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BiR OLGU SUNUMU: TEKRARLAYAN POLIKONDRIT

RELAPSING POLYCHONDRITIS: A CASE REPORT

Sinem Ozcanl, Zafer Giinendil, Feride Gogiis!, Vesile Sepicil

OZET SUMMARY

Tekrarlayan polikondrit; kartilagen6z eklemler Jkardiovas- Relapsing polychondritis is a rare, chronic, autoimmune

kiler sistem, g6z, deri, bobrek ve sinir sistemini etkileyen disorder, characterized by recurrent inflammation that af-
tekrarlayict inflamasyonla karakterize, nadir gériilen, kro- fects cartilaginous joints, the cardiovascular system, eyes,
nik, otoimmun bir hastaliktit. Bu makalede ulseratif kolit skin, kidney and the nervous system.Here we reported a
ve astim 6ykiisti olan tekrarlayan polikondritli olguda béb- case of renal involvement of relapsing polychondritis as-
rek tutulumu sunulmustur. sociated with ulcerative colitis and asthma.
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GiRIiS
Tekrarlayan polikondrit, kulak, burun, larinks ve trake-
obronsial sistemin kartilaj yapilarint etkileyen, tekrarla-
yict inflamatuvar ataklarla karakterize, nadir gérilen,
ciddi sonuglara yol agabilen bir hastaliktir. Tanist, spe-
sifik bir laboratuvar bulgusu olmadigindan klinik, pato-
lojik, radyolojik olarak konmaktadir (1).

OLGU

40 yasinda erkek hasta, ses kisikligt ve isitme azligi sika-
yetiyle FTR Romatoloji poliklinigimize basvurdu. Oy-
kiistinden 3 yil 6nce aniden sag kulakta agri, dis kulak-
ta ttkaniklik hissi ve daha sonra sislik-1s1 artigi-kizariklik
gelismesi ile 6nce kulak-burun-bogaz poliklinigine bas-
vurdugu, enfeksiyon distnilerek antibiyotik baslandi-
&1, sikayetlerinin devam etmesi tzerine ve sol kulakta
da kizariklik-sislik olusmast tzerine dermatoloji boli-
miine basvurdugu ve tragustan alinan biyopsi ile tekrar-
layan polikondrit tanist aldigt 6grenildi. Prednizolon
60mg/g baslanip, doz azalularak 16mg/gun ile devam
edilmis. Hasta klnigimize bagvurdugunda 16mg/gin
prednizolon aliyordu.

Ozgegmisinden 6 yildir remisyonda iilseratif koliti
oldugu, 1997'de siniizit operasyonu gegirdigi, 10 yil 6n-
ce astim tanst aldigr 6grenildi.

Olgunun fizik muayenesinde; TA:125/80mmHg
nabiz:76/dk olup, akcigerde 6kstrmekle kaybolan bila-
teral ronkisleri ve ekspiryum uzamasi saptandi. Kalp
oskiiltasyonu dogal olarak degetlendirildi. Kulak-bu-
run-bogaz muayenesinde kulakta bilateral 6dem, kiza-
riklik, distrofik degisiklikler mevcuttu. Ayrintili odyolo-
jik incelemede mikst tipte isitme azlig1 saptandi. Léko-
motor sistem muayenesi dogaldi, aktif artrit bulgusu
yoktu. Ses kisikligi nedeniyle yapilan larinks BTsi nor-
maldi, ses kisikliginin nedeni reflii olarak degerlendiril-
di ve proton-pompa-inhibitéri baslandi. Gézlerinde
kizariklik olan hastada bilateral episklerit saptandi.

Laboratuar analizinde; Hb:13mg/dl Htc:%41
BK:17300 sedimentasyon-hizi: 30mm/sa CRP:
33mg/dlidi. Posteroantetior AC grafisinde bronkovas-
kiler dallanmada belirginlesme disinda patoloji saptan-
madt.Tam idrar tetkikinde 50 eritrosit, 3-5 I6kosit sap-
tand1. Total C3-C4, total IgG-IgA-IgM normal olarak
geldi. 24 saatlik idrarda 274 mg proteiniiri saptanan
hastaya bobrek tutulumu yoéntnden biyopsi yapildi. Bi-
yopsi sonucunda IgA birikimi iceren minimal mezengi-
al proliferasyon gosteren, IgG-IgM-C3-fibrin ile diffiiz
global kapiller depolanma saptandi. Hastaya 3 kez
1000mg pulse steroid tedavisi verildi, ardindan Predni-
zolon 60 mg'a gecildi. Bébrek tutulumu nedeniyle sik-
lofosfamid 1gr, Ondansetron 8mg amp., Mesna 400

