar ORI .
- Noduler Deri DokUntUsu Miyeloid Yakuqllzasyon
- Izlemde Losemik
Transformasyon
- Ates - Anemi ) i;zftglt?eksat
- Periorbital 6dem - MCV yuksekligi - Azatiyoprin
5 64, RP + MDS - Deri Dokuntusu ve ayak - Tromb_osnopem _ - Etanercept c121A>G sag
Ulserleri - Uc Seride Displastik . . (p.Met41Val)
) M - Rituksimab
- Artrit Degisiklikler, . )
- Burun ve Kulak Kondriti - Miyeloid Vakuolizasyon - Siklofosfamid
- 5-Azasitidin
- Anemi
- Ates, - Artmis MCV
- Konstitisyonel Semptomlar - Lokopeni .
3 63, E 1gG4-RD - Akut faz ytksekligi - Myeloid ve Eritroid Seride -Steroid C121A>G Sag
) ) A - Metotreksat (p.Met41Val)
- Burunda Kondrit Displazi
- Periorbital Odem/Sislik - Miyeloid 6nclllerde
vakuolizasyon
- Ates, . . .
- Konstitisyonel Semptomlar - Anemi ) i(z)gttlikc(ftfi;o'd
- Akut faz yuksekligi - Artmis MCV -viG yop
- Artrit - Lokopeni -
4 49, E RP + MDS - Sklerit - Trombositopeni g;gzgz:gdm (C.1I\2/IZeIZ1CThr) Sag
- Burun ve Kulak Kondriti - Eritroid Seride Displazi rope P
. e . R - Sitozin
- Noduler Deri Dokuntdsu - Miyeloid 6ncullerde B
- Makrofaj aktivasyon vakuolizasyon Arabinozid
! Y Y - Allojeneik KiT
sendromu
- Anemi UBA1 geni
- Artmis MCV ) . 3. ekzonda
- . . . -Kortikosteroid
-Polinéropati - Lokopeni - 5-Agasitidin mutasyonu
5 64, E PAN + MDS - Fibrinoid nekroz iceren orta - Trombositopeni . X saptanmadi. lleri  Sag
A - . . . - SiklosporinA . ;
damar vaskdliti - Uc seride Displazi o degerlendirme
- e - IVIG
- Miyeloid éncullerde devam
vakuolizasyon etmektedir.
- Ates . )
- Noduler Deri Dokuntdsu ) Er!tro!d D'Spl‘.ﬂ' . . Degerlendirme
S . - Eritroid ve Miyeloid - Steroid .
6 52, E PAN - Polinéropati . . ) devam Eksitus
. Vakuolizasyon, - Siklofosfamid .
- Orta Capli Damar Vaskuler . . etmektedir.
: - Trombositopeni
stenoz (mezenterik)
- Ates - Kortikosteroid
- Kilo kaybi ) . :
O - Hidroksiklorokin
- Konstitlisyonel Semptomlar : : serlendi
- Akut faz yuksekligi - Miyeloid éncillerde - Azatiyoprin Degerlendirme
7 41,E RP . : - Mikofenolat devam Sag
- Artrit vakuolizasyon . )
" mofetil etmektedir.
- Kulak ve burun kondriti . .
N . . - Rituksimab
- Makdulopaptler deri - IVIG

dokuntusd
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Tablo 1. Devami

Olgu Yas*, Onceki Romatolojik/  Klinik Bulgular Hematolojik/Patolojik Aldigi Tiim UBAT geni Son
No Cinsiyet Hematolojik Tanisi/ Bulgular Romatolojik ve mutasyon Durum
Ontanisi Hematolojik
Tedaviler
- Ates
- Kilo kaybi - Anemi
- Konstitisyonel Semptomlar - Normal MCV - Kortikosteroid Degerlendirme
8 72, E RP - Akut faz yuksekligi - Miveloid ncillerde - Mikofenolat devam Sag
- Artrit vakgolizas on Mofetil etmektedir.
- Kulak ve burun kondriti Y
- Lokositoklastik Vaskulit
- Anemi
- Ates - Artmis MCV
9 48, E RP + MDS Ltazy 9 SItop - Kolsisin devam Sag
- Artrit - Monositoz - 5- Azasitidin etmektedir.
- Kulak kondriti - Miyeloid ve Eritroid Displazi '
- Purpurik deri dokintusu - Miyeloid 6ncullerde
vakuolizasyon
- Ates
- Akut faz yiiksekligi - Kortikosteroid 3 )
- Artrit - Metotreksat Degerlendirme
10 36, E RP - Kulak ve burun kondriti - Miyeloid seride vakuolizasyon ; . devam Sag
) - Siklofosfamid )
- Sklerit - Tosilizumab etmektedir.
- Buyuk damar vaskuliti,
koroner arterit
- Ates )
7 - Anemi
- Kilo ka){.bl - Normal MCV - Kortikosteroid
- Konstitisyonel Semptomlar ; . . ~ )
- Akut faz vitksekligi - Trombositopeni - Kolsisin Degerlendirme
1" 60, E RP + MDS - Artrit Y 9 - Monositoz - Metotreksat devam Sag
" - Miyeloid ve Eritroid Displazi - SiklosporinA etmektedir.
- Kulak Kondriti g LT o
N . . - Eritroid ve Miyeloid oncdillerde - 5-Azasitidin
- Makdulopapdler deri .
L e vakuolizasyon
dokuntusd
- Anemi
- Ates - Normal MCV
Seronegatif Artrit - - Trombositopeni . ' Degerlendirme
12 90, E (Paraneoplastik?), Konstitusyonel Semptomlar - Monositoz Kortikosteroid devam sag

KMML

- Akut Faz Yuksekligi
- Bilateral diz artriti

- Miyeloid ve Eritroid Displazi
- Miyeloid 6ncullerde
vakuolizasyon

- Kolsisin

etmektedir.

*Son vizitteki yas

E: Erkek, IgG4-RD: IgG4-lliskili hastalik, IVIG: Intravenéz immdnoglobiilin, K: Kadin, KIT: Kemik iligi transplantasyonu, KMMIL: Kronik miyelomonositer Iésemi, MCV: Eritrosit
ortalama hicresel hacim, MDS: Miyelodisplastik sendrom, PAN: Poliarteritis nodoza, PMR: Polimiyaljiya romatika, RP: Relapsing polikondrit
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S$S-007

Sitokin Salinim testi kullanilarak periferik T-yardima
hiicre profiline gére biyolojik tedavi karar
algoritmasi: Pilot calisma

Gizem Ayan!, Sibel Goksen2, Emre Bilgin!, Ertugrul Cagri Bolek!,
Giines Esendagli3, Umut Kalyoncu!

THacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dali, Ankara, Tirkiye

2Hacettepe Universitesi, Saglik Bilimleri Enstitiist, Dahili ve Cerrahi
Arastirmalar Bilim Dali, Ankara

3Hacettepe Universitesi Kanser Enstitiisti, Temel Onkoloji Bilim Dal,
Ankara

Amag: Giincel caligmalar, periferik T-hiicre profili bilgisinin,
psoriatik artritte (PsA) tedavi kararinda yardimcr olabilecegini
ileri stirmugtiir. Bu caligma, sitokin salgilama tahlili ile T-hiicre
fenotipini kullanarak bir tedavi karar algoritmasi gelistirmeyi
amaglamustir.

Yontem: Yeni PsA tanisi konan, CASPAR kriterlerini dolduran,
ilgili tedavi kolu olan ¢sDMARD ya da bDMARD naif on
dokuz hasta (n=8 c¢sDMARD, n=11 bDMARD baglanmasi
planlanan) etik kurul onayi alindiktan sonra ¢aligmaya dahil edildi.
Demografik, klinik parametreler ve kan toplandi. Ttum hastalarin
kan 6rneklerinden anti-insan-CD3, CD4 ve CD8 belirtecleri ve
sitokin salgilama testi (IFN-y, TNF-a, IL-22 ve IL-17) kullanilarak
immiinofenotip analizi yapildi. Algoritma, tiim hastalarin sonuglari

kullanilarak gelistirildi; CD4+ ve CD8+ hiicrelerine 6zgii IFN-y,
TNF-a, IL-22 ve IL-17 sitokinleri medyan degerleri hesaplandi.
Ilk adimda, CD4+ TNF-a/IFN-y medyanlarin orani belirlendi
ve ardindan CD8+ TNF-a/IFN-y medyanlarin orani hesaplandi.
Uciincii adim olarak CD4+ TL-22 ve IL-17 i¢in medyanlar
belirlendi. Tim oranlar ve degerler kesim noktasi olarak alindi ve
bir algoritma gelistirildi.

Bulgular: bDMARD  tedavisine baglanan  hastalar,
kadin, %72,8, ortalama (SS) yas, 45,2 (14,5) olup
periferik eklem tutulumu (%100), entezit (%72,8), deri tutulumu
(%90,9), urnak tutulumu (%63,6) ve aksiyel hastalik (%9,1)
tutulumlarma sahipti. ¢sDMARD tedavisine baglanan hastalar,
kadin, %62,5, ortalama (SS) vyas, 45,6 (12,1) idi ve periferik
eklem tutulumu (% 100), entezit (%18,2), deri tutulumu (%87,5),
tirnak tutulumu (%37,5) olarak saptandi. bDMARD grubu i¢in
ilk tedavi karar1 10 hastada anti-TNF ajan ve 1 hastada IL12/23
inhibitért idi. Belirli sitokinlerin medyan yiizdeleri kullanilarak
bir algoritma gelistirildi (Sekil 1). Algoritma bDMARD kohortuna
uygulandiginda tedavi karari, anti-TNF, n=5; IL-17 inhibitéri,
n=5 ve 1 IL-12/23 inhibitori, n=1 olarak degisecegi saptandu.

Sonug: Yeni algoritma, yalmizca hiicresel profili analiz eden
onceki degerlendirmelere kiyasla hiicrelerin kesin davranigini
gostermede daha kesin olan T-hiicresi sitokin salgilama testi
kullanilarak gelistirildi. Bu algoritmay1 kullanmanm farkli PsA alt
fenotiplerindeki sonuclar tizerindeki etkisini degerlendirmek igin
daha ileri randomize kontrollii ¢caligmaya ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Flow-sitometri, T-hticre, tedavi, algoritma

Evet | TNF-o/ IFN-y Hay
’—. CD4+ T hiscre oram > 2 —I

Evet TNF-o' IFN-y Hayir
CDS+ T hidere oram 2 0.5

|

TNF-a inhibitori

Hayy | IL-2 yada IL-17 Evet

—  CD4+ T hilore oram 2 2

L

.

Hayir IL-22 CD4+ T hikore % Evet
<

IL-17 CD4+ T hilcre % l

IL-12723 inhibitsed

IL-17 inhibitheil

Sekil 1. Tedavi secim algoritmasi
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Aksiyal spondiloartropati hastalarinda intestinal
enflamasyonun MR enterografi bulgulari ve
histopatoloji ile korelasyonu

Hasan Basri Yapia!, Tlkay Ergeng2, Haluk Tarik Kani2,
Rabia Ergelen3, Taylan Kaplan4, Cigdem Ataizi Celikel5,
Mehmet Pamir Atagiindiiz*

TMarmara Universitesi Tip Fakdiltesi, Istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fak(iltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Gastroenteroloji Bilim Dali, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dall, Istanbul

4Marmara Universitesi Tip Fak(ltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dall, Istanbul

5Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dall, Istanbul

Girig: Aksiyal spondiloartropati (aksSpA) hastalarinda %60
orannda subklinik intestinal enflamasyon (SII) tanimlanmistir.
SIT’nin klinik ve tedavi isle iligkisi bilinmemektedir.

Amag: AksSpA hastalarinda ishal sikligmimn belirlenmesi ve SII’nin
radyolojik, histopatolojik ve klinik 6zellikler ile korelasyonunun
belirlenmesidir. Tkincil olarak SIP’nin biyolojik tedavi etkililik
oranlarma etkisi degerlendirilecektir.

Yontem: Kasim 2020-Temmuz 2022 tarihleri arasinda biyolojik
ajanlar ile tedavi 6ncesi SpA dist nedenler ile okolonoskopi

endikasyonu olan hastalar standart anket ile kronik ishal ve
karin agrist taramasi sonrasi ileokolonoskopi ve MR enterografi
(MRE) ile degerlendirildi. Tleum ve kolon segmentlerinden alinan
multipl biyopsiler klinik bilgiye kor olarak akut ve kronik tipte
enflamasyon i¢in incelendi. MRE géruntiileri klinigine kor olarak
degerlendirildi.

Bulgular: Caligmaya alinan 60 hastanin klinik ve demografik
ozellikler Tablo 1’de, dahil edilme akig diyagrami Sekil 1’de
ozetlenmistir. Ishal %41,7 hastada saptandi. MRE ile degerlendirilen
49 hastadanin 39’unda ileokolonoskopik multipl biyopsiler alindi.
Kolonoskopide makroskopik bulgu %28,6 oraninda saptand.
Terminal ileumda aftéz {lser en sik kolonoskopik bulguydu
(%18,4). MRE’de enflamasyon diisiindiiren bulgular (mezenterik
vaskiilarite artigl, uzun segment kontrastlanma ve duvar kalinlik
artis) %65,3 hastada mevcuttu. Intestinal enflamasyon hastalarin
%51,3%inde saptandi (%17,9 akut, %48,7 kronik). MRE bulgular:
ve histopatolojik inceleme arasinda anlamli bir iliski yoktu

(p=0,280).

Sonug: AksSpA hastalarinda saptanan %40 oraninda ishal varligina
ragmen higbiri enflamatuvar barsak hastaligi (IBH) tanisi almadi.
IBH’da iyi tanimlanmus radyolojik enflamasyon bulgularinin aksSpA
hastalarinda yiiksek oranda bulundugu daha 6nce bildirilmemistir.
Intestinal enflamasyon ve/veya MRE bulgularinin tedavi yamiti ile
iligkisi takip edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Intestinal enflamasyon, MR enterografi,
spondiloartropati

[ Calismava davet edilen hasta savist (n=73) ]

—

Katilmay: reddeden (n=13)

| Cahgmaya katilan hasta sayisi (n=60) I

{leokolonoskopi yapilamayan (n=11)

MR Enterografi gekilemeyen (n=8)

>

* Hasta kabul etmedi (n=7)
* Randevu verildi (n=4)

» Hasta kabul etmedi (n=2)
¢ Hasta intblerans: (n=6)

Analize dahil edilen hasta sayis:1 (n=49)

—ol Biyopsi alinamayan hasta sayis: (n=5)
v

ik incel 1 tamam lanan
(n=44)

H Kesit ve boyama devam ediyor (n=5)

A 4

Biyopsi degerlendirmesi olan hasta sayisi (n=39)

Sekil 1. Katilimci sayisi akis diyagrami
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Tablo 1. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri

Hasta Sayisi ishal (+) ishal (-) p-degeri

(n=60) (n=25) (n=25)
Yas (ort + SS) 43,8+10,8 44+10 45£12 0,808*
Cinsiyet (Kadin) %55 (n=33) %56 %68 0,382¢
Hastalik stresi (Ay, ort + SS) 139,1+105 (1-372) 134,9+91,6 (2-300) 145,1+125,7 (1-372) 0,903*
HLA-B27 pozitifligi %40 (n=24) %28 %56 0,059®
NSAII %85 (n=51) %84 %92 0,667*
Anti-TNF %50 (n=30) %48 %52 0,777¢8
Salazoprin %60 (n=36) %68 %64 0,7658
DMARD %33,3 (n=20) %36 %36 1,000°
BASDAI (ort + SS) 4,7+2,1 4,3+2,2 51+1,4 0,088*
BASFI (ort + SS) 3,3+2,7 2,9+2,8 3,9+2,5 0,271*
Karin agrisi %46,7 (n=28) %76 %36 0,001®
iBH aile 6ykusu %5 (n=3) %4 %8 1,000*
Sigara icme durumu %26,7 (n=22) %52 %36 0,2018

Ort + SS: Ortalama + standart sapma NSAIl: Non-steroid anti-enflamatuvar ilaclar, Anti-TNF: Anti-timdr nekrozis faktér, DMARD: Disease modifying anti-rheumatic drugs,
BASDAI: Bath ankylosing spondylitis disease activity index, BASFI: Bath ankylosing spondylitis functional index, IBH: Enflamatuvar barsak hastalig, *: Mann-Whitney U test, °:

ki-kare testi, *: Fisher Exact testi

$S-009

Biyolojik ilaclarla tedavi edilen aksiyal spondiloartritli
kisilerde siirekli remisyonun prediktorleri

Bayram Farisogullari, Gézde Kiibra Yardimeci, Emre Bilgin,
Ertugrul Cagri Bolek, Emine Sariyildiz, Zehra Ozsoy, Gizem Ayan,
Giilli Sandal Uzun, Mustafa Ekici, Erding Unaldi, Levent Kilig,
Ali Akdogan, Omer Karadag, Sule Aprag Bilgen, Thsan Ertenli,
Umut Kalyoncu, Sedat Kiraz

Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Tlk biyolojik hastalik-modifiye-edici-anti-romatizmal-ilag
(bDMARD) ile tedavi edilen aksiyal spondiloartritli (axSpA)
kisilerde  siirekli-remisyonun  prediktorlerini  belirlemek
amaglanmistir.

