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ORGAN TUTULUMU IiLE SEYREDEN
BIR SCLERODERMA OLGUSU

Birsel KAVAKLI?, Aysenur OZCAN?, Selahattin ERTURK, Ali YAYLA 3

Deri, akcigerler, kalp, sindirim sisternini tutan, organ tutulumu semptomlan agir olan bir Diffiz Kiitanéz
Skleroderma olgusu takdim edilmigtir. Olgumuz, D-Penisillamin tedavisinden yarar gdrmiistiir

SCLERODERMA WITH VISCERAL INVOLVEMENT
In this article we reported a case of Scleroderma with skin, lungs, heart and gastrointestinal system
involvement, involvement of viscera being the more prominent manifestation. The patient is now in a
better situation by the help of D-Penicillamine treatment.

Skleroderma, progressif sistemik sklerozis, se-
bebi bilinmeyen bir multisistem hastaligidir (3).
Deri ve i¢ organlarin bag dokusunda belirgin artma
soz konusudur. Fibrozisin mekanizmasi veya me-
kanizmalan heniiz bilinmemektedir. Mezangimal
hiicrelerin (fibroblastlar, diiz kas hiicreleri ve en-
dotel hiicreleri), bilinmeyen bir stimulus tarafindan
aktive edildigi, bunun sonucunda interstisium ve
kiigiik damarlarin intimalarinda normal bag do-
kusu elemanlarmun (tip I ve III kollajen, proteo-
glikan fibronektin) agin miktarda biriktigi digtindl-
mektedir (6). Hedef organlarda fibrozis meydana
gelmeden once, endotel hiicre degisiklikleri, vazo-
motor ve permeabilite bozukluklari, trombosit ak-
tivasyonu ve perivaskiiler hiicre infiltrasyonlar
meydana gelmektedir (1).

Tim diinyada, biitiin irklan etkileyen bir
yaythmu vardir. 3-5. dekatta siktir. Cocukluk
caginda baglamasi nadirdir (3).

OLGU

N.Z., 47 yaginda, emekli 6gretmen, bayan hasta.
Garpint1, karinda siglik, gaz, yutma giigliigii, soguk-
ta ellerde morarma yakinmalan ile EKG'sinde sik
gelen VEA’lanin saptanmasi tizerine Koroner Yo-
gun Bakim servisimize (KBU) yatirildi. Onsekiz yil
once ASD nedeniyle operasyon geciren hastanin
son 3-5 aya kadar hicbir kardiak yakinmasi ol-
mamig. U¢ yildan beri, yavag gelisen yutma
glgliigii ve zaman zaman sofukta ellerinde mo-
rarma baglamis. Bes aydan beri karin sisligi, gaz
hissi ve oOzellikle yemeklerden sonra garpinti
sikayetleri baglamig. Eforla dispne, sik tist solunum
yolu enfeksiyonlari ve zayiflama yakinmalan ile
gittigi hekimler tarafindan EKG'de sik VEA sap-
tanip Mexitil kaps 3x1 6nerilmis. flaci bittiginde
kendisini tekrar kotii hissederek Acil Servisimize
miiracaat eden hasta stk VEA’lar nedeniyle
KBU’mize yatirild1.

Fizik muayenede; zayif (42 kg), suur agik, ko-
opere, pupillalar izokorik, refleksler normal, KB:
110/70mmHg. Kalp hiz1:80/dak, aritmik. Solunum
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sayisi: 18/dak. bulundu. Yiiz cildi gergin, dudak
hareketleri kismen kisith, ytiz cizgileri belirsiz idi.
Eller nemli, parmaklar sis goriinimdeydi (Sekil 1).
Kalp ve solunum sistemi muayenesi normaldi.
Batinda perkiisyonla hafif timpanizm alimiyordu,
organomegali, kitle, asit saptanmadi. Alt ekstre-
mitelerde 6zellik yoktu. Lenfadenopati mevcut
degildi.

