Miks Bag Doku Hastaligi (MBDH)

SLE, Scl ve inflamatuar miyozit’e ait klinik bulgularin biraraya
gelmesi ile kendini belli eder. Anti Nukleer Antikor (ANA), yiksek
titrede pozitif ve graniler boyanma gdsterir. Spesifik antikor, Anti-
U1RNP’dir. MBDH tanisi igin; Anti-Sm, Anti-Ro, Anti-La, Anti-
sentromer antikorlarinin negatif olmasi beklenir.

SLE; sistemik lupus eritematozus Scl; sistemik sklerozis

Cakisma Sendromlan

Otoimmun dogaya sahip, alti tane sistemik bag doku hastaligi
vardir; SLE, Scl, PM, DM, RA ve SS. Cakisma sendromlarinda,
bu hastaliklara ait klinik bulgular birarada izlenir. Bazi cakisma
sendromlar kendilerine ait otoantikorlar ile birlikte anilir (MBDH

gibi).
PM;polimiyozit DM;dermatomiyozit RA;romatoid artrit. SS;sjogren sendromu

Andiferansiye Bag Doku Hastaligi (BDH)

Pozitif ANA varliginin esliginde, yukarida bahsedilen bag doku
hastaliklari seyrinde gérmeyi bekledigimiz klinik bulgularn gésteren
hastalara koyulan tanidir. Klinik bulgularin, hentiz spesifik bir
hastaliga tam karsilik gelmemesi nedeniyle bu hastalarin, bu genel
ad (BDH) ile aniimasi uygun goérilmastdr.

ANA; grantiler boyanma Raynaud

MBDH

En sik izlenen baslangic

dénem bulgular;

+ Raynaud (>%90)

+ Sinovit (>%90)

+ El ve el parmaklarinda
diffiiz sislik (>%70)

» Miyozit (>%70)

Sistemik sklerozis (Scl),
Sistemik lupus eritematozus
(SLE) ve inflamatuar miyozit
bulgularini icerir.

Scl, SLE, miyozit.

ilk defa, 1972 yilinda Sharp
ve arkadaslar tarafindan
tanimlanmistir.

Kadin/erkek = 15/1
Ortalama tani yasi = 37
(4-80 yas)




MBDH

MBDH; SLE, Scl ve miyozite 6zgu klinik bulgulari icerir. Raynaud bulgusu, olmazsa

olmazidir. Santral sinir sinir sistemi (SSS) ve renal tutulum, MBDH’da beklenmez. Eklem
tutulumu Jaccoud artropatisine neden olabilir. Hastaligin erken déneminde ellerde 6dem

izlenir. Sinovit, miyozit ve serozit kortikosteroid
tedavisine olumlu yanit verir. Zaman icinde, MBDH
klinigi hafifler, semptomlarin siddeti azalr. Ancak
sklerodaktili, Raynaud, 6zefagus dismotilitesi gibi Scl ile
uyumlu bulgular kalicidir. Pulmoner hipertansiyon, en
6nemli 6lUm nedenidir.

Gastrointestinal sistem tutulumu, Scl ile benzerdir.
Ozefageal dismotilite, gastrodzefageal reflii siktir.
Olgularn %75 ‘inde akciger tutulumu olur, cogu
asemptomatiktir. Tedavide, kortikosteroidler,
Azatiyopurin, Mikofenilat mofetil, Siklofosfamid kullanilir.
On yillik takiplerinin sonunda, hastalarin %58’i MBDH
tanisi ile tedavilerine devam etmektedir. Geriye
kalanlarin %17’si Scl, %9 ‘u SLE, %2.5’u Romatoid
Artrit tanilari ile takiplerine devam ettigi izlenmistir.

Artrit ve plérezi antimalaryeller ve dlsuk doz
kostikosteroidler (<prednizon 20mg/gln) ile tedavi
edilebilir. Miyozit, ylksek doz kortikosteroidler
(>prednizon 60mg/glin), metotreksat, azatiyopurin ile
tedavi edilebilir.