Yéntem: Bu calismada HUR-BIO’da (Hacettepe Universitesi
Romatoloji Biyolojik veri tabani) kayitli axSpA’li hastalar secildi.
Siirekli-remisyon, iki veya daha fazla ardigik vizitleri olup 26 aylik
stireyi kapsayan ASAS-PR (Assessment of Spondylo Arthritis
International Society partial remission) ve/veya ASDAS-ID’nin
(Ankylosing Spondylitis Disease Activity Score C-reactive protein
Inactive Disease) elde edilmesi olarak tanimlandi. Siirekli-
remisyonu 6ngoéren bagimsiz faktorleri belirlemede ¢ok degiskenli
(multivariable) lojistik regresyon analizi yapildi. Olasi karistiricilar
dikkate almarak en uygun model elde edilene kadar ileriye
dogru secim (Forward-selection) yapildi. Bulgularin tutarhiligim:
degerlendirmek ve 3-6 ay arasinda remisyon durumuyla ilgili eksik
verileri hesaba katmak i¢in; biri “3-6 ayda remisyona ulagma”
degiskenini iceren ve digeri igermeyen iki ayr1 ¢ok degiskenli
model olugturuldu.

Bulgular: Siirekli-remisyon verileri olan 990 axSpA hastasindan
299’u (% 30) siirekli-remisyondayken, 691’1 (%70) degildi. Stirekli-
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remisyondaki hastalarin semptom baslangic yas1 daha diisiiktii, daha
siklikla erkekd, viicut kitle indeksi daha diigtiktii ve daha sik HLA-
B27 pozitifligi vardi. Ayrica siirekli-remisyon grubunda bDMARD
tedavisinin baglangicinda BASDAI (Bath Ankylosing Spondylitis
Disease Activity Index), BASFI (Bath Ankylosing Spondylitis
Functional Index) ve PGA (Patient Global Assessment) daha diisiik
iken akut faz reaktanlar1 (ESR, CRP) daha yiiksekdi (Tablo 1). Cok
degiskenli analizde, erkek cinsiyet (OR: 2,84; %95 GA: 1,71-4,70),
eszamanli csDMARD (conventional synthetic disease modifying
anti rheumatic drug) kullanimi (OR: 2,94; %95 GA: 1,57-5,51),
PGA (OR: 0,97; %95 GA: 0,96-0,98) ve remisyonun erken bagaris
(3-6 ay arasinda) (OR: 11,70; %95 GA: 7,11-19,23) bagimsiz olarak
stirekli-remisyonla iligskilendirildi (Tablo 2-Model 1). Remisyonun
erken bagarisi (3-6 ay arasinda) degiskeni olmayan modelde (Tablo
2-Model 2) benzer ve eklenen birkag degigken tanimlanmugtir: tani
yast (OR: 0,97; %95 GA: 0,96-0,99), erkek cinsiyet (OR: 2,31; %95
GA: 1,60-3,35), eszamanli csDMARD kullanimi (OR: 1,88; %95
GA: 1,23-2,86), PGA (OR: 0,98; %95 GA 0,97-0,99), BASDAI
(OR: 0,87; %95 GA: 0,78-0,96) ve baglangi¢c semptom siiresi (OR:
0,97; %95 GA 0,94-0,99).

Sonug: Bu ¢alisma, bDMARD tedavisine bagladiktan sonra stirekli-
remisyonda olan hastalarin, siirekli-remisyonda olmayan hastalara
kiyasla ayirt edici 6zelliklere sahip oldugunu gostermektedir. Bu
veriler, axSpA’nin klinik ve kisisellestirilmis yonetimine yardimet
olmak ve saglik profesyonelleri ile hastalar arasinda hastalik seyri
ve prognozu hakkinda daha iyi iletisim kurulmasini kolaylagtirmak
i¢in kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Aksiyal spondiloartrit, biyolojik tedavi,
remisyon, prediktor, risk faktorleri



Tablo 1. ASAS-PR ve/veya ASDAS-ID ile strekli remisyondaki hastalarin demografik ve klinik ¢zellikleri

Tiim hastalar Surekli remisyonda Surekli remisyonda p
(n=990) olanlar olmayanlar
(n=299) (n=691)

Yas, yil 45,1+11,5 43,6+10,9 45,7+11,7 0,008
Tani yasl, yil 34,1+11 31,8+10,1 35,1+11,3 <0,001
Semptom yas, yil 29,9+10,9 28,3+9,8 30,5+11,3 0,002
Erkek cinsiyet, n (%) 556 (56,2) 224 (74,9) 332 (48) <0,001
Hastalik suresi, yil 11+6,7 11,8+6,1 10,7+6,9 0,011
Tani gecikmesi, yil 4,2+5,9 3,5+5,2 4,5+6,1 0,006
HLA B27 (n=607), n (%) 303 (49,9) 110 (59,8) 193 (45,6) 0,001
BMI 27,7+£10,9 26,7+10,3 28,2+11,2 0,048
Sigara (n=988), n (%)
—'H?c icnemis 358 (36,2) 104 (34,9) 254 (36,8) 04
-Icip birakmis 209 (21,2) 71(23,8) 138 (20) !
-Halen iciyor 421 (42,6) 123 (41,3) 298 (43,2)
Uveit (n=989), n (%) 122(12,3) 37 (12,4) 85(12,3) 0,98
Sis eklem (n=635), n (%) 70 (11) 23(13,3) 47 (10,2) 0,26
Hassas eklem (n=630), n (%) 125(19,8) 37 (21,5) 88(19,2) 0,52
Es zamanli csDMARD kullanimi (n=934), n (%)
-Sulfasalazin 137 (14,7) 56 (19,2) 81(12,6) 0,009
-Metotreksat 57 (6,1) 20 (6,8) 37 (5,8) 0,52
Baslangic BASDAI (n=810) 5,6+2,1 4,9+2,1 5,9+2 <0,001
Baslangic BASFI (n=630) 4,4+2,4 3,6x2,4 4,6+2,4 <0,001
VAS-PGA (n=816) 61,1+£20,6 53,1+21,7 64,3+19,4 <0,001
VAS-agri (n=624) 65,3+23 57,9+23,8 67,8+22,2 <0,001
VAS-yorgunluk (n=619) 55,6+28,3 41,6+28,6 60,4+26,6 <0,001
Baslangic ASDAS-CRP (n=600) 3,32+0,87 3,24+0,95 3,35+0,84 0,19
Baslangic ESR (mm-h) (n=913) 27,04+22,5 30,9+24,6 25,3+21,3 0,001
Baslangic CRP (mg/L) (n=901) 25,1£36,4 34,9+45,9 20,8+30,3 <0,001

*N=990, aksi belirtiimedikce. Baslangic, biyolojik ilac tedavisinin baslangicini ifade eder. ASAS PR: Assessment in Ankylosing Spondylitis Partial Remission; ASDAS-CRP:
Ankylosing Spondylitis Disease Activity Score C-reactive protein;, ASDAS-ID: Ankylosing Spondylitis Disease Activity Score Inactive Disease; BASDAI: Bath Ankylosing Spondylitis
Disease Activity Index, BASFI: Bath Ankylosing Spondylitis Functional Index; bDMARDs: biological disease-modifying anti-rheumatic drugs; BMI: Body mass index; CRP: C-reactive
protein; csDMARDs: Conventional synthetic disease-modifying anti-rheumatic drugs, ESR: Erythrocyte sedimentation rate; HLA: Human leukocyte antigen; VAS-PGA: Visual
analog scale patient global assessments; VAS: Visual analog scale

Tablo 2. Srekli remisyon prediktorlerinin cok degiskenli analizi (best-fit model)

Degiskenler Model 1 Model 2

Multivariable Analiz (n=541) Multivariable Analiz (n=739)

OR (95% ClI) p-degeri OR (95% ClI) p-degeri
Tani yasi NS NS 0,97 (0,96-0,99) 0,006
Erkek cinsiyet 2,84 (1,71-4,70) <0,001 2,31(1,60-3,35) <0,001
Es zamanh ¢sDMARD kullanimi (baslangic ya da takipte) 2,94 (1,57-5,51) 0,001 1,88 (1,23-2,86) 0,003
Baslangic PGA 0,97 (0,96-0,98) <0,001 0,98 (0,97-0,99) 0,002
Baslangic BASDAI NS NS 0,87 (0,78-0,96) 0,009
Baslangic semptom siiresi NS NS 0,97 (0,94-0,99) 0,021
Baslangictan 3-6 ay sonra remisyonun elde edilmesi 11,70 (7,11-19,23) <0,001 NA NA

Baslangic, biyolojik ilac tedavisinin baslangicini ifade eder.
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$S-010

Aksiyel spondiloartrit olgularinda serum subfatin,
CTHRC1, CTRP3 ve CTRP6 seviyelerinin hastalik
aktivitesi ile korelasyonu

Merve Ucar Baytaroglu!, Gékhan Sargin!, Ayca Tuzcu?,
Songiil Cildag!, Taskin Sentiirk!

1Aydin Adnan Menderes Universitesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dali, Aydin

2Aydin Adnan Menderes Universitesi, Biyokimya Anabilim Dali, Aydin

Amag: Cl1q-TNF siiper ailesine ait giincel biyobelirteclerden
subfatin, CTHRCI1, CTRP3 ve CTRP6’'min enflamatuvar
artritlerde sinovyumda arttug: gozlemlenmis ve bu adipokinlerin
osteoblast, osteoklast ve kartilaj remodelinginde rolii oldugu
gosterilmistir. Hayvan ¢aligmalariyla 6zellikle CTRP6’nin romatoid
artrit hastalik ve tedavi izleminde faydali olabilecegine isaret eden
veriler gosterilmistir. Bu c¢aligmamizda bu adipokinlerin aksiyel
spondiloartritte (AxSpa) hastalik aktivitesi ile tedavi etkinligini
degerlendirme potansiyelini incelemeyi amacladik.

Yontem: Revize ASAS kriterlerini karsilayan 61 AxSpa hastast
ve 30 saglikli kontrol calismaya dahil edildi. Serum subfatin,
CTHRCI, CTRP3, CTRP6, IL-6, IL-17, TNF-a ile hastalik
aktivite indeksleri BASDAI, BASFI, MASES, ASDAS-ESR/CRP
degerlendirildi. Hastalar alt gruplara ayrilarak, biyobelirteglerin
hastalik aktivite skorlar1 ve tedavi rejimlerine gore dagilim
incelendi. Olgularin biyobelirte¢ diizeyleri ortanca [25-75p]
ve ortalama (+ standart sapma) olarak raporlandi. Gruplarin
kiyaslanmast Mann-Whitney U, Kruskal-Wallis ve tek yonli
ANOVA ile yapildi ve p-degeri 0,05’ten kiigiik olan sonuclar
anlamli kabul edildi.

Bulgular: AxSpa grubundaki olgularin ortalama yasi 40+10 yil
olup, hastalarmn %78,7 HLA-B27 porzitifti. AxSpa grubunda
subfatin, CTHRC1, CTRP3, CTRP6, IL-6, IL-17 ve TNF-alfa
icin ortanca degerleri sirastyla 0,68 [0,4-1] ng/mL, 55 [40-103] ng/
mlL, 1,9 [1,7-2,2] ng/mL, 2 [1,3-2,9] ng/mL, 71 [55-87] pg/mL, 21
[16-36] pg/mL, 98 [83-142] pg/mL idi. Caligilan biyobelirteclerin
serum diizeyleri agisindan AxSpa olgulart ve saghkli kontroller
arasinda anlaml bir fark yoktu. Istatistiksel olarak anlamli bir fark
olmasa da serum subfatin, CTHRCI, CTRP3, CTRP6, IL-6,
IL-17, TNF-o ortalama diizeylerinin timu saglikli kontrollerden
daha dugiiktii. Hastalik aktivitelerine gore smiflandirildiginda,
calisma biyobelirtegleri ile klinik hastalik aktivitesi arasinda anlamh
bir korelasyon bulunamad. Biyolojik tedavi alan olgularda hastalik
aktivitesinden bagimsiz olarak serum subfatin, CTRP3, CTRPG,
IL-17 ve TNF-alfa diizeyi anlaml olarak dusikei.

Sonug: Kemik ve kartilaj enflamasyonlarinda arttiklar gézlenen
bu adipokinlerin farkli yolaklarda rol oynadigi dikkate alinarak
bircok bilesenden etkilenecegi akilda tutulmalidir. Enflamasyon
modiilasyonunda aktif rol alan bu belirtecler, 6zellikle biyolojik
ajan kullanan olgularda tedavi etkinliginin degerlendirilmesinde
rol oynayabilir; ancak tedavi naif hastalar tizerinde ek ¢aligmalara
ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Aksiyel spondiloartrit, CTRP3, CTRPG,
CTHRCI, hastalik aktivitesi, subfatin
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AxSpa olgulari ve kontrol grubunun demografik ve laboratuvar verileri

AxSpa Kontrol p-degeri
olgulari (n=30)
(n=61)
Yas 40+10 3711 0,49
Erkek/Kadin 33/28 15/15 0,65
VKI(kg/m?) 24,943 24,243 0,53
Tedavi o
%25
* kDMARD %70.5 - -
e Biyolojik %98
o NSAIl ?
ESH (mm/sa) 18 [8-34] 6 [5-15] <0,01
CRP (mg/L) 2 [2-9] 2 [2-2] <0,01
HLA-B27 Pozitifligi %78,7 - -
Subfatin (ng/mL) 0,68 [0,4-1] 0,75[0,5-1,2] 0,40

CTHRC1 (ng/mL) 55[40-103] 66 [44-128] 0,35
CTRP3 (ng/mL) 1,901,7-2,2] 2,101,7-2,8] 0,09
CTRP6 (ng/mL) 21[1,3-2,9] 2,301,3-6,1] 0,47
IL-6 (pg/mL) 71 [55-87] 781[62-129] 0,15
IL-17 (pg/mL) 21[16-36] 30 [20-58] 0,19
TNF-a (pg/mL) 98[83-142]  108[80-152] 0,97

**ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi;, CRP: C-reaktiv protein, CTHRCI1: Collagen
triple helix repeat-containing protein-1, CTRP3: C1q/TNF-related protein-3; CTRP6:
C1q/TNF-related protein-6, TNF: Tumor necrosis factor

Farkli tedavi altindaki AxSpa olgularinin karsilastiriimasi

Biyolojik Konvansiyonel p-degeri

tedavi DMARD (n=18)

(n=43)
Yas (yil) 43+9 3419 0,02
ESH (mm/sa) 14 [8-35] 21[9-34] 0,72
CRP 2 [2-9] 4,412-10] 0,61
Subfatin (ng/mL) 0,57 [0,4-0,8] 0,89 1[0,6-1,7] 0,03
CTHRC1 (ng/mL) 54 [39-89] 71 [40-181] 0,33
CTRP-3 (ng/mL) 1,901,7-2] 2,2 [1,8-3] 0,03
CTRP-6 (ng/mL) 1,92 [1,1-2,6] 2,85 [1,5-6,8] 0,03
IL-6 (pg/mL) 70 [55-80] 73 [55-138] 0,35
IL-17 (pg/mL) 19 [15-32] 33[21-55] 0,04
TNF-alfa (pg/mL) 93 [76-128] 118 [97-163] 0,01
ASDAS-CRP 2,4+1,0 2,8+0,9 0,16
BASDAI 3,4+1,8 4,1+1,7 0,21

**ESH: Eritrosit sedimentasyon hiz; CRP: C-reaktif protein, CTHRCI: Collagen
triple helix repeat-containing protein-1, CTRP3: C1q/TNF-related protein-3, CTRP6:
C1q/TNF-related protein-6;, TNF: Tumor necrosis factor; BASDAI: Bath Ankylosing
Spondylitis Disease Activity Index; ASDAS-CRP: Ankylosing Spondylitis Disease
Activity Score-CRP