Oz gegmisinde 18 yil dnce gegirdigi ASD ope-
rasyonu disinda oOzellik yoktu. Koti aliskanhgi
olmadigim ifade etti. Soy ge¢misinde 6zellik tanim-
lanmuyor.

Laboratuvar tetkiklerinde, RBC: 4.830.000/mm?,
WBC: 7900/mm?, PLT: 363000/ mm?, Hb:13.7g/dl,
Htc: %43.4, ESR: 6/1 saat. Rutin idrar tetkiki nor-
mal. Kan biokimyasinda bir 6zellik yoktu. EKG:
Sag dal blogu, stk VEA'lar mevcuttu ($ekil 2). Te-
legrafide kardiotorasik oran normaldi. Kalp konfi-
glirasyonu 6zellik arzetmiyordu.

Hastanin aritmisi, koroner dilatér, antiaritmi,
antiagregan ve sedatif tedavi ile kontrol altina
alindi. Gastrointestinal sikayetleri icin konservatif
tedavi uygulandi. Yiiz goriiniimii, Reynaud fe-
nomeni, ellerindeki édemli goriintii nedeniyle bir
kollajen doku hastah@im aragtrmak istedik. Se-
dimantasyon normaldi. ASO, CRP, RP tetkikleri
normal bulundu. ANA negatifti. Skleroderma
disiiniilerek istenen Anti Scl 70 diizeyi 400U/
ml'nin tizerindeydi (normal degeri 25 U/ml'nin
alinda). Anti U1-n-RNP normal diizeydeydi (15
U/ml). Bunun iizerine kozmetik defekt olustur-
mamak amaciyla alt ekstremitede bacagin arka
yuziinden cilt ve cilt alt1 biyopsisi yaptik. Kas nor-
mal, ciltte perivaskiiler alanda hafif mononiikleer
hiicre infiltrasyonu gozlendi. Ust gastrointestinal
sistemin radyolojik tetkikinde tamida yardima ola-
bilecek bir bulgu saptanmadi. Solunum fonksiyon

testlerinde orta derecede kombine solunum
glcligli saptandi (Tablo I). Ust ekstremite
yumugak doku grafilerinde  kalsifikasyon
gozlenmedi. Goz konsultasyonunda Kerato-

konjuntivitis Sikka tarisi konularak konservatif te-
davi onerildi.

Raynaud fenomeni, yiiz goriiniimii, anti Scl
70’in yiiksek titrede pozitif olmasi ve diger bul-
gular tammzi  kesinlestirdiginden hastaya D-
Penisillamin 2x150 mg baglangic dozu ve kon-
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Tablo 1. Akciger Fonksiyon Testleri (Tedaviden Once)

Testler On sayim Bulunandeger  (Bulunan deger/6n sayim)x%
Vital kapasite VC () 2.84 1.42 50

Zorlu vital kapasite FVC (1) 277 1.35 49

1 ns’de zorlu exp. hacim FEV,(1t/sn) 2.35 1.16 49

Tiffenaou orani FEV,/FVC (%) 79.6 81.5 102

Zorlu exp./akim FEF 75 (It/sn) 541 223 41

Zorlu exp. jortasyakimi FEF 50 (1t/sn) 3.76 1.44 38

Zorlu exp. akim hiz1 FEF 25 (It/sn) 1.51 0.797 53

Peak exp. akim PEF (1t/sn) 6.03 223 37

Sonug: Orta derecede kombine solunum giicliigii (Hastanemiz Gogiis Hastaliklar Kliniginde yapilmugtir).

servatif tedavi Onerilerek, bir ay sonra kontrole gel-
mek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

“Skleroderma” teriminin uzun siiredir yerlesmis
olmasina Kkargin, viicutta bircok organda in-
terstisyumda iltihabi ve fibrotik degisikliklerin
olmasi nedeniyle, bu hastaliga “Sistemik Skleroz”
ad1 verilmesi daha uygundur (1). Deri tutulumu en
belirgin semptomu olup, vakalann %95inde
goriiliir, ancak i¢ organ tutulumu; gastrointestinal
kanal, akcigerler, bébrekler, kalp ve ¢izgili kaslar-
hastahgin prognozunu koétiilestirir ve yagami riske
eder. Hastalik yeni dogan doneminden yagamin i-
leri donemlerine kadar her yasta goriilebilir, fakat
en sik 30-50 yaslan arasinda baglar. Kadinlarda er-
keklere oranla li¢ defa daha fazla goriiliir.

