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Editorlerden

Kokeni Fransizca olan sendrom, bir hastaligi karakterize eden ve ayni
anda ortaya ¢ikan belirtiler ya da belli bir hastaliga ait klinik belirtilerin timi
anlamindadir.

Gogiis Hastaliklarinda sendromlar isimli ilk eser 1970 yilinda rahmetli
hocamiz Prof. Dr. Necdet Menemenli tarafindan yazilip, 1977 yilinda ikinci
baskist yapilmugtir. Ikinci eserin ise 2000 yilinda Prof. Dr. Numan Ekim
hocamiz tarafindan Tiirk tibbina kazandirilmig oldugunu gordiik.

Tiptaki hizli ilerleme, yeni tan1 ve tedavi yontemlerinin gelisimi bizlere
25 yil sonra bu konuda giincellenmis bir yayin gereksinimi oldugunu
diisiindiirdii.

“Akciger Hastaliklarinda Sendromlar” baghg altindaki sendromlari gesitli
kaynaklardan, literatiirden ve internet verilerinden aragtirarak derledik.
Alfabetik sira ile sendromlar yazildi. Toplam 23 yazar aramizda ig boliimii
yaparak bu kitabr olugturduk.

Kitabimizin Gogiis hastaliklari ile birlikte farkl alanlarda ¢alisan doktor
arkadaglarimiza ve tip 6grencilerine yararli olmast en biiyiik dilegimizdir.
Kitabimiza her agamada katkisi olanlara tegekkiir ederken bizlere gogiis
hastaliklar1 brangini sevdiren ve ¢aligma gevki agilayan tiim hocalarimizi sevgi
ve saygiyla aniyoruz.
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Bolim 1

ABDOMINAL TORASIK SENDROM

Dr. Sena Nur Aktoprak!

Sinonim: Torakoabdominal Sendrom

Birgok st intraabdominal hastaliklar torakal semptomlara yol
agabilecegi gibi; pnomoni, ampiyem gibi toraks patolojileri de abdominal
semptomlara yol agabilirler. Bunlarin geneline abdominal torasik sendrom
denir. Abdominotorasik lezyonlarin kesin olarak ortaya ¢ikarilmasi visseral
serebrospinal refleks mekanizmasi ve organlar arasindaki sempatik sinir
sistemi nedeniyle giigliik gosterir.

AKUT GOGUS SENDROMU ACUTE CHEST SYNDROME

Orak hiicre hastaligi (SCD) veya anemi, kirmizi kan hiicrelerindeki
hemoglobini etkileyen kalitsal bir kan bozuklugudur. Akut gogiis sendromu
orak hiicreli anemisi olan hastalarda pulmoner damar sistemindeki
vazo-okliizyon nedeniyle olusur. Bu hemoglobinin deoksijenasyonuna,
eritrositlerin oraklagmasina bu da daha fazla vazo okliizyona , iskemiye ve
endotel hasarina neden olur. Akut gogiis sendromu (ACS), hem gocuklari
hem de yetigkinleri etkileyen orak hiicre hastaliginin akcigerle ilgili ciddi bir
komplikasyonudur. Hizla ilerleyebilir ve orak hiicre hastalig1 olanlarda akut
gogiis sendromu en yaygin 6liim nedenidir.

Cogu vakanin etyolojisi heniiz belli olmasa da yetigkin hastada gogunlukla
yag veya kemik embolileri daha az oranda da astim, hipoksemi, agir1 sedasyon,
postoperatif komplikasyonlar etyoloijde suglanur.

Orak hiicre hastaliginda pulmoner emboli yerine pulmoner dolasgimda in
situ trombiis gelisgimi daha yaygindir.

Akut gogiis sendromunun patofizyolojisi pulmoner mikrodamar sistemi
icindeki vazo-okliizyona dayanmaktadir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
ORCID ID: 0009-0004-0098-3892 senaktoprak@gmail.com



2 | Abdominal Torasik Sendrom

Akut gogiis sendromunun teshisi klinik ve radyolojiyle konur. Agsagidaki
kriterleri karsilamasi gerekir;

Akciger goriintiilemesinde (Posteroanterior akciger grafisi, BT) en az
bir akciger segmentinin igeren ve atelektaziye baglh olmayan radyoopasite
artigl, GOgiis agrisi, 38.5 °C den yiiksek ates, Oksiiriik,takipne, hiriltilt
solunum, dispne, solunum c¢abasi, oskiiltasyonda ral duyulmasi, hipoksemi
(oda havasinda baglangica gore %2 den fazla azalma, Pao, 60 mmHg dan
az) olmasidir.

Bu kriterler 6zgiil olmadigindan solunum semptomlartyla gelen orak
hiicre hastalig1 olanlarda goriintiileme yapmak 6nemlidir.

Tan1 ve tedaviye baglanmasinda hizlh olunmaldir. Akut gogiis
sendromunun tedavisi; agr1 kontrolii, intraventz sivilar, antibiyotikler,
oksijen destegi ve kan transfiizyonu gibi bilesenlerden olusur.

Siv1 yonetiminde amag ; asir1 sivi agirt yiiklenmesine neden olmadan
hastanin durumuna gore ihtiyact olan hidrasyonu geri kazandirmak olmalidir.

Her hastaya genig spektrumlu antibiyotikler baglanmalidir. Sefotaksim ya
da seftriakson gibi 3. Kusak sefalosporinlere ilave atipik kapsama agisindan
azitromisin ya da eritromisin gibi bir makrolid onerilirken; alternatif olarak
levofloksasin ya da moksifloksasin gibi solunum yolu kinolonlart monoterapi
olarak kullanilabilir. Tedavi stiresi 7-10 giinddir.

Atelektaziyi 6nlemek i¢in 2 saatte 1 insentif spirometri yapilabilir.

Akut gogiis sendromunda oksijen saturasyonu normal olsa bile ek oksijen
saglanmasi Onerilir hatta bazi kanitlar ek oksijenin erken uygulanmasinin
kan transfiizyon ihtiyacini azaltabilecegini gostermistir. SPO, %92 {izerinde,
PO, 70’ in tizerinde veya bireyin baglangig degerinin en az %3 altinda
tutulmasi Onerilir.

Hemoglobin seviyesi bazal seviyenin %10 ila %20 altinda oldugunda,
hemoglobin 7 g/dL’den diisiik oldugunda, azalan bir hematokrit egilimi
goriildiigiinde, radyografik bulgularda veya semptomlarda kotiilesme
oldugunda veya exchange transfiizyonu ger¢eklestirmede gecikme oldugunda
kan transfiizyonlar1 endikedir.

Akut gogiis sendromu , orak hiicre hastaliginda 6liimlerin yaklagik
%25 ini olugturur. Pediatrik populasyonda 4 yagindan kiigiik ¢ocuklarda
tekrarlama olasilig1 daha ytiksektir.

ARDS, solunum yetmezligi, Pulmoner enfarktiis, Pulmoner fibrozis,
Pulmoner hipertansiyon gibi komplikasyonlar gelisebilir.
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Uzun vadeli yonetim statejisinde; hidroksitire, eritrosit siispansiyonu
transflizyonlar1 ve hematopoetik hiicre nakilleri yer alr.

Yatak bag1 ultrason. B ¢izgileri, pleural eflizyon ve konsolidasyon gibi
bulgular1 gosterip, agr krizinde akut gogiis sendromuna ilerlemeyi tahmin
etmede diger yontemlere kiyasla daha duyarh gosterilmistir.

Akut gogiis sendromu, orak hiicreli aneminin hospitalizasyon gerektiren
ciddi bir komplikasyonudur ve gelecekteki ataklari 6nlemek igin hastalara
hidroksiiire baglanmali, giddetli ve tekrarlayan ataklarda hematopoetik hiicre
nakli diigiiniilmelidir.

AIDS VE AKCIGERLER

HIV ciddi immunsupresyona yol agan kronik bir enfeksiyondur. Enfekte
olan bireyde semptomatik HIV gelisir ve tedavi edilmediginde AIDS e ilerler.
Akciger, enfeksiyoz ve neoplastik nedenlerden dolay1 immunsupresif konakta
en ¢ok etkilenen organlardan biridir. AIDSIi hastalarin %70 inde hastaligin
seyri sirasinda en az bir solunum komplikasyonu gelisir. Bu da bagigiklik
sisteminin hem humaral hem de hiicresel diizeyde bozulmasindandir.

AIDS hastalarinda geligen pulmoner durumun tiirii genelde CD4 T
lenfosit sayisina gore belirlenen hastaligin evresine bagl olacaktir. Bu deger
firsatg1 enfeksiyonlar igin tedavi baglanmasi nedeniyle de kullamilir. CD4
lenfosit igin normal degerler 800 ila 1000 hiicre/mm? arasinda degismekle
birlikte >500 hiicre sayis1 olan HIV+ lerde akciger hastalig: gelisme riski
normal populasyonla benzerdir.

<500 hiicre/mm? : Bakteriyle pnodmoni, Tiiberkiiloz

<200 hiicre/mm?® :Pneumocystis Jirovecii (PCP), Yayilmus tbc,
Toksoplazmoz

<100 hiicre/mm? : Kaposi Sarkomu, Lenfoma

Bakteriyel pnomoni:En sik su anda HIV ile enfekte hastalarda akciger
enfeksiyonlarinin en sik nedenidir ve bunu cografi bolgeye bagli olarak farkli
insidanslarla PCP ve TB takip etmektedir. Ek olarak, endemik mantarlar,
parazitler ve virtisler diinya ¢apinda HIV ile enfekte hastalarda akciger
hastaligy yiikiine 6nemli 6l¢iide katkida bulunmaktadir.

Bakteriyel pnomoni: En sik enfeksiyon ve en sik bagvuru tanisidir.
Intraven6z opioid kullanimi ve sigara bakteriyel pnémoni gelisimi igin
risk faktoriidiir. HIV+ bakteriyel pnomoni vakalarinda medyan CD4
lenfosit says1 200 hiicre/mm3 olup tiiberkiiloz (Tbc) ve Pnémocytsis carini
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pnomonisi (PCP)’ye oranla daha yiiksektir ve medyan HIV yiikii Tbc ve
PCP’ye gore daha azdur.

Genel populasyonda oldugu gibi toplum kokenli pnomonilerin Hiv+
hastalarda da en sik nedeni Streptococcus pneumonia, ikinci siklikla
heamatfilus influenza gelir. Streptococcus pneumoniaya bagli pnodmoniyle
hospitalize hastalarda en yaygin goriintiileme bulgusu tek ya da birden fazla
lobar tutulumlu infiltratlardir.

Stafilococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, legionella, rhodococcus
ve nocardia enfeksiyon yapan diger etkenlerdendir. R. equi pneumonia,
TByi taklit eden ateg, Okstiriik ve kaviter infiltratlarla yavas bir seyirle
karakterizedir. Daha ¢ok ileri immunsupresyonda goriiliir. Nocardiozda
insidans trimetoprim+siilfametoksozol (TMP+SMX) profilaksisine bagh
olarak azalmig ancak ozellikle CD4 <100 hiicre/mm? olanlarda toplumdan
140 kat yiiksektir. Akciger tutulumunun radyografik bulgulari arasinda
tek veya ¢oklu nodiiller veya kitleler (kavitasyonlu veya kavitasyonsuz),
interstisyel infiltratlar, lober konsolidasyon ve plevral efiizyonlar bulunur.
Nocardia tiirlerinin merkezi sinir sistemi enfeksiyonuna neden olma egilimi
nedeniyle pulmoner nokardiozlu tiim hastalarda beyin goriintiilemesi
yapilmalidir.

HIV+ hastalarda bakteriyel pnomoninin klinik goriiniimii genellikle
HIV ile enfekte olmayan hastalarinkine benzer. H. influenzae pnomonisi
olan kigilerin bir alt kiimesi , PCP’den ayirt edilemeyen bilateral infiltratlarla
ortaya ¢ikar. Ancak P aeruginosa veya S. aureus’a bagh pnomoni siklikla
kavitasyonla iligkilidir.

Pneumocystis carini pneumonia: (PCP): P. Jiroveci den kaynaklanir.
PCP akciger enfeksiyonlarinin en sik nedeni ve HIV + hastalarda hastaneye
bagvurunun ilk nedeni olmakla birlikte P. Jirovecii profilaksisi ve yiiksek etkili
antiretroviral tedavinin (HAART) yaygin olarak uygulanmasi sonrasinda
sikhigr 6nemli 6lgiide azalmigtir. Buna ragmen kuzey Amerika ve Avrupa’da
AIDS i tanimlayan en yaygin firsat¢1 enfeksiyon olmaya devam etmektedir.
PCP esas olarak CD4 hiicre sayisinin <200 hiicre/mm? olmasi durumunda
geligir. Daha ¢ok rontgende perihiler infiltratlarla prezente olur. %10 vakada
pnomotoseller goriiliip pnémotoraks olabilir. Tedavide TMP+SMX tercih
edilir.

Tiberkiiloz ve diger mikobakteriler: Normal populasyona gore HIVIe
enfekte kisilerin latent Tbc enfeksiyonundan aktit Tbc’ye ilerleme riski
artmigtir.  Klinik belirtiler biiyiik 6l¢lide immiinsiipresyonun diizeyine
baghdir. CD4 hiicre sayist >350-400 hiicre/mm?® olan kigilerde klinik
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tablo, HIV enfeksiyonu olmayan kigilerdekine benzer. Tipik olarak, bu
kigiler akcigerlerle sinirl bir hastaliga sahiptir ve Tbc radyografik paterninin
yeniden aktivasyonuyla ortaya ¢ikarlar (kavitasyonlu veya kavitasyonsuz
tist akciger bolgelerinde fibronodiiler infiltratlar). CD4 hiicre sayis1i mm3
bagina <200 hiicre olan kisiler siklikla primer TB paterni (orta ve alt akciger
bolgesi infiltrasyonlari, lent nodu biiyiimesi veya miliyer patern) ile ortaya
¢ikar; Kavitasyon daha az goriiliir ve akciger grafisi de normal olabilir. Tleri
derecede immiinsiipresyonu olan hastalarda daha siklikla ekstrapulmoner
ve yayllmig Tbc goriiliir. HIV le enfekte kisilerde Tbe tedavisi normal
populasyondan farkli degildir. Tiberkiiloz digi mikobakterilerden ise en
yaygin olani: Mikobakterium avium komplekstir (MAC). CD4 <50 hc/mm?
olanlarda daha sik goriiliir. En yaygin goriintiileme bulgusu miliyer yayilmay1
diisiindiiren bilateral infiltratlardir.

PCP disindaki mantar enfeksiyonlart: Ug ana endemik mantar Histoplasma
capsulatum, Coccidiodes inmitis ve Blastomyces dermatitidis’tiv . En yaygin
olarak histoplazmoz goriiliir ve genelde CD4 <100 hc/mm? altinda ortaya
gikar.

Solunum yolu viriisleri de HIV le enfekte hastalarda akciger
komplikasyonlarina katkida bulunabilir.

Sonug olarak HIV le enfekte bireylerde solunumsal patoloji olmasi
durumunda; klinik prezentasyon, CD4 lenfosit sayis1 ve radyolojik tutulum
paterninden hareketle ayiric1 tan1 yapip teshis konularak tedavi baglanmalidir.

AKUT AKCIGER HASARI (ACUT DISSTRES SYNDROME)
1967°de Ashbaugh ve arkadaglari: ‘siddetli dispne, tagipne , oksijen

tedavisine direngli siyanoz, akciger kompliyansi kaybi ve akciger rontgeninde
goriilen yaygin alveolar infiltrasyondan olugan klinik bir sendromu; pozitif
basingh ventilasyona ihtiya¢ duyan 12 hastada tanimladilar. Hizli baglangicl,
yaygin, bilateral akciger hasari, ciddi hipoksemi, kardiyojenik olmayan akciger
odemi, diigiik alveolar ventilasyon/perflizyon oranlar1 ve anormal fizyolojik
O, santiyla ALI/ARDS de diffiiz alveolar hasar mevcut olup; erken eksudatif
faz, subakut proliferatif faz, geg fibrotik faz olmak iizere agamalardan olusur.
ALI, akciger endotel ve epitelyal bariyerlerinin bozulmasina neden olan bir
akut inflamasyon bozuklugudur. ALI/ARDS, siddetli pnémoni, sepsis, mide
igeriginin aspirasyonu, emboli (yag, hava, amniyotik siv1), gogiis travmast,
peritonit, pankreatit, hemorajik sok, bogulma tehlikesi ve zararli gazlarin
solunmasi gibi nedenlerden kaynaklanabilir. ARDS, yukaridaki nedenlerden
herhangi biriyle olusan akut sistemik inflamasyonun pulmoner belirtilerini
ve bir¢ok organ sistemini kapsayan genel endotelyal hasari yansitir. ALI/
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ARDSden kaynaklanan o©liimlerin  yaklagtk %15%1, tedavi edilemeyen
hipoksemi, artan olii bogluk ventilasyonu ve hiperkarbi ile birlikte ilerleyici
solunum yetmezliginden kaynaklanmaktadir. %75 olarak mortalitenin nedeni
diger sistemlerin de etkilenmesiyle gelisen multiple organ disfonksiyonudur.

