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Vak’a : 8. A, 32 yaginda ev kadini. (Prot. No. 20761)

Sikdyeti : Halsizlik, zaman zaman ateslenmek. Karnin, belin

sol tarafinda ve sol kalgasinda agri. Viicudun muhtelif yerlerinde sis-
likler.

Hikdyesi : 1lk sikdyetleri onbes sene kadar 6nce sirtinda ve vii-
cudun cesitli yerlerinde agrilar seklinde baglamig. Miiracaat ettigi
miiteaddit hekimlerin tedavilerinden fayda gérmemis. Bes aydan beri
vilcudunun muhtelif yerlerinde deri altinda onceleri findik biiyiiklii-
giinde fakat sonra biiyiiyen sislikler meydana gelmeye baglamig. Bun-
lardan bazilar kiiciik haldeyken drene olmuslar. Miiracaat ettigi dok-
torlarin degisik teshis ve tedavileri ile iyilesmeyen hasta tetkik ve
tedavi i¢in yatirildi. Ailevi bir hastalik tarif etmiyor.

Genel durum : Hasta anemik goriiniiglii. Asir terleme mevcut
Turgor-tonus tabii. Aligkanhklar yok.

Fizik muayene : Genel sistem muayene bulgularimiz normal
hudutlar iginde bulunmasi yaninda, hastanin derialtinda bulunan
nodiillerinin 6zellik ve yerlesmeleri soyle idi; Sol spina iliaca anterior
superior tlizerinde 35 cm. biiytikliiglinde palpasyonla ¢ok agrili, yu-
musak, hafif fliiktan bir nodiil; sag ve sol lomber para vertebral bél-
gede 2X3 cm. biiyiikligiinde deri ile yapisiklik géstermeyen agrili
iki tane nodil; sag baldirda gastrocnemius adalesi iginde lokalize
yumruk iriliginde agrili fliilktan bir nodil ve sal malleoliin arka ve
alt kisminda 3x3 cm. biiytikligiinde iizeri pigmente, fliktan ve ag-
rili bir nodlil mevcuttur. Ayrica dorsal bolgede sag scapula lizerine
rastlayan deride ve lomber bdélgenin sol tarafinda her biri 2-3 cm.
capinda, pigmente, hastamin ifadesine gére daha once findik irili-

(*) Sisli Cocuk Hastanesinin 22.3.1978 tarihli bilimsel toplantisinda teblig
edilmigtir.
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ginde birer nodil halinde iken, drene olan ve halen fistiilize olan iki
nedbe mevcuttur.

Eklem hareketleri genellikle normal hudutlar icinde olup, yalniz
sol kalca ve sol ayak bilegi hareketleri o kisimlarda mevcut nodiillerin
eklemlere yakin komsuluklarindan ve agrili olmalarindan dolay: kis-
men tutuk idi.

Hastanin takip ve tedavisi: Vak’anin servisimize yatirilmadan
once yaptirilan laboratuar tetkiklerinde:

1.11.1977 Sedimantasyon :45-82-120
Lokosit :8,400
Eritrosit :2,400,000
Hemoglobin % 1% 50 mg.
Latex (RF) :(—) negatif
A.8.0 :500 Todd U/ml.
Idrar bulgulan :Normal

6.11.1977 Ca** 1% 9,8 — 4,98
Idrar'da Ca+t+ :% 0,110 gr/24 saat
Alkalen fosfataz 1,63 B.U
Fosfor 1% 5,3 mg.
Total protein % 8,2 gr.
Albumin (serum) % 3,6 gr.
Globulin ( » ) 1% 4,6 gr.
Formiil 16kosit :Parcali: 67, Eozinofil: 1

Lenfosit: 32

bulundu ve bu klinik ve laboratuar bulgular: ile hasta tetkik ve te-
davi icin servisimize yatirildi.