55-011 Tablo 1. Psoriasisi olan ve olmayan aksiyal spondiloartritli hastalarin

demografik, bazi klinik ve laboratuvar 6zellikleri yaninda yapisal ¢zellikleri

Psoriasis varligi aksiyal spondiloartritli hastalarda

. Psoriasis Psoriasis (-) P
yapisal hasari artiriyor olabilir (+)axSpA  axSpA
E;llug Cinakill,( Dilék 1Solzaz, ]I:Elif ]]?:urall: ]%g.ilbloflu, . ?::Zgl)arl ?na:fti?ll“a)n
a Otman Akat, Giilay Alp, Esra Erpek, Idil Kurut Aysin, - S
Ayten Ozkan, Hasan Kocaayan, Sercan Giicenmez, Serta¢ Ketenci, raxopA, n (%) 34791 397 (64.7) 0.54
Moustafa Ozmen. Servet Akar Yas, yil, (ortalama = SS) 44,8 (12,4) 39,6 (11,5) 0,008
, ) , Erkek cinsiyet, n (%) 30(769,8)  381(62,1) 0,323
Izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakdltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall, Sermot -
Romatoloji Bilim Dal, [zmir (jrr:aﬁ’aomr;‘ i“g‘;) 16,3(14,4)  12,1(10,0) 0,098
Sigara, ever, n (%) 15/20 (75) 232/332 (70) 0,627
Amag: Psoriasis varliginmn, aksiyal spondiloartrit (axSpA) ASAS aile éykusu, n (%) 20/36 (55,6)  134/547 (24,5)  <0,0001
hastalarinda klinik ve radyolojik 6zellikleri {tizerine etkisini HLA-B27, n (%) 17/31(54,8)  282/491(57,4) 0,777
incelemektir. Biyolojik ajan kullanimi, n (%) 18 (41,9) 156/602 (25,9) 0,023
Yoéntem: Bu tek merkezli caligmada “Uluslararast Spondiloartrit Periferik artrit, n (%) 17/38 (44,7)  192/558 (34,4) 0,197
Degerlendirme Cemiyeti” [Assessment of Spondyloarthritis Topuk agrisi, n (%) 17/38 (44,7)  250/519 (48,2) 0,683
International Society (ASAS)] kriterlerine goére axSpA olarak Kalca artriti, n (%) 8/38 (21,1) 75/507 (14,8) 0,300
siniflandirilan 657 hasta [ortalama yas; 39,9+11,7, erkek cinsiyet Uveit, n (%) 5/38 (13,2) 70/567 (12,3) 0,883
n=411 (%62,7.)]. bu analize “dahil c%dildi.. Hastalarin ba§lang“1g IBH 6ykist, n (%)
demografik, klinik ve radyolojik 6zelliklerine ek olarak radyolojik Crohn 1/37 (2,7) 11/510 (2,2) 0,628
hasar1 ve ilerlemesi de degerlendirildi. Psoriasis varligina gore Ulseratif kolit 12/510 (2,4)
demografik ve hastalik iliskili 6zellikler gbzden gecirildi. CRP (ortalama =+ SS) 20,1 (29,2) 13,8 (21,5) 0,422
Bulgular: Toplamda 43 axSpA’li hastada (%6,5) psoriasis mevcut ASDAS-CRF, (ortalama + S5) 3,1 (1,2) 28(1.2) 0.143
idi. Psoriasisi olan hastalar daha yiiksek yas ortalamasina (44,8+12,4 HAQ, (ortalama = SS) 1,108 0,9(0,7) 0,082
vs. 39,6£11,5; p=0,008) sahipken ciFlsiyet daglhmvlz?rl. benzerdi Gece bel agrisi, (ortalama 55(2.7) 4,43,0) 0,032
(Tablo 1). ASAS tanimlamasina gore aile 6ykiist pozitifligi (%55,6 x55)
vs. %24,5; p<0,0001) ve bazalde l.)iy.olf)jik kullanim (%41,9 vs. fesr;t)el bel agrisi, (ortalama 56(2.7) 45(3,0) 0,029
%25,9; p=0,023) oranlar1 da psoriasisli hastalarda daha yiiksek =
tespit edildi. Aktivite skorlar1 psoriasisi olan ve olmayan hastalarda Hastanin global hastalik
.o degerlendirmesi, (ortalama 5,4 (2,8) 4,8 (2,8) 0,220
benzer bulunurken; psoriasis grubunda hasta tarafindan raporlanan £55)
sonlanim olgiitleri (gece ve genel bel agrist) ve fonksiyon (BASFI) BASFL (oralama = 59) 26G.0) 3629 0035
+
skorlart anlamli derece yiiksek tespit edildi. Bazal servikal (%50 . = — — :
vs. %31,6; p=0,032), bazal lomber sindesmofit (%40 vs. %18,8; BASDAI, {ortalama = S5) 43(23) 43(23) 0,898
p<0,006) varligr yaninda lomber vertebrada yeni sindesmofit ASQol, (ortalama + 55) 9.8(53) 9,589 0,559
gelisim (%53,3 vs. %10,1; p<0,0001) orani psoriasisi olan axSpA mMSASS bazal, (ortalama £ SS) 13,1 (21,4)  7,8(16,4) 0,056
hastalarinda daha fazlaydi. Bazal mSASS skorlar1 da bu hastalarda Servikal sindesmofit varlig, 16/32 (50) 143/453 (316) 0,032
daha yiiksek olmasina kargin fark istatistiksel anlamliliga ulasmadi. n (%) ' '
Kalga tutulumu siklig1 ve progresyonu acisindan gruplar arasinda Loror}ber sindesmofit varlig, 12/30 (40) 94/500 (18,8) 0,006
farklilik yoktu. n (%)
Servikal yeni sindesmofit, n
Sonug: Psoriasis varlig1 axSpA hastalarinda aktiviteden bagimsiz (%) 5/20 (25) 39/235(16,6) 0,340
olarak yapisal hasar ve fonksiyon iizerine anlaml katki sagliyor Lomber veni si -
yeni sindesmofit, n
olabilir. (%) 8/15 (53,3) 26/257 (10,1) <0,0001
Anahtar Kelimeler: Aksiyal spondiloartrit, psoriatik artrit, Yeni sindesmofit, n (%) 9/21(488)  54/285(189) 0,009
psoriasis Kalca tutulumu, n (%) 5/41(12,2) 69/583 (11,8) 0,945
Kalca progresyonu, n (%) 1/24 (4,2) 19/322 (5,9) 0,725
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$S-012

AA amiloidozlu hastalarda amiloid firtinasi artmis
amiloid yiikii ve yiiksek mortalite ile iliskilidir

Murat Bektas, Selma Sar1, Nevzat Koca, Emin Oguz, Burak Ince,
Yasemin Yal¢inkaya, Bahar Artum Esen, Murat Inang, Ahmet Giil

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dal,
Romatoloji Bilim Dall, Istanbul

Amag: Bu calismada AA-a hastalarinda amiloid firtinast ve iligkili
faktorleri incelemeyi amagladik.

Yontem: Amiloidoz merkezimizde takip edilen AA-a hastalar
retrospektif olarak degerlendirildi.Amiloid firtinasi kreatinin
ve proteiniiri diizeylerinde iki haftada iki kat artig veya CRP
diizeylerine 10 kattan fazla artig olmasi olarak tanimlandi.

Bulgular: AA-a tanili 175 hastanin verileri incelendi ve eksik verisi
olan 11 hasta ¢alismadan diglandi. Calismaya dahil edilen 164 hasta
icerisinde amiloid firtinasi gelisen 9 hasta (%35,5; 4 erkek) saptandu.
Bes hasta Ailevi Akdeniz atesi (AAA) ile iligkili AA-a ve 4 hasta
non-AAA-AA idi (iki hasta ankilozan spondilit, bir hasta idiyopatik
ve bir hasta AAA olmayan periyodik ates sendromu) (p=0,1).
Medyanzinterquartile range (IQR) hasta yasi, AAA ve amiloidoz
tan1 yagt, amiloid firtinast geligen hastalarda daha distiktii (sirastyla
37+10 vs. 45+20, 17,530 vs. 24+20, 26+26 vs. 31+22) istatistiksel
olarak farkli degildi (sirastyla p=0,2, p=0,3 ve p=0,2). Tiim AAA-
AA hastalar1 M694V homozigot idi. Amiloid firtinasinin etiyolojisi
5 hastada (%56) enfeksiyon, 3 hastada (% 33) tedaviye uyumsuzluk
ve bir hastada (%11) cerrahi idi. Amiloid firtinast gelistiren 3
hasta kaybedildi (%33), genel AA-a kohortunda ise mortalite %10
(n=16) idi. Bir hasta amiloid firtinas: sirasinda, digerleri ise amiloid
firtinas1 tanisindan sonraki bir yil igcinde kaybedildi (medyan 5 ay).
Tek degiskenli analizde, 23 organ tutulumu,kemik iligi tutulumu ve
mevcut proteintiri diizeyleri (sirastyla p=0,4, p=0,05 ve p=0,04) daha
yiiksek; medyan organ tutulumu ve mortalite orant amiloid firtinast
gelisenlerde gelismeyenlere gore daha yiiksek olma egilimindeydi
(p=0,09 ve p=0,07). Son dénem bobrek hastaligi (SDBY) gelisimi
de amiloid firtinasi olan hastalarda (%67; n=6) olmayanlara gore
daha yiiksek olmasina ragmen (%46, n=71) istatistiksel anlamliliga
ulagmadi (p=0,3). Medyan = IQR CRP (48+77 vs. 9+17; p=0,08),
kreatinin (4,8+5’¢ karsi 1,2+0,6; p=0,01) ve proteiniiri (11x12
vs. 0,85+2,3; p=0,02) seviyeleri amiloid firtinast sirasinda 6nceki
kayitlarindan daha yiiksekti. Cok degiskenli analizde amiloid
firtinast yiiksek mortalite ile iligkiliydi (p=0,045, OR: 4,6; %95
GA: 1,03-20). Sagkalim analizinde,amiloid firtinas1 gelisimi,non-
AAA-AA’da AAA’ya kiyasla yiiksek olma egilimindeydi (Log-
rank: p=0,057).Amiloid firtinasi gelisen hastalarda mortalite
gelismeyenlere gore daha yiiksekt (Log-rank: p=0,038).

Sonug: Bu ¢alisma, AA-a’li hastalarin %5,5’inde amiloid firtinas
gelisebilecegini ve bu durumun daha yiiksek amiloid yiiki ile
iligkili oldugunu gostermistir. Ayrica amiloid firtinasi gelisenlerde
mortalite daha yiiksektir.

Anahtar Kelimeler: AA amiloidoz, amiloid firtinasi, Ailevi
Akdeniz atesi, MEFV
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Sekil 1. Amiloid firtinasi olan ve olmayan hastalarin sagkalimlarinin
karsilastiriimasi

Log-Rank: p=0,038

Tablo 1. Amiloid firtinasi olan ve olmayan hastalarin klinik ve laboratuvar
ozelliklerinin karsilastiriimasi

Degiskenler Amiloid Kontrol p
firtinasi (n=155) degeri
(n=9)
Yas (yil) (ort + SS) 37+10 45+20 0,2
Cinsiyet, erkek (n, %) 4 (44) 86 (56) 0,7
Tani (n, %)
AAA 5 (4) 122 (96) 0,1
AAA disi 4(11) 33(89)
Organ dagilimi (n, %)
Bobrek 9 (100) 152 (98) 1
Gastrointestinal 4 (44) 33(21) 0,1
Kalp 2/6 (33) 32/111(29) 1
Karaciger 1(11) 5(3) 0,3
Kemik iligi 2(22) 5(3) 0,05
AAA tani yasi (yil) (ort + SS) 17.5+£30 24420 0,3
Amiloidozun tani yasi (yil) (ort + SS) 26426 31+22 0,2
Amiloidoz suresi (yil) (ort + SS) 10+14,6 11,2+11 1
Organ tutulumu sayisi, medyan (IQR)  2+2 1+1 0,09
=3 organ (n, %) 3/5 (60) 20/122 (16) 0,04
Bazal CRP (mg/L) (ort £ SS) 10+8 20+20 0,06
Bazal proteindri (g/dL) (ort + SS) 5,3+4,3 4+5,7 0,9
Bazal kreatinin (mg/dL) (ort £ SS) 0,8+0,6 0,8+0,6 0,6
CRP (mg/L) (ort + SS) 2,7+5,2 2,7£7,3 0,7
Guncel proteindri (g/dL) (ort £ SS) 3,1+23 0+1,9 0,04
Guncel kreatinin (mg/dL) (ort + SS) 1,543 1,2+0,9 0,2
iOZi)ekzon 10 MEFV varyanti (n=108, 3(100) 94 (87) 05
M694V homozigot (n=3, %) 3(100) 73 (68) 0,2
SDBY gelisimi (toplamda) (n, %) 6 (67) 71 (46) 0,3
Mortalite (n, %) 3(33) 16 (10) 0,07

AAA: Ailevi Akdeniz atesi, ort: Ortalama, SS: Standart sapma, IQR: Ceyreklerarasi
mesafe, SDBY: Son dénem bébrek yetersizligi
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Sklerodermada peptid Pd29 ve Upadacitinib’in (Abt-
494) fibrozise olan etkilerinin incelenmesi

Ayse Kocak!, Siilen Sarioglu?, Giil Akdogan3, Zahide Cavdar?,
Cemre Ural2, Aysan Afagh?, Merih Birlik?

TKitahya Saghik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Kiitahya
2Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, lzmir
3izmir Ekonomi Universitesi Tip Fakdiltsi, zmir

Sklerodermada (SSc), deri ve viicudun diger organlarmi etkileyen
sistemik otoimmiin bir hastalikur. SSc’de ana bulgu, derinin
kalinlagmasi ve gerginligidir. Hastalik, coklu organ tutulumlar: ile
seyreder. Giiniimiizde SSc tedavisi i¢in kullanilan etkin bir ila¢ yoktur.
PD29,29-amino asitli peptididir. Etki ettigi mekanizmalar;
anti-anjiyogenez, matriks metaloproteinaz aktivitesi ile
integrin inhibisyonudur. PD29, ayni zamanda, TGF-p, Smad-
3 ve Smad-7’leri inhibe ederek pulmoner fibrozisi kismen
tedavi edebilmektedir. Upadacitinib (Upa) ise romatoid artrit
icin FDA onay1 alinmig bir JAK -Stat yolagi inhibitoridiir.
Aragtirmanin amaci patofizyolojisi tam olarak aydinlatilamamus,
otoimmiin hastalik olan SSc’da peptid PD29 ve upadacitinib’in
anti-fibrotik ve anti-enflamatuvar etkinliginin aragtirilmasidir.
Bu amac ve hedefler dogrultusunda, deneysel SSc¢ modelinde
peptid PD29 ve Upa’nin etkinligi histopatolojik, biyokimyasal
ve molekiiler diizeyde incelenmistir. Hayvan SSc modelindeki
deneysel tasarim, her biri sekiz adet Balb/c disi fareyi kapsayan
bes hayvan grubu tizerinde kurgulanmistir: 1) Kontrol grubu; 2)
Bleomisin Grubu; 3) Bleomisin + Upa grubu; 4) Bleomisin+peptid
PD29;5) Bleomisin+peptid PD29+Upa. SSc hayvan modeli
caligmalari, Kiitahya Saglk Bilimleri Universitesi, Tip Fakiiltesi,
Deney Hayvanlar1 Yerel Etik Kurulu tarafindan onaylanmistir
(13.08.2020 tarihli toplantr). Fareler, 21. giin sonunda sakrifiye
edilmistir. Dermal kalinlik 6l¢timleri igin masson trikrom boyama
yapilmigtir. Bleomisin uygulanan grupta anlamli artig varken,
Upa ve PD29 uygulanan grupta dermal kalinlik anlamli olarak
azalmigstir. a-SMA + hiicreler immiinohistokimyasal inceleme
ile degerlendirilmistir. Bleomisin uygulanan grupta anlaml arti
varken, Upa ve PD29 uygulanan grupta a-SMA + hiicreler
anlamli olarak azalmigtir. Dermal orneklerde a-SMA, TGF-p,
kollajen-1, smad-2, Jak-1, Jak-2, Jak-3 ve stat-3 gen ekspresyonlari
gPCR yontemi ile incelenmistir. Bleomisin uygulanan grupta
ilgili genlerin anlamli artigi varken, Upa ve PD29 uygulanan
grupta gen ekspresyonlart anlamli olarak azalmigtir. Yine dermal
orneklerde western blotting yontemiyle kollajen-1, a-SMA, Jak-1
protein ekspresyonlari incelenmistir. Bu deneylerde de, kollajen-1,
a-SMA, Jak-1 protein ekspresyonlar1 bleomisin uygulanan grupta
anlamli artarken, Upa vePD29 uygulanan grupta azalmigtir. Sonug
olarak, upa ve PD29 SSc fibrozunu azaltmustir. Ozellikle, Upa ve
PD29 hibrit kullanilmu ileride tedavi i¢in adaydur.