Akut solunum sikintis1 sendromu(ARDS): AL’ nin daha siddetli bir
tizyolojik ifadesi olup tanis1 agagidaki kriterlerle konur:

Akut baglangigli,
Rontgende akciger 6demiyle uyumlu bilateral yaygin infiltratlar,
PaO, /FiO, =200 mmHg olmas:

Rontgende kalp boyutu da dahil olmak tizere sol kalp yetmezligine dair
bulgu olmamasi, Pulmoner arter kateteri mevcutsa Pulmoner kapiller wedge
basincinin <18 mmHg olmasidir.

Tedavide ventilator yonetimindeki iyilesmeler mortaliteyi diigiirmede
etkili olmustur.

Patofizyolojide genel olarak 3 neden etkilidir: Artmig mikrovaskiiler
gecirgenlik, alveolar instabilite ve azalmig akciger uyumlulugu ile de-
rekruitman: ventilatorle iligkili akciger hasar1 potansiyeli, diizensiz ve agir1
akut akciger inflamatuar yanitlar1. Bularin sonucunda tasipne, dispne, azalan
Sa0, ve Pa0O, ve goriintiilemeyle kendini gosteren akut akciger disfonksiyonu
olusur. Boylece gaz degisimi bozulur, ventilasyon-perfiizyon uyumsuzlugu,
hipoksemi ve sant olusur. Olii bosluk artabilir ve CO, atilimin geciktirebilir.
Ventilator kaynakli intratorasik basingtaki artiglar da venoz doniigii engeller
ve devam eden ventilasyona ragmen daha az alveol perfiize olur. Ileri

vakalarda CO, atilimu diiger. PaCO, yiikselir.

Komplikasyonlar i¢inde nazokomial ventilatorle iligkili pnémoni (VIP)
agisindan  dikkatli olunmalidir. VIP gelistiginde antimikrobial tedaviye
ragmen mortalite %33-50 arasindadir.

Tedavide hizli klinik degerlendirme ve yogun bakim iinitesine hizh
transfer 6nemlidir. Hipoksemiyi diizeltmek igin yiiksek FiO, , endotrakeal
entiibasyon, mekanik ventilasyon ve FVC yi arttirmak igin PEEP (pozitif end
ckspratuar pressure) uygulamasi gerekir. Altta yatan nedenin tespiti ve ona
yonelik tedavi 6nemlidir. Mekanik ventilator kullaniminda akciger koruyucu
stratejiler uygulanmahdir.

ANTIFOSFOLIPID ANTIKOR SENDROMU

Antifosfolipid antikor sendromu (APS) tekrarlayan arteryel-venoz
tromboemboli veya gebelik morbiditesi olan hastalarda antifosfolipid
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antikorlarinin kalic1 varligiyla tanimlanir. APS, multisistemik bir otoimmun
bozukluktur. Antifosfolipid sendromu, venoz, arteriyel ve kiigiik damar
trombozuna; gebelik kaybina; ve siddetli preeklampsi veya plasenta
yetmezligi olan hastalarda erken doguma neden olur. Diger klinik bulgular
kalp kapak hastaligi, renal trombotik mikroanjiyopati, trombositopeni,
hemolitik anemi ve biligsel bozukluktur. APS primer olarak ya da sistemik
lupus eritramatozus (SLE) (%40) veya bagka bir sistemik otoimmun hastalik
zemininde ortaya ¢ikabilir. Trombotik APS, Obstetrik APS, mikrovaskiiler
APS, Katastrofik APS olmak iizere gesitlidir.

Bilinen 3 antifosfolipid antikoru (APLA): 1)Antikardiolipin antikor IgG,
IgM, 2)Anti beta2 glikoprotein antikoru IgG, IgM, 3)Lupus antikoagiilani

SLEI hastalarda pozitif APLA testi olmast durumunda %50-70 APS ye
ilerler.

APLA varliginda hastalar, APS gelismese de; venoz tromboz, miyokard
enfarktiisii, iskemik inme agisindan yiiksek risklidir.

Arteriyel ve venoz tromboz farkli sistemleri etkileyebilir. Tkinci veya
tiglinci trimestirda gebelik kaybi, kutanéz tutulum, trombositopeniyle
prezente hematolojik tutulum, en sik mitral ve aort kapak olmak iizere
kalp kapakg¢ik tutulumu, gecici iskemik atak ya da iskemik inmeyle goriilen
norolojik tutulum, miyokard enfarktiisii ya da kardiyak emboliye neden olan
kardiyak tutulum, hipertansiyon, proteiniiri ve trombotik mikroanjiopatiyle
belirti gosteren bobrek tutulumu goriilebilir.

APS de akciger tutulumu ise derin ven trombozu (DVT)’den kaynaklanan
pulmoner arter tromboembolisi yaygindir ve pulmoner hipertansiyona
neden olabilir.

Katastrofik antifosfolipid sendromu (CAPS): Kisa bir siire iginde tipik
olarak birkag giine yayilan birden fazla organda trombozla karaktrize yiiksek
mortaliteye sahip APS ¢esididir. Genellikle kiigiik orta boy arter tutulumu
goriiliir. Tetikleyen en 6nemli faktor APS tanisi alan hastada antikoagiilan
tedavinin durdurulmasidur.

Klinik kriterlere ek olarak, APS tanist lupus antikoagiilan1 veya orta ila
yiiksek titrelerde antikardiyolipin IgM veya IgG ya da anti-B2 glikoprotein
antikorlar1 gerektirir. Ayrica ilk pozitif testten 12 hafta sonra tekrarlanan bir
APLA testinin pozitif olmasi gerekir.

Tedavide: primer korumada: yiiksek riskli APLA profili olanlarda diigiik
doz aspirinle profilaksi Onerilir. Sekonder korumada: venoz trombozda:
INR 2-3 araliginda tutulacak gekilde varfarin 6nerilir heparin kopriilemesiyle
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baglanir. Arteryel trombozda: Yine INR 2-3 arahginda tutulacak gekilde
varfarin tedavisi, tedaviye yanit alinamayanlarda diisitk molekiil agrilikli
heparin (DMAH) veya INR 3 iizerinde tutulacak gekilde yiiksek yogunluklu
antikoagiilasyon onerilir.

ANTISENTETAZ SENDROMU (ASyS)

Nadir goriilen bir otoimmiin hastalik olan bu sendrom klasik olarak,
artrit, miyozit ve interstisyel akciger hastalig: tgliisii ile birlikte goriiliir.
Polimiyozit, dermatomiyozit, immiin aracili nekrotizan miyopati,miyozit
overlap sendromu ve inkliizyon body miyoziti gibi gibi hastaliklar1 da igeren
Idiyopatik inflamatuar miyopatiler (ITMs) ailesine aittir.

ASyS, bir aminoasil-tRNA sentetaza kargt otoantikorlarmn varhgi
ile tanimlanir. Otoantikorlar dahil olmak {izere sekiz aminoasit-tRNA
sentetaza kargt ASyS ile iliskilendirilmistir. Ancak bu antisentetaz
antikorlarinin (ASAb’ler) hastaigin patogenezinde oynadigi kesin rol tam
olarak anlagitlamamugtir. Anti-Jo-1 antikorlari, ASyS’li hastalarda en yaygin
antikor olmakla birlikte Anti-PL-7, Anti-PL-12, Anti-EJ, Anti-OJ diger

otoantikorlardir.

Genel olarak ASyS’nin etyolojisi ve patogenezinin genetik anormallikler,
gevresel faktorler ve bagigiklik sistemi islev bozuklugu ile iliskili olduguna
inanilmaktadir. Hastaliga akciger, kas, eklem ve deri gibi ¢ok sayida organi
igeren ¢ok gesitli klinik belirtiler eslik eder.

Klinik Ozellikler:

Interstisyel Akciger Hastaligi (IAH), ASyS’nin en sik goriilen kas digt
belirtisidir (%67-100). Olgularin bazisinda tarama sirasinda asemptomatik
iken saptansa da semptomlar gittik¢e artan dispneden veya hizla ilerleyen
formlara kadar degiskenlik gosterebilir. Oskiiltasyonda ince inspiratuar
raller ve standart akciger bulgular1 hastaligin ge¢ donemlerinde ortaya ¢ikar.
Solunum fonksiyon testlerinde FVC, TLC ve DLCO azalmistir. Altin
standart tamida  yliksek ¢Oziniirliiklii bilgisayarli tomografidir (YCBT).
YCBT genellikle nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP), organize
pnomoni (OP) veya vakalarin %78-100"tinde miks bir NSIP/OP paterni
goriiliir.

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), ASyS hastalarinda, ILDye
sekonder veya bagimsiz olarak ortaya ¢ikabilir. ASyS’deki PAH, %58’lik
t¢ yilik sag kalim oraniyla 6nemli bir mortalite nedeni olmasi sonucu

asemptomatik hastalardada rutin transtorasik ekokardiyografi (TTE)
taramasi Onerilir.
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Plevral efiizyonun bir gahymada %44 oranda goriildiigii, ¢ogunlukla
bilateral olup, anti-Jo1 pozitif hastalarda diger ASyS ile iliskili otoantikorlara
sahip olanlara gore 6nemli Ol¢iide daha az siklikta goriildiigii belirtilmigtir.

Kas tutulumu miyaljiden ciddi proksimal kas giigstizliigline kadar
degismekte ve st ve alt ekstremitelerde 6nemli 6lglide sakatliga neden
olabilmektedir. Kreatin kinaz (CK) siklikla yiikselip 4000 UL’den
daha yiiksek bulunabilir. Bir ¢aligmada ortalama pik CK daha yiiksek
bulunmugtur. Kas semptomlarinin olmadigi anlamima gelen amiyopatik
olarak adlandirilan durum  Anti-Jo-1pozitif ASyS hastalarinin yaklagik
%25’inde goriiliir. Hastalarda aktif kas enflamasyonu ve biyopsi igin hedef
bolgelerin belirlenmesinde MR ve/veya elektromiyografi (EMG) yararh
olabilir.

Eklem: Tipik eklem bulgulari, poliartraljileri ve hastalarin yaklagik
%60-70’inde poliartriti igerir. Artrit mevcut oldugunda, yaklagik %70’inde
romatoid artrite benzeyen simetrik poliartikiiler artrit, %30unda ise
asimetrik, oligoartikiiler artrit goriiliir.

Cilt: Klasik deri bulgusu mekanik ellerdir. Pullu, ¢atlaklarla belirgin,
parmaklarin ve ellerin radyal ve palmar yiizlerinde hiperkeratotik plaklar
vardir. Benzer ertipsiyonlar ASyS’li hastalarin ayak parmaklarinda goriilmiig

ve son yillarda “yiirliyliscii ayagr
olan hastalarin %90’1inda yiiriiylisgii ayag: olustugu kaydedilmistir. Ayrica

olarak adlandirilmigtir. Mekanik elleri

Raynaud fenomeninin hastalarin %38-51"inde goriildiigii diisiiniilmekte,
tirnak kivrimi kapiller anormalliklerinin ise hastalain %60’ 1indan fazlasinda
gortildiigii bilinmektedir.

Sendromun tedavisinde kanitlarin  yetersizligi nedeniyle 6nemli
zorluklar bulunmaktadir. Giintimiizde bir uzman konsensiisii veya
kilavuz tarafindan onaylanmig giivenilir bir tedavi bulunmamaktadir.
ASyS tedavisinde kortikosteroidler, intravenoz immiinoglobulin (IVIG),
immiinomodiilatorler (mikofenolat mofetil, siklofosfamid, takrolimus ve
siklosporin), biyolojik ajanlar (rituximab ve tocilizumab) ve pulmoner
destekleyici tedavi uygulanabilmektedir.

BARE LENFOSIT SENDROMU

Bare lenfosit sendromu (BLS) herediter siddetli kombine immun
yezmezlik ¢esididir (SCID).Major doku uygunluk kompleksi (MHC)
siif 2 ekspresyon yokluguyla karakterizedir. Bu hastalarda B hiicreleri ve
monositlerin yiizeyinde class 2 molekiilleri eksiktir. Class 2 molekiilleri,
HLA class 2 yapisal genlerini diizenleyen gen promotorlerinin birlesme
dizilerindeki mutasyonlardan dolay: {iiretilemez. Mutasyonlar, regiilator
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faktor X (RFX) ve class II transaktivatoriiniin (CIIT) promotor genleriyle
yerlesmesini engeller. CIIT , class IT molekiil ekspresyonunu regiile eder.

BLS’li ¢ocuklarda candida albicans veya pneumocytis jirovecii ile
tekrarlayan enfeksiyonlar goriilir.

Cocukluk ¢ag1 hastahigdir.

Belirtileri: Stirekli tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, tedaviye
iyl yanit vermeyen cilt enfeksiyonlar1 ve kronik ishaldir. Komplikasyonlari
iginde kalict hasara neden olabilecek tekrarlayan akciger enfeksiyonlar
bulunur. BLS tamis1 konulduktan sonra mutlaka akciger goriintiilemesi
yapiimalidir.  Tedavide intravenéz immunglobulin (IVIG) verilir.
Tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle kalici akciger hasar1 gelismigse akciger
nakli diigtiniilebilir.
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Bolim 2

BAZEX SENDROMU (ACROKERATOSIS
PARANEOPLASTICA)

Dr. Hanife Albayrak!

Bazex sendromu bir parancoplastik sendrom olup nadir goriilen bir
akral psoriaziform dermatozdur. Tlk kez Bazex ve arkadaglar1 tarafindan
tanimlanmugtir. Paraneoplastik sendromlar, bir malignite ile iligkili ancak
dogrudan primer timor veya metastazindan kaynaklanmayan Kklinik,
biyokimyasal, hormonal, hematolojik, norolojik veya dermatolojik
bozukluklar olarak tanimlanir. Bazex sendromu da genellikle akciger,
gastrointestinal sistem ve bag-boyun bolgesine ait skuamoz hiicreli karsinoma
eslik eden bir dermatolojik bozukluktur.Cogunlukla 40 yas tizerinde ve
erkeklerde gortiliir.

Bazexsendromu viicudun burun, kulaklar ve parmaklar gibi ug kisimlarinda
eritemli-skuaml psoriaziform plaklar, palmoplantar hiperkeratoz, tirnaklarda
distrofik degisiklikler ve paronisi ile karakterize olan bir tablodur. Lezyonlar
genellikle akral bolgeye lokalize, simetrik ve ¢ogunlukla geleneksel tedaviye

cevap vermez.
Bazex sendromunun klinik belirtileri 3 agamada anlatilabilir:

1) Ik semptomlar kulak helliksleri, burun ve el-ayak parmaklarinda
simetrik, diizgiin sinrl, skuaml plaklardan olugur. Paronisi ve tirnaklarda
distrofik degisiklikler baglamistir. Kaginti olabilir. Ttimor genellikle tani
almamugtir ama metastaz yapmig olabilir. Vakalarin gogunda cilt lezyonlar
tiimor semptomlarindan en az 6 ay Once ortaya ¢ikar ancak bu her vaka igin
gegerli degildir.

2) Cilt lezyonlar lokal olarak yayilmaya baglar. Lezyonlar kirmizi-mor
renklidir. Palmoplantar keratoz olugmaya baglar. Tiimor semptomatik hale
gelmeye baglamistir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma  Gorevlisi,
ORCID ID:0000-0002-5797-6309, dr.hanifealbayrak@gmail.com
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3) Bu asama tedavi edilmemis veya tedaviye direngli olgularda ortaya
cikar. Lezyonlar proksimale dogru ilerler. Dizlerde , dirseklerde ve govdede
goriilmeye baglar. Bazi durumlarda parmaklarda, ellerde ve ayaklarda
kesecikler ve biiller ortaya ¢ikabilir. Tirnak degisiklikleri, atrofiye ve hatta
tamamen kaybolmaya kadar gidebilir.

Lezyonlar ¢ogunlukla tiimor tanist almadan once ortaya ¢iktigr igin
dogru tan1 koymak o6nemlidir. Ancak paraneoplastik sendromlar bagka
hastaliklar1 taklit ettigi igin primer timoriin tanisi gecikebilir. Lezyonlar
degerlendirirken ayirict tamida bazex sendromunun diigiiniilmesi gerekir.
Lezyonlar1 lokalizasyonu, simetrik olusu, geleneksek tedavilere cevap
vermemesi ve eritemli -skuamli olmasi taniyr destekler. Boyle olgularda
malignite agisindan ileri tetkikler planlanmalidir. Tam kan sayimi, serum
transaminazlari, endoskopiler ve toraks ile abdomen tomografisi yapiimalidur.
Lezyonlarin histopatolojik goriintiisii spesifik degildir.