Hastanin, agrilar1 ve yattiktan iki giin sonra yiikselen atesli
durumu da goz Oniine alinarak Aspirin tablet 3x2 ve Pentrexyl 500
flakon IM. ile tedaviye bagland:, Hastanin dahiliye klinigimiz ile ya-
pilan konsiiltasyondaki «Post streptokoksik infeksiyons teshisi ve
Akut eklem romatizmas: tedavisi Onerilerine uyularak giinde bir ta-
ne Procain Penicilline 800,000 IU. IM., Aspirin tablet 3x2, Mucain
siispansiyon 3x1 ile tedaviye 10 giin devam edildi. Bu arada yapilan
radyolojik tetkiklerde hic bir patolojik bulguya rastlanmadigi gibi
meveut hodiillerin kemik sistemi ile iligkisi olabilecegini isaret eden
bir belirti gériilmedi. Onbir giin devam eden bu tedavi esnasinda za-
man zaman 39 dereceye kadar yiikselen subfebril bir ates her zaman
mevcut idi. Hasta bu siire sonunda kendi arzusu ile ve araya giren uzun
tatil minasebeti ile «Akut Atesli Romatizma» teghisiyle ve kismi
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saldh ile 18.11.1977 tarihinde taburcu olurken sedimantasyon :
40-70-100 mm. idi.

Sikayetleri devam ettifinden hasta tetkik edilmesi i¢in on giin
gonra tekrar yatirildi. Ve, Aspirin tablet 3x2 tatbik edilmeye basglan-
di. Yeniden yapilan laboratuar kontrollarinda sedimantasyon: 50-80 -
110, ASO ise 200 Todd U. sinden fazla bulundu.

Yapilan hariciye klinigi konsiiltasyonu sonucunda hariciye klini-
ginin onerisi ile sol spina iliaca anterior superior {izerine tesadiif
eden nodiilden steril sartlarda ponksiyon yapildi. Alinan mayiiden
yvapilan Bakteriyolojik tetkikde materyel steril kaldr ve frotide poli-
niikleer 16kositler gdoriildii, bakteri gériilmedi.

Cildiye kliniginden istenen konsiiltasyon sonucunda bu kilnigi-
mizin istegi Uzerine yaptirilan; riegrafide patolojik bulgu yoktu,
ayrica sirtda meveut bulunan fistiilden alinan mayiden yapilan kiiltiir
ve antibiogram registan testinden, stafilokok iiredi ve Doxyciycline,
Kefzol ve Bactrime hassas bulundu. Leweinstain besi yerinde iireme
olmadi, yapilan Mantoux testi (4 ) miisbet bulundu. Bu netice ile has-
taya Bactrim tablet 2x2 ve Bekompleks drg. 3x1’e baglandi, on giin
devam edildi. Sonra da giinde bir tane Endol (endomethazine) suppo.
verildi, buna da 14 giin devam edildi. Gene cildiye kliniginin uyarisi
lizerine lomber holgede, sol paravertebral kisimda bulunan nodiilden
biopsi yapildi. Yapilan mikropatolojik tetkik sonucunda Patoloji bo-
liimiiniin kanaati «fibrom» idi. Bu siire zarfinda deri altindaki nodiil-
lerin agrilar1 ve subfebril ates devam ederken hastada hafif hafif
karin agrilar1 baggdsterdi. Bu bulgularin 1giginda bir hafta sonra lom-
ber, sag paravertebral bolgedeki nodiilden yapilan biopsi materyali ve
gol dis malleol iizerinde bulunan flitkktan nodiilden alinan steril ponk-
siyen mayii anatomo-patolojik tetkik igin klinik bulgular ve muh-
temel teshis de zikredilerek hastanemiz paloloji béllimiine gonde-
rildi.

Patoloji boliimiinde yapmlan tetkikde :  Froti’de biitiin sahalarda
I6kosit ve eritrositten zengin hiicre topluluklar: goriildii. Kesit'de ise;
Damar ve kapillerlerden zengin genig graniilasyon dokusu iginde len-
fosit ve lokositden zengin iltihabi infiltrasyon goriildii. Kapillerler
eritrositlerle dolu, mevecut hyalin bag dokusu arasinda dagimk halde
degisik geniglikde yag dokusu goriilmekte. Iltihabi graniilasyon do-
kusu icinde miiteaddit dev hiicreleri vardir. Damarlarin etrafinda pe-
riartritik reaksiyon ve kalinlagma ve lenfositer infiltrasyon goriil-
mektedir. Bu bulgular ile patolojik teghis «Subkronik iltihabi granii-
lasyon dokusu» idi.
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Hastanemizde hazirlanan ve tetkik edilen preparatlar hastane-
miz patoloji uzmaninin istedig {izerine klinik ve laboratuar bulgular:
da ihtiva eden bir epikrizle Istanbul Tip Fakiiltesi Patolojik Anatomi
Enstitiisiine tetkik icin gonderildi.