Anahtar Kelimeler: Fibrozis, Upadacitinib, PD29, skleroderma
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Lupus nefritinde serum ve idrarda coziiniir
CD163’iin ve bobrek biyopsilerinde CD163 doku
ekspresyonunun hastalik aktivitesiyle iliskisi

Erdem Giirel!, Suzan Cinar2, Ozge Hiirdogan3, Yasemin Ozliik3,
Isin Kiligaslan3, Sibel Varelcil, Safak Mirioglu?, Yasemin Yalginkayal,
Ahmet Giil!, Lale Ocal!, Murat Inanc!, Bahar Artim Esen!

Tistanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dall, Istanbul

2istanbul Universitesi Saglik Bilimleri Enstittist, Istanbul Universitesi Aziz
Sancar Deneysel Tip ve Arastirma Enstitist, immdcinoloji Anabilim Dall,
Istanbul

3istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dall,
Istanbul

4Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fak(ltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Nefroloji Bilim Dali, Istanbul

Amac: CD163 hemoglobin/haptoglobin kompleksini fagosite
eden monosit ve makrofajlarda ekspresyonu olan glikozillenmis
bir membran proteinidir. Proenflamatuvar uyarilar sonucu hiicre
membranindan ayrilarak ¢oziiniir hale gelir. Calismamizda
serum(s) ve idrar(u) ¢oziinir CD163 diizeylerinin ve bobrek
biyopsilerindeki CD163 ekspresyonunun lupus nefritinin (LN)
aktivasyonuyla iligkisini inceledik.

Yontem: Kirk bes SLE (20’si aktif LN, 10’u inaktif LN, 15’
ekstrarenal aktif SLE) hastas1 caligmaya dahil edildi. On iki aktif
LN hastasinin 6. ay kontrol 6rnekleri alindi. Yirmi saglikli goniilli
kontrol grubu olarak belirlendi. Coztiniir CD163 seviyeleri (s,u)
ELISA ile caligildi. Otuz LN bébrek biyopsisi CD163 ile boyandi.

Bulgular: Gruplar cinsiyet ve yag yoniinden benzerdi. Medyan
hastalik siiresi 113 (1-436) ay ve ortalama yag1 39x13 (18-68) olan 45
SLE hastasinin 37°si (%82,2) kadind1. Aktif LN grubunda uCD163
baglanma ortalamasi (3,9+2,4) ve uCD163 pozitiflik yiizdesi
(%90) inaktif LN’lilerin baglanma ortalamas: (2,6+0,04) (p=0,02)
ve pozitiflik yiizdesine (%40) (p=0,007) gore ve ekstrarenal aktif
SLE’lilerin baglanma ortalamasi (2,5+0,1) (p=0,023) ve pozitiflik
yiizdesine (%33,3) (p=0,001) gore anlamli derecede yiiksekti
(Tablo 1). Aktf LN’li 12 hastanin serum ve idrar 6rneklerindeki
CD163 seviyeleri tedavinin 6. ayinda anlamli derecede azalmis
bulundu (p<0,05) (Tablo 2). Aktif LN biyopsilerinin histopatolojik
incelemesinde glomeriillerdeki CD163+ makrofaj ekspresyonunun
proteiniiri (r=0,618, p=0,01), ISN/RPS aktivite skoru (r=0,59,
p=0,02), sCD163 (r=0,597, p=0,01) ve uCD163 (r=0,507, p=0,045)
ile pozitif; kompleman (r=-0,53, p=0,03) ve albiimin (r=-0,69,
p=0,003) diizeyi ile negatif korelasyon sergiledigi belirlendi.

Sonug: uCD163 aktf LN’ini, inaktf LN ve aktf ekstrarenal
SLE’den ayirabilecek, tedavi yanitina paralel degisim gosteren
tutarlt bir biyobelirtegtir. Bobrek biyopsilerindeki CD163+
makrofaj ekspresyonunun sCD163 ve uCDI163 ile korelasyon
gosterdigi saptanmug ve histopatolojik olarak LN’li hastalarda bir
aktivite parametresi olarak kullanilabilecegine iligkin bulgular elde
edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Biyobelirtec, CD163, hastalik akvitesi, lupus
nefriti



Tablo 1. Aktif lupus nefritli (ALN) hastalarda serum ve idrar CD163 seviyelerinin inaktif lupus nefriti (IALN), ekstra-renal aktif SLE (ERA-SLE) ve saglikli

kontrol (SK) gruplarinda karsilastirmasi

ALN (n=20) IALN P
(n=10)

Biyobelirtec

(ALN vs. IALN)

ERA- SLE P SK P
(n=15) (ALN vs. ERA-SLE)  (n=20) (ALN-SK)

Serum CD163 % baglanma

26,7+17,6 22,8+18,8 0,54 22,06+9,6 0,3 17,03x15,6 0,4
(ortalama + SS)
serum CD163 pozitiflik %75 %50 02 %73,3 0,9 %40 0,05
ylUzdesi
: —
Idrar CD163 % baglanma 3,9+2,4 2,620,046 0,02 2,520,1 0,023 2,620,5 0,03
(ortalama + SS)
idrar CD163 pozitiflik ytizdesi %90 %40 0,007 %33,3 0,001 12 <0,05

ALN: Akftif lupus nefriti IALN: Inaktif lupus nefriti ERA-SLA: Ekstrarenal aktif sistemik lupus eritematozus SK: Saglikli kontrol SS: Standart sapma

Tablo 2. Aktif LN'li hastalarin tedavi éncesi ve tedaviden sonraki 6. ay serum ve idrar CD163 seviyelerinin karsilastiriimasi

Biyobelirtec Bazal Tedavi sonrasi 6. Ay p
Serum CD163 % baglanma 25,32+15,08 12,846, 0,04
(ortalama + SS)

- 5 .

Idrar CD163 % baglanma 3,942, 26414 0,006

(ortalama + SS)

SS: Standart sapma
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Romatoid artrit hastalarinin kullanmakta oldugu
ilaclar, quantiferon test sonuclarini etkiler mi?

Zehra Ozsoy!, Adem Ozdemir?, Mustafa Ekicil, Emre Bilgin!,
Levent Kili¢!, Sedat Kiraz!l, Zeynep Saribag?, Bur¢in Sener?,
Omer Karadag!

THacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, Ic Hastaliklari Anabilim Dall,
Romatoloji Bilim Dali, Ankara

2Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dall,
Ankara

Amag: Latent tiberkiiloz enfeksiyonunu (LTBI) taramasi
icin kullanilan interferon gama salimim testlerinin (IGRA’lar,
Quantiferon testi) performansi, T-hiicre fonksiyonuna bagl olup,
altta yatan hastaliklar ve kullanilan imminosipresif ilaclardan
etkilenebilmektedir. HIV (+) ciddi immiinokompromize hastalarda
(CD4 T-hiicresi <100 cells/pL) IGRA indeterminate (belirsiz)
test orani 4-5 kat artabilmektedir. CD4 T-hiicresi <650/pL veya
CD8 T-hiicresi <400/pL olan romatoid artrit (RA) hastalarinda,
TB spesifik antijene yeterince yanit olmadigi, IGRA sonuglar
negatif olsa bile, L'TBI'nin diglanamayacagi belirtilmistir. Bu
calismada, RA hastalarinda yiiksek doz hastalik modifiye edici
anti-romatizmal ilaglar (DMARDs) kullaniminin IGRA sonuglari
iizerine etkisi degerlendirilmistir.

Yéntem: Hacettepe Universitesi Romatoloji Biyolojik veri
tabanina (HURBIO) kayitl;, Ocak 2018-Mart 2021 tarihleri
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arasinda takip edilen, 534 RA hastas1 caligmaya alindi. Hastalarin
biyolojik/hedefe yonelik tedavi 6ncesi bakilan QFT-Plus test
sonuclar1 (pozitif, negatif veya indeterminate ) geriye doniik olarak
analiz edildi. Hastalar QFT-PLUS testi sirasinda kullandiklar:
kDMARD dozlarina gore iki gruba ayrildi. Metotreksat 210 mg/
hf veya leflunomid (10-20 mg/giin) veya steroid (27,5 mg/giin
prednizolon) veya bunlarin herhangi bir kombinasyonunu kullanan
hastalar “Yiiksek Doz” grubu olarak, bunun diginda kalanlar “diger
grup” olarak siiflandirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 534 RA hastasinin 423’1 (%79,2)
kadin ve ortanca yaglar1 54 (min: 19- maks: 82) idi. 353 (%066,1)
RA hastas1 “yiiksek doz” hasta grubundaydi ve “diger gruba”
kiyasla daha yagliyd: [medyan (min-maks) 55 (19-82) vs. 52 (19-
81), p=0,01]. Cinsiyet, laboratuvar &zellikleri, sigara kullanimi ve
eslik eden komorbiditeler acisindan gruplar arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark yoktu (p>0,05). OFT'-plus test, “yiiksek doz”
grubunda 37 (%10,5) hastada, “diger grupta” 37 (%20,4) hastada
pozitifti (p<0,001). QFT indeterminate oranlari ise her iki grupta
diisiiktii (%2,0 vs. %2,2) (Tablo).

Sonug: Yiiksek doz immiinosiipresif alan RA hastalarinda, QFT-
plus testi pozitifligi daha diisiik oranlarda gozlenmistir. Bu hastalarda
yiksek doz immiinsiipresyona bagl azalmis lenfosit yanitlari
olabilir ve negatif IGRA sonuglar1 dikkatli yorumlanmalidir. Bu
konuda lenfosit alt gruplarmin da degerlendirildigi daha ileri
caligmalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Romatoid artrit, latent tiiberkiiloz, QFT-
plus test



Tablo

Yiiksek doz grup Diger grup P
n=353 (66,1) n=181 (%33,9)

Kadin n (%) 287 (81,3) 136 (75,1) 0,09
Yas, med (min-maks) 55 (19-82) 52 (19-81) 0,01
Diyabet n (%) 39(11) 19(10,5) 0,84
Hipertansiyon n (%) 108 (30,6) 45 (24,9) 0,16
Kronik renal yetmezlik n (%) 1(0,3) 0 0,66
KOAH n (%) 15 (4,2) 6(3,3) 0,59
Koroner arter hastaligi n (%) 13(3,7) 11(6,1) 0,20
Kanser oykust n (%) 3(0,8) 3(1,7) 0,40
Sigara n (%) Kullanmayan 173 (49) 95 (52,5) 0,19

Kullanan 85 (24,1) 50 (27,6) 0,19

Birakmis 93 (26,3) 34 (18,8) 0,19
Lokosit, *10%/mL ?fﬂ‘?g_y;gks) 7,6 (2,8-28,8) 7,9 (3,5-20,8) 0,26
Notrofil, *10%mL z\r/lnei:—yrir;ks) 4,8(0,2-23,0) 5,0 (1,5-19,1) 0,18
Lenfosit, *10%/mL ?r/'n‘?g_yrf;ks) 1,9(0,4-5,9) 1,8(0,5-5,3) 0,67
Trombosit, *10%/mL ?r/fig—yrigks) 285 (117-669) 285,5 (60-724) 0,79
Hemaglobulin, g/dL z\r"n‘?g_yrir;m) 12,8 (7,7-17.,9) 12,8 (9,3-16,6) 0,41
Sedimentasyon, mm/saat ?fﬂ?gﬁgks) 30 (2-294) 28 (2-104) 0,27
C-reaktif protein, mg/dL ?lfln?g—yrigks) 1,1(0,1-62,8) 1,1(0-20,7) 0,96
QFT-Plus test pozitif n (%) 37 (10,5) 37 (20,4) 0,00
QFT-Plus test negatif n (%) 309 (87,5) 140 (77,3) 0,00
QFT-Plus test indetermine n (%) 7(2) 4(2,2) 0,00
Nil med (min-maks) 0,07 (0-2,7) 0,05 (0-0,85) 0,48
QFT-Plus TB-1 med (min-maks) 1(0->10) 0,99 (0->10) 0,25
QFT-Plus TB-2 med (min-maks) 1(0->10) 1,1 (0->10) 0,42
Mitogen med (min-maks) 10 (0->10) 9,5 (0->10) 0,27
Methotreksat n (%) almiyor 111 (31,4) 61(33,7)

<10 mg/hf 156 (44,2) 120 (66,3)

>=10 mg Ustl 86 (24,4) -
Leflunomide n (%) almiyor 91 (25,8) 181 (100)

10-20 mg/giin 262 (74,2) -
Hydroksiklorokin n (%) almiyor 89 (25,2) 74 (40,9)

200-400 mg/gin 264 (74,8) 107 (59,1)
Sulfasalazin n (%) almiyor 221 (62,6) 112 (61,9)

1500-3000 mg/gun 132 (37,4) 69 (38,1)
Steroid n (%) almiyor 15 (4,2) 36(19,9)

<7,5 mg/glin 234 (66,3) 145 (80,1)

=7,5 mg/gun 104 (29,5) -

Ylksek doz kullanan ve kullanmayan RA hastalarinin kiyaslanmasi
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Sistemik skleroz patogenezindeki epitel-mezenkimal
gecis (EMT) yollagi ile iliskili mikroRNA’larin
arastirilmasi: Yeni bir biyomarker olabilir mi?
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Amag: Sistemik skleroz (SSk) patogenezinin, epitel mezenkimal

istatistiksel olarak anlamli degisimler gozlenmistir (Grafik 1).
SSk hastalarindan saglikli kontrollere oranla AKTI, SMAD4,
ERBB2, IGF2, FGFR2, STAT3 genlerinde ekspresyon artigt
gozlenmigtir. Ayrica Raynaud fenomeninin uzun yillardir olmasi
ve deri bulgularinin siddetine gore gen ekspresyonlar1 korelasyon
gOstermistir.

Sonug: SSk’da fibrotik bozukluk hastaligin  bircok klinik
bulgusunun olugmasmda 6énemlidir. SSk’daki fibrozis siirecinde
EMT yolagina yonelik terapotik veya diagnostik hedef/hedefler
heniiz tam olarak aragurilmamistir. Caligmamizin baglangig
verilerinde genlerde anlamli ekspresyon artist saptanmig olup
bir sonraki agamada Microarray yontemi ile iligkili miRINA’larin
belirlenmesi amaglanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Biyopsi, epitel mezenkimal gecis (epitelial
mesenchimal transition) (EMT) yolagi, sistemik skleroz

gegis [epitelial mesenchimal transition (EMT)] yolagr ile iligkisini 30
belirlemektir. a AKTI
N o , » SMAD4
Yontem: Punch biyopsi oOrnekleri, ACR/EULAR (2013) = 0 * ;
. L. . 4 = ERBB2
siniflandirma  kriterlerini kargilayan, SSk tanisini yeni alan ve g T 204 .

. =9
tedavi baglanmamis olan hasta gruplarindan alindi. Ayrica SSk e . s 102
tanist olmayan saglikli kontrollerden de biyopsi alindi. Kyoto Se - + FGFR2
Encyclopedia of Genes and Genomes (KEGG), Gene Ontology = 2 - . " e STAT3
(GO), Pathway Database (Reactome) ve Epithelial-Mesenchymal S I L.