Rapor edilen vakalarin biiyiik ¢ogunlugunda altta yatan malignitenin
tedavisi ile tamamen veya tama yakin iyilesme saglanmigtir. Topikal ve
sistemik tedaviler ile kutanoz lezyonlarda bir miktar iyilesme saglansa da
gogunlukla etkisizdir. Tiimoriin progresyon ya da rekiirrens gosterdigi
olgularda Bazex sendromunun tekrarladigi ya da siddetlendigi belirlenmistir.
Bu yiizden lezyonlar tekrar ortaya ¢iktiginda tiimoriin niiksetmesine veya
metastatik hastaligin geligmesine isaret edebilecegi akla gelmelidir. Bazi
vakalarda malignite tamamen tedavi edildiginde kutanoz lezyonlarin devam
ettigi bildirilmig. Nadiren deri dokiintiilerinin herhangi bir tedavi olmaksizin
kendiliginden diizeldigi gortlmiistiir. Malignitenin tedavi edilemedigi
olgularda oral retinoidlerin yararli oldugu bildirilmistir. PUVA ve steroid
de fayda sagladig: diisiiniilen diger tedavilerdir.

Akciger karsinomu gibi mortalite orani yiiksek kanserlerde timor
semptomlar1 ortaya ¢ikmadan goriilen Bazex sendromunu tamimak ve

yonetimini en iyi sekilde yapmak hastalarin erken tani almasini ve tedavi
sansinin artmasini saglayacaktir.

BEHCET’S SENDROMU (BEHCET’S DISEASE)

Behget sendromu (BS) ilk olarak 1937 yilinda Dr. Hulusi Behget
tarafindan tanimlanmustir. Behget hastalig1 etyolojisi tam olarak bilinmeyen
otoinflamatuar sistemik bir vaskilittir. Behget hastaligi ¢ok genis klinik
ozelliklere sahiptir ve stabil olmayan alevlenmeler ve remisyonlarla kronik
bir seyir gosterir. Tekrarlayan oral ve genital aftlar, tekrarlayan kronik
tiveit ve her biiytikliikteki arter ve damarlar1 kapsayan sistemik vaskiilit
bulgular: ile karakterizedir. Etyolojik temeli kesin olarak bilinmemekle
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birlikte mevcut inanig enfeksiy6z ajana maruz kalan ve genetik olarak yatkin
kigilerde ger¢eklesen otoinflamasyona baglanmistir. Behget hastaligina
yakalanma riski yiiksek olan HLA-B51/B5 tagtyicilaridir. Genellikle 20-40
yag aras1 geng erigkinleri etkilemektedir. Her iki cinsiyet de hastaliktan egit
sekilde etkilenmektedir. Cogu vaka sporadik olmakla birlikte ailesel kiimeler
de olabilir. HLA-B51 Japon, Orta Dogu ve Tiirk popiilasyonlarinda
yaygin goriildiigii i¢in bu toplumlarda daha sik goriilmektedir. Bu yiizden

“ipek yolu hastalig1” olarak da bilinir. Hastalik Tiirkiye’de 100.000 kiside
420 kisiyi etkileyerek en yiiksek prevalansa sahiptir.

Behget hastaliginda semptomlar gok ¢esitlidir. Bunlar:

1) Mukokutanoz lezyonlar: Hastalarin ¢ogunda oral ve genital aftlar
izlenir.Alt ekstremitelerde eritema nodozum benzeri lezyonlar goriiliir.
Diger kiitan6z semptomlar; akneiform veya psodofolikiilit lezyonlar,
piyoderma gangrenozum benzeri lezyonlar, piistiiler vaskiilitik lezyonlar,
kutanoz kiigiik damar vaskiiliti ve Sweet sendromu benzeri lezyonlardir.

2) Okiiler semptomlar: Tekrarlayan, kronik, iki tarafli, hem 6n hem de
arka iiveal yollar1 tutan iiveit yaygindir. On iiveit eritem ve fotofobiye neden
olurken arka tiveit gorme kaybina neden olabilir.

3) Kas ve iskelet sistemi semptomlart: Inflamatuar, noneroviz ve
deformiteye neden olmayan artrit goriiliir. En sik diz eklemi ardindan ayak
bilegi, el bilegi ve dirsekler tutulur. Periferik eklemler simetrik veya asimetrik
tutulur. Omurga tutulumu ve sakroileit olmasi nadirdir.

4) Norolojik semptomlar: Serebellar tutuluma bagl piramidal ve
duyusal semptomlar, dural siniis trombiisiine bagli bag agris1 ve papil 6dem
gortilebilir.

5) Gastrointestinal semptomlar: Terminal ileum, ¢ekum, kolon ve
dzofagusta mukozal iilserasyon goriilebilir. Ulserasyonlar perforasyona yol
acabilir.

6) Kardiyak semptomlar: Sporadik endokardit, miyokardit, perikardit,
akut miyokard enfarktiisii, aort anevrizmasi, ventrikiiler tromboz, konjestif
kardiyomiyopati ve kapak fonksiyon bozuklugu vakalar: rapor edilmistir

7) Vaskiiler semptomlar: Behget hastaliginin karakteristik 6zelliklerinden
biri de her biiyiiklikkte arter ve damar tutulumudur. Cogunlukla erkek
hastalarda goriiliir. En sik goriilen vaskiiler semptom, alt ekstremite yiizeyel
ve derin tromboflebitidir. Inflamatuar trombiisler hastalikli endotele siki bir
sekilde yapistigr i¢in bunlarin embolisi nadirdir. Arteriyel vaskiilit sonucu
anevrizma ve tikanmalar olabilir. Venoz damarlarin tutulumu sonucu damar
tikanikliklarr goriiliir.
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Behget hastaligina bagl pulmoner tutulum prevalanst %1-5 arasinda
degismektedir. Hastalik toraks i¢inde aort, brakiyosefalik arterler, bronsiyal
arterler, pulmoner arter ve venler, kilcal damarlar, mediastinal ve torasik
giris venlerini etkileyerek vaskiiler komplikasyonlara neden olabilir.
BS’nin intratorasik bulgular1 temel olarak vena kava stiperior ve/veya diger
mediastinal venlerin tromboembolisini, aorta ya da pulmoner arterlerin
anevrizmasini, pulmoner enfarkt ve hemorajiyi, plevral efiizyonu, kor
pulmonaleyi ve mediastinal- hiler lenfadenopatiyi igermektedir.

Hemoptizi, pulmoner tutulumu olan hastalarda en sik goriilen ve hayati
tehdit eden semptomdur. Siklikla pulmoner arter anevrizma riiptiirii ya da
pulmoner enfarkta bagh ortaya ¢ikar. Kotii prognoz ile iligkilidir. Masif
hemoptiziye bagl ani Oliimler goriilebilir. Hemoptizi daha nadir olarak
kapiller tutuluma, diffiiz alveoler hemoraji veya hava yolu {ilserasyonuna
bagli ortaya gikabilir. Pulmoner tutulumu olan Behget hastalarinda nefes
darlig1, gogiis agrisi, oksiiriik , ateg ve sedimantasyon yiiksekligi goriilebilir.

Venoz tutulumun en sik oldugu bolge alt ekstremitedir, bunu vena cava
superior, vena kava inferior ve iist ekstremiteler takip eder. Behget hastalarinda
vena cana superior sendromu (VCSS) siklikla VCS’deki tromboza sekonder
geligmistir nadiren mediasten fibrozisine sekonder gelisir. Bu hastalarda nefes
darlig1, bag-boyun damarlarinda genigleme gibi VCSS’ye 6zgii semptomlar
mevcuttur. Maligniteye kiyasla kaval okliizyon uzun yillar tolere edilebilir.
Bilgisayarli tomografi incelemesinde VCS gapinda daralma, liimeni dolduran
trombiis, aksiller alan ve gogiis duvarinda kollateral damarlar izlenir. MR,
venografi ve MR anjiograti ile de tetkik edilebilir.

Arteriyel lezyonlar anevrizma, stenoz ve psodoanevrizmalardir.
Pulmoner arter tutulumu, Behget hastaliginin en 6nemli komplikasyonu
olan pulmoner arter anevrizmasina ve pulmoner arter trombozuna (PAT)
neden olur. Behget sendromlu hastalarda derin ven trombozu goriilme
sikligr yiiksek olmasina ragmen PAT nadir goriilen bir komplikasyondur.
PAT, PAA ile birlikte veya o olmadan olabilir. PAA’ nin en sik nedeni Behget
hastaligidir. Bazen BS’nin higbir bulgusu yokken PAA goriilebilir. PAA’ler
tek, tek tarafli ok sayida ve iki tarafli olabilir. Degisen derecelerde hemoptizi
en yaygin klinik bulgusudur. PAA’nin yirtilmas: hayati tehdit eder. Ayrica
PAA, tromboflebit ile giiglii bir sekilde iliskilidir. Tromboze anevrizmalar
akciger parankiminde enfarkta neden olabilir. Pulmoner arter tutulumu
olan hastalarda hemoptizi bazen pulmoner tromboemboliye atfedilir bu da
gereksiz bir antikoagiilasyon tedavisine neden olabilir. Akciger grafisinde
hiler alanda dolgunluk, yuvarlak opasiteler ve perflizyonun bozulmasina
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bagli genis oligemik alanlar izlenebilir. Perfiizyon sintigrafisinde dolum
defekti izlenebilir.

Behget hastaliginin pulmoner tutulumunu tanimlamak igin ilk tercih
gogiis radyografisidir. PAA’ler radyografide hilus genisligi veya yuvarlak
opasiteler yapabilir. Kontrasth BT, Behg¢et hastaliginin tiim pulmoner
belirtilerini gostermede 6nemli bir yere sahiptir. BT anjiografide az miktarda
kontrast madde ile vaskiiler yapilar1 gostererek venografi ve anjiografiye
alternatif olabilir hatta daha az invaziv olusu avantajli bir yoniidiir. MR da
kullanilabilecek goriintiileme tekniklerinden biridir. Kontrast madde ihtiyaci
olmamasi bir avantajdir ancak kii¢iik damarlardaki anevrizmalarda BT°den
daha az duyarlidir. Anjiografi vaskiiler lezyonlarin ve tedavi yanitlarinin
degerlendirilmesindeki standart yontemdir. Ancak yiiksek kontrast maddenin
hizli infiizyonu, katater yerlestirilmesi gibi etkenler tromboz ve anevrizmaya
neden olabilir. Bu da anjiografiden kaginilmasina neden olur.

Hastahigin tutulum sekline gore tedavi diizenlenmektedir. Pulmoner
tutulumda steroid ve siklofosfomid Onerilmistir. Trombozlu hastalarda
antikoagiilan, antiplatelet veya fibrinolitik ajanlarin kullanimini destekleyen
veri bulunmamaktadir. Masif hemotizi en 6nemli mortalite nedenidir. Boyle
bir durumda kateter anjiyografili arteriyel embolizasyon hayat kurtarict
olabilir.

Sonu¢ olarak tekrarlayan hemoptizilerde, pulmoner emboli ve
enfarktiislerde Behget hastalig1 akla gelmelidir. Ayrintili anemnez ve klinik
muayene ile tan1 koymak miimkiindiir. Ayrica Behget hastaligi tanist alan
kigilerin semptomlart olmasa bile pulmoner vaskiiler lezyonlar: olabilir ve bu
agidan degerlendirilmesi gerekir.

BESNIER-BOECK-SCHAUMANN SENDROMU
(SARKOIDOZ)

Besnier-boeck-schaumann sendromu sarkoidoz olarak bilinir. Sarkoidoz
gesitli organlarda non-kazeifiye graniilom olusumu ile karakterize, kronik,
inflamatuar bir hastaliktir.  Siklikla akciger, lenf diigiimii, deri ve goz
tutulumu mevcuttur.Etyolojisi bilinmemektedir. Geng erigkinlerde ortaya
gikar. En sik 20-50 yag aras1 kadinlarda goriiliir. Hastahgin Afrika kokenli
Amerikalilarda goriilme sikhigr daha fazladir.Semptomlar degiskendir. Cogu
hastada pulmoner tutuluma bagh olarak kronik oksiiriik , nefes darlig1 ve
gogiis agrist olur. %25 hastada ekstrapulmoner tutulum meveuttur. Uveite
bagli gérme kaybi, eritema nodozum, birden fazla bolgede ele gelen lenf
diigiimleri, norolojik semptomlar , kardiyak semptomlar, artrit, hepatomegali
,splenomegali gibi semptomlar goriilebilir.
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Akciger tutulumu hastaligin ana semptomlarini olugturur bu yiizden
tan1 koyarken ilk olarak radyografi degerlendirilir. Akcigerde retikiiler
opasiteler ve bilateral hiler lenfadenopati goriilebilir. Tleri goriintiileme
tetkikleri; bilgisayarli tomografi, FDG-PET, galyum-67, talyum-201,
teknesyum sestamibi (MIBI-Tc) ve tek foton emisyonlu bilgisayarh
tomografi (SPECT)’dir. Radyolojik bulgulara gore hastalik 4 evreye ayrilir.
Sadece bilateral hiler LAP varligi evre 1, bilateral hiler LAP ve retikiiler
opasiteler evre 2, sadece retikiiler opasiteler evre 3 ve fibrozis bulgular1 evre
4 olarak kabul edilmigtir. Solunum fonksiyon testi yapildiginda DLCO’da
azalma ve ilerlemis vakalarda rekstriktif patern izlenebilir. Oksijen ihtiyaci
gelisen ve solunum fonksiyon kapasitelerinde azalma goriilen hastalarin
pulmoner hipertansiyon gelisimi agisindan da tetkik edilmesi gerekir.
Kandan bakilan seroloji testlerinden ACE tani koymada yardimear olabilir.
Kandan bakilan diger tetkikler ESR, CRP, hemogram, KCFT, BUN,
kreatinin, glikoz, ALP kalsiyum, elektrolitlerdir. Sarkoidoz karakteristik
olarak epiteloid histiyositlerin, dev hiicrelerin ve olgun makrofajlarin
kiimelendigi nonkazeifiye graniilomlara sahiptir. Taniy1 dogrulamak igin
siklikla histopatolojik taniya gidilir. Bunun igin transbrongiyal biyopsi veya
lenf nodu biyopsisi tercih edilir. Bronkoalveolar lavaj 6rneklerinde bakilan
lenfosit oran1 ve CD4/CD8 orani taniyr destekleyen diger bulgulardir.
Sistemik tutulumu gorebilmek igin EKG, 24 saatlik kalsiyum, g6z muayenesi
ve norolojik muayene de gereklidir.

Pulmoner sarkoidoz genellikle kendini sinirlar ve gogu hastada tedaviye
ihtiya¢ olmadan remisyona girer. Asemptomatik hastalarda ve remisyona
giren hastalarda akciger radyografileri ve solunum fonksiyon testleri ile
3-6 ay araliklarla yakindan takip edilmelidir. Semptomatik ve radyografik
olarak evre 2 ve evre 3 hastalarda steroid tedavisi verilmelidir. Steroidi tolere
edemeyen hastalarda metotreksat, azatiopiirin, infliksimab, leflunomid
ve antimalaryal ajanlar denenebilir. Fibrozis gelisen hastalarin antifibrotik
ajanlardan fayda gordiigii rapor edilmistir. Akciger nakli son donem akciger
hastalar1 i¢in diistintilebilir.

BILHARZIAL COR PULMONALE SENDROMU

Bilharzial cor pulmonale sendromu, sistosomiyazisin neden oldugu
pulmoner arter fibrozisi ve buna bagh olarak sag kalp yetmezligi
gelismesine denir. Sistosomiyazis ilk olarak Theodor Bilharz tarafindan
19. yiizyilda tamimlanmigtir. Hastaliga schistosoma denilen parazit neden
olur. Hastaligin akut formu kendini simirlayan benign bir hastalikken
kronik formu ciddi sorunlara yol agabilir. Pulmoner arteryal hipertansiyon
kronik gistozomyozisin en ciddi komplikasyonudur. Sag kalp yetmezligine



Dr. Hanife Albayrak | 19

ve Oliime yol agabilir. Sistosomiyazisin en sik goriildiigli bolge Afrika’dir.
Giiney Amerika, Karayip Adalar1, Orta Dogu ve Asya’nin bazi bolgelerinde

de sik rastlanir.
Patogenezine bakacak olursak 3 temel mekanizma tizerinde durulmustur;

1) Kronik enfekte hastalarin %4-8’inde periportal fibrozis gelisir
ve portal venoz hipertansiyona yol agar. Yiiksek portal basing nedeniyle
gelisen portosistemik santlar olugur. Boylelikle parazit yumurtalar1 6zellikle
akcigerlere ve santral sinir sistemine migre olabilir. Sistosoma yumurtalarinin
akcigere ulagarak neden oldugu mekanik pulmoner arter obstriiksiyonunun
pulmoner hipertansiyon (PHT) gelisimine neden olur. Yumurta yiikii ile
iligkisi bulunmaktadir.