Son yillarda, sistemik skleroz klinik seyrine gore
iki grupta toplanmaktadir (4).

1. Diffiiz Skleroderma: Baglangicta yaygin deri tu-
tulumu ile birlikte olup, hizli ilerleme ve erken ig
organ tutulumu s6z konusudur.

$ekil 1. Olgunun el ve yiiz goriiniimii

2. CREST Sendromu: Goreceli, simirh deri tu-
tulumu ile birlikte olup, olay parmaklara ve yiize
simirhdir.  Kalsinozis, Raynoud, Ozefegeal dis-
motilite, sklerodaktili, telenjiektazi bulgularinin bas
harfleri alinarak CREST sendromu ismi verilmistir.
Organ tutulumu geg gelisir ve bu hastalarin prog-
nozu daha iyidir.

Olgumuyz, cilt, akciger, kalp, gastrointestinal sis-
tem, ter ve tiikriik bezlerinin tutulumu ile seyreden
Diffiiz Skleroderma grubundandir. Alt ekstre-
miteden alinan deri ve kas biyopsisinde tutulum iz-
lenmemistir. Yiizde maske goriiniimii, alinda sol kas
tizerinde vitiligo vardi. Parmaklarda 6dem ve par-
mak uglarinda sivrilesme goriilmekteydi (Sekil 1).
Gozyasi salgisi yoktu ve 4-5 ay siire ile suni gozyasi
kullamilmasi gerekmisti. Olgumuzda ag1z kurumasi
vardi, sicak havalarda bile terleyememekten yakin-
maktaydi. %95 vakada goriilebilen Raynoud Fe-
nomeni bizim olgumuzda da vardi (1). Yutma
glicliigiinden yakinmakta, sik sik gelisen bakteriyel
asin-gelisim nedeniyle batinda distansiyon ve gaz
olugsmakta, thiamfenikol tedavisiyle ge¢mekteydi.
Ozefegus-mide-duodenum  grafisinde  peristal-
tizmde yavaglama goriilmiigtii.

Bu hastalarda kalpte odaksal interstisiyel fib-
rozis olabilir, effiizyonlu ve effiizyonsuz perikardit,
kalp yetmezligi, blok ve aritmiler gordliir. %10 ol-
guda, miyokardial fibrozise bagh kardiomyopati
gelisebilir (5). Bizim olgumuzda, sag dal blogu
mevcuttur. Gaz yakinmalan ile birlikte sik vent-
rikiiler ekstrasistoller vardir. Ancak olgumuzun
Oykiisiinde, 18 yil 6nce gecirdigi ASD operasyonu
vardir. Daha once ¢ekilen EKG'sini temin ede-
medigimizden, bu olayin Diffiiz Sklerodermaya
veya ASD’ye bagh oldugunu ayirdetmek miimkiin
olmamistir. Telegrafide perikardit bulgusu veya
kardiomegali yoktur. Atrial hipertrofi bulgusu da
saptanmamishr. Ancak endomyokardial biyopsi
yapma olanagimiz olmadigindan kesin bir sonuca
varilamamistir. Penisillamin ve propafenon te-
davisiyle inatgt VEAlar biiyiik olgiide azalmis, efor
kapasitesinde diizelme olmustur.