. . -

Transition Database v2 (dbEMT2) veri tabanlari kullanilarak & o R
EMT ile iligkili merkezi igleve sahip gen paneli olusturuldu. e ;:.‘ T T T Tose
Olusturulan gen paneli RT-PCR yontemi kullanilarak RNA i
. .. . v - 0 1 I L} | L I
izolasyonlar1 gerceklestirilen 9 hasta 6rnegi ve 4 saglikli kontrol . N A K W8 &
. . . .. . LS9 & <
orneginde incelendi. Bu aragtirma igin yerel etik kuruldan onam v WS¢ \ag
.. . . - . Y & v N °
alindi. Sonrasinda da iiniversitemiz Bilimsel Aragtirma Proje
Birimi’ne bagvurularak 2 yil siireyle “Genel Arastirma Projesi” -
destegi alind:. Projemizin ilk asama sonuglar1 sunulmaktadir. Grafik 1. Sistemik skleroz hastalarinin RT-PCR sonuclari
Bulgular: Hastalara ait demografik 6zellikler Tablo 1’de
sunulmugtur. RT-PCR sonuglarina gore EMT ile iliskili 6 gende
Tablo 1. Sistemik Skleroz hastalarinin demografik 6zellikleri
Hasta Yas Cinsiyet Otoantikor Muayene bulgusu Raynaud Raynaud Akciger Pulmoner Diger
No fenomeni fenomeni tutulumu  arteriyel
suresi hipertansiyon
1 19 Kadin 5c-70 Puffy 5dem + 10yl Yok Yok
ANA 1/10000 y y
2 69  Kadn  Sc-70 Sklerodaktil + 10y Yok Yok Akciger Ca
telenjiektazi
Sentromer
3 71 Kadin Ro-52 Sklerodaktili + 4yl Yok PAB:36
Nikleozom
4 50 Kadin Sentromer Livedo retikdlaris + ERYl Yok Yok Bazal cell ca
5d-70 Yizde sertlesme
5 50 Kadin SS-A I . + 20 yil Yok Yok
Sklerodaktilitelenjiektazi
Ro-52
6 53 Kadin Sentromer Sklerodaktili + 2 il Yok Yok
Kalsinozis kutis (elde nodul patolojisi) .
7 46 Kadin Ro-52 Telenjiektazi + 1 yil NSIP Yok Tlro!d
Jo-1 P, papiller ca
Yutma gucltgu
Sentromer
8 51 Kadin Ro-52 Raynaud fenomeni disi normal + Syl Yok PAH
Nikleozom
9 52 Kadin Sentromer Telenjektazi + 15 yil Yok Yok
Sklerodaktili

XXII. Ulusal Romatoloji Kongresi Bildiri Ozetleri, 26-30 Ekim 2022



$S-017

Prospektif gozlemsel bir interstisyel akciger hastaligi
kohortunda bag dokusu hastaligi/otoimmiinite
belirtecleri

Ufuk Tlgen!, Bilkay Serez Kaya2, Oktay Kaya3, Hakan Emmungil!

TTrakya Universitesi Tip Fakultesi, [c Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji
Bilim Dali, Edirne

2Trakya Universitesi Tip Fakdiltesi, G&Gls Hastaliklari Anabilim Dali, Edirne
3Trakya Universitesi Tip Fakultesi, Fizyoloji Anabilim Dali, Edirne

Amag: Bu caligmanin amaci, interstisyel akciger hastalifi tanisi
almug hastalarda otoimmiin 6zellikli (o-IAH) ve bag dokusu iligkili
(BDH-IAH) hastalik belirteclerini ortaya koymakur.

Yoéntem: Son 6 ay icinde IAH tamisi almug, herhangi bir
immiinosiipresif/modulatuvar ya da anti-fibrotik
almayan hastalar calismaya dahil edildi. Tanida hastalarindan
temel laboratuvar, seroimmiinolojik testler, solunum fonksiyon
testleri, ekokardiyografi ve YRBT’ye ek olarak PTX3 ve sCD163
diizeyleri i¢in serum ayrildi. Tim hastalara ayrintili romatolojik
sorgulama ve tirnak dibi videokapilleroskopisi yapildi. Ug ayda
bir romatolojik sorgulama tekrarlandi, gerektigi durumda tekrar
tetkike bagvuruldu. Kapilleroskopi, PTX3 ve sCD163 diizeyleri
kiyaslanirken yas, cinsiyet ve sigara iciciligi eslestirilmis 30 saglikl
goniilli verilerine bagvuruldu. En az 2 yillik takibi tamamlamig
hastalar analize alindi.

tedavi

i-IAH o-IAH BDH-IAH Ay

Sekil 1. Hasta gruplarina ve sPAB’a gore sagkalim
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Bulgular: Analize toplam 55 hasta dahil edildi. Tamida 27
hasta i-IAH, 14 hasta o-IAH, 14 hasta BDH-IAH ile uyumlu
bulunurken; 38 (24-65) aylik ortanca takip siiresi sonunda o-TAH
grubundaki 2 hasta, tanidan 10 ve 11 ay sonra RA tamsi alarak
BDH-TAH grubuna gecti (Sekil 1). i-TAH grubunda yeni gelisen
herhangi bir romatolojik 6zellik saptanmadi. BDH-TAH grubu
diger gruplara kiyasla daha gen¢ bulundu, kadmn cinsiyet ve
anormal kapilleroskpi bu grupta daha siku (Tablo 1). Serum
sCD163, TAH hastalarinda sagliklilara kiyasla hafif yiiksekken;
PTX3, IAH ve sagliklilarda benzer bulundu. Hastalik gruplarinda
her ikisi de benzer bulundu. Coklu lojistik regresyona tabi tutulan
kadin cinsiyet, romatolojik bulgu, ANA pozitifligi ve anormal
kapilleroskopi bulgularindan dijital/deri/serozal ya da 2 ve isti
romatolojik bulgu ile ANA pozitifliginin o-TAH/BDH ile iligkili
oldugu bulundu (Tablo 2). Sagkalim analizlerinde ileri yag, DLCO
disiikligii ve sPAB yiiksekligi azalmig sagkalimla iligkili bulundu.
Hasta gruplarinda sagkalim benzerdi. Coklu Cox regresyonunda
sadece sPAB yiiksekliginin sagkalimla iligkisi devam etti [35 mmHg
sinirt icin HR=8 (GA: 1,8-35,9), p=0,007] (Sekil 1).

Sonug: TAH hastalarinda ANA porzitifligi ve dijital/deri/serozal
bulgu ya da 2 veya fazla romatolojik bulgu olmasi o-TAH/BDH
acisindan en kuwvetli belirteclerdir. o-IAH tanisi alan hastalarin
yaklagik 3 yillik takibinde BDH gelisimi % 14,3 bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Bag dokusu hastaligi, interstisyel pnémoni,
otoimmiin 6zellikli TAH

10
08 sPAB<3S mmMg
R
0.6+
sPAB>35 mmHg
0.4 4
024
OO B T Ll L} LS
0 12 24 36 43



Tablo 1. iAH kohortunun bazal ézellikleri

i-IAH o-IAH BDH-IAH

(s=27) (s=12) (s=16)
Yas, yil 69,3+7,9 68+10,3 60,4+13,8
Cinsiyet, kadin s (%) 11 (40,7) 7 (58,3) 14 (87,5)
Sigara iciciligi, s (%)
Hic icmemis 14(51,9) 5(41,7) 13(81,2)
Eski icici 12 (44,4) 5(41,7) 2(12,5)
Aktif icici 1(3,7) 2(16,7) 1(6,3)
Radyolojik patern, s (%)
Olagan interstisyel pnémoni 11 (40,7) 5(41,7) 6(37,5)
Spesifik olmayan interstsyel pnomoni-Kriptojenik organize pnémoni 14 (51,9)-1 (3,7) 4 (33,3)-1 (8,3) 9 (56,3)
Diger 1(3,7) 2(16,7) 1(6,3)
Bronkoskopi, yapilan s (%) 9(33,3) 5(41,7) 5(31,3)
Histopatoloji, yalpilan s (%) 7 (25,9) 1(8,3) 2(12,5)
ilk bulgu, s (%)
Yok (insidental) 2(7,4) 1(8,3) 2(12,5)
Oksurik 15 (55,6) 8 (66,7) 7 (43,8)
Dispne 19 (70,4) 6 (50) 10 (62,5)
Dispne derecesi (MMRC), s (%)
0 10 (37) 8 (66,7) 5(31,3)
1 11(40,7) 2(16,7) 7 (43,8)
24 6(22,2) 2(16,7) 4(25)
Hipoksi, s (%) 6(22,2) 1(8,3) 1(6,3)
FVC, s (%)
%80+ 6 (26,1) 3(27,3) 7 (43,8)
%60-79 8(34,8) 5 (45,4) 6 (37,5)
%40-59 9(39,1) 3(27,3) 3(18,8)
<%40 - - -
DLCO, s (%)
%80+ 2(8,7) 2(18,2) 2(12,5)
%60-79 7(30,4) 2(18,2) 8 (50)
%40-59 13 (56,5) 6 (54,5) 5(31,3)
<%40 1(4,3) 19,1) 1(6,3)
6-dk yurime, metre 417 (195-620) 415 (340-580) 435 (150-610)
SPAB >40 mmHg, s (%) 7 (25,9) 4(33,3) 4 (25)
Sag kateter, yapilan s (%) 2(7,4) 3(25) 4(25)
Pulmoner arter hipertansiyonu, s (%) 13,7) 1(8,3) 1(6,3)
IAH aile 6ykisi, s (%) - 1(8,3) 1(6,3)
BDH aile 6ykusd, s (%) 1(3,7) 2(16,7) 1(6,3)
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Tablo 2. iAH hastalarinda o-IAH/BDH-LAH belirtecleri

Coklu Lojistic Regresyon
o-
i-lAH [AH/BDH
(s=27) (s=28) OR (95% GA) OR (95% GA)
Kadmn cinsivet, s(%) 11 (40.7) 21 (75) 437 (1.38-13.7) 1.92 (0.4-9.25) 0418
En az 1 romatolojik Szellik, s(%) 14619 23 (82.D 4.27(1.25-1457)
22 romatolojik Szellik, s(®) 5185 13369 3.81(1.12-1295)
Dijital/cilt'serozal bulgu va da >2 5089 18(64.3) 7.92 (2.29-27.9 5.56 (1.09-28.24) 0.039
romatolojik Szellik, s(%)
Lenfopeni, s(%) 443 11323 3.72(1.01-13.D
Pozitif ANA, (%) 1037 27(964) 459 (538-39] ) 2507 2.7-23295)  0.00S
22+ ANA, (%) 5385 200719 11 (3.09-39.)
Niikleoler va da 22+ ANA, s(%) 5185 20019 11 (3.09-32.2)
UIP dw: patern, s(%) 16523 17(60.D  1.06(0363.13)
_Anormal kapilleroskopi, s(%) 20,9 10G57) 694 (1.35-3561) 4.53(0.51402) 0175
SS-018 tanusi i¢in ideal serum LRG-1 cut-off degeri 136,39 ng/mL olarak

Romatoid artritli hastalarda LRG-1 molekiliiniin
hastalik aktivite indeksleri ile iliskisi

Gokhan Koksall, Serdar Dogan2, Mete Pekdiker3, Gezmis Kimyon?

THatay Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata S6kmen Tip Fakdiltesi,

Hastaliklarr Anabilim Dali, Hatay

ic

2Hatay Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata S6kmen Tip Fakdiltesi,

Biyokimya Anabilim Dali, Hatay

3Hatay Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata S6kmen Tip Fakdiltesi,

Hastaliklari Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali, Hatay

Ic

tespit edildi. Buna gore hesaplanan sensitivite 0,81 ve spesifite 0,18
idi (p<0,001) (Sekil 1).

Sonug: RA’da hastalik aktivitesi takibinde kullanilan ideal bir 6l¢im
yontemi yoktur. Mevcut komposid hastalik aktivite indekslerinin
cesitli kisithiliklar1 vardir. Ayrica bu yontemler olduk¢a zaman
alict ve pratik kullanimda zorluklar yaratmaktadir. LRG-1 serum
diizeyi RA’da kullanilan DAS28, CDAI, SDAI ve RAPID3 hastalik
aktivite indeksleri ile kolere olmasi bu molekiilin RA hastalik
aktivitesinin 6l¢iimiinde umut vaat etmektedir. Bunun i¢cin RA’nin
farkli alt gruplarinda ve popiilasyonlarda yapilacak prospektif

caligmalar yol gésterici olacaktir.

Anahtar Kelimeler: DAS28, hastalik aktivite indeksleri, LRG-1,

Amag: Romatoid artritte (RA) kullanilan hastalik aktivite ‘ -
romatoid artrit

indekslerinin ¢esitli dezavantajlar1 vardir. Amacimiz yeni bir
biyobelirte¢ olan Leucine-rich alpha-2-glycoprotein 1 (LRG-1)
molekiiliiniin RA’da hastalik aktivite indeksleri ile olan iligkisini
karsilagtirmaktir. . ROC Curve

Yoéntem: Caligma romatoloji polikliniginde takipli Disease Activity oo
Score 28’¢ (DAS28) gore remisyon, diisiik, orta ve yiiksek hastalik '
aktivitesi gosteren 35’er RA’ll toplam 140 hasta ve yas ve cinsiyet o r
uyumlu 35 saglikli kontrolden olugmaktadir. Hasta ve saglkli
bireylerin sosyodemografik ve klinik bilgileri kaydedildi. RA
hastalik aktivite skorlar1 DAS28, Clinical Disease Activity Index
(CDAI), Simplified Disease Activity Index (SDAI) ve Routine
Assessment of Patient Indeks Data 3 (RAPID3) tiim hastalar :
icin hesaplandi. Caligmaya alinan tiim hasta ve saglikli bireylerin !
serumunda LRG-1, TGF-, IL-6 ve TNF-a diizeyleri ol¢tildi ve ue
hastalik aktivite indeksleri ile olan iligkisi hesaplandi.

Bulgular: Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1’de
gosterildigi gibidir. Caligmamizda LRG-1 diizeyleri ile DAS28, o
CDAI, SDAI ve RAPID3 skorlar1 arasinda pozitif yonde giigli
bir iliski tespit edildi. LRG1 diizeyleri ile; DAS28 (r=0,542,
p<0,001) ve SDAI (r=0,512, p<0,001) skorlari arasinda pozitif oot — — —— —- — —
yonde giiclii bir korelasyon; CDAI (r=0,496, p<0,001) ve RAPID3 ' ‘ s”mm

(r=0,456, p<0,001) skorlar1 arasinda pozitif yonde orta diizeyde -

bir korelasyon saptandi. Hasta grubunun LRG-1 ortanca degeri Sekil 1. RA hastalarinda serum LRG-1 seviyesinin ROC analizi
226,03 (100,15-805,95) ng/mL iken, kontrol grubunda 117,19 LRG1:Leucine rich alpha-2 glycoprotein 1

(74,73-156,61) ng/mL idi (T'ablo 1). Yapilan ROC analizinde RA

Ulusal Romatoloji Dergisi / Journal of Turkish Society for Rheumatology « Cilt / Volume 14 « Ek Sayi / Supplement: 1 « Ekim / October 2022



Tablo 1. Romatoid artritli hastalarin demografik, klinik 6zellikleri, hastalik aktivite indeksleri ve LRG-1 dUzeyleri

Remisyon Diisiik hastalik Orta hastalik Yuksek hastalik Kontrol P
(n=35) aktivitesi aktivitesi aktivitesi
(n=35) (n=35) (n=35)

Yas* 52,0 (22-67) 53,0 (23-82) 51,5 (24-79) 55,0 (22-77) 52,3(27,73) 0,483
Cinsiyet** 30 (85,7) 32(91,4) 33(94,2) 29 (82,8) 25 0156
(Kadin/Erkek) 5(14,3) 3(8,6) 2 (5,8) 6(17,2) 10 !
Sigara** 11(31,5) 12,9 6(17,2) 3(8,6) 7 (20,0) 0,177
Semptom baslangic yasi* 37,0 (4-60) 41,0 (14-77) 46,5 (14-74) 45,0 (15-70) - 0,174
RA tani yasi* 37,0 (17-60) 43,0 (14-77) 49,0 (14-74) 47,0 (16-73) - 0,175
Agrili eklem sayisi* 0,0 (0-22) 1,0 (0-8) 3,5(0-13) 17,0 (4-28) - <0,001
Sis eklem sayisi* 0,0 (0-13) 0,0 (0-6) 1,0 (0-13) 11,0 (1-28) - <0,001
Ek hastalik** 12 (34,3) 12 (34,3) 9(25,7) 14 (40,0) 0,666
Anti-CCP (IU/mL)* 153,0 (1-500) 79,0 (6-290) 112,0 (1-500) 200 (1-500) - 0,884
RF (IU/mL)* 36,0 (9-452) 77,5 (10-471) 72,0 (8-1150) 87,5 (10-3110) - 0,197
CRP (mg/L)* 3,0 (2-38) 4,0 (3-77) 5,0 (3-148) 19,0 (3-124) - <0,001
Sedimentasyon (mm/saat) 12,0 (2-41) 13,0 (4-82) 21,0 (2-80) 28,0 (3-65) - 0,001
VAS* (vizual analog skala) 0,0 (0-20) 20,0 (0-60) 35,0 (10-70) 70,0 (50-80) - <0,001
DAS28* (1) 1,8 (0,4-2,6) 2,8(2,0-3,5) 3,7 (3,2-4,9) 6,4 (5,1-8,2) - <0,001
CDAI* (2) 0,0 (0-6) 6,0 (0-16) 11,5 (4,0-40,0) 42,0(22-72) - <0,001
SDAI* (3) 1,0 (0-6) 8,0 (2-16) 14,0 (5-40) 44,0 (23-82) - <0,001
RAPID3* (4) 1,3(0,0-7,3) 6,0 (2,0-15,3) 9,3(2,0-17,3) 17,7 (11,7-23,0) - <0,001
LRG-1(ng/mL)* (5) 142,63 153,43 231,34 274,49 117,19 <0,001

(109,89-497,83) (100,15-425,67)

(171,82-544,73) (141,30-805,34) (74,73-156,61)

*Qrtanca (min-maks), **n (%) (1)DAS28: Disease activity indeks 28, (2)CDAI: Clinical disease acitivity index, (3)SDAI: Simplified disease activity indeks, (4) RAPID3: Routine

assessment of patient indeks data 3 (5)LRG1: Leucine rich alpha-2 glycoprotein 1
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Amag: Graniilomat6z mastit (GM), memenin etiyolojisi bilinmeyen,
nadir goriilen, benign, kronik enflamatuvar bir hastaligidir. GM,
siklikla ireme ¢agindaki kadimlari etkiler ve kazeifiye olmayan
graniilomlarin varligi ile karakterizedir. Kitle, eritem, sislik, fistiil,
meme ucu retraksiyonu, akinti, apse, lenf nodlarinda biytime gibi
klinik bulgular ile presente olur. Literatirde GM’nin tedavisi,
cerrahi rezeksiyon, antibiyotik tedavisi, steroidler ve metotreksat
(MTX) ve biyolojik tedavi gibi immiinosiipresifleri icerir, fakat
tedavisi hala net degildir. Bu hastalar tedavi i¢in giderek artan bir
sekilde romatologlara sevk edilmektedir, ancak GM romatoloji
literattiriinde nadiren tartigilmaktadir. Bu makalenin amaci,
romatologlarm GM’yi tanimasma, anlamasmna ve yonetmesine
yardimer olmakur.