2) Immun aracih bir inflamasyon kaskadi sonucu pulmoner vaskiiler
yatakta degisiklige neden olur ve pulmoner vaskiilopati geligir. Yumurta
yikii ile iligki bulunmamaktadir.

3) Sistosomaya bagli hepatosplenik hastalik sonrasinda portal
hipertansiyonu olan kisilerde pulmoner hipertansiyon geligir. Portopulmoner
hipertansiyon olarak bilir.

Sistosoma iliskili PAH ($-PAH), Diinya Saglk Orgiitii (DSO) tarafindan
grup 1 hastalik olarak siniflandirilmugtir. Giderek artan nefes darligi, gogiis
agrisy, alt ekstremitelerde 6dem ve senkop goriilebilir. Ek olarak varis ve
gastroistestinal sistem (GIS) kanamalar1 gibi portal hipertansiyon bulgular
goriilebilir. Radyolojik bulgusu belirgin pulmoner arter dilatasyonudur.
EKO hastaligin derecesi ve sag kalp yetmezligi agisindan bilgi verecegi igin
ilk tan1 olarak kullanilabilir. Ancak asil tan1 yontemi PAB’1 direkt 6lgen
sag kalp kataterizasyonudur. Sag kalp kataterizasyonu sirasinda hastanin
kalsiyum kanal bloker tedavisine aday olup olmadigini belirlemek igin akut
vazodilator uyari (inhale nitrik oksit veya intraventz prostasiklin) yapilabilir.

Pirazikuantel tedavisi yumurta tireten yetigskin parazitleri oldiirecegi igin
antijen yiikiinii azaltir bu da vaskiiler remodelingi azaltir. Ancak patolojik
vaskiiler remodeling yumurtalar temizlendikten sonra da devam edebilir.
PAH’l1 hastalarda diiiretik, antikoagiilan ve oksijen tedavisi gerekebilir.
Varisi olan hastalarda antikoagiilan tedavi kullanirken dikkat etmek gerekir.
Fostodiesteraz-5 inhibitorleri, endotelin reseptor antagonistleri veya
kombinasyonlarinin denendigi ve fayda sagladig bildirilen vakalar olmugtur.
Giincel goriig parazite yonelik tedavinin yapilmasi ve ardindan PAH tedavi
kilavuzuna uygun olarak spesifik medikal tedavi verilmesi yoniindedir.
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BIRT-HOGG-DUBE SENDROMU

Birt-hogg-dube sendromu kutan6z hamartomlar, akciger kistleri
ve bobrek karsinomlar: ile kendini gosteren, nadir goriilen, otozomal
dominant gegigli bir hastaliktir. Folikiilin (FLCN) genindeki gesitli germ
hatti mutasyonlarindan kaynaklanir. Kutanéz hamartomlar gozle goriiliir
tek bulgusudur ve hastalarin ¢ogunda izlenir. Bobrek karsinomu yagami
tehdit eden en ciddi bilegenidir. Diftiiz kistik akciger hastaigt BHDS nin
tipik pulmoner belirtisidir ve semptomatik pulmoner disfonksiyonla
ortaya ¢ikar. Hastalik ¢ogunlukla kistler aragtirilirken tani alir. BHDS nin
semptomatik pulmoner disfonksiyonla prezente olmasi diger kistik akciger
hastaliklarindan ayirir.

Hastalar ¢ogunlukla giderek artan nefes darlig: ile bagvurur. Solunum
fonksiyon testleri ve oda havasi oksijen satiirasyonu bozulmamis olabilir.
Akciger tomografisinde Ozellikle akciger tabaminda, ¢ok sayida, ince
duvarli, tek, multilokiiler veya septali, subplevral, paramediastinal ve
peribronkovaskiiler yerlesimli kistler izlenir. Kistik akciger hastaligina
neden olan diger hastaliklar aragtirilir (sporadik veya tuberoskleroz ile iligkili
lenfanjioleiomyomatozis, alfa-1 antitripsin eksikligi, langerhans hiicreli
histiyositoz, lenfositik interstisyel pnomoni vb.). Akciger kistleri BHDS’de
4.ve 5. dekatta ortaya ¢ikar ve hastalarin ¢ogunlugunda izlenir. Kistlerin ince
duvarly, farkli boyut ve sekillerde olmasi LIP ve LAM’dan ayirt edilmesini
zorlagtirir. Akciger bazali ve subplevral alandaki baskin, orantisiz sayida
paranmedistinal kist ve eliptik ve lentikiiler morfolojiye sahip kistlerin
olugu tanty1 BHDSye yonlendirir. Kist yiikii ile birlikte pnomotoraks riski
artmigtir. Pnomotoraks sayisi birden gok olabilir. Bu hastalar akut bir dispne
ile bagvurur. Pnomotoraks riski hakkinda bilgilendirmek gerekir.

BHDS’de cilt semptomlari ve akciger kistleri kendini sinirlayabilir. Bu
hastalig1 erken tanimak bobrek karsinomuna erken tani koymak agisindan
onemlidir. Bu sayede mortalite azaltilabilir. Ancak degisken fenotipik
ekspresyon taninin gecikmesine veya yanliy konulmasina neden olabilir.
Anlamli semptomatik pulmoner fonksiyon bozuklugu ve akciger kistleri
olan hastalarda ayiric1 tanida BHDS akla gelmelidir.

BLESOVSKY SENDROMU (ROUNDED ATELECTASIS)

Blesovsky sendromu veya round atelektazi (RA) plevral eflizyon ve plorit
gibi plevra hasar1 sonrasinda olusan plevra yapigiklar: ve kalinlagmasinin
oldugu alanlarda plevranin ige katlanmasi ve altindaki akcigerin ¢okmesi ile
olusur. Round atelektazinin en sik nedeni asbestozis olarak raporlanmus.
Diger nedenler arasinda gegirilmis tiiberkiiloz, pulmoner enfarktiis, konjestif
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kalp yetmezligi, dressler sendromu, travma, tiremik plorit, nadiren malignite,
sarkoidoz, Ig4 plorez, silikozis, lenfanjiyoleiomiyomatozis, lejyonella
pnomonisi ve histoplazmozis sayilabilir. Round atelektazi genellikle
asemptomatiktir ve tesadiifen radyografide ortaya ¢ikar. Cogunlukla erkek
hastalarda goriiliir.

Round atelektazinin akciger goriintiilemelerinde akciger kanserlerine
benzemesi nedeniyle RA’y1 tammmak gereksiz biyopsi ve rezeksiyon
islemlerinden hastayr koruyacaktir. Radyografik yuvarlak veya oval
opasiteler goriiliir. Subplevral alanda ortaya ¢ikar ve plevra ile dar a1
olusturur. Lezyon genellikle tektir. Cogunlukla alt loblar: tercih eder ancak
bazen iist ve orta lob da tutabilir. Kitleye dogru gekilen damarlar ve bronglar
nedeniyle ‘kuyruklu yildiz kuyrugu goriiniimii’ mevcuttur ve karakteristik
bir bulgudur. Kitleye her taraftan giren gok sayida ve birbirine yaklagan
bronkovaskiiler demetlere ‘karga ayagr® goriiniimii denir. Lezyon diizensiz
kenarlidir, plevral kalinlagmalar ve kalsifikasyonlar eglik eder. Round
atelektazi tedavi gerektirmez ve genelde stabil kalir. Lezyonun progrese olup
olmadigimni gérmek igin aralikli olarak akciger goriintiilemesi yapilabilir.
Klinik ve radyolojik olarak malignite siiphesi devam eden lezyonlarda igne
aspirasyonu veya biyopsi gerekebilir.
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BRACHIAL SENDROM

Dr. Ersin Alkiling!

Brakiyal pleksus hasar1 omurilikten omuza, kola ve ele sinyal ileten sinir
ag1 olan brakiyal pleksusta meydana gelen bir yaralanmadir. Bu sinirler
besinci, altinci, yedinci ve sekizinci servikal (C5-C8) ve birinci torasik (T1)
spinal sinirlerden kaynaklanir ve gogiis, omuz, kol ve el kaslarin1 ve derisini
innerve eder.

Brakiyal pleksus yaralanmalart omuz travmasi, tiimorler veya iltihaplanma
ya da obstetrik nedenlerle meydana gelebilir. Nadir goriilen Parsonage-
Turner sendromu, belirgin bir yaralanma olmaksizin brakiyal pleksus
iltihabina neden olur, ancak yine de sakatlayic1 semptomlara yol agar.

Belirti ve semptomlar arasinda kolda gii¢ kaybi1 veya felg olmasi, kolda,
elde veya bilekte kas kontrolii eksikligi ve his veya duyu eksikligi yer alabilir.
Brakiyal pleksus yaralanmalari gegitli mekanizmalarla meydana gelse de en
yaygin olani sinir sitkigmasi veya gerilmesidir. Brakiyal pleksus hasarmnin
temel belirtileri kolda giigsiizliik, reflekslerde azalma ve buna bagl duyusal

eksikliklerdir.

Brakiyal pleksus yaralanmasinin teghisi i¢in en dogru test, spinal koklerden
u¢ organlara kadar potansiyel olarak yaralanmig segmentlerin operatif olarak
aragtirlmasidir. En iyl non-invaziv test manyetik rezonans goriintiilemedir.
MR, yaralanmalarin degerlendirilmesine yardimci olur ve pleksusun operatif
olarak aragtirtlamayan kismi hakkinda bilgi saglamak i¢in kullanilir.

BRONCHIOLITIS OBLITERANS SENDROMU

Kronik rejeksiyonun bir kisim sonuglarini ifade eden bronsiolitis
obliterans, uzun siireli greft ve hasta sag kaliminin Oniindeki en biyiik
engel olarak durmaktadir. Brongiolitis obliterans, brongiyoler duvarlarin
submukozal inflamasyonu ve fibrozisi ile karakterize, nihayetinde hava yolu

1 Uzman Doktor. TC. SB. Kocaeli Sehir Hastanesi
ORCID ID: 0000-0002-6456-6623, ersinalkilincmd @gmail.com
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liimeninin tamamen tikanmasina yol agabilen fibroproliferatif bir siiregtir.
Bu siirecin iglevsel sonucu ilerleyici ve biiyiik olgiide geri dondiiriilemez
hava akimu kisithligidir. Karakteristik histopatolojinin transbronsiyal akciger
biyopsisi ile gosterilmesi zor oldugundan, FEV1 parametresi tanisal olarak
kabul edilmig ve brongiolitis obliterans sendromu terimi bu fonksiyonel
olarak tanimlanmig bozukluga uygulanmugtir.

Bu sendromun etiyolojik faktorleri; idiopatik, post-enfeksiyoz, toksik
gaz inhalasyonu, doku ve organ nakli kaynakli olabilir. Ozellikle kemik iligi
nakli, kalp ve akciger transplantasyonlarinin 6nemli komplikasyonudur.
Brongiolitis obliteransl hastalarin bazilarinda bronkoalvelolar lavajda lenfosit
alt kiimelerinde klonal veya oligoklonal artiglar gézlenmistir. Bu durumun
allojenlere reaksiyonel yanit oldugunu diigiindiirmiistiir. Serum anti-HLA
antikorlarinin ortaya gtkmasi bu sendromun gelisiminde risk artist ile iligkilidir
ve humoral immunitenin etkisini gostermektedir. Fizyopatolojisi kesin
olarak bilinmemekle birlikte, havayollarinin etkilenmesinin immiinolojik
kaynakli meydana geldigi diigiiniilmektedir. Transforming growth faktor-
Beta gibi sitokinlerin stimiile etmesiyle bronsiyoler fibrozisin gelistigi
ongoriilmektedir.

Radyolojik degerlendirmede periferal vaskiiler yapilarda azalma, brongiyal
genigleme, hava hapsi, retikiilonodiiler opasiteler izlenebilir. Ozellikle
brongiyal duvar kalinlagmasi, brongiyal dilatasyon ve buzlu cam opasitesi

yiiksek ¢oziiniirliiklii BT bulgularidir.

Bu sendromda oncelikli hasta gikayetleri oOksiiriik ve progresif nefes
darligidir. Solunum fonksiyon testinde hava yolu obstriiksiyonu izlenebilir.
Hastaligin ilk zamanlarinda fizik muayene bulgulari siliktir. Zamanla solunum
seslerinde azalma, ekspiryumda uzama, siyanoz ve kor pulmonale ortaya
cikabilir. Tani hastanin klinigi, radyolojik ve fonksiyonel bulgulara gore
konulur. Ozellikle FEV1’de gozlenen azalma karakteristiktir. Bronkoskopi
ve transbrongiyal biyopsinin duyarlihg diigiiktiir. Genellik ayiricr tanmida
kullanilir.

CAPLAN SENDROMU
Sinonim: Romatoid pnémokonyoz,

Caplan sendromu (Caplan hastaligi veya romatoid pnomokonyoz),
akciger grafisinde homojen ve iyi tamimlanmig goriinen intrapulmoner
nodiiller olarak ortaya ¢ikan romatoid artrit (RA) ve pnémokonyozun bir
kombinasyonudur. Sendrom adini, Cardiff Pnémokonyoz Panelinde gorevli
bir doktor olan ve 1953 tarihli bir yayinda bulgular1 ayr1 bir antite olarak
tanimlayan Dr. Anthony Caplan’dan almistir. Caplan bunu hastaligi arastiran
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bagka makalelerle takip etmistir. Caplan sendromu ilk olarak ilerleyici masif
fibrozisli komiir madencilerinde tanimlanmustir.

Bu sendrom eklem agrilar1 ve sabah tutuklugu gibi romatoid artrit
ozellikleriyle birlikte Oksiiritk ve nefes darligi ile kendini gosterir. Fizik
muayenede hassas, sigmis metakarpofalangeal eklemler ve romatoid nodiiller
tespit edilebilir ayrica akciger oskiiltasyonunda oOkstirtince veya derin nefes
alinca kaybolmayan yaygin raller duyulabilir.

Caplan sendromu, RA 6ykiisii olan veya takip eden 5-10 yil iginde RA
gelisen toza maruz kalmug kigilerde goriilen akcigerde nodiiler bir durumdur.
Akcigerdeki nodiiller tipik olarak basit komiir iggisi pnémokonyozu
zemininde bilateral ve periferik olarak ortaya ¢ikar. Genellikle boyutlar1 0,5
ila 5,0 cm arasinda degisen birden fazla nodiil vardir. Nodiiller tipik olarak
hizli bir gekilde, genellikle sadece birka¢ hafta i¢inde ortaya ¢ikar. Nodiiller
biiyiiyebilir, boyutlar1 degismeden kalabilir, ¢oziilebilir veya kaybolabilir
ve sonra yeniden ortaya ¢ikabilir. Kavitasyon yapabilir, kalsifiye olabilir
veya hava-sivi seviyeleri gelisebilir. Gross olarak dev bir silikotik nodiile
benzeyebilirler. Histolojik olarak, genellikle plazma hiicreleri ve lenfositlerden
olusan bir bolge ile gevrili nekrotik bir merkeze ve siklikla makrofajlar ve
notrofillerden olugan periferik bir enflamatuar bolgeye sahiptirler.

Caplan sendromu sadece RA ve maden tozuna (komiir, asbest, silika)
baghh pnomokonyozu olan hastalarda goriiliir. Bu durum madencilerde
(0zellikle antrasit komiir madenlerinde ¢alisanlarda), asbestoz, silikoz ve
diger pnomokonyozlarda goriiliir. Sigaranin agirlastirict bir faktor oldugu
ve genetik yatkinligin muhtemel oldugu diigtintilmektedir.

Romatoid artritin varhigy, kisinin bagisiklik sisteminin komiir madeninden
¢ikan toz gibi yabanci maddelere verdigi tepkiyi degistirir. Romatoid artritli
bir kigi bu tiir rahatsiz edici maddelere maruz kaldiginda, pnémokonyoz
gelisme riski artar.

Tanida akciger grafisinde ¢ok sayida, yuvarlak, iyi tanimlanmis, genellikle
0,5-2,0 cm ¢apinda, kavitasyon yapabilen ve tiiberkiiloza benzeyen nodiiller
goriiliir. Solunum fonksiyon testinde, akciger hacminde kayipla birlikte mikst
restriktif ve obstriiktif patoloji izlenebilir. Ayrica geri doniisiimsiiz hava
akimu kisitliigr ve azalmig DLCO da goriilebilir. Ayiricr tamda tiiberkiiloz,

silikozis ve asbestozis de diigiiniilmelidir.