Jaccoud artropatisi, kronik,
non-eroziv Romatoid Artrit
benzeri el eklem
deformitesidir. Akut eklem
romatizmasi ve SLE
seyrinde izlenir. EkKlem
kapsulinin inflamasyonu
ve buna bagl fibrotik
retraksiyon sonucu gelisir.
Bu durum, dérdiinci ve
besinci parmagin
Metakarpofalanjiyal eklem
dizeyinde
subluksasyonuna ve ulnar
deviyasyona neden olur.
Romatoid Artrit’ten farkli
olarak, grafilerde eroziv
degisiklikler izlenmez.

MBDH laboratuar Siklik %
Anemi 65-75
Lékopeni-lenfopeni 57-75
Hipergamaglobulinemi 80
Romatoid faktor 50

Anti NUkleer Antikor 100
Anti-U1RNP 100

Hipokomplementemi 2



Cakisma Sendromlari

Sjégren sendromu (SS) digerleri ile en sik cakisan (birlikte gérilen) hastaliktir. SS’nun
cakistigl hastaliklar- siklik sirasina gére- RA, SLE, Scl, PM (polimiyozit), MBDH, primer
biliyer kolanjit, nekrotizan vaskdilit, otoimmun tiroidit, kronik aktif hepatit’tir.

SLE, RA ile ¢akisabilir (Rupus). Pozitif romatoid faktdr, deri alti noduller ve eroziv poliartrit
ile birliktedir.

Skleroderma, miyozit ile ¢cakisabilir. Antikoru, Anti PM-Scl’dir.

Sinirll kutanéz sistemik skleroz, primer biliyer siroz ile ¢akigabilir. Anti mitokondriyal antikor
(AMA), sinirl kutan6z sistemik sklerozlu olgularin %18-27’sinde pozitif saptaanir.

Andiferansiye Bag Doku hastaligi (BDH)

Romatoloji kliniklerine bagvuran hastalarin kabaca %25’i, bag doku hastaliklarindan

herhangi birinin tani kriterlerini tam olarak karsilayamaz. Zaman iginde (1-3 yil), bu

hastalarin %25’i bir bag doku hastaliginin tani kriterlerini tam olarak karsilar hale gelir ve
spesifik bir tani alir. Bu hastalarin cogunlugu (%85-90’1) kadindir ve basvuru aninda 30’lu
yaslarindadir.

En sik gbrllen semptomlar, artralji/artrit, Raynaud, mukokutandz bulgular ve g6z

kurulugudur. Nadiren, i¢ organ tutulumu izlenir. ANA pozitifligi mutlaka beklenir. Spesifik

otoantikorlar ise yoktur; Anti-Sm, anti-dsDNA, anti Sentromer. Bazi hastalarda anti-Ro
pozitif olabilir, g6z kurulugu ve mukokutandz bulgular ile birliktedir.

Ates, seroz zar tutulumu, anti-Sm, Anti-dsDNA varligi ileride bu hastanin SLE’ye

evrilecegini dusundirmelidir. Raynaud, tirnak yatagi kapiller mikroskopisinde anormallik,

nukleoler ANA bu hastanin ileride sklerodermaya evrilecegini diisindirmelidir. Agiz
kurulugu ve anti-Ro/La bu hastanin Sjégren sendromuna evrilecegini disundurmelidir.

Tani kriterleri;

« Uc yil ve daha uzun siireden beri izlenmekte olan bag doku hastaliklarinda gérmeyi
bekledigimiz bulgularin hastada olmasi ve bu hastanin her hangi bir spesifik bag doku
hastaliginin tani kriterlerini tam olarak karsilayamamasi

» Anti NUkleer antikor pozitifligi (farkli iki zamanda)

En sik karsilatigimiz klinik bulgular; artralji/artrit, Raynaud, agiz g6z kurulugu,
fotosensitivite, seroz zar tutulumu, oral Ulserlerdir.