Yontem: Bu c¢alisma 13 farkli romatoloji merkezinde
gerceklestirildi. Calismaya fizik muayene ve meme biyopsi
orneklerinin histopatolojik degerlendirilmesinde non-kazeifiye
graniilom saptanarak GM tanist almig olan toplam 81 hasta dahil
edildi. Hastalarin verilerine retrospektif olarak hasta dosyalarindan
ulagildi.

Bulgular: Hastalarin yas ortalamast 37,15+6,9 idi. Caligmaya
dahil edilen hastalarin 3’iinde (%3,7) enflamatuvar artrit, 13’iinde
eritema nodosum (EN) (%16), 5’inde (%6,2) ise artrit+ EN
birlikte goriildi. Sadece operasyon ile tedavi olan hasta sayisi
5’ti (%6,2). Tedavide 39 (%48,1) hasta NSAL 76 (%93,8) hasta
steroid, 58 (%71,6) hasta antibiyotik, 6 (%7,4) hasta kolsisin,
59 (%72,8) hasta MTX, 12 (%14,8) hasta azatioprin (AZA) ve 1
(%1,2) hasta TNF inh. kullanmigti. Takipte steroid kesilebilen



hasta sayist 53 (%65,4) idi. Hastalarin 3’ (%3,7) tedavi yanitsiz,
53 (%65,4) kismi yamith, 9u (%11,1) tam yamith idi. On
bes hastada (%18,5) relaps izlendi. Tedaviye tam yanit veren
hastalarin 8’1 (%88,8) steroid ve MTX; relaps olan hastalarin
ise 5’1 sadece steroid, 8’i steroid+MTX, 2'si steroid+MTX+AZA
kullanmaktaydir. Hastalarin klinik 6zellikleri ve tedavi secenekleri
Tablo 1 ve 2’de gosterilmistir.

Sonu¢: GM tedavisinde tek bagina cerrahi yeterli olmayip
immiinostpresif ila¢ kullanim1 gerekmektedir. Caligmamizda en sik
kullanilan immiinosiipresif ilag MTX tir. MTX, GM tedavisinde
umut verici bir tedavi gibi goriilmekle halen kesin tedavi degildir.
AZA, Kolsisn ve TNFinh. GM tedavisinde etkili tedavi segenekleri
olabilir.

Anahtar Kelimeler: Graniilomatoz mastit, cerrahi, steroid,
metotreksat

Tablo 1. Granillomatoz mastit hastalarinin demografik, klinik 6zellikleri, laboratuvar ve radyolojik bulgular

Yas, yil, ort £ SS 37,2+6,9
Taniyasl, ort + SS 34,5+6,4
Semptom suresi, yil, medyan (min-maks) 1,5(0,1-8)
Takip suresi, yil, medyan (min-maks) 2 (0,3-6)
Gebelik sayisi, medyan (min-maks) 2(1-8)

*Aktif kullanicr, 5 (%6,2)

* 0,
Sigara durumu, n (%) Birakmis, 3 (%3,7)

*Bilinmiyor, 27 (%33,3)

*Hic icmemis, 44 (%54,3)

Komorbiditeler, n, %

Eslik eden romatolojik hastaliklar, n, %

Yok 59 (%72,8) FMF 1(%1,2)
Akciger hastaliklari 0 (%0) Vaskalit 1(%1,2)
DM 3(%3,7) Miks bag doku hastalig 1(%1,2)
Obezite (BMI >30) 5(%6,2) Undiferansiye bag doku hastaligi 1(%1,2)
HT 3(%3,7)
Kardiyovaskuler hastalik (KAH, KKY) 3(%3,7)
Enflamatuvar barsak hastaligi 1(%1,2)
Kanser 1(%1,2)
Psikiyatrik hastalik 3(%3,7)
Atopik egzema 1(%1,2)

*Sadece sag, 27 (%33,3),
*Sadece sol, 38, (%46,9),
*Her iki tarafli, 15 (%18,5)

Etkilenen meme, n (%)

Tanidaki klinik bulgular, n (%)

Eritem 59 (%72,8) Aksiller LAP 29 (%35,8)
Meme basi inversiyonu 17 (%21,0) Artralji 25(%30,9)
Sertlik 60 (%74,1) Artrit 3(%3,7)
Ele gelen kitle 70 (%86,4) Eritema nodosum 13(%16,0)
Agri 80 (%98,8) Artrit+ Eritema nodosum 5(%6,2)
Deride fistulizasyon 21 (%25,9) Ates 12 (%14,8)
Ulserasyon 17 (%21,0) Kilo kaybi 6 (%7,4)
Akinti 43 (%53,1)

Baslangic laboratuvar degerleri

Sedimentasyon, mm/h, medyan (min-maks) 35(3-117)

CRP mg/L, medyan (min-maks) 6,7 (1,3-124)

Prolaktin, medyan (min-maks) 11,1 (3,9-84,6)

Pozitif PPD testi, n (%) 0 (%0,0)

Tbc oykusu 0 (%0,0)

Sarkoidoz 6ykusU/ytksek ACE seviyesi 1(%1,2)

*Hic kullanmamus, 39 (%50,6),
*Tani aninda kullaniyor, 2 (%2,5),
*Gecmiste kullanmis, 9 (%11,1)

*Hic kullanmamis, 41 (%50,6),
*Tani aninda kullaniyor, 7 (%8,6),
*Gecmiste kullanmis, 2 (%2,5)

Oral kontraseptif 6ykusu, n (%)

Rahim ici arac 6ykusu
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Tablo 1. Devami

Gebelik 6ykusu

*Yok, 2 (%2,5),
*Su anda gebe, 3 (%3,7),
*Eski gebelik var, 50 (%61,7)

En son gebelik tzerinden gecen sure

*<5yil, 29 (%35,8)
*>5yil, 21 (%25,9)

En son laktasyon sonrasi gecen sure

*Laktasyon oykust yok, 0 (%0,0)
*<5yil, 32 (%39,5)
*>5yil, 17 (%20,9)

*Eksizyonel, 16 (%19,8)

Biyopsi *Core, 59 (%72,8)
*Kultar yapilmadi, 35 (%43,2)
Kultar *Kultur yapildi, Greme yok, 40 (%49,4)

*Kultdr yapildi, Greme var, 4 (%4,9)

Meme US bulgulari

*Sinirlart belirsiz kitle benzeri alanlar, 41
(%50,6)

*Flegmonoz degisiklikler, 1 (%1,2)
*Artan yogunluk ve sivi toplanmasi, 62
(%76,5)

Mamografi bulgulari

*Fokal asimetri, 3 (%3,7)

*Deri kalinlasmasi, 2 (%2,5),
*Daginik yogunluklar 10 (%12,3),
*Kitleler ve apseler, 8 (%9,9)

Meme MR

*Cekilmedi, 52 (%64,2)
*Cekildi- GM ile uyumlu, 26 (%32,1)
*Cekildi, GM ile uyumsuz, 1(%1,2)

Tablo 2. Grantlomatoz mastit hastalarinda tedavi

Kullanilan ilaclar, n (%)

Non-steroid anti-enflamatuvar ilac

39 (%48,1)

Antibiyotik 58 (%71,6)
Kolsisin 6 (%7,4)
Steroid 76 (%93,8)
AZA 12 (%14,8)
MTX 59 (%72,8)
TNF inhibitort 1(%1,2)
Steroid baslangic dozu, medyan (min-maks) 20 (2-80)
Toplam steroid suresi, ay, medyan (min-maks) 12 (2-48)

Steroid tedavisi kesilebildi mi? n (%)

*Hayir, 25 (%30,9)
*Evet, 53 (%65,4)

Toplam immunosupresif stresi, ay, medyan (min-maks)

12 (0-48)

Klinik cevap, n (%)

*Yanit yok, 3 (%3,7)

*Kismi yanit (3/6. ayda klinik ve radyolojik olarak en az %50 duzelme), 53 (%65,4)
*Tam yanit (6. ayda klinik ve radyolojik olarak komplet diizelme), 9 (%11,1)
*Relaps, 15 (%18,5)

Hastalarin baslangic tedavi yaklasimlari, n (%)

*Sadece operasyon, 5 (%6,2),

*Basarisiz cerrahi sonrasi immunosupresif tedavi, 12 (%14,8),

*Ameliyatla immunostpresif tedavi, 3 (%3,7), *immunosupresif ilaclar, 13 (%16,0),

*Sadece kortikosteroidler, 15 (%18,5), *Metotreksat ve kortikosteroidler, 58 (%71,6), *Azatioprin
ve kortikosteroidler, 13 (%16,0), *TNF inh+diger immunosupresif, 1 (%1,2),

*Tedavi yok, 2 (%2,5)
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SS-020
Kronik artrit enflamatuvar mi? Genetik mi?
Mehmet Yildiz

Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakultesi, Cocuk
Romatoloji Anabilim Dali, Istanbul

On iki yas erkek hasta, 9 yaginda iken dogumdan beri tekrarlayan
lariklar nedeniyle tarafimiza bagvurdu. Tlk kez dogum sonrasinda
bilateral tibia distalinde kirtk saptanmus ve bu sebeple 4 kez
opere edilmis olan hastanin 2,5 yagindaki operasyonundan sonra
bilateral alt ekstremitede gode birakmayan 6dem olusmug ve
bu sikayetlerle hasta ¢ocuk genetik ve gocuk romatolojisi bilim
dallarina yonlendirilmistir. Hastanin tarafimiza bagvurusunda sol
dirsekte sislik mevcut olup, bilateral dizlerdeki sislikten dolay
dizler tam ekstansiyonu kisith idi. Diger sistem muayeneleri
normal olan hastanin kemik minaral yogunlugu grafisinde Z
skoru -4,2 saptandi ve hastaya iv pamidronat tedavisi baglanmugti.
Hastanin takibinde belirgin anemisi olmasi nedeniyle yapilan
kemik iligi aspirasyonunda malignite diglanmisti. Tekrarlayan
kiriklara yonelik osteogenezis imperfekta 6n tanisiyla caligilan
COL1Al ve COL1A2 molekiiler analizler normal saptanmus.
Bunun iizerine tim ekzom dizileme yapilan hastada NOD2
geninde heterozigot varyasyon (VUS) saptanmigti. Hastanm klinik
bulgular1 Blau sendromu ile uyumlu olarak degerlendirilmedi.
Hastanin persistan akut faz yiiksekligi olmasi ve kronik eklem
efiizyonlarinin progresyon gostermesi nedeniyle ¢ocuk romatoloji
tarafindan degerlendirilmis ve metotreksat ve disiik doz steroid
tedavisi baglanmisti. Immiinosiipresif tedavi altinda akut faz
reaktanlarinda gerileme ve mevcut tedavi ile eklem sisliklerinde
kismi regresyon saptandi. Hastanin 12 yagindaki son muayenesinde
destekli ayakta durabiliyor, yiiriiyemiyordu. Bilateral dizlerinde
belirgin sisligi devam ediyor ve dizler fleksiyon kontraktiiriinde
izlendi.

Anahtar Kelimeler: Kronik artrit, osteoporoz, fraktir

$S-021

Tekrarlayan dokiintii ataklari ile prezente olan bir
olgu

Oya Koker

Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Romatoloji Klinigi, Istanbul

Romatizmal hastaliklar, farkli patofizyolojik mekanizmalarla
immiin disregiilasyon zemininde gelisen, otoimmiinite ve/veya
otoenflamasyon iligkili, heterojen karaktere sahip hastaliklardur.
Genigs bir klinik dagilim ve degigken bir seyirle karsimiza ¢ikabilir.
Eklem tutulumunun yani sira, goz, bobrek, kalp ve akciger gibi
eklem digt organ ve farkli sistem tutulumlart klinik tablosuna
eslik edebilir. Deri ve mukoza lezyonlart bu spektrumun 6nemli
bir pargast olup, ¢ogu zaman ayirict tanida yonlendirici ve tanida
yol gostericidir. Degisken morfoloji, boyut ve yerlesime sahip,
tekrarlayici nitelikte dokiintii ataklariyla bagvuran bir olguyu sunarak
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romatizmal hastaliklarin ayiric1 tamisina dikkat ¢ekmek istedik.
Dort yaginda erkek hasta atesli bir tist solunum yolu enfeksiyonu ve
antibiyotik kullanim1 sonrasi gévde alt yarimda beliren ve bir giin
sonrasinda yiiz ve iist gévdeye yayilan basmakla solabilen, kagintili
eritemli zeminde deri yiizeyinden kabarik lezyonlar nedeniyle
degerlendirildi. Viicudundaki yaygin lezyonlarin 24 saatten uzun
stirdiigti ve anti-histaminik tedaviye kismi yanit verdigi gorildi.
Uc hafta sonra dokiintii, demarkasyon hatti gésteren ortast
soluk iirtikeryal plaklar halinde tekrarladi. Ozgecmisinde siit
cocuklugu doneminden itibaren tekrarlayan ates ataklari oldugu,
Ailesel Akdeniz atesi ve atopik dermatit tanilar1 nedeniyle izlendigi
ogrenildi. Izleminin 2. aymnda kollarda, bacaklarda, karm alt
bolgesinde deriden kabarik hemorajik lezyonlar oldugu gozlendi.
Karin agris, sol ayak bileginde artrit eglik etmekteydi. Tekrarlayan
enflamasyon ve dokiintii ataklar1 nedeniyle ¢ocuk allerji-immiinoloji
ve Romatoloji bilim dallar1 tarafindan ileri tetkikleri planlandi.
Deri lezyonlarimn tanmmasi, romatolojik hastaliklarla iligkisinin
bilinmesi ve uygun ayirici tanmin yapilabilmesi; altta yatan hastaligin
zamaninda kontroliind, deri yakinmalarinin erken tedavisini ve
kozmetik sorunlarin 6niine gegilebilmesini saglar. Gerektiginde
deri tutulumunun ayirim ve yénetiminde dermatoloji, hematoloji,
enfeksiyon, allerji ve immiinoloji bilim dallariyla multidisipliner
yaklagim saglanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Dokiintii, otoenflamasyon, tirtiker, vaskiilit

Sekil 1. Kasintili eritemli zeminde deri ytzeyinden kabarik lezyonlar



$S-022

Akciger tutulumu olan sistemik jivenil idiyopatik
artrit olgusu

Melike Mehves Kaplan, Elif Celikel

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji
Klinigi, Ankara

Amag: Sistemik jiivenil idiyopatik artrit (sJTA), en az 2 hafta
stiren ateg ve dokiinti, lenfadenopati, hepatosplenomegali, ser6zit
alt tipidir. Burada sJTA’ya ikincil kronik akciger hastaligi olan bir
olgu sunulmustur.