Tiiberkiiloz diglandiktan sonra tedavi steroidlerle yapilir. Kémiir tozuna
tim maruziyetler durdurulmali ve sigaranin birakilmasi tedavide yer
almalidir. Romatoid artrit, hastaligi modifiye eden antiromatizmal ilaglarin
(DMARD) erken kullanimi ile normal gekilde tedavi edilmelidir.
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CARCINOID SENDROM

Karsinoid sendrom, noéroendrokrin tiimorlere sekonder olarak ortaya
cikan belirti ve semptomlari igeren paraneoplastik bir sendromdur. Karsinoid
sendrom tiim noroendokrin tiimorlerin yaklagik %10’unda, ileri dereceli
noroendokrin tiimorlerde ise %30-40’1inda goriiliir. Sendrom, ¢ogunlukla
bagirsakta bulunan noroendokrin tiimorlerin kana biyolojik olarak aktif
maddeleri salgilayarak flushing ve ishal gibi semptomlara ve daha az
siklikla kalp yetmezligi, kusma ve bronkokonstriksiyona neden olmasindan
kaynaklanir. Daha az goriillen semptomlar arasinda malabsorpsiyon
(pellegraya yol agabilir), yorgunluk, kas kayb: ve biligsel bozukluk yer alir.
Geg komplikasyonlar arasinda mezenterik ve retroperitoneal fibrozlar da yer
alabilir.

En yaygin bulgu, vakalarin yaklagik %85’inde genellikle bag ve toraksin
tst kisminda olmak iizere ciltte flushing goriilmesidir. Bu kizarikhik
gegici olabilecegi gibi, diyet (alkol alimi gibi), aktivite ve stres gibi gesitli
faktorler tarafindan da tetiklenebilir. Diyare ikinci en yaygin bulgu olup,
yaklagik %80 oraninda goriilebilir. Karinda kramp ve agri ile iligkili olabilir.
Bronkokonstriksiyon ise nispeten daha nadir goriilmekle birlikte, vakalarin
%]15’1ni etkiler. Genellikle ateg basmasi, hapgirma ve nefes darlig: eslik eder.
Vakalarin bir kisminda kardiyak komplikasyonlar geligebilir. Bu durum
esas olarak sag kalbin etkilenmesiyle meydana gelir. Trikiispit ve pulmoner
kapaklarda fibrozise neden olabilir. Kardiyak muayenede iifiiriim duyulabilir
ve yorgunluga sebep olabilir.

Salindig1 ve sendroma katkida bulundugu tespit edilen en yaygin maddeler
arasinda serotonin, histamin, tagikininler, kallikrein ve prostaglandinler yer
almakta olup en biiyiik etkinin serotonin kaynakli oldugu diisiintilmektedir.

Bronglarda ortaya ¢ikan noroendokrin tiimorler, karaciger metastazi
olmaksizin karsinoid sendrom belirtileri ile iligkili olabilir, ¢linkii biyolojik
olarak aktif tiriinleri karacigerden ge¢meden ve metabolize olmadan 6nce
sistemik dolagima ulagir. Triptofan metabolizmasi karsinoid sendromda
degisir. Noroendokrin tiimorlerde triptofanin serotonine doniigtimiinde
%]1°den %70 varan bir degisim s6z konusudur. Artan serotonin miktari
bagirsak hareketliliginin artmasina yol agarak karsinoid sendromda goriilen
ishale neden olur. Artan serotonin miktarlari ayrica karsinoid sendromun
ana semptomu olarak goriilen flushinge de neden olabilir. Triptofan ayrica
karsinoid sendromla iligkili pellegraya neden olabilen niasin sentezi igin de

gereklidir.
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Belirli bir derecede klinik siipheyle, en faydali baglangi¢ testi serotonin
metabolizmasinin son tirtinit olan 5-HIAA’nin (5-hidroksiindoleasetik asit)
24 saatlik idrar seviyeleridir. Noroendokrin tiimorler tarafindan salinan bir
glikoprotein olan kromogramin A, salgilamayan tiimorleri tespit etmek
i¢in kullanilabilir. Gortintiileme ¢aligmalart biiyiik Ol¢lide karin ve pelvise
odaklanmahdir ¢iinkii karsinoid sendroma neden olan noéroendokrin
tiimorler biiyiik olgiide bagirsakta ortaya ¢ikar. Tiimori lokalize etmek igin
indiyum-111 pentetreotid gibi radyoaktif somatostatin analoglarini kullanan
niikleer tip gama kamera goriintiilemesi kullanilir. PET taramasi da primer
timor bolgesini bulmak igin kullanilabilir. Pulmoner tiimor kaniti varsa
bronkoskopi ile biyopsi yapilabilir. Serotonin diizeyi normalin iist sinirinin
5 kat1 veya daha yiiksek olan hastalarda kalp hastaliginin degerlendirilmesi
i¢in ekokardiyografi yapilmasi 6nerilir.

Karsinoid sendromun tedavisi, primer tiimoriin proliferasyonunu
kontrol etmeye ve somatostatin analoglar1 oktreotid veya lanreotid ile
semptomatik kontrole odaklanir. Bu analoglar tiimoriin biiylimesini ve
karsinoid sendromun iligkili semptomlarini kontrol etmeye yardimci olabilir.

CAT SCRATCH SENDROM

Cogunlukla bir kedinin tirmalamast veya sirmasindan kaynaklanan
bulagici bir hastaliktir. Belirtiler tipik olarak yaralanma bolgesinde agrisiz bir
sislik veya kabarcik ve lenfadenopatiyi igerir. Yorgunluk, bag agris1 veya ateg
olabilir. Belirtiler tipik olarak enfeksiyonu takiben 3-14 giin i¢inde baslar.
Kedi tirmig1 hastaligina, kedinin tiikiiriigiiyle yayildigina inanilan Bartonella
henselae bakterisi neden olmaktadir. Cogu saglikli insan tedavi olmaksizin
enfeksiyonu gegirir. Ancak bireylerin %5 ile %14’tinde organizmalar yayilir
ve karaciger, dalak, goz veya merkezi sinir sistemini enfekte eder. Tedavi
i¢in tercih edilen antibiyotik azitromisindir.

CEELEN-GELLERSTEDT SENDROMU

Ilk olarak 1864 yilinda Rudolf Wirchow tarafindan, hastalarin
oliimlerinden sonraki incelemede “kabwerengi akciger endiivasyonu™ olarak
tanimlanmugtir. Wilhelm Ceelen daha sonra bulgularini 1931 yilinda 6len iki
cocugun klinik semptomlaryla iligkilendirmistir.

Idiopatile pulmoner hemosiderozis adiyla da bilinen bu sendrom, alveolar
kapiller kanama ve akcigerlerde hemosiderin birikimi ile karakterize olup,
nedeni bilinmemektedir. Immiin aracth bir hastalik oldugu diisiiniilmektedir.
Akciger kapillerlerindeki kanama, demir birikimine neden olur ve bu da
kendi iginde ilave akciger hasarina neden olmaktadir. Bu arada, hiicresel
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solunum i¢in gerekli olan, eritrositler igindeki hemoglobin molekiilleri igin
yeterli demir yoktur.

Bu sendrom ya primer akciger bozuklugu olarak ya da diger pulmoner,
kardiyovaskiiler veya immiin sistem bozukluklarinin sekeli (dolagan anti-
GBM antikorlar1 veya SLE immiin kompleksleri kaynakli) olarak ortaya
¢ikabilir. Pulmoner hemosiderozisli hastalarin farkli bir alt grubunda inek
stitiine kargt agir1 duyarhlik vardir ve bu da bazal membrana kars1 IgG
antikorlarinin olugmasina neden olur. Buna Heiner sendromu denir. Kanama
mekanizmasi: Goodpasture sendromundakine benzerdir.

Tan1 hemoptizi, akciger grafisinde yaygin parankimal infiltrasyon
ve demir eksikligi anemisi triadiyla konulur. Kadinlarda iki kat daha sik
gozlenir. Klinik seyir son derece degiskendir. Hastalarin ¢ogu tedaviye
ragmen pulmoner hemoraji ataklar1 gegirmeye devam eder. Oliim akut
pulmoner hemoraji nedeniyle aniden veya kronik solunum yetmezligi ile
sonuglanan ilerleyici pulmoner yetmezlik sonrasinda meydana gelebilir.
Gegmigte hastalar tan1 konulduktan sonra ortalama 2,5 yil hayatta kalirken,
giiniimiizde %86’s1 beg yildan fazla hayatta kalabilmektedir.

Tedavide faydasi agisindan net kanit olmamakla birlikte kortikosteroidler
kullanilmaktadir. Kanama sikligini azalttigr diigiiniilmektedir. Uzun siireli
bir tedavi olarak 6-mertaptopiirin pulmoner hemorajiyi 6nleyebilir.

CEPACIA SENDROMU

Cepacia sendromu (CS), Burkholderia cepacia kompleks (BCC) bakterisi
ile enfekte kistik fibrozis (KF) hastalarinda gortilen, yiiksek ates, bakteriyemi
ve hizla ilerleyen solunum yetmezligi ile karakterize, oliim orani yiiksek,
akut, nekrotizan bir pnémonidir. BCC, birbiriyle yakindan iligkili en az 22
bakteri tiiriinii kapsamaktadir. Burkholderia cenocepacia ve ozellikle IITA
alt grubu elektroforetik Tip-12 veya ET12 epidemik susu en sik CS ile
iliskilendirilmistir.

Kisiden kigiye yayilma gosterilmistir. Sonug olarak, birgok hastane ve
klinik BCC ile enfekte olanlar igin siki izolasyon onlemleri almigtir. BCC
enfeksiyonu akciger fonksiyonlarinda hizli bir diigiise neden olabilecegi ve
oliimle sonuglanabileceginden, enfekte bireylerde yayilmay: sinirlamak igin
genellikle enfekte olmayan hastalardan ayr1 bir alanda tedavi edilir. Tam
balgam ve kan kiiltiirlinde bakterilerin gosterilmesiyle konulur. Tedavi tipik
olarak birden fazla antibiyotik igerir ve seftazidim, piperasilin, meropenem,
trimetoprim/siilfametoksazol (ko-trimoksazol) igerebilir.
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CERVICAL COT SENDROMU

Dr. Sevil Aydogan Dis'

Sinonim: Boyun kaburgasi, servikal bolgede fazladan kaburga

Servikal kaburga; yedinci servikal omurga omurunun konjenital olarak
enine agir1 gelismesidir. Toplumun yaklagik %0,5-1’inde ortaya ¢ikmakla
birlikte bilinen en eski anatomik varyantlardan biridir. Servikal kaburga
siklikla bir bag, boyun ve tiiberkiilden olugur. Tek tarafli veya iki tarafli olarak
ortaya ¢ikabilir. Varyasyonlari farkli 6zelliklerine gore dort tipe ayrilir.

Tip 1; birinci kaburgaya veya manubriuma baglanan, tamamen
sekillendirilmis kaburgalardir.

Tip 2; serbest bir distal uca sahiptir.
Tip 3; fibroz bir bant yoluyla distal bir baglant1 ile karakterizedir.

Tip 4; nispeten kisa kemik segmentleridir. Cesitliliklerine ragmen servikal
kaburgalarin viicutta bilinen herhangi bir fizyolojik iglevi yoktur.

Servikal kaburgalar g¢ogunlukla klinik olarak ©nemsizdir ve yasam
boyunca asemptomatik kalarak radyografide tesadiifen saptanir. Olgularin
bir kisminda torasik ¢ikig sendromuna ve tek tarafli uzuv agrisi, halsizlik,
uyusukluk, boyunda siglik, soguga tahammiilsiizliik gibi rahatsizliklara neden
olabilir. Fizik muayenede supraklavikular bolgede derin yerlesimli, fikse kitle
olarak ele gelebilir. Kritik olarak pulmoner apeksin pancoast tiimoriinden
ayirt edilmelidir pancoast tiimoriinden ayirt edilmelidir. Cogunlukla tedavi
gerektirmemekle

Cogunlukla tedavi gerektirmemekle birlikte semptomatik olgularda
tiziksel egzersizler, elektrik stimiilasyonu ve ultrasonografi gibi fizik tedavi
yontemleri denenmekte gereklilik halinde cerrahi tedavi uygulanmaktadr.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
ORCID ID: 0000-0002-7239-7102, dr.sevilaydogan15@gmail.com
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CHEDIAK HIGASHI SENDROMU

Chediak-Higashi sendromu 50 yildan uzun bir siire 6nce tanimlanan
otozomal resesif ge¢isli nadir goriilen bir sendromdur. Siddetli immiin
yetmezlik, hipopigmentasyon, tekrarlayan enfeksiyonlar, koagiilasyon
bozuklugu ve bazi norolojik problemler ile seyreden lenfoproliferatif
bozukluktur. Baglangicta kismi albinizm ve tekrarlayan piyojenik
enfeksiyonlara dayanarak teshis edilir. Ozellikle firsat¢1 patojenlerin siklikla
bulundugu solunum yolu ve ciltte tekrarlayan bakteriyel enfeksiyonlara
neden olur. Sik goriilen patojenler staphylococcus aurous, beta-hemolitik
streptokoklar  ve  pnomokoklardir.  Bakteriyel —enfeksiyonlara bagh
olarak organlarda lenfohistiyositik bir infiltrasyon gelisir. Dolagimdaki
graniilositlerde ve diger birgok hiicre tipinde dev sitoplazmik graniillerin
varlig1 ise bu sendromun ayirt edici 6zelligidir.

Allojenik  hematopoetik hiicre nakli hematolojik ve immiinolojik
komplikasyonlarin tedavisinde kullanilir. Tedavide kullanilan profilaktik
antibiyotikler ile tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar1 ve diger enfeksiyonlari
kontrol etmek amaglanir. Etkilenen organ tutulumlarina yonelik gesitli
kombine tedavilerden yararlamilabilir (rehabilitasyon, gilinesten korunma,
trombosit transflizyonu gibi).

CHILAIDITI SENDROMU

Chilaiditi igareti; karaciger ve diyafram arasinda kolon interpozisyonu
sonucu radyografide diyafram altinda hava goriilmesidir. Bu anormal
anatomik yerlesimin neden oldugu semptomlarin varligs ile ya da radyolojik
bulgular ile Chilaiditi sendromu tanimlanir. Tk olarak 1910 yilinda
Demetrius Chilaiditi tarafindan tanimlanan bu sendromun insidanst %0.25-
0.28dir ve etiyolojisi tam olarak anlagilamamugtir. Erkeklerde daha yaygindir
ve ortalama 60 yaginda ortaya ¢ikar. Siklikla sag tarafta goriiliir.

Genellikle asemptomatik seyreder ve siklikla tesadiifen akciger veya karin
radyogratilerinde goriiliir. Semptomatik olanlar ise daha dramatik bir tabloya
sahip olabilir; karin agrisi, bulanti, kusma, igtahsizlik, siskinlik, kabizlik gibi
degisen problemler, bagirsak tikaniklig1 ve perforasyonu gibi cerrahi acillere
kadar uzanir. Bazi vakalarda solunum sikintisi, gogiis agrisi ve nefes darhigi
da tanimlanmistir. Postoperatif akut nefes darlig1 ve sag gogiis agrist geligen
hastalarda pulmoner emboli (PTE) ile karigabilir. Ayirici tamda gergek
pnomoperitoneum nedenlerinin diglanmasi son derece 6nemlidir, ¢iinkii
boyle durumlarda erken miidahale ve acil cerrahi gerekebilir. Tedavi stratejisi
temel olarak nazogastrik dekompresyon, digki yumusaticilar: ve lavmanlarin
uygulanmasi ve intravendz sivilarla konservatif tedaviyi igerir.


https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S2210261222000542#bb0010
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KRONIK YORGUNLUK SENDROMU (CHRONIC FATIGUE
SYNDROME)

Kronik yorgunluk sendromu (CFES), yorgunluk, uyku bozukluklari,
bag agrisi, kas. eklem agrilari, gastrointestinal semptomlar ve biligsel
bozukluklarla karakterize zayiflatici bir hastaliktir.

Bulgular en az alt1 ay siirer. Kronik yorgunluk ve diger semptomlarin
varligini agiklayabilecek diger tibbi durumlarin diglanmasi, CES tanisinin
temel 6zelliklerinden biridir. Belirtiler tipik olarak giinliik fiziksel aktivitenin
artmasindan sonra ve maksimum egzersiz stres testinden sonra kotiilesir.
Bu kisilerin fiziksel aktivite diizeyleri saglikli sedanter kisilere gore %15-40
oraninda daha disiiktiir.

CFSL kisiler siklikla egzersiz sirasinda hiperventilasyon ve nefes
darhigindan gikayetgidir. Rinit semptomlari, akciger fonksiyonunda azalma,
brongiyal agirt duyarhlik, solunum yolu enfeksiyonlar ve egzersiz performansi
testi sirasinda zirve oksijen aliminda azalma gozlenebilir. Diyaframin
asenkron solunum hareketi (azalmig veya paradoksal) bu vakalarda siklikla
goriiliir. Bu asenkron solunum ve buna bagh azalan alveoler ventilasyon,
egzersiz sirasindaki nefes darligina, gecikmis iyilesmeye ve egzersiz sonrasi
artan semptomlara neden olabilir. Bu vakalarda solunum egitimi ile fizyolojik
solunum hareketi ve akciger fonksiyonu eski haline getirilebilir. CES’ye
yonelik mevcut tedaviler semptom temellidir; psikolojik, farmakolojik ve
rehabilitasyon tedavileri fayda saglar ancak tamamen tedavi etmez. Cesitli
immiinolojik ve beslenme tedavileri denenmis ancak fayda saglanamamugtir.