Tablo-I
Michet ve ark. tarafindan modifiye edilen tekrarlayici
polikondrit tani kriterleri

Her iki kulak kepgesinde tekrarlayan kondrit
Non-eroziv inflamatuar artrit

Burun kikirdaklarinda kondrit

Okdler inflamasyon

USY’da kondrit

Kohlear ve/veya vestibiler disfonksiyon

mg verildi (3ay/aylik enjeksiyon seklinde). Medikal te-
davisi azotiyoptin 2.5 mg/kg/¢g olmak lzere duzenlen-
di.

TARTISMA

Tekrarlayan polikondrit, Jacksch-Wartenhost tarafin-
dan ilk defa 1923 yilinda tanimlanmistr. Bildirilen has-
talarin ¢ogunlugu beyaz olmakla birlikte tim etnik
gruplarda bulunabilir. Her yasta gérilebilirse de genel-
de ortalama baglangic yast 40-50'dir. Cinsiyet farkliligt
gorilmemektedir (2, 3).

Kulak, burun, laringotrakeal bélge ve periferik ek-
lemler gibi kartilagen6z eklemleri tutabilen, g6z tutulu-
mu, nadiren vaskuler, kardiyak, deri, bobrek, nérolojik
tutulumla da seyredebilen, inflamatuar ataklarla karak-
terize, yasami tehdit edebilen, otoimmiin nadir bir has-

taltktir (1).

Tekrarlayan polikondrit icin siklikla McAdam ve at-
kadaglari tarafindan belitlenen tant kriterleri kullanil-
maktadir (2), daha sonra Michet ve arkadaslari (3) ve
Diamani (4) tarafindan modifiye edilmistir (Tablo1).

Buna gére tan1 igin,
- en az ug ya da daha fazla kriterin bulunmasi veya

- en az bir ya da daha fazlasinin olup, (+) histopato-
lojik tetkik veya

- en az iki farkli bélgede kondrit bulunmast ve dustik
doz steroidlere yanit vermesi gerekmektedir.

Tekrarlayan polikondritin patogenezi heniiz bilin-
memektedir. Diger otoimmiin hastaliklara sekonder ge-
lisebilir (Tablo 2) (5). Bizim olgumuzda da tlseratif ko-
lit 6ykiist mevcuttu.

Tekrarlayan polikondritli olgularda saglikli kontrol-
lere gbre daha fazla HLLA DR pozitifligi bildirilmistir.
Lupus antikoagiilani, kartilaj matriks proteini olan mat-
rilin 1'e karst antikorlar, dimerik matriks proteine karst
antikorlar, tip2-tip9-tip11 kollajene kars1 antikorlar sap-
tanmustir. Solunum sistemi tutulumunun %69 vakada
matrillin 1'e kars1 antikor titresiyle korele oldugu bildi-
rilmistir. Olgularin doku lezyonlarinda CD4 T lenfosit-
leri, plazma hiicreleri, Ig ve kompleman varligt da sap-
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Tablo-Il
Tekrarlayici polikondritin eslik edebilecegdi otoimmun hastaliklar

Romatizmal Hastaliklar
Romatoid artrit
Juvenil idiopatik artrit
Sistemik lupus eritamatozus
Progressif sistemik skleroz
Sjogren sendromu
Mikst konnektif doku hastaligi

Seronegatif Artropatiler
Ankilozan spondilit
Psdriatik artrit
Reiter sendromu

Vaskiilitler
Lokositoklastik vaskdilit
Wegener granulamotozus
Poliarteritis nodoza
Mikroskopik polianjitis
Churg straus sendromu
Behcet hastaligi
Mikst kriyoglobulinemi

Hematolojik Hastalklar
Myelodisplastik sendrom
Hodgkin hastaligi
MALT tip 1 lenfoma
Non-Hodgkin lenfoma
Akut lenfoblastik I6semi
Pernisiy6z anemi

Endokrin Hastaliklar
Tip1 diabetes mellitus
Hashimato tiroiditi
Graves hastaligi
Hipotiroidizm

Gastrointestinal Hastliklar
Krohn hastaligi
Ulseratif kolit
Primer bilyer siroz
Retroperitoneal fibrozis

Diger Hastaliklar
Miyastenia graves
Pyoderma gangrenosum
Psériasis vulgaris
Kondrosarkom

tanmugtir (1).