Bu arada hastanin subfebril atesi kontrol altina alinmig fakat
nediillerdeki devam eden agrilarin ve terlemenin yanisira; karin ag-
rilari, bulant1 ve kusma da klinik tabloya eklenmis ayrica konstipas-
yon gibi gastro-intestinal gikayetler de husule gelmigtir. Bu sebepten
istenilen cerrahi konsiiltasyon sonucu yaptirilan direkt batin grafi-
sinde bir ozellik goriilmedi ve kronik konstipasyon cihetinden teda-
visi 6nerilerek Onoton dragee verildi.

Bu siire zarfinda, Istanbul Tip Fakiiltesi Patolojik Anatomi Ens-
titiis’ne génderilen preparatin tetkik sonucu génderilen raporda klinik
teghis ile birlesildi: Nonspesifik kronik pannikiilit = Relapsing nodu-
lar panniculitis — Pfeiffer-Weber-Christian Hastalig1,

Uzun siiren tedavi sonunda hastanin agrilar1 azalmis, atesi kont-
rol altina alinmigti. Gastro-intestinal gikayetlerini izah etmek igin
lipas, amilas ve mide-duodenum'un radyolojik tetkiki istendi ayrica
son olarak yapilan sedimantasyon’da 42-75-110 olarak bulundu. Rad-
yolejik tetkik icin randevu alinarak ve ayaktan kontrollara gelme-
si onerilerek hasta taburcu edildi. Taburcu olduktan birkac giin sonra
lipas yiiksek bulundu (1,6 U.). Vak’a halen takip edilmekte.
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Romatizmal hastaliklar genel olarak artikiiler ve nonartikiiler
olarak iki boliimde miitalda edilirler. 1975'de I.L.A.R (International
League Against Rheumatism)'in tertip ettigi klasifikasyona gore: Ro-
matisma olarak kabul edilen bag dokusu hastaliklar:;

(A) Artikiiler

1. Enflamatuar
Idiopatik
a. Rheumatic fever
b. Rheumatoid arthritis
c. Atipik gekiller
Psoriatik arthropati
Juvenile rheumatoid arthritis
Felty sendromu
Sjogren sendromu
d. Ozel sekiller
Ankylosing spondylitis
Intermittent hydroarthrosis
Palindromic rheumatism
Infeksional
Spesifik infeksiyonlardan dolay: artritler
2. Dejenerativ
a. Osteoarthritis, dejeneratif eklem hastaliklari
b. Osteochondrosis
c. Intervertebral disk hastalig

(B) Nonartikiiler

Bursitis

Fasciitis

Fibrositis

Myositis, myalgia

Neuritis, neuropathy, neuralgia

Periarthritis

Tendinitis, peritendinitis

Tenosynovitis, tendovaginitis

Yag dokusunun hastaliklar: (Pannikiilitis) (9)

© oo O e B0 b =

Bir ¢ok kaynakda «Weber-Christian Hastalig1) olarak adi gecen
bu hastaligt FREDERIC PARKES WEBER (1863-1962) ve HENRY
ASBURY CHRISTIAN (1876-1951) tarif etmislerdir. Bu iki hekimin
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tarif ettigi sekil literatiirde «Nodiiler Panniculitis» diye adi gecen
sekildir.

Bundan baska bir de EMIL PFEIFFER (1846-1921) in de tarif
ettigi «Tekrarlayan nodiiler pannikiilitis» vardir ki bu tip de «Pfeif-
fer-Weber-Christian Hastaligi» adi ile anilir. Tetkik ettigimiz has-
talik bu ikinci gsekle uymaktadir. (7, 11)

Cogunlukla kadinlarda goriilen; deri alt: yaginin bol oldugu kal-
ca ve uyluk gibi yerlerde beliren deri alti agrii 6dematoz nodiiler-
le karakterize kiriklik, tekrarlayan ates, yiiksek sedimantasyon ve
kuvvetsizlikle beraber olan ve niikslerle seyreden bir hastaliktir.