CHURGE STRAUSS SENDROMU
Sinonim: Polianjiitli eozinofilik graniilomatoz

Churg-Strauss sendromu (CSS) astim ve doku eozinofilisi hastalarinda
ortaya ¢ikan, ekstravaskiiler graniilomlarla birlikte seyreden vaskiilitik bir
sendromdur. Tlk olarak 1951 yilinda J. Churg ve L. Strauss tarafindan
tanimlanmugtir CSS ortalama baslangi¢ yast 38 ile 54 arasindadir. Genel
prevalanst 1 milyonda 10.7 ile 14°tiir.. Her iki cinsiyette esit oranda gortiliir.
Etyopatogenezi tam olarak aydinlatilamamug olup, idiyopatik olarak kabul
edilir. Busendromun potansiyel tetikleyicileri olarak alerjenler, enfeksiyonlar,
agilar ve ilaglar gibi gesitli ¢evresel faktorler tizerinde durulmaktadir.

Hastaligin  seyrinde 3 evre tanimlanmugtir. Astim ve rino-siniizit
ile karakterize edilen prodromik bir faz; periferik eozinofili ve organ
tutulumunun eglik ettigi bir eozinofilik faz; kiiglik damar vaskiilitine bagh
klinik belirtileri olan vaskiilitik bir faz. Aylar yillar stirebilen prodromal
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faz yaygindir. Bu donemde astim hastalarin %96-100’{inde mevcuttur.
Hastalarin gogunda {ist solunum semptomlart mevcuttur. Nazal polipler,
alerjik rinit ve tekrarlayan veya kronik siniizit bulunur. Ates, kilo kayb,
artralji, miyalji gibi semptomlar vaskiilitik evre ile iligkilidir. Vaskiilitik fazda
pek ¢ok organ tutulabilir. Eozinofilik kardiyomiyopati, perikardiyal efiizyon,
miyokardit, perikardit, mononoritis miiltipleks, asimetrik polinéropati
olabilir.

Laboratuvar parametrelerinde periferik eozinofili (genellikle> 1500
hiicre/ul veya> %10) ve antinotrofil sitoplazmik antikor (ANCA) pozitifligi
degerlidir. Radyolojik olarak akciger grafilerinde genellikle periferal
yerlesimli, gezici ve gegici nonsegmental parankimal opasiteler goriiliir.
Bilgisayarli tomografide (BT) buzlu cam veya konsolidasyon alanlar1 goriiliir.
Sentrilobiiler nodiiller, brongial duvar kalinlagmasi, interlobiiler septal
kalinlagma, hiler veya mediastinal lenfadenopati, plevral veya perikardiyal
efiizyon daha nadir goriilen lezyonlardir.

Kortikosteroidler, tedavinin temel tagidir ve genellikle siddetli organ
tutulumu olmayan ¢ogu hastanin tedavisi igin yeterlidir. Gereken durumlarda
azatioprin veya metotreksat gibi immiinosupresanlar tedaviye eklenmektedir.

CLAUDE BERNAD HORNER SENDROMU
Sinonim: okiilosempatik felg, Von Passow sendromu

Horner sendromu, klasik olarak kismi pitozis, miyozis ve yliz bolgesinde
anhidroz ile tammlanir. Tk olarak 1727’de Francois Pourfour du Petit
tarafindan, daha sonra 1852’de Claude Bernard tarafindan tanimlandi,
sonrasinda 1869’da Johann Friedrich Horner'in adini aldi. Nadir goriilen
bu sendromun siklig1 yaklagik 6.000°de 1’dir. Her yasta veya herhangi bir
etnik grupta ortaya gikabilir. Siklikla sempatik sinir hasarindan sonra ortaya
¢ikar, konjenital vakalar nadiren goriiliir.

Genel olarak, Horner sendromunun nedenleri mevcut patolojinin
anatomik konumuna gore siniflandirilabilir:

-Akcigerlerin apeksini iceren maligniteler (Pancoast tiimorii), servikal
kot sendromu, torakal cerrahi sonrast iatrojenik sinir hasari, subklavyen
arter anevrizmasi, mediastinal lenfadenopati, paravertebral sempatik zincirin
noroblastomu gibi torakal bolgeyi etkileyen durumlar,

-Multiple skleroz, kafa i¢i tiimorler gibi kafa i¢i kogullardan etkilenen
durumlar, -Herpes zoster enfeksiyonu, temporal arterit gibi kavernoz sintise
yakin yerlesimli néronlart etkileyen durumlar.
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Tam i¢in ayrintii kan tetkikleri ve goriintiileme tetkiklerinden
faydalanilir. Akciger malignitesinden siiphelenilen hastalarda gogiis rontgeni
ve bilgisayarli tomografi (BT) taramasi istenmelidir. Erken tani kritik 5neme
sahiptir.

Horner sendromu vakalarinda, altta yatan nedenin tespit edilerek uygun
sekilde tedavi planlanmasi amaglanir.
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Bolum 5

COPD OVERLAP SENDROMU (KOAH
OVERLAP SENDROM)

Dr. Elif Karasal Guliyev'

Overlap sendromu (OS), bir hastaliga genellikle ortak etyoloji ile eglik
eden ve birbirinin prognozunu etkileyen hastalik birlikteliklerini belirtmek
i¢in kullanilan bir terimdir.

Obstriiktif uyku apne sendromu (OUAS) ile kronik obstriiktif akciger
hastalign (KOAH), astim, kistik fibrosis ve interstisyel akciger hastalig
gibi akciger hastaliklarinin bir arada bulundugu durumlar: tanimlayan bir
terimdir. OUAS ile KOAH’in ayni1 hastada birlikteligi ilk kez 1985 yilinda
Flenley tarafindan ortaya atilmis ve o tarihten bu yana overlap sendromu
(OS) olarak adlandiriimaktadir.

Sinonim

Obstriiktif akciger hastaligi + OUAS: OLDOSA sendromu

Ancak OS terimi, genellikle OUAS ve KOAH birlikteligini ifade etmek
i¢in kullandmaketadir.

Etyoloji

Her iki durumda da sigara, obezite, gastroozefageal reflii, inflamasyon
ve artmig havayolu rezistansi gibi ortak risk faktorleri bulunmaktadir. Ayrica
bu ortak risk faktorlerine bagh olarak hem OUAS hem de KOAH1 olan
hastalarda genellikle ¢esitli komorbiditelerin eslik ettigini gosterilmigtir.

Epidemiyoloji

OUAS ve KOAH, genel popiilasyonda oldukga yaygindir ve genelde
cksik tan1 konmasina ragmen her biri yaklagik %10 oraninda goriiliir.

1 Uzman Doktor. Kocaeli Atakent Cihan Hastanesi Orcd-No: 0000-0002-1501-3360,
clitkrsl@gmail.com
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Genel popiilasyonda OS  prevalansimin = %1-3,6 oldugu tahmin
edilmektedir; OUAS veya KOAH sergileyen hastalarda daha yiiksek oranda

goriilmektedir.
Tan1

OUAS, gece oksijen desatiirasyonlarina, uyku boliinmesine ve giindiiz
uykululuguna yol a¢an uyku sirasinda hava akiminin tam (apne) veya kismi
(hipopne) kesilmesi olarak tanimlanirken ve polisomnografi ile AHI = 5
ise tan1 konurken KOAH, risk faktorleri oykiisi ile iligkili kalic1 hava akimi
obstriiksiyonu ile karakterize edilir: esas olarak sigara igmek, ¢evre kirliligi ve
mesleki olarak toz ve dumanlara maruz kalinmas ile tani alir.

OS hastalarinda, komorbiditelerin yalmzca OUAS veya KOAH’tan
muzdarip olan hastalara gore daha kotii seyretmesi beklenmektedir.

Tedavi

OS’de tedavi beraberlik gosteren her iki hastaliga yonelik iki ayr1 tedavi
rejimini igerir. Hastalarda oncelikle ortak etyolojiye yonelik yaklagim
benimsenmesi sonrasinda ise KOAH i¢in uygun medikal/ non medikal
tedavi ile OUAS agisindan ise uygun PAP cihazinin segilmesi gerekir.

ASTIM-KOAH OVERLAP: AKO

AKO, kalict hava akimi kisitliigi ve hem astim hem de KOAH’n
klinik ve inflamatuar 6zelliklerini tagiyan hastalart tanimlayan heterojen bir
durumdur.

Etyoloji

KOAH tanisi i¢in sigara igmek (veya biomass maruziyeti) 6n planda
gerekli oldugundan, bu ayn1 zamanda AKO igin de bir gereklidir. Bu durum,
astiml1 ve tam olarak geri doniigstiz hava akimi kisitliligi olan hastalarin AKO
tanisina dahil edilmemesi i¢in gereklidir.

2017 yilinda GINA, bunun tek bir hastalik veya sendrom oldugu
izlenimini vermekten kaginmak igin resmi olarak “AKOS” yerine “AKO”
teriminin kullanilmasini 6nerdi. 2020°den itibaren Kronik Obstriiktif Akciger
Hastalig i¢in Kiiresel Girisim (GOLD), onemli kanitlarin bulunmamasi
nedeniyle evrensel olarak kabul edilen bir tanimin yoklugunu vurgulayarak
AKOya atifta bulunmay1 brrakmugtir.

Epidemiyoloji
AKO vyonetimine iligkin kanit temeli biiyiik 6lgiide astim ve KOAH

caliymalarindan  gelmektedir. AKO tani kriterleri spesifik  Ozellikler
olmadigindan net bir epidemiyoloji verisi yoktur.
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Tan1

AKO, astim ve KOAH kombinasyonunu ifade etse de AKO tani
kriterlerinde higbir spesifik Ozellik belirlenmemistir. Sabit bir tanimin
olmamasina ragmen agsagidaki ozellikler AKO diigiindiirmektedir.

-Yag = 40 yil,

-Kalic1 solunum semptomlar1 (kronik Oksiiriik, balgam, nefes darligs,

hirltr),

-Hava akimi sinirlamasi tamamen geri dondiiriilemez ancak degigkenlik
gosterir: Bronkodilator sonrast FEV1/FVC < 0,7 veya normalin alt sinir1 ve
bronkodilator sonrast FEV1’de > %12 ve 400 mL artis,

-Astim Oykiisii (doktor tarafindan tan1 konmug olan),

-Atopi veya alerji ge¢misi,

-Bir risk faktoriine maruz kalmak (6rnegin, yilda 10 paketten fazla tiitiin
kullanimi veya egdeger ig/dig hava kirliligi).

Tedavi

AKO tedavisi her zaman iki hastaigin (astm-KOAH) bir arada
bulunmasinin kokeni ile iligkilendirilmigtir: AKO’da baskin olan hastaliga
uygun olarak tedavi rejimi belirlenmelidir.

Hem astim hem de KOAH o0zelliklerine sahip hastalar igin GINA 2021
tavsiyeleri, astim tedavisini onermektedir: IKS igeren tedavi, hastalig
kontrol etmek ve giddetli alevlenme ve 6liim riskini azaltmak igin gereklidir.

KOSTOPLEVRAL SENDROM

Kostoplevral sendrom, siddetli refrakter gogiis agrist ile seyreden
hastahigin erken evresinden itibaren plevra ve gogiis duvari invazyonuna
bagli olarak geligen, ploretik vasifta bir agridir. Kostoplevral sendromda;
otonom, interkostal, brakiyal pleksus kaynakli nosiseptif ve noéropatik agri
komponenti mevcuttur.

Etyoloji

Malign plevral mezotelyoma tanili hastalarda plevra ve gogiis duvari
invazyonu veya timoriin biyopsi yoluyla yayilimi sonucu olugur.

Tani

MPM tanili hastalarda konvansiyonel tedaviye direngli agr1 yakinmasi
olmas1 durumunda akla gelmelidir.
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Tedavi
Farmakolojik tedavi

MPM’nin etkiledigi  yapilarin = genigligi ve agrimin  multimodal
patofizyolojisi nedeniyle olugan kostoplevral sendrom, konvansiyonel
tarmakolojik rejimlere direngli olabilir.

Maligniteye bagl agrilarin %10-151 tiim tedavilere ragmen kontrol
altina alinamamaktadir. Bu durumda girigimsel yontemlere bagvurulur.

Diinya Saghk Orgiiti’niin maligniteye bagli agr1 tedavisinde onerdigi
analjezik basamak tedavisi gogiis agris1 i¢in de gegerlidir.

Analjezik basamak tedavisi agagidaki gibidir;
1- Nonsteroid antiinflamatuarlar, parasetamol ve asetilsalisilik asit
2- Tramadol hidrokloriir, kodein ve oksikodon

3- Opioidler (oral morfin, transdermal fentanil, morfin ve fentanil
ampiil).

Analjezik tedavi diizenli olarak verilmeli ve ihtiyaca gore titre edilmelidir,
ancak gogiis duvart tutulumundan kaynaklanan agri, eklenen inflamatuar
ve noropatik bilegsenler nedeniyle opiatlara degisken bir yanit verdiginden,
genellikle hizla artan dozlar gerekir. Noropatik agrinin baskin oldugu
durumlarda trisiklik antidepresanlar veya antikonviilzanlar denenebilir.

Kemoterapinin agr tedavisindeki rolii daha az agiktir ancak mitomisin
C, vinblastin ve sisplatin ile yapilan bir ¢aliygmada Middleton ve arkadaglar
birkag ay boyunca objektif fayda bildirmis, 39 hastadan sekizinde kismi yanit
elde edilmis ve ortalama fayda siiresi 9 ay olmugtur.

Non-Farmakolojik tedavi

Yakin zamanda, girisimsel iglemlerin, son segenek olarak degil, analjezik
rejimlere adjuvan olarak kullanilmast 6nerilmistir. Bazi iilkelerde opiatlarin
ilk kez regete edildigi giin hastalar, kordotomi igin sevk edilmektedir.

Servikal kordotominin direngli, zorlayict agri sendromlarinda faydali

oldugu bildirilmistir.

Perkiitan servikal kordotomi prosediirii spinotalamik yolu Cl/2’de
keserek kontralateralde lezyon seviyesinin altinda agr1 algis1 kaybina neden
olur. Kordotominin komplikasyonlar1 arasinda termoanestezi, sorunlu
disestezi ve kalict motor zayithg: yer alir.
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Gogiis agrisinin kemik erozyonuna veya kutandz tiimor nodiillerine
ikincil oldugu hastalarda radyoterapi 6nemli bir rol oynar. Yaygin agrida
daha az etkilidir. Fayda kisa siireli olabilir ve doz yaniti etkisi goriilmeyebilir.

Profilaktik radyoterapinin rolii, ozellikle de uygun planlama ve dozaj
konusunda randomize kontrollii ¢aligma bulunmamaktadir. Ozellikle ilk
uygulama stiresi hastanin genel durumu veya bagka nedenler ile ertelenirse
radyoterapi ile agrida diizelme yanit1 azalmaktadir.

CREST SENDROMU

Sinonim: Thibierge-Weissenbach sendromu, simrl kutandz sistemik
skleroderma

Ilk olarak 1910 yilinda bildiren Fransizdoktorlar Thibierge ve Weissenbach
tarafindan Thibierge-Weissenbach sendromu olarak adlandirilan bu sendrom
1964 yilinda Winterbauer tarafindan 5 klinik 6zelligin akrostisi olan CREST
sendromu olarak tanimlandi.

Skleroderma deride kalinlagma ve vaskiilopati ile karakterize bir bag
dokusu hastaligidir ve jeneralize ve lokalize form olmak tizere iki gruba
ayrilir. Sistemik skleroz, jeneralize form skleroderma ile e anlamli olarak
kullanilir. Sistemik skleroz, diffiiz kutanoz ve simirli kutanéz olmak tizere
2 alt gruba ayrihr. CREST sendromu bir akrostig isimlendirmedir, bu
hastaliga sahip bir hastada goriilen klinik 6zelliklerin kisaltmasidir ve sinirl
kutanoz sistemik sklerozun alt grubunda yer alir.

Patogenezde; artmig kollajen birikimi, vaskiiler anormallikler ve
perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyonu yer alir. Genellikle 30 ila 50
yag arasindaki kadinlar etkilenir.