Hastamizin solunum fonksiyon testlerinde orta
derecede kombine solunum giicliigii saptanmigtir
(Tablo I). Akcigerlerde siklikla alveoler septumlarin
diffiiz interstisiyel fibrozisi ile birlikte, kii¢tik pul-
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$ekil 3. Olgunun EKG bulgularl

moner arter duvarlarinda ilerleyici kalinlagma
goriiltir. Fibrozis, mikrokistlerin olugmasima yol
acabilir. Boylece bu olgularda idiopatik pulmoner
fibrozisten ayirdedilmesi gii¢ olan lezyonlar geli-
sebilir (1).

Hastamizda Anti Scl 70 plazma seviyesi 400
IU'nin tizerinde bulunmustur. Anti UI-n-RNP
diizeyi 25 IU/ml'nin altindadir. Anti Scl 70, diffiiz
sklerodermali hastalarm %30-40'inda yiikselmistir.

CREST sendromunda ise anti sentromer antikor,
%50-70 olguda mevcuttur (2). ANA, olgumuzda ne-
gatiftir. Hiperglobulinemi vardir. Romatoid faktor
negatif sonu¢ vermistir. Son iki bulgu spesifik ol-
mayan Ozelliklerdir.

Olgumuzda, Raynoud fenomeni, kserostomi,
kseroftalmi, yutma giicliigii, kardiak ve gastro-
intestinal semptom ve bulgular, kombine solunum
fonksiyon bozuklugu, Anti Scl antikorunun mdisbet
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olmasi, bulgulan ile Diffiz Skleroderma tamsinda
tereddiit olmadigindan, 300mg/giin’ dozunda
D-Penisillamin tedavisine baslanmigtr. Bir ay
sonra klinik ve biyokimyasal kontrolleri yapilmak
lizere taburcu edilmigtir. D-Penisillamin yaminda,
300 mg aspirin, 150 mg Dipridamol, 300mg Pro-
pafenon, GIS semptomlan igin antiasit ve
Domperidon da onerilmistir. Bir ay sonra yapilan
kontrolde ilaca tahammiiliin iyi oldugu, he-
mogram, karaciger ve bobrek fonksiyonlarinin iyi
oldugu gozlenmis, halsizlik yakinmasi oldugundan
serum ¢inko seviyesi istenmis, ¢inko iceren bir mul-
tivitamin tedaviye eklenmistir. Bu agamada
hastanin GIS semptomlar1 ve VEA'larinin azaldig,
agirhgmin 6 kg arth@ saptanmustir. Anti Scl 70
dizeyi kontrol edildiginde halen 400 U/ml bu-
lunmusgtur. D-Penisillamin dozu 600mg’a ¢ikilarak
(2x300mg /giin), li¢ ay sonra kontrole ¢agrilarak ta-
burcu edilmistir.

Ug ay sonraki kontrole terleme bulgusu ile
geldi. Rutin biyokimya tetkiklerinde patoloji sap-
tanmadi. Efor kapasitesi artmig GIS semptomlan
onemli Olglide azalmist. Raynoud fenomeni bul-
gusu havanin soguk olmasmna karsin fazla yakin-
maya sebep olmayacak seviyedeydi. Anti Scl 70
diizeyi 321 U/ml'ye dismiistii. D-Penisillamin
dozu 900mg’a gikilarak dort giin hastanede izlendi.
Kseroftalmi aniden diizeldi. Suni gozyas: kullan-
mamaya basladi.

D-Penisillamin, sklerodermada, inter ve int-
ramolekiiler kollajen kagisimi onler ve immiino-
siipressif etki gosterir (3). Ikinci etkisiyle kollajen
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sentezini de onler. Siklikla iyi tolere edilemediginin
bilinmesine karsin hastamizda tahammiuilstizliik be-
lirtisine rastlanmamugtir. Klinik seyir fevkalade
olumlu bulunmugtur. Biyokimyasal yan etkiye de
rastlanmamustir. Anti Scl 70 antikor diizeyinin azal-
mas1 hakkinda literatiirde bir bulguya rastlan-
mamakla birlikte sonucun olumlu oldugunu
gosterdigi akla gelmektedir. Hasta halen kontrol
altindadir.
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