Yoéntem: Iki yag erkek hasta 15 giindiir devam eden ates, tim
viicutta yaygin dokiinti, sag dizde sislik sikayeti ile bagvurdu. Yaygin
makiilopapiiler dokiinti, sag dizde artrit, hepatomegali saptandi.
Enfeksiyonlar, maligniteler diglandi. Uzamug ates, dokiintii, artrit,
akut faz reaktanlarinda yiikseklik ile hasta sJTA olarak kabul edildi.
Steroid (2 mg/kg/giin) baslandi. Seyrinde yeniden atesi ve akut
faz reaktan yiiksekligi olmasiyla anakinra eklendi. Takibinde
kanakinumaba (4 mg/kg/ay) gecildi. Kanakinumabla steroid dozu
azalulirken alevlenme goriilmesiyle kanakinumab dozu 8 mg/
kg/aya artirildi. Subat 2020-Eylil 2021 arasinda takipsiz hasta
Eylil 2021’de ates, dokiintii, okstriik, ellerde siglik sikayetleri
ile Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Romatolojisi'ne bagvurdu.
Solunum seslerinde azalma, yaygin raller, bilateral el ve ayak
parmaklarinda comaklagsma mevcuttu (Resim 1). Akciger grafisinde
yaygin retikiiler opasite artis1 ve toraks bilgisayarli tomografisinde;
bilateral tim lob ve segmentlerde daginik yerlesimli ve yaygin
interlobiiler septal kalmlagmalar, fibroatelektatik ¢ekintiler ve yer
yer bal petegi goriiniimleri, bilateral plevral efiizyon mevcuttu

(Sekil 1).

Bulgular: sJIA’nin akciger tutulumu agisindan anlamliydi. Hastanin
bronkoskopi ve akciger biyopsisi yapildi. Bronkoalveolar lavajdan
yapilan enfeksiyoz taramalar negatif saptandi. Izlemde akciger
biyopsisi; pulmoner alveoler proteinozis olarak sonuclandi. sJIA
akciger tutulumu igin kanakinumab kesildi, tofacitinib bagland:.
Tofacitinib altundaki 1. ay poliklinik kontroliinde efor dispnesinde
ve Okstrikte belirgin diizelme gozlendi. Takiplerinde 5. ay
poliklinik kontroliinde aktif yakinmasi yoktu. Hastanin takibine
tofacitinib ve steroidle devam edilmektedir.

Sonug: Sistemik JIA hastalarinda akciger hastalig, ciddi sistemik
hastalik aktivitesi ve enflamasyonun nedeniyle gelismektedir.
Akciger hastaligi olan cocuklarin ¢ogunda tekrarlayan MAS
ataklari ve kronik aktif sistemik belirtiler vardir. Tki yas alt: erken
hastalik baslangi¢ yasi, sistemik enflamasyonun baskilanamamas:
risk faktorleridir. Sik MAS atag1 gegiren, enflamasyonu kontrol
aluna alinamayan sJTA hastalarinda akciger komplikasyonunun
taranmasi mutlaka diistintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik, jiivenil, idiyopatik, artrit
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$S-023

Anti-NXP2 pozitif juvenil dermatomiyozit tanili bir
olgu

Zehra Kizildag Karabacak, Balahan Makay

Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Anabilim Dall,
Izmir

Bir aydir yiiziinde ve goz kapaklarinda kizariklik, 10 giindiir
desteksiz yirtiyememe, halsizlik, kilo kayb1 ve ates yiiksekligi
sikayetleri ile Mart 2019’da dis merkeze bagvurmus. Fizik
muayenede heliotrop ras, alt ve ist ekstremitede kas giigsiizligii
olmasi, tetkiklerde kas enzimlerinin yiiksek olmasi, MRG’nin
miyozit ile uyumlu olmast iizerine 7 yaginda JDM tanisi
konulmus. Miyozit spesifik antikorlardan anti-NXP2 pozitif
saptanmig. Steroid, metotreksat, hidroksiklorokin, IVIG,
mikofenolat mofetil, etanercept tedavileri verilmis. Steroid
tedavisi kesilemeyen hastada katarakt ve osteoporoz saptanmus.
Tamdan 2,5 yil sonra merkezimize bagvuran hastanin kas
gligstizliigii ve deri bulgulari devam ediyordu. Son 20 giindiir
pannikiilit ile uyumlu dokiintiileri vardi. Tetkiklerinde AFR ve kas
enzimleri normal olmakla beraber yeni gelisen pannikiilit, hastalik
aktivasyonuile uyumlu olarak degerlendirildi ve etanerceptkesilerek
adalimumab baglandi. Adalimumab tedavisiyle derilezyonlari devam
eden hastada, karin agris1 ve sirt agrisi gelisti. Laboratuvar tahlilleri
normaldi. BT ve MR gériintillemelerinde gogiis ve karin duvarinda
yaygin, cok sayida kalsifikasyon ve gogiis, karin ve uyluk kaslarinda
enflamasyon ile uyumlu degisiklikler saptandi. HRCT interstitial
akciger hastalign ile uyumluydu. Kalsifikasyon, agir miyozit ve
akciger tutulumu saptanmasi nedeniyle adalimumab kesilerek 6nce
siklofosfamid ardindan rituksimab tedavileri uygulandi. Tzleminde
pannikiilit ile uyumlu lezyonlarinda apse gelisti ve tist GIS kanama
goriildi. Rituksimab sonrast klinik diizelme olmayan hastada ses
kisiklig1, yutma giicliigii, yaygin kas agrist ve tiim viicutta yaygin
6dem gelisti. Rituksimab tedavisinden 5 ay sonra tofasitinib
baglandi. Tofasitinib ile ses kisikligr geriledi, yaygin kas agrilari
azaldi ancak yutma giigliigi devam etti. Tofasitinib sonrast deri
bulgularinin diizelmesi ve non-spesifik de olsa, kas agrilarinin
azalmasi nedeniyle tedaviden kismi yarar gordigi soylenebilir.
Ozetle; hastalik baglangicindan itibaren agir kas tutulumu olan
ve interstisyel akciger hastalifi saptanan, steroid tedavisinin
kesilemedigi, coklu konvansiyonel ve biyolojik DMARD kullanan,
hastalikla ve uygulanan tedavilerle iligkili ¢ok sayida komplikasyon
gelisen, anti-NXP2 pozitif bir JDM hastasinin zorluklarini
paylagmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Anti-NXP2, juvenil dermatomiyozit,
tofasitinib



$S-024

Behcet hastaligi benzeri yakinmalarla basvuran
trizomi 8 iliskili miyelodisplastik sendrom olgusu

Zeynep Balik

Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dall, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Miyelodisplastik sendrom (MDS), periferik sitopeni ve
miyeloid displazi ile karakterize klonal bir hematopoetik kok hiicre
bozuklugudur. Trizomi 8’in eglik ettigi MDS, intestinal Behget
benzeri klinik gosterebilmektedir. Bu olguda Behget hastalig
klinigiyle bagvuran bir hastada ¢ocukluklarda nadir gorillen MDS
ve trizomi 8 birlikteligi sunulmaktadir.

Olgu: Dokuz yaginda erkek hasta ates, karmn agrisi, tekrarlayan
oral ve perianal aft yakinmasiyla bagvurmus. Trombositopeni ve
akut faz reaktanlarinda (AFR) yiikseklik mevcutmus. HLABS5/51
negatif, g6z muayenesi normal, paterji pozitifmis. Behget hastaligi
distiniilerek steroid, azatiopiirin, kolsisin baglanmis. Kemik iligi
aspirasyonunda (KTA) malignite diisiinilmemis. Manyetik rezonans
gortintiilemede terminal ileumda duvar kalinlagmast, kolonoskopide
6dem ve kript distorsiyonu varmis. Biyopside enflamatuvar barsak
hastaligi bulgusu saptanmamug. Izlemde ates, artralji olunca
sistemik juvenil idiyopatik artrit diistiniilerek anakinra baglanmus.
Azatiopiirin kesilmis. Atesi tekrarlayinca anakinra kesilip etanersept
baglanmis. Sonrasinda hastanemize bagvurdu. Etanerseptten fayda
gordigi icin devam edildi. Haziran 2022’de ates, ishal, oral aft,
karin agrisi yakinmasiyla yatirildi. Anemi, trombositopeni, AFR
yiiksekligi mevcuttu. Hematokezya ve dolagim bozuklugu oldu.
inotrop, oktreotid, pulse MPZ, intravenéz immiinoglobulin,
anakinra, adalimumab verildi. Abdomen bilgisayarli tomografide
¢ikan kolon duvarinda kalinlagma, anjiyografide ileal anslarda
kanama saptandi. Embolizasyon yapildi. Periferik yaymada
displazi ve blast saptandi. KIA’da agir megaloblastik degisiklikler
ve %5 blast, akim sitometride %12 blast gorildi. Patoloji
MDS ile uyumluydu. Sitogenetik analizde trizomi 8 saptandi.
Trizomi 8+ MDS+ Behcet benzeri hastalik tanisi koyuldu.
Hematopoetik kok hiicre nakli planlandi. MDS protokolii icin
azasitidin baglandi. Ancak ates ve sitopeni nedeniyle protokoli
tamamlayamadi. 10. giinde kanamasi devam edince opere edildi.
Barsakta perforasyon ve ilserler saptandi. Rezeksiyon, anastamoz
yapilip ileostomi acildi. Ancak ileostomisi ¢aligmadi. Solunum
sikintist gelisti, entiibe edildi. Arest olan hasta eksitus kabul edildi.
Sonug: Gastrointestinal sistem bulgulariyla bagvuran Behget
hastalarinda 6zellikle ates ve sitopeni yakinmasi 6n plandaysa
MDS akilda tutulmali, kemik iligi biyopsi ve sitogenetik analiz
yapilmalidir. Mortalitesi oldukea yiiksek olan bu hastalikta MDS’ye
yonelik tedavilerin daha iyi sonuclari oldugu distnilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Behget hastaligi, miyelodisplastik sendrom,
trizomi 8
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$S-025

Koroner arter anevrizmasi ve trombiisui ile komplike
olan MISC olgusu

Giilsah Kilbas, Selcuk Yiiksel

Pamukkale Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Denizli

Amag: Bu raporda, c¢ocuklarda multisistemik enflamatuvar
sendrom (MIS-C) tanis1 konulan ve izlemde koroner arterlerde
anevrizma gelisen 2 yaginda erkek bir olgu sunulmustur.

Olgu: Tki yaginda erkek hastaya, 4 gindiir devam eden ates,
kusma, ishal, dokiintii ve huzursuzluk sikayetleri ile basvurdu.
Fizik muayanesinde, dudaklarda kizariklik, sol posterior servikal
1x1,5 cm lenfadenopati, viicutta yaygin makiilopapiiler dokiinti
saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde, akut faz reaktanlarinda (AFR)
yiksekliginin yani1 sira lenfopeni, D-dimer ve ferritin degerlerinde
de 1liml yiikseklik mevcuttu. Hastanin takibinde bilateral non-
purtilan konjonktiviti gelisti. COVID IgG testinin de pozitif
gelmesi iizerine hastaya MIS-C tanist konuldu. Ekokardiyografisi
(EKO), apekste 4 mm perikardiyal efiizyon diginda normaldi.
Hastaya 2 g/kg dan IVIG, 2 mg/kg IV glukokortikoid ve diisiik
molekiil agirlikli heparin (DMAH) baslandi. IVIG tedavisinden
sonra atesi geriledi. Izlemin 3. giiniinde tekrar atesi cikti ve
haliisinasyonlar1 ve konugmada yavaslamasi olmast nedeniyle kranial
MR cekildi. MR’da bilateral mezensefalon-pons posteriorunda
lineer difiizyon kisitliliklar1 izlenmesi iizerine almakta oldugu
DMAH dozu artrildi. IV glukokortikoid tedavisi 10 mg/kg/g
5 giin olarak giincellendi. Takiplerinde atesi olmadi, klinigi ve
konugmasi belirgin diizeldi. Izlemin 9. giiniinde tekrar ates,
huzursuzluk, yiiriirken dengesizlik sikayetleri gelisti. Beyin MR
ve EEG normaldi. EKO’da LCA: 2,3 mm (Z skor 0,63), RCA:
2,45 mm (Z skor 1,53) LCA ¢kisindan 2 c¢cm sonra 3,2 mm
capinda siipheli anevrizmatik dilatasyon tespit edildi. Anti-agregan
dozda aspirin baglandi. Izlemin 14. giininde taburcu edildi.
Taburculuktan 1 hafta sonra 38,7 derece atesin olmasi nedeniyle
hastaya anakinra 2 mg/kg/g dozunda baslandi. 2. ay kontrol
EKO’larda anevrizma boyutlarinda gerileme gézlenmedi. Bunun
tizerine hastaya aspirin tedavisinin yaninda, DMAH ve klopidogrel
tedavileri baglandi.

Sonug: COVID-19 ile iliskili MIS-C ve izlemde koroner arterlerde
geligen anevrizmatik dilatasyon ve trombiis ile komplike olan olgu,
anakinra ve 3’lii anti-koagiilan tedavi ile stabil seyretmekte olup
son EKO’da halen anevrizmatik dilatasyonu mevcuttu.

Anahtar Kelimeler: MISC, koroner anevrizma, trombiis



SS-026
RAG1 mutasyonlu monojenik lupus olgusu

Esra Esen!, Aysenur Pa¢ Kisaarslan!, Musa Karakiikcii?,
Muammer Hakan Poyrazoglu!

TErciyes Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Erzurum

2Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, Erzurum

Amag: Sistemik lupus eritematozus (SLE) genetik, immiinolojik
ve cevresel faktorlerin patogeneze katkida bulundugu otoimmiin
bir hastaliktir. Monogenik lupus tek gen defekti sonucu ortaya
¢ikan ve erken yaslarda bulgu veren SLE tipidir. Rekombinasyon
aktive edici 1 veya 2 gen mutasyonlari, siddetli kombine immiin
yetmezlik (SCID) ile otoimmiiniteyi de i¢eren immiin diizensizlik
spektrumuna neden olmaktadir.

Olgu: Uc bucuk yasinda kiz hasta, 14 aylikken ishal ve ardindan
sol el, kol, bacak hareketlerinde azalma sikayetleri ile bagvurdugu
merkezde yapilan goriintillemede beyin 6demi, sag paryetotemporal
bolgede difiizyon anomalisi olmasi {izerine serebrovaskiiler olay
on tanisi ile merkezimize yonlendirildi. Ozgecmisinde yenidogan
doneminde sarilik ve 1 aylikken sepsis tanilari ile hastanede yatis
Oykiisti mevcuttu. Soygegmisinde anne baba kuzen evliligiydi.
Hastanin bagvuru fizik muayenesinde viicut agirhigr: 8 kg (3p), boy:
72 cm (3p), viicut sis:: 36,8 °C, kalp tepe atimi: 65 atim/dakika,
tansiyon: 95/55 mmHg, genel durumu orta, bilinci agik, sag periferik
fasial paralizi, sol hemiparezisi, ellerde Raynaud bulgusu mevcuttu.
Laboratuvar tetkiklerinde hgb: 6,5 g/dL, beyaz kiire: 11.040/mm?,
notrofil: 5.470/mm?, lenfosit: 4.190/mm?, platelet: 473.000/mm?,
direkt coombs: +2 pozitif, retikiilosit: %3, haptoglobulin: 173 mg/
dL, C-reakdf protein: 4,5 mg/L, sedimentasyon: 8 mm/s,C3: 86 (N:
90-180), C4:17 (N: 10-40), fibrinojen: 176 mg/dL, D-dimer: 2.930
microgram/L (N: 0-500), ANA: 1/1000 graniiler ve homojen patern
ile pozitif, AntidsDNA: 218 (0-100) IU/mL, ANA subgrup: negatif,
anti-fosfolipid antikorlar: negatif, p-ANCA: negatif, c-ANCA:
negatif, ANTI-TPO: 110 U/mL, IgG: 1542 mg/dL. (N: 605-
1430), IgM: 146 mg/dL (N: 66-228), IgA: 63 mg/dL (N: 30-107),
IgE: 4,3 IU/mL, CD3: 1160 (N:2542-4933), CD4: 578 (N:
1573-2949), CD8: 1131 (N: 472-1107), CD16-56: 1294 (N: 186-
724), CD19: 1588 (N: 733-1338), CD4/CDS8: 1/2 tespit edildi.
Ekokardiyografide minimal perikardiyal efiizyon, mitral yetmezlik
(1-2 derece), abdominal ve torakal USG’de her iki hemitoraks ve
abdomende siv1 saptandi.