Tani

Amerikan Romatoloji Koleji (ACR) ve Avrupa Romatizma Kars: Birligi
(EULAR) tarafindan gelistirilen 2013 ACR/EULAR Sistemik Skleroz
Smuflandirma Kriterleri’ne gore, metakarpofalangeal eklemlere proksimal
uzanan parmaklarin deri kalinlagmasi, bir hastanin skleroderma olarak
siniflandirilmasi igin yeterlidir. Histolojik inceleme tani kriterlerine dahil
degildir ve rutin olarak yapilmaz. Deri biyopsisi yalnizca diger skleroderma
benzeri bozukluklarda (skleromiksodem, sklerodem, nefrojenik sistemik
fibroz) tanisal siiphe olmas1 durumunda Onerilir.

Akrostigte yer alan “C”, kalsiyam birikintilerinin parmaklarda veya
viicudun diger bolgelerinde cilt altinda olugtugu kalsifikasyonu ifade eder.
“R”, soguk veya strese yanit olarak parmaklarda veya ayak parmaklarinda
kan damarlarinin spazmi olan Raynaud fenomenini ifade eder. “E”,
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yutma zorluguna neden olabilen 6zofageal dismotiliteyi temsil eder. “S”,
parmaklarin biikiilmesine neden olan cildin

sikilagmast olan sklerodaktiliyi ifade eder. Son olarak, “T” harfi,
parmaklarin, yiiziin veya agiz igindeki cildin geniglemis damarlar1 olan
telenjiektaziyi ifade eder. Tani igin hasta bu ozelliklerden en az tigiinii
tagimalidir.

CREST sendromu vakalariin yarisindan fazlasinda antisentromer
antikor titreleri yiiksektir.

Tedavi

CREST sendromundaki heterojenlik ve potansiyel tedavi toksisitesi
nedeniyle, tedavi her hastanin klinik sunumuna ve ihtiyaglarina gore
kigisellegtirilmelidir. Patogenezde rol alan fibrozisi 6nleyebilen veya geri
cevirebilen bir tedavi se¢enegi yoktur. Ancak retrospektif ¢aligmalar ve vaka
serileri d-penisilamin, mikofenolat mofetil ve siklofostamidin bazi1 hastalarda
etkili olabilecegini gostermektedir. Organ spesifik komplikasyonlarin
tedavisine yonelinmelidir. En 6nemli tedavi hedeflerini, akciger ve bobrek
gibi spesifik organ tutulumlar olusturur (Tablo 1).

Tablo 1: CREST sendromundn tedavi modalitesi

Komplikasyon Tedavi

a-Adrenerjik bloker
Anjiotensin-II reseptor bloker
Raynaud fenomeni  Uzun etkili kalsiyum kanal blokeri (dihidropiridinler)
Pentoksifilin (Trental)
Stellate gangliyon blokerleri, dijital sempatektomi

Immiinomodulator ilaglar (d-penisilamin, mikofenolat mofetil
[Cellcept], siklofosfamid [Cytoxan])

Antiasit

Cilt fibrozisi

Gastroozefagial reflii Histamin H, Blokerleri
Proton pompa inhibitorleri
Antibiyotikler

Intestinal dismotilite Beslenme eksikliklerinin diizeltilmesi
Promotiliter ajanlar

Immiinomodulatr ilaglar
Pulmoner . .ﬁbrozm Oral veya intravenous siklofosfamid)
veya alveolitis

Azatiyopiirin (Imuran)
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Komplikasyon Tedavi

Ditiretikler
Endothelin-1 reseptor inhibitorii (bosentan)

. Oksijen
Pulmoner  arteriyel

hipertansiyon Fosfodiesteraz-5 inhibitorleri (sildenafil)

Prostasiklin analoglar1 (epoprostenol, treprostinil, iloprost)
Warfarin (pulmoner arteriyel hipertansiyona sekonder tekrarlayan
pulmoner tromboembolik hastalik durumunda )

Skleroderma  renal Diyaliz

krizi Kisa etkili anjiotensin-converting enzim inhibitorleri

Sinurl kutandz sklerodermasi olan hastalarda kalsinozis insidansi yaklagik
%44 tiir. Kalsinozisin yonetimi, distrofik kalsiyum olugumunun ilerlemesini
durdurmayr veya yerlesik kalsifik birikintileri kiigiiltmeyi amaglar. Bu,
farmakolojik, cerrahi ve ¢esitli diger yardimear tedavi yontemleriyle yapilir.

Farmakolojik secenekler ¢ok ¢esitlidir. Diigiik dozlu varfarin rejiminin (1
mg/giin) kanitlanabilir bir yan etkisi olmadig1 goriilmektedir ve literatiirde
birkag rapor faydali sonuglar bildirmektedir Intravensz immiinoglobulinlerin
giivenilir olmadigr bulunmugtur.

Cerrahi eksizyon endikasyonlar1 genellikle bagarisiz tibbi tedavi ve
(noropatik) agriya, deformiteye, sakathga, cilt tlserasyonuna veya eroziv
artropatiye neden olan durumlari igerir.

CROW-FUKASE SENDROMU
Sinonim: POEMS sendromu

1956’da  Crow, osteosklerotik miyelom, polinéropati, 6dem, cilt
hiperpigmentasyonu, ¢omak parmak, beyaz tirnaklar ve lenfadenopatili bir
vaka bildirdi. 1968°de Fukase ve ark. ve 1970°de Japonya’da Shimomori
ve Kusumoto tarafindan polinéropati ve endokrinolojik bozukluklarin
eslik ettigi toplam 2 soliter miyelom vakasi bildirilmigtir. Crow-Fukase
sendromu terimi ilk olarak 1984 yilinda Nakanishi ve ark. tarafindan yapilan
ve 102 Japon hastayr igeren bir ¢aligmada kullanildi. 1986°da Bardwick
ve arkadaslari, bu sendromun en sabit ve 6nemli 6zelliklerini temsil eden
POEMS, polinoropati (P), organomegali (O), endokrinopati (E), M-protein
(M) ve cilt degisiklikleri (S) kisaltmasini 6nerdi.
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Patogenez

Vaskiiler endotelyal biiyiime faktoriiniin (VEGF) bu sendromlu
hastalarin serumunda spesifik ve oldukga yiiksek oldugu bulunmugtur ve bu
da patojenik bir rolii oldugunu diigiindiirmektedir. M-protein, interlokin
(IL)-1beta, IL-6 ve tiimor nekroz faktorii (TNF)-alfa'nin da patogenezde
rol oynadig diigiiniilmektedir.

Wang ve ark. serum VEGFnin ana kaynagi olarak kabul edilen
hiicrelerin  immiinfenotiplendirilmesi, bu hiicrelerin = dogas1  geregi
poliklonal olmasi, POEMS’deki poliklonal plazma hiicrelerinin belirti ve
semptomlarin olusumuna yol agan bu sitokinlerin iretiminde 6nemli bir
rol oynadigini dogrulamaktadir. Ancak Isshiki ve ark. POEMS sendromu
olan hastalardan almnan kemik iligi plazma hiicrelerinin tek hiicreli RNA-
Seq’ini kullandiginda, VEGF mRNA’s1t POEMS klonlarinda yukar: regiile
edilmemigtir, bu da dogrudan serum VEGF nin POEMS klonlar1 tarafindan
tretilmedigini  gosterir. Kargilastirldiginda, POEMS’deki  monoklonal
plazma hiicreleri, bir proinflamatuar sitokin olan ve VEGF ekspresyonunun
ve hiicrelerden salgilanmasinin indiikleyicisi olan hiicre igi interlokin-6 (IL-
6) ekspresyonunun tiretiminde bir artig sergilemistir. Dolayisiyla patogenez,
POEMS’de monoklonal ve poliklonal plazma hiicreleri arasindaki bir
etkilesimdir.

Bazi ¢aliymalar VEGF ile cilt lezyonlar1 arasinda nedensel bir iliski
oldugunu oOne siirmektedir. Pihan ve ark. artmiy VEGFnin POEMS
sendromu tanisinda yiiksek duyarhilik ve 6zgiilliik ile iligkili goriindiigiinii
agikga ortaya koymustur. Gergekten de yitksek VEGF, lokal vaskiilarizasyonu
uyararak hipertrikoza ve melazma lezyonlarini artirarak hiperpigmentasyona
yol agabilir. Dijital comaklagmada mevcut olan stromal ve vaskiiler degisiklik,
trombosit agregasyonu lizerinde trombosit kaynakli biiyiime faktorii
(PDGF) ile salindiginda VEGEF ile agiklanabilir. VEGF tarafindan vaskiiler
endotelyal biiylime faktorii reseptoriiniin (VEGFR-1) yukar: regiilasyonu,
hemanjiyomlarin gelisiminde merkezi bir rol oynuyor gibi gortinmektedir.

Bu sendrom, plazma hiicre diskrazisi ile giiglii bir gekilde iligkilidir.
Hastalarin %75’inde M bileseninin dolagan hafif zincirler olan IgG lambda
veya IgA lambda bulunur.

Epidemiyoloji
Prelevalansi yaklagik 100.000°de 3tiir ve erkeklerde daha sik goriiliir.
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Tan1

“Sendrom” adindan da anlagilacagy gibi tek bir biyopsi veya kan testiyle
dogrulanmayan, bir dizi semptomun tanimlanmasiyla teshis konulan bir
hastaliktir.

Erken teshis ve aktif tedavi iyi sonuglar dogurabilir; ancak semptomlar
kotiilesir ve hizli tan1 konulmadig: takdirde prognoz kotiidiir. Bu nedenle bu
sendromla ilgili ilk bagvurulabilecek olan; hematolog, nérolog, endokrinolog
ve dermatologlarin bu hastaligi tanimasi 6nemlidir.

Tani iki zorunlu major kriteri, diger ti¢ major kriterden birini ve altt minor
kriterden birini kargilamalidir. Zorunlu kriterler demiyelinizan polinoropati
ve monoklonal plazma hiicresi proliferatif bozukluklaridir (Tablo 2).

Tablo 2: Crow-fukase sendromu tans kritevleri

Zorunlu major  Polindropati
kriterler Monoklonal plazma hiicre proliferatif hastalik
3 major kriter Sklerotik kemik lezyonlar:
Castleman hastaligt
Artmig VEGF diizeyi
6 minor kriter  Organomegali (splenomegali, hepatomegali, veya lenfadenopati)
Ekstravaskiilar voliim yiikii (6dem, plevral eflizyon veya assit)

Endokrinopati (adrenal, tiroid, pituiter, gonadal, parathiroid,
pankreatik)

Cilt degisiklikleri (hiperpigmentasyon, hipertrikosis, glomeruloid
hemanjioma, pletore, akrosiyanoz, flushing, beyaz tirnaklar)
Papil 6dem

Trombositoz/polisitemi

Bir tarama araci olarak monoklonal protein testi klinikte kolaylikla
ulagilabilen bir test olmasina ragmen bazi hastalarda tekrarlanan tetkiklere
ragmen M proteini goriilmemektedir.

Tedavi

Tedavi, miyelomun radyasyon ve cerrahi rezeksiyonu, kemoterapi ve
yiiksek doz intravenéz immiinoglobulin (IVIg) igerir. Son ¢alismalar, bu
sendromda belirti ve semptomlarinin, otolog periferik kan kok hiicre nakli
ve talidomid tedavisi gibi miyelom igin yakin zamanda geligtirilen tedavileri
kullanarak 6nemli Olgiide iyilestigini ortaya koymustur.
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1990’larda, POEMS  sendromunun tedavisi, plazma  hiicre
proliferasyonunu ve pro-inflamatuar ve pro-anjiyogenik proteinlerin
salgilanmasini baskilamaya dogru kaymustir.

POEMS sendromunun tedavisi; spesifik anti-plazma hiicresine yonelik
tedaviyle klonun hedeflenmesi ve semptomatik ve destekleyici bakimla
semptomlarin hedeflenmesi seklinde iki ana kategoriye ayrilabilir. Daha iyi
bir genel sonug elde etmek igin doktorlar her iki stratejiyi de tedavi planlarina
dahil etmeyi amaglamaktadir. Tedavi sirasinda hematolojik yanit, M-protein
konsantrasyonu ve serum VEGF diizeyleri olgtilerek izlenir.

Tedavi klon hedefli ve semptomlara yonelik olmak tizere 2 tiirliidiir.
Klon hedefli tedavi

1-Radyoterapi

2-Otolog Kok hiicre transplantasyonu

3-Melfalan ve kortikosteroid

4-Bortezomib ve deksametazon

5-Monoklonal antikor tedavisi (Anti-CD38 monoklonal antikorlar
(Daratumumab and Isatuximab). Anti-VEGF monoclonal antibody
(Bevacizumab) Chimeric antigen receptor T (CAR-T) therapy)

Semptoma yonelik tedavi

Periferal noropati, asir1  ekstraseliiler sivi yiikii, renal hastaliklar,
anormal pulmoner ve kardiyak fonksiyonlar, organomegali, endokrinopati,
papilodem, sklerotik kemik lezyonlari, cilt degisiklikleri, trombositoz,
polistemi ve tromboza yonelik semptomatik tedavileri igerir.

Destekleyici bakima dikkat edilmesi zorunludur. Ortez, fizik tedavi ve
stirekli pozitit hava yolu basinc1 (CPAP), hastalarin iyilesmesinde 6nemli bir
rol oynamaktadir. Ayak bilegi ortezleri hareketliligi arttirabilir ve diigmeleri
azaltabilir. Fizik tedavi kalict kontraktiir riskini azaltir ve hem uzun hem
de kisa vadede fonksiyonlarin iyilesmesine yol agar. Siddetli néromiiskiiler
zayiflig olan kisiler igin CPAP ve/veya BPAP daha iyi oksijenasyon saglar
ve pulmoner enfeksiyon ve pulmoner hipertansiyon gibi hipoventilasyonla
iligkili risk komplikasyonlarin1 potansiyel olarak azaltir. Hastalar aym
zamanda depresyon agisindan da taranmalidir.

Kemik lezyonu olan ve kemik iligi tutulumu olmayan hastalarda
radyoterapi tercih edilen tedavi yontemidir. Sinirli hastalikta radyasyon
tedavisi 1yilegtirici olabilir ve hatta kutantz lezyonlar: iyilestirebilir. Kemik
iligi biyopsisinde ikiden fazla kemik lezyonu ve/veya klonal plazma hiicresi
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varsa, randomize ¢aliygma olmamasina ragmen sistemik tedavi diigtiniilebilir.
Lenalidomid bazli tedaviyi takiben otolog kok hiicre nakli olumlu bir
prognoz ile iligkilidir.

CURRARINO-SILVERMAN SENDROMU

Sinonim: giivercin gogsii, kondromanubriyal deformite, tip 2 pektus
karinatum, pektus arkuatum

Pektus karinatum, kondrogladiolar (tip 1) ve kondromanubriyal (tip 2)
olmak tizere iki alt tip igerir. En ilgi ¢ekici olani etiyolojisi ve 6zellikleri farkll
olmasi nedeniyle ilk kez 1958 yilinda Guido Currarino ve Frederic Silverman
tarafindan tanimlanan kondromanubriyal tiptir. Currarino-Silverman (CS)
sendromu, sternumda ossifikasyon merkezlerinin erken obliterasyonu
sonucu yiiksek PC (tip 2) deformitesine neden olan nadir (pektus karinatum
hastalarinin %1’inden az) ve karmagik bir gogiis duvarr anomalisidir.

Manubrio-sternal eklem ile sternal segmentlerin erken flizyonu ile
karakterize, yiiksek karinat gogiis deformitesine yol agan nadir bir hastaliktir;
siklikla konjenital kalp hastaliklartyla iligkilidir.

Etyoloji

Hastalarin  yaklagik dortte birinde ailede gogiis duvart deformitesi
oykiisii goriilmektedir. Genetik faktorlere bagl olarak kosta kikirdaginin
agir1 biiytimesine sekonder oldugu ve bunun sternumun kendisinde patoloji
olmaksizin sternal deformite ile sonuglandig: diigiiniilmektedir. Kardiyojenez
sirastnda  6n segment mezenkimal hiicrelerinin farklilagmasindaki bir
anormallik, endokardiyal yastik, sternum ve aortik ark tiirevlerinde
defektlere neden olabilir. Mezenkimal kalp 6nciillerinin endotel kalp tiipiine
anormal gogli de anormal genlerden kaynaklanmaktadir. CS sendromu
siklikla omurga deformiteleri (kifoz, skolyoz ve kifoskolyoz), konjenital kalp
defektleri ile iliskilidir ve Turner ve Noonan sendromlarinin bir bilegeni
olarak tanimlanmistir.

Pektus karinatumda Haller indeksinin bir cut-oft degeri yoktur ancak
bir¢ok seride hastalarin ortalama degeri 1,9’dur ve egzersiz sirasindaki
solunum sikintist ile iligkilidir. Pektus morfolojisi siklikla normal veya dar
toraks varhigiyla birlikte simetrik veya asimetrik kondrogladiyolar veya
kondromanubriyal defektler olarak siniflandirilir.