Etioloji : Etiolojisi belli olmamakla beraber, Sistemik Lupus
Eritematosus, tiiberkiiloz, iod tedavisi, subakut bakteriel endokardit’-
lerle beraber goriilebildigi gibi; kortikosteroidlerin yiiksek dozda ve-
rilirken birdenbire kesilmesi ile de ortaya cikabilir. Bazi vak’alar
akut veya kronik pankreatitle beraber bulunabilir,

Muhtemelen mevcut bir lezyonun pankreatik kanali tikamasi ve,
lipasin kan akimina ¢okga karismasi sonuecu, vag dokusu, eklemler ve
kemikde genig yag nekrozlarina sebep teskil edebilir. Gergekten lipas
ve amilas seviyesinin yiikselmesi bu gahislarda tesbit edilmistir. (10)

Klinik : Subfebril bir ateg, kiriklik ve kuvvetsizlikle kendini bel-
li eder. Gévdenin deri alt1 yaginin bol oldugu bolgelerle, uyluk gévde
ve gogiislerde deri alt1 yag dokusu icinde agrili, iizeri eritemli muh-
telif biiyiiklikte nodiiller meydana gelir. (10) Lokalizasyonlar: ve
adetleri vak’adan vak’aya degisen nodiiller umumiyetle bir kag¢ hafta
icinde merkezden itibaren solar, atrofilegir ve nihayet hipodermik bir
atrofiye delalet eden bir incelme ve ¢ukurlasma birakarak tamamen
kaybolur. (10, 13) Yag enflamasyonu goégiis ve karin bogluklarim
tuttugu zaman Weber-Christian hastaligimin sistemik geklinden bah-
sedilir, Akcigerler, plevra, perikard, karaciger, dalak, barsaklar, bob-
rek ve bobrekiistii bezi etki altinda kalabilir. Yalniz mesanterik yag
dokusu tutuldugu zaman ates, karin agrisi, bulanti, kusma goriiliir ve
o zaman «mesanterik pannikiilitiss tabiri kullamlir. (10)

Laboratuar : Siiratli sedimantasyon, l6kositoz ve eozinofili go-
riiliir.

Patoloji : Biitiin vilcutda yer yer dagilan nonspiiratif inflama-
tuar nodiillerle ve subkutan yag dokusunda cerahatlanmaya kadar
gitmeyen kronik iltihabi infiltrasyon ve nekrozlarla karakterizedir (2,
3) Lezyonlar lipid ihtiva eden kiiciik bir sahada baslar. (2)
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Mikroskopik olarak pannikiilitis iic safha gosterir:

1) Akut iltihabi safha: Kisa siireli olup, siipiirasyon olmadan
yag Kkitlelerinin arasinda polimorf niikleer akut iltihabi hiicrelerin
infiltrasyonu ile karaterizedir. (4, 13)

2) Makrofajik safha: Karakteristiktir. Kaybolan yag kitlele-
rinin yerine fibrd bir doku tesekkiil etmistir: Yag hiicrelerini istila
eden cogunlukla fagositik histiositik hiicreler gériiliir. Bazan birkac
yabanci cisim hiicreside goriiliir. (4, 13) Hiicreler siingersi manzara-
daki stoplazmalar: ile sismistirler.

3) Fibroblastik safha: Fibroblastlar makrofajlarin yerini alir-
lar. Kollagen doku kaybolur yerine fibrgs doku husule gelir. Derinin
corium ve epidermis’i buna istirak etmezler. (4)

Tedavi : Spesifik tedavisi yoktur. Bazi kaynaklar semptoma-
tik tedaviyi ongdérmekte bu meyanda Penicilline gibi antibiyotikler
damardan C-Vit ve aneljezikler tavsiye etmektedirler, (13) Buldugu-
muz literatiirde siilfamitler, anti-malarial ilaclar ve phenylbutazone
miidafaa edilmekde, (8) ayrica ekseri vak’alarin kortikosteroidlere
cevap verdigi (10) yazilmaktadir. Mevcut olabilecek pankreatik lez-
yonlarm tedavisi miimkiin oldugu zaman metastatik yag nekrozlari-
na da faydal tesiri goriilebilecektir. (10)

Prognoz : Lezyonlar deride asemptomatik harabiyetler biraka-
rak regresyon gosterirler. Fakat hastalik niikslerle uzun siire devam
eder. (10) Teblig edilen birkag vak’ada Oliim de kaydedilmistir. (2)

Ozet

Bir vak’a nedeniyle «Pfeiffer-Weber-Christian Hastaligi» tak-
dim edilerek; etiologi, patoloji ve klinigi ile tedavisi anlatildi.

Summary

A case of Pfeiffer-Weber-Christian disease ise presented and the
etiology, pathology, clinical findings and treatment of the disease are
reviwed.
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