Bulgular: Kraniyal MR’sinda (difiizyon) sag frontal lob
posteriorunda, temporal ve parietal loblarda kortikal ve subkortikal
derin beyaz cevherde akut iskemik odaklar, orta serebral arter
sulama alanina uyan bolgede akut enfarkt goriintimi izlendi. MR
anjiyografide sag orta serebral arter M1 dalinin incelerek kiint
olarak sonlandig1 tespit edildi. Hastaya sistemik lupus eritematozus
tanist konuldu, bes yas alunda olmasi nedeniyle yapilan Whole
ekson sekanlama (WES) analizde RAG-1 geninde ¢2522G>A
homozigot mutasyon saptandi. Hastaya steroid, metotreksat, anti-
epileptik ve anti-agregan tedavi verildi. Oncesinde sepsis oykiisii
ve santral sinir sistemi tutulumlu SLE olmasi nedeniyle allojenik
KIT karart alindi. Hastaya 04.2022 tarihinde, takibinin 24. ayinda
kemik iligi transplantasyonu yapildi. SLE tedavisi kesilebildi.
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Sonu¢: RAG mutasyonlart T-,B-,NK+ SCID grubunun yarisin
olusturmakta ve otoimmiin hastaliklar bildirilmektedir. Hastamiz
RAGI mutasyonu olan ve SLE klinigi gosteren, KIT tedavisi de
basari ile uygulanmig bir olgudur.

Anahtar Kelimeler: Lupus, monojenik, RAG-1 mutasyonu

$S-027

Tekrarlayan sitokin firtinasi ile seyreden
tanimlanmamis otoenflamatuvar sendrom: Olgu
sunumu

engiil Caglayan!, Kadir Ulul, Taner Cogkuner!,
Ramazan Emre Yigit!, Giilcan Ozomay Baykal!l, Seyma Turkmen!,
Metin Eser?, Murat Hakki Yarar2, Mustafa Cakan!, Betiil Sozeril

1Sagiik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Romatoloji Klinigi, Istanbul

2Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Tibbi Genetik Klinigi, Istanbul

Amac: Makrofaj aktivasyon sendromu (MAS), multi-organ
yetmezligi ile karakterize, hayati tehdit olugturabilen bir
sitokin firtinasi durumudur. T lenfositlerinin, makrofajlarin
ve hemofagositik histiyositlerin uyarilmasi sonucu agiga c¢ikan
interferon-y, IL-1,IL-6, IL.-18 ve TNF-a bu sitokin firtinasindan
sorumludur. Biitiin romatizmal hastaliklarda goriilebildigi gibi en
sik sistemik juvenil idiopatik artrit (sJIA) seyrinde goriiliir. Bu olgu
sunumunda tedaviye direngli tekrarlayan MAS ataklar1 olan bir
olgu sunulacakur.

Olgu: On dokuz yaginda kiz hasta, 16 yagindayken bir aydir olan
irtikeryal dokiinti ve eklem agrisi yakinmalari ile bagvurdu.
Anamnezinde tekrarlayan ates ataklarmin oldugu, ataklarda
dokiintli, el ve ayaklarda sislik yakinmasinin da eglik ettigi
ogrenildi. Atak sirasinda akut faz yanmitlarinin da yiiksek olmasi
nedeni ile hastada CAPS diistiniilerek atesli hastalik paneli istendi.
Sonucunda NLRP3 geninde Q705K heterozigot varyant saptandi
ve hastaya CAPS tanist konuldu. Kolsisin tedavisi bagland.
Ataklarinin devam etmesi nedeni ile de 3 ay sonra kanakinumab
tedavisine gecildi. Yaklagik 9 ay sonra COVID enfeksiyonu gegiren
hastada, sonrasinda sitokin firtinasi durumu gozlendi. Hastaya
IVIG uygulandi, pulse metilprednizolon ve anakinra baglandi. On
giin sonra hasta taburcu edildi. Hasta sonraki takiplerinde toplam
9 kez MAS atag1 gecirdi. Ataklar1 genellikle viral enfeksiyonlar
ve sogukla tetikleniyor, halsizlik, tstime-titreme, eklem agrist
yakinmalar1 eglik ediyordu. Atak zamani bakilan CRP: 170-240
mg/L, sedimentasyon: 20-40 mm/h, serum amiloid a: 20-80 mg/
dL, trigliserid: 170-300, ferritin: 4000-7000 arasinda, fibrinojen:
200-300, AST: 100-200 arasinda seyretmekteydi. Haziran 2021'de
yapilan kemik iligi aspirasyonunda hemofagositoz izlendi. Atak
doénemlerinde IVIG, pulse steroid, anakinra ve siklosporin
tedavileri uygulandi. Primer HLH agisindan gonderilen syntaxin,
perforin ve STXBP2 genlerinde mutasyon saptanmadi. UNC13D
geninde benign olarak siniflandirilan ¢.2599A>G  heterozigot
varyant saptandi. NLRC4 geninde mutasyon saptanmadi.
Immiinyetmezlik agisindan yapilan immiinoglobulinler, lenfosit alt
grubu ve immiinofenotipleme tetkiklerinde patolojiye rastlanmadi.



Immiinodisregiilasyon genetik analizinde anlamli bir mutasyona
rastlanmadi. Haziran ayinda bakilan sitokin profilinde IL-1,IL-6
ve 1L-18 diizeylerinde yiikseklik saptandi. Kanakinumab 300 mg
ile tedaviye devam edildi.

Sonug: Tekrarlayan MAS ataklar: ile gelen bu hastada ayrintih
genetik analizde etken saptanamamug olup tedavisi ve izlemi
tartigilacaktir.

Anahtar Kelimeler: Makrofaj aktivasyon sendromu, anakinra,
kanakinumab, NLRC4

$5-028

Fosfomevalonat kinaz enzim eksikligine bagl
hiperimmiinoglobulin D sendromu mu?

Cisem Yildiz!, Deniz Gezgin Yildirim!, Ash Inci2, Leyla Tiimer?,
Filiz Bagak Cengiz Ergin?, Emine Nur Sunar Yaylal,

Pelin Esmeray Senol!, Nihal Karacayir!, Odiil Egritag Giirkan3,
Tlyas Okur?, Fatih S. Ezgii2, Sevcan A. Bakkaloglu!

1Gazi Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltes|, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Beslenme ve Metabolizma Bilim Dali, Ankara

3Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

Amac: Mevalonat kinaz eksikligi hastaligi, mevalonat kinaz
enziminin eksikligine bagli gelisen, otozomal resesif geg¢isli
otoenflamatuvar bir hastaliktir. Biz burada, literatiirde ilk
kez; tekrarlayan ategli ishal, karin agrisi ataklari ile seyreden,
persistan poliartriti ve enflamatuvar barsak hastalig1 benzeri
bulgular1 gelisen, MVK gen analizi negatif olmasina karsmn ilk kez
fosfomevalonat kinaz enzim geninde bilesik heterozigot mutasyon
saptanan olgumuzu sunuyoruz.

Olgu: Tk kez 6 yaginda uzamis ates ile izlenen hastanin sol diz
artriti gelismis, tedaviye yeterli yanmit alinamadigi i¢in ¢ocuk
romatoloji bolimiimiize danigilan hastanin Gykiisiinde, 4 yagindan
beri, yiiksek atesin eglik ettigi ishal, karm agris1 ve artrit ataklar
oldugu 6grenildi, Ailevi Akdeniz atesi (AAA) 6n tanist ile kolsisin
tedavisi baglandi. MEF)V gen analizinde mutasyon saptanmayan
hastanin kolgisin tedavisi alunda ataklarinin kismen hafiflemesi,
akut faz reaktanlarinda goreceli diisiis saptanmast tizerine tedaviye
devam edildi. Tedavisinin 4. yilinda oligoartikiiler jiivenil idiopatik
artrit 6n tanist ile NSAI, steroid ve metotreksat tedavileri baglandi.
Izlemde 8 yil boyunca anti-TNF,anti-IL-6, anti-TL-1, steroid,
metotreksat, azatiyoprin dahil farkli immiinosiipresiflere yanit
vermeyen hastanin izlemi sirasinda bakilan IgD diizeyi yiiksek,
idrarda artmig mevalonik asit saptanmustir. MJVK gen analizi negatif
saptanan hastanin tiim ekson dizileme tetkikinde fosfomevalonat
kinaz enziminde birlesik heterozigot mutasyon saptandi.

Bulgular: Olgumuz PMVK birlesik heterozigot gen mutasyonu
sonucu gelisen fosfomevalonat kinaz enzim eksikligine bagl
ortaya ¢ikan mevalonik asidiri-HIDS klinik spektrumunda yer
alan literatiirdeki ilk olgu olup, yeni hastalik adayidir. Patojenik
varyantlar, MK’nin katlanmasin1 ve stabilitesini, dolayisiyla
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enzimatik aktivitesini engeller, bu da mevalonik asit birikimine,
kusurlu prenilasyona neden olur (Sekil 1). Tanimlanan
fosfomevalonat kinaz eksikliginin, MVK eksikligi klinigine
benzeyen ve ayrilan o6zellikleri bir arada bulunduran hastamizin
klinik tablosuna sebep oldugunu diisiinmekteyiz. Fonksiyonel
caligmalar sonrasinda PMVK eksikliginin kesin olarak patogenezde
rol aldig1 gosterilirse hedefe yonelik tedavi gelistirilmeye de aday
bir hastadir.

Sonug: Sonug olarak, bulgular MKH agisindan siiphe yarattuginda,
MVK geninde mutasyon gosterilemese de tiim mevalonat yolagi
enzimlerinin ¢alisilmas: 6nerilmekte olup, PMVK gen mutasyonu
gibi bu yolakta tanimlanmamig hastalik yapici genler olabilecegi
akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Fosfomevalonat kinaz enzim eksikligi, hiper
IgD sendromu, mevalonat kinaz eksikligi
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Sekil 1. Mevalonat kinaz yolaginin sematik cizimi

$S-029

Bazen goriindiigi gibi degildir: Behcet hastaligi
tanisiyla izlenen zor bir periyodik ates olgusu-
TNFAIP3 geninde yeni mutasyonun neden oldugu
A20'nin haplo yetersizligi

Fatma Giil Demirkan, Nuray Aktay Ayaz

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dall, Istanbul

Amagc: Tumor nekroz faktor alfa kaynakli protein 3 (TNFAIP3)
geninde otozomal dominant fonksiyon kaybettirici mutasyonla
ortaya ¢ikan A20’nin haplo yetersizligi tekrarlayan ates, oral
ve genital iilserler, okiiler enflamasyon, artit-artralji gibi cesitli
semptomlarla ortaya cikabilir. Burada tekrarlayan oral ve genital



aftlar nedeniyle Behget hastalig1 tanisi alip klasik tedavilere direngli
seyreden bir olgu sunulmugtur.

Olgu: On alu yaginda kiz hasta, 1 yil 6nce baglayan ayda 1-2
kez tekrarlayan oral aft ve yilda 2 kez genital aft yakinmalariyla
dermatoloji klini§ine bagvurmus ve Behget hastalig1 tanisi nedeniyle
kolsisin 2x0,5 mg tedavisi baglanmisti. Ancak sikayetlerinin artmasi
iizerine tarafimiza bagvurdu. Anamnezinde; 8-10 saat siiren birkac
haftada bir tekrarlayan ates, karin agrisi, ishal ve erizipel benzeri
eritem ataklari, el bilekleri ve ayak bileklerinde artralji-artrit
ataklar1, >15 dk sabah tutuklugu, miyalji, ayda 2 kez tekrarlayan
oral aft ve yilda 2 kez olan genital aft vardi. Atak donemlerinde
bakilan akut faz reaktanlarinda yiikseklik gorilmusti. Anne-
baba arasinda 3. derece akraba evliligi mevcuttu. Bagvurudaki
sistemik fizik muayenesi normaldi. HLA-B51 ve paterji testi
negatifti (Tablo 1). G6z muayenesinde tiveit yoktu. Kolsisine
yanit alinamamasi nedeniyle prednisolon 0,5 mg/kg baslandi.
Immiinosiipresif tedavi olarak 2 mg/kg azatioprin baslandi.
Hastanin tedavi diizenlendikten 2 hafta sonraki sonraki kontrol
muayenesinde sol el 3. ve 4. metakarpofalangeal eklemlerinde yeni
gelisen artrit tespit edildi. Ug ay sonraki kontroliinde tiim el-ayak
parmaklar1 proksimal ve distal eklemleri ile her 2 ayak bileginde
artraljisi ve artriti vardi. Hastanin mevcut klinigi ve tedavi direnci
olmasi nedeniyle Behget benzeri bulgularla seyreden periyodik
ates sendromlar1 ayiricr tanist agisindan otoenflamatuvar hastalik
genetik paneli caligildi. TNFAIP3 geninde ¢.247C>T (p.L83F)
(p-Leu83Phe) heterozigot novel mutasyon saptanmasi sonrasi
HA20 tams: kondu ve infliksimab tedavisi baglandi. Infliksimab
tedavisinin 2. dozundan itibaren hem klinik ve laboratuvar olarak
belirgin diizelme gosterdi.

Sonu¢: HA20 otoenflamasyonla seyretmesi nedeniyle g¢ocuk ve
eriskin romatoloji pratiginde kargilagilabilecek ve diger hastaliklarla
ayirici tantya girebilecek bir klinik durumdur. Bu olgu TNFAIP3
geninde yeni mutasyonun gosterilmesi, klinikle iliskilendirilmesi
ve hastaligin daha kapsamli anlagilabilmesi acisindan literatiire
katki saglayacakur.

Anahtar Kelimeler: Haplo A20 eksikligi, otoenflamasyon, Behget
hastalig1

Tablo 1. Hastanin laboratuvar 6zellikleri

Lokosit 24900/uL,
Notrofil 18000/uL,
Hemoglobin 11,3 g/dL
Trombosit 368000/uL,

Sedimentasyon 25 mm/sa (0-20 mm/sa)
CRP 63 mg/L (0-10 mg/L)
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$S-030

Juvenil dermatomyozit-skleroderma cakisma
sendromlu olgu sunumu

Giil¢in Aytag, Burcu Raziye Giiven, Tlyas Aydin,
Siileyman Imamoglu, Giizide Aksu, Necil Kiitiik¢iiler

Ege Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Romatoloji Anabilim Dali, lzmir

Dokuz yas kiz hasta, bir hafta 6nce zorlu aktivite sonrasi
baglayan halsizlik, yiiriime zorlugu sikayetiyle genel pediatri
poliklinigine bagvurdu. Olgunun ek sikayeti ve yakin zamanda
gecirilmis USYE 6ykiisii yoktu. Fizik muayenesinde: Sistemik
muayenesi olagan kas giicii: tst ve alt ekstremitede 4/5
proksimal kas gii¢siizliigii mevcut, norolojik muayenesi dogaldir.
Laboratuvar bulgularinda CK: 14234 Iu/L, AST:463 w/L, ALT:
190 u/L, sedim: 25. Birinci basamak metabolik tetkikler gonderilmig
normaldi. Periferik yaymasinda malignite disiindirecek bulgu
saptanmamistt. EMG: enflamatuvar miyopati ile uyumlu ve kas
MR’de yaygin yamali tarzda 6dem ve enflamasyona bagli sinyal
degisikligi saptandi. Olgunun iki ay sonra fizik muayenesinde
livedo retikiilaris ve heliotrop rash gozlendi. Kas giicii proksimal
3/5 olan olgunun fizik tedavisine devam edildi. Kas gii¢siizligu
devam eden, yutma giicliigi olan juvenil dermatomyozit +
skleroderma c¢akigma sendromu olguya 375 mg/m’ rituksimab
tedavisi baglandi. Yaklagik 2,5 ay servis yatist olan olgunun
rituksimab tedavisi aldiktan sonra klinik bulgular1 geriledi.
Dort yildir takibimizde olan olguya toplamda 6 kiir rituksimab
tedavisi uygulandi. Lenfosit panelinde CD19:0 olarak devam eden
olgunun rituksimab tedavisi yerine tekrar IVIG tedavisi bagland.

Anahtar Kelimeler: Dermatomyozit, skleroderma, c¢akisma
sendromu