Ozellikle bilateral tekrarlayict aurikiiler inflamas-
yonda tekratlayan polikondritin ilk anda distntlmesi
gerekir; bu bulgu tani konan hastalarin %85'inde bu-
lunmaktadir. Nadiren i¢ kulak tutulumu da bildirilmek-
tedir (6). Bizim olgumuzda da mikst tipte isitme kayb1
mevcuttu.

Sik rastlanilan semptomlardan biri de artrit/artral-
ji'dir (%50-80). Artrit genellikle asimetrik, migratuar,
seronegatif, nonerozif Ozelliktedir. Periferik artritin
varligt, yaygin hastalik ve kot prognozla iliskilidir (7).

Solunum sistemi semptomlari da stktir ve mortali-
tenin en 6nemli sebebidir. %25-50 hastada hastaligin
baslangicinda saptanmaktadir. En stk larinks ve trakea
etkilenmektedir. Kartilaj tutulumu kaba ses, non-pro-
duktif-persistant 6kstrik, dispne, wheezing, inspiratu-
ar stridor ile kendini gosterir; cogunlukla astimla kart-
sabilmektedir (8). Bizim hastamizda da astm Oykisi
mevcuttu. Yaklagik %50 hastada nasal kondrit goriil-
mektedir. Burunda agri, kizariklik, terleme, rinore, ba-
zen epistaksis ile kendini gosterebilir. Tekrarlayan atak-
lar sonucunda karakteristik "eyer burun" deformitesi
gorilmektedir.

Go6z tutulumu da temel bulgulardan biridir. Hafif
veya gormeyi azaltacak kadar siddetli olabilmektedir.
En fazla sklerit, episklerit, keratokonjuktivitis sicca sap-
tanmaktadir. Bizim olgumuzda da episklerit mevcuttu.

Kalp tutulumu yaygin olmamakla birlikte, mortalite
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sebeplerinden biridir. En 6nemli komplikasyonlar;
komplet dal blogu, aortik valv riptiri ve akut kalp yet-
mezligidir (1).

Renal tutulum ¢ok nadirdir (%10) ve varhgt kota
prognozu gosterir. Mikroskobik hematiiri, proteiniiri
ve bazen de siddetli bébrek fonksiyon kaybi ile giden,
genellikle biyopsi ile gosterilebilen kresentrik pauci-im-
miin glomerulonefrit, segmental nekrotik glomeriilo-
nefrit, glomerilosklerozis, IgA nefropatisi, tiibtilointer-
tisyel nefrite baglanabilecek bébrek tutulumu saptana-
bilir (9). Bizim olgumuzda da biyopsi ile IgA birikimi
iceren minimal mezengial proliferasyon gosteren IgG-
IgM-C3-fibrin ile diffiiz global kapiller depolanma sap-
tanmigtit.

Hastaligin tedavisi primer olarak semptomatiktir.
NSALI ilaglar, kulak ya da burunda kondriti olan ve/ve-
ya artraljisi olan bazt vakalarda tek basina etkili olabil-
mektedir (10). En ¢ok kullanilan ajan kortikosteroidler-
dir. Akut solunum yolu obstriiksiyonlarinda da IV pul-
se steroidlerin kullanilmast 6nerilmektedir. Steroide ya-
nit vermeyen veya tolere edemeyen hastalarda azoti-
yoprin, siklofosfamid, klorambusil, siklosporin A, me-
totreksat gibi immiinsupresif ajanlar kullanilabilmekte-
dir. Bunun disinda oral minosiklin ile birka¢ hastada
dizelme goézlenmistir. AntiCD4 monoklonal antikor-
lar, TNFalfa inhibitér kullaniminin da tekrarlayan poli-
kondritli hastada etkili oldugu rapor edilmis ancak kli-
nik olarak daha ileri dénem yararliligs kanitlanamamug-
tir. Plazmaferez veya yiksek doz Ig'lere yanit vermeyen
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hastalar, otolog kok hiicre transplantasyonu gibi deney-
sel yontemlere aday olabilirler.

Bizim olgumuza da pulse steroid tedavisi ardindan
bébrek tutulumu nedeniyle siklofosfamid (3ay siiteyle)
verilmigtir. Hastanin sosyal durumu g6z 6niine alina-
rak, tedavisi azotioprin ile devam etmektedir.
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