Currarino-Silverman sendromunun anatomik temsilinde; kisa, genis,
belirgin digsa dogru ¢ikintili sternum mevcuttur ve ksifoid ¢ikinti yoktur;
deforme olmusg, kaynagmis ve uzamig kosta kikirdaklari anormal keskin
agilidir.
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Epidemiyoloji

Pektus karinatum (PK) ve pektus ekskavatum (PE), erken yasta ortaya
¢ikan ve ergenlik doneminde ortaya ¢ikan, en sik goriilen konjenital gogiis 6n
duvari deformiteleridir. PK, PE’den daha az siklikta goriiliir, pektus anomalisi
olan hastalarin yaklagik %5-15’ini olugturur ve tiim canli dogumlarin yaklagik
1:1.000-1:10.000’inde goriiliir (4:1). Erkeklerde daha siktir. Bazi veriler
PK’nin daha hafif formlarmin daha sik goriildiigiini, prevalansin PE’den
daha yiiksek oldugunu ve oraninin 2:1 oldugunu gostermektedir.

Tedavi

PK’nin diizeltilmesi igin Abramson prosediirii ve modifikasyonlarinin
yani sira gozlem, ortotik destek ve dinamik kompresyon gibi cerrahi olmayan
segenekler de dahil olmak tizere daha az invaziv bir dizi teknik gelistirilmistir.
Ancak bunlarin kullanimi heniiz benimsenmemistir. Ameliyatsiz ortez cihazi
bazi merkezlerde 10-15 yag aras1 kondrogladiolar deformiteli hastalarda ilk
tedavi segenegi olarak kullanilmaktadir. Ancak hastaligin son derece nadir
olmasi, zorlu deformite ve kaynagmig sternumun degisken anatomisi nedeniyle
tedavi yaklagimlarinda net bir kilavuz bulunmamaktadir. Bu benzersiz
biiyiime modeli, vakum ¢ani veya kompresyon ortezi gibi konservatif tedavi
segeneklerinin neredeyse evrensel olarak bagarisiz olmasina katkida bulunur.

CS sendromunun cerrahi olarak diizeltilmesinin su anda sadece kozmetik
tyilestirme amaciyla takip edildigini ve hastalar dispne ile iligkili semptomlarda
subjektif iyilesme bildirmesine ragmen, incelenen hastalarda anlaml objektif
klinik faydanin takdir edilmedigini gostermektedir. En iyi cerrahi segenek,
bu hasta grubunda yiiksek memnuniyet orani da dahil olmak {izere tatmin
edici bir sonuca ulagilmasini saglayan, ¢ok seviyeli kama osteotomili nispeten
agresif Ravitch tipi prosediir olmaya devam etmektedir. Deformitenin
nadirligi goz oniine alindiginda, cerrahi diizeltmesi, pektus deformiteleri
konusunda deneyimli gogiis rekonstriiktif cerrahlarinin da dahil oldugu
multidisipliner bir ekip tarafindan tamamlanmalidir.

CUSHING SENDROMU

Sinonim: Itsenko-Cushing sendromu, hiperkortisizm,
hiperadrenokortisizm

Cushing sendromu (CS), karakteristik klinik semptomlarin ortaya
¢tkmasina yol agan hiperkortizolemiden kaynaklanir. Cegitli etiyolojiler ve
kortizol sirkadiyen ritmindeki degisiklikler nedeniyle kronik olarak agiri
glukokortikoidlere maruz kalmanin neden oldugu hastaliklar i¢in genel
bir terimdir. Bu eponim, modern norosiriirjinin devlerinden biri olan Dr.
Harvey Cushing’in adindan gelmektedir.
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Epidemiyoloji

CS$’li hastalarin ¢ogu ekzojen hiperkortizolizm ile ortaya ¢ikarken, endojen
hiperkortizolizm ¢ok daha nadirdir. Endojen hiperkortizolizmin gesitli
popiilasyonlarda tahmini insidans: milyonda 0,2-5 vaka iken, prevalansi ise
milyonda 39-79 vakaya yakin olan nadir bir hastaliktir.

Etyoloji

CS’nin bugiine kadarki en yaygin nedeni, esas olarak romatolojik durumlar,
astim ve kronik obstriiktif akciger hastaligi gibi kronik bozukluklar igin
regete edilen, herhangi bir uygulama yolu ile verilen eksojen glukokortikoid
tedavisidir.

Endojen hiperkortizolizm vakalarinin ise ¢ogunlugu adrenokortikotropik
hormona (ACTH) bagimli olup, hipofiz kortikotrop adenomu (Cushing
hastaligi, CD) veya ACTH salgilayan hipofiz dig1 tiimorler (ektopik ACTH
ve kortikotropin salgilayan hormon sendromu salgilanmasi) en yaygin
nedenlerdir. ACTH’den bagimsiz CS vakalar1 (adrenal adenomlar veya tek
veya gift tarafli adrenal hiperplazi), vakalarin geri kalan %20’sini olusturur.

Klinik

CS’de mor gizgiler, kolay morarma, deride incelme ve proksimal miyopati
gibi kortizol fazlahg ig¢in klinik siiphe uyandiran bazi patognomonik
ozellikler bulunsa da, CS’de yaygin olarak bulunan hirsutizm, kilo alma ve i¢
organ obezitesi gibi diger belirtiler de polikistik over sendromu ve metabolik
sendrom gibi olduk¢a yaygin durumlarda sik goriiliir. Bu nedenle CS tanisi
ozellikle kortizolde hafif bir artig oldugunda zordur.

Tam

CSda tanisal agamada ilk olarak lokal ve sistemik kortikosteroid
kullanim1 sorgulanmalidir. Endojen Cushing sendromunu taramak igin 1
mg deksametazon baskilama testi, 24 saatlik idrar serbest kortizolii ve gece
ge¢ saatlerde tiikiiriik kortizol 6l¢timii gibi birinci basamak tarama testleri

yapilmalidir.

Sa¢ derisi-sag kortizol/kortizon analizi, uzun vadeli glukokortikoid
maruziyetinin  degerlendirilmesinde ve siklik Cushing sendromunda
gozlemlenen gegici hiperkortizolizm donemlerinin saptanmasinda yardimci
olur.

Endojen Cushing sendromu belirlendikten sonra, plazma ACTH
konsantrasyonlarinin 6lgiimii, ACTH’ye bagimli (%80-85) veya ACTH’den
bagimsiz (%15-20) nedenler agisindan o6nemlidir. Farkhi goriintiileme
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yontemleri (MR veya BT) ve bilateral inferior petrosal siniis rneklemesi de
dahil olmak tizere dinamik biyokimyasal testlerle daha fazla degerlendirme,
Cushing sendromunun nedenini belirlemeye yardimei olur.

Tedavi

Hipofizer Cushing hastaligi olan hastalarda, birinci basamak transsfenoidal
cerrahi, tibbi tedaviden daha iyi sonuglar verir (%80 remisyon). Ancak,
yakin zamanda yapilan bir meta-analizde tekrarlanan bir cerrahiden sonra
remisyonun yalmzca %42,6-55,7 oldugu gosterilmistir. Cushing hastaligi
i¢cin medikal tedavi (mifepriston, mitotan vs) cerrahiye kontrendikasyonu
olan, tekrarlayan veya cerrahiyi tercih etmeyen hastalarda uygun bir segenek
olarak diigiiniilmelidir. Yan etkiler yasayan veya tedavi etkisi olmayan
hastalara, tedavi bagarist gansin1 artirmak igin farkli bir t1ibbi ajanla tedaviye
baglamalar1 onerilmelidir.

CS/CD%i  tedavi etmek igin glukokortikoid reseptor blokeri ve
gesitli adrenal steroidogenez inhibitorleri kullanilabilir. Steroidogenez
inhibitorleri adrenal enzimler tizerinde etki eder ve hizli etki baglangic
ile terapotik fayda saglar. Osilodrostat, kortizol sentezinin son adimim
katalize eden 11pB-hidroksilazin ve 11-deoksikortikosteronun aldosterona
doniisiimiinii katalize eden aldosteron sentazin giiglii, oral, geri doniigtimlii
bir inhibitoriidiir. Cushing’deki elde edilen klinik kanitlar, osilodrostatin
etkililigini ve giivenligini gostermistir. Bu ilag, hipofiz cerrahisinin uygun
bir segenek olmadig1 veya kiiratif olmadig1 hastalarda CD’nin tedavisi igin
Amerika Birlegik Devletleri’'nde onaylanmistir ve Avrupa ve Japonya’da
endojen CS’nin tiim nedenlerinin tedavisi i¢in onaylanmugtir.

CYRIAX SENDROMU

1919°da Cyriax, etkilenen kondrokostal bolgenin tizerinde tiklama sesine
neden olan, mekanik gogiis agrisinin oldugu bir sendromu tanimlad.

Sinonim

Cyriax sendromunun kayan kaburga sendromu, agrili kosta sendromu,
tiklayan kaburga sendromu geklinde birgok sinonimi vardir.

Etyoloji

Cyriax sendromu, alt gogiis veya tist karin bolgesindeki agrilarin gézden

kagan bir nedenidir.

Bu agrili sendromun, alt kikirdaklarin (genellikle 7 ila 10. kaburgalar,
gogunlukla 8. kaburga) birbirine olan kikirdak veya lifli baglantilarini
kaybetmesi ve Ozellikle derin inspiryum, hapsirma, Oksiirme ve oturma
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sirasinda  kaburgalarin anterior veya posterior subluksasyonu nedeniyle
interkostal sinirlerin etkilenmesine bagh oldugu diistiniilmektedir.

Epidemiyoloji

Cyriax sendromunun gergek prevalansi genelde eksik tan1 konuldugundan
net bilinmemektedir.

Klinik

Busendromdaki interkostal sinirin sikigmasindan kaynaklanan agri, keskin,
bigak saplaniyor veya yanict gibi tarif edilir. Birka¢ dakikadan birkag saate
kadar siirebilir. Diger etyolojiler (plevral, kardiyak ve gastroenterolojik) ilk
once diigliniildiigl igin tani siklikla zordur ve genelde 6nemsenmemektedir.

Tan1

Tamda; indiiklenen kaburga subluksasyonu ile agrinin ortaya ¢ikmasi
onemli bir klinik testtir. Bir ¢aliymada; pozitif bir “¢engelleme manevrasi”
varhiginin, klinik giipheyi dogrulamak ig¢in ¢ok yararli oldugu ortaya
¢tkmugtir. Tipik bir klinik muayene ve interkostal blok ile rahatlama olmasi
durumunda, tan1 koyulabilir.

Ayiricr tanida; kostokondrit veya Tietze sendromu gibi benzer kliniklere
neden olan durumlar distiniilmeli ve hastalara tam1 konulmadan 6nce
kapsamli gortintiileme yapilmalidir. Diger benzer sendromlardan farkl
olarak Cyriax sendromu non-inflamatuar bir siire¢ olarak kabul edilir.
Bu goriigii destekleyen bir ¢aliymada, rezeke edilen kikirdaktaki patolojik
bulgularda kronik veya akut inflamatuar bulgular goriilmemistir.

Tedavi

Amitriptilin veya gabapentin gibi noropatik agri ajanlart gibi medikal
tedavi segenekleri bulunmaktadir. Kostal kikirdak eksizyonu en sik kullanilan
tekniktir. Ancak literatiir yliksek oranda niiks oldugunu ve prosediirle iligkili
riskleri gostermektedir. Semptomlart ve yagam bozukluklarini azaltmak igin
kisa ila orta vadede etkili ve glivenilir tedaviye izin vermekte ancak ge¢ agr1
niiksiinii diglamamaktadir. Daha yakin zamanlarda, minimal invaziv kaburga
fiksasyonu ve dikey kaburga kaplamasi basarili ve giivenli alternatif teknikler
olarak gosterilmistir. Bu, Cyriax sendromlu hastalarda yetigkin ve pediatrik
popiilasyonda kostal kikirdak eksizyonuna etkili ve alternatif bir yaklagim
olabilir.
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DA COSTA SENDROMU

Dr. Gozde Selvi Giildiken!

Sinonim: Asker kalbi, efor sendromu, sirkiilatuar nevrasteni, kardiyak
nevroz, irritabl kalp sendromu, hiperventilasyon sendromu

Ik defa Amerikan i¢ savagi yillarinda askeri doktor olarak gorev yapan
Jacob M. Da Costa tarafindan askerlerde gozlenerek tanimlanan sendrom,
ilerleyen yillarda somatoform bozukluklar altinda incelenmigtir. Klinik
ozellikleri, etyolojisi ve tedavisi tam olarak agiklanmamigtir. Tanimlama igin
net sinirlar gizilmese de bir¢ok galiymada travma sonrasi stres bozuklugu ile
iligkilendirilmigtir. Kalp hizinda degiskenlik, yorgunluk hissi, nefes darlig,
gogiis agrisi, bag donmesi, anksiyete, bag agrilari, uykusuzluk gibi semptomlar
goriilebilmektedir.  Askerler arasinda  %2-4 oraninda goriilebildigi
bildirilmigtir. Yillar i¢inde ataklar halinde tekrarlayabilir. Stres, madde
kullanimi, komorbiditeler ve psikiyatrik bozukluklar sikligin: etkilemektedir.
Organik bozukluklarin ekartasyonu 6nemlidir. Benzodiazepinler ve beta
blokerler tedavide kullanilmistir.

DEMONS-MEIGS SENDROMU
Sinonim: Meigs Sendromu

Benign ovaryen tiimorlerle asit ve hidrotoraks birlikteligi olarak
tanimlanmugtir. Tiimoriin ¢ikarilmasi sonrasi asit ve plevral eflizyonun
kaybolmasi ise tipiktir. Geng¢ kadin hastalarda goriiliir. Etyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. En sik over fibromu ile iliskilendirilmekle birlikte,
tiim ovaryen tiimorlerin %1’inde gortildiigii bildirilmigtir. Tiimor i¢indeki
sivinin serozal yiizeyler vasitasiyla batina, oradan diyaframdaki agikliklarla
plevraya sizdigy ileri stirtilmiigtiir. Yine teorilerden biri de, asitin abdominal
lenfatiklerdeki basi nedeniyle ortaya g¢ikmasidir. Ancak tiim bu teoriler
kanitlanamamistir ve fikir birligi bulunmamaktadir. CA-125 vyiiksekligi
goriilebilmektedir ancak tedavi yaniti i¢in degerli oldugu bilinmelidir.

1 Uzman Doktor, Canakkale Mchmet Akif Ersoy Devlet Hastanesi
ORCID ID: 0000-0002-7017-6365, gozdee_selvi@hotmail.com
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Overyan tiimorler uzun siire semptom gostermeyebilir. Plevral eflizyon
gelismesi halinde dispne, kuru okstiriik, ploretik tipte gogiis agrisi ile asit
nedeniyle karinda gigkinlik ortaya gikabilir. Plevral efiizyon gogunlukla eksiida
cinsinde olmakla birlikte, transiida da goriilebilmektedir. Semptomatik
acidan tekrarlayan torasentez ve parasentez islemleri yapilabilmektedir
ancak asil tedavi, kitlenin gikarilmasidir. Kesin tani, ancak operasyon sonrasi
konulabilir.

DESTROYED LUNG SENDROMU (HARAP OLMUS
AKCIGER SENDROMU)

Harap olmug akciger sendromu kavrami, akciger parankim ve plevral
dokusunun tamaminin veya tamamina yakinmnin gesitli sebeplerle zarar
gormesi olarak tammlanir. Kavitasyonlar, hacim kaybi, brongiektazi,
mediastinal kayma izlenebilmektedir. Genellikle kronik akciger enfeksiyonlar:
kaynaklidir ve bunlarin iginde de bagta tiiberkiiloz gelir. Brongiektazi,
aspergilloz, hipoplastik akciger, pulmoner aktinomikoz, tiiberkiiloz dis1
mikobakteriler, amfizem de etyolojide yer alabilmektedir. Tanis1 radyolojik
olarak konulur ve ventilasyon perfiizyon sintigrafisinde belirgin diistikliik
gozlenir. Radyolojik olarak karst akcigerde hiperinflasyon ve ipsilateral
diyafragma ytiksekligi goriiliir. Sol ana bronsun daha dik agida olmasi, sol
tarafta daha sik goriilmesi ile sonuglanir. Asemptomatik olabilmekle birlikte
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, hemoptizi, ampiyem, progresif dispne
ve solunum yetmezligi ile pulmoner hipertansiyona sebep olabilmektedir.
Oldukga riskli bir prosediir olsa da, pnémonektomi yapilabilmektedir.

DIFFUSE ALVEOLAR HEMORRHAGE (DAH) SYNDROME
(DIFFUZ ALVEOLAR HEMORAJI SENDROMU)

Dittiiz alveoler hemoraji (DAH), akciger parankiminde pulmoner
mikrosirkiilasyondan kanin alveoller ig¢ine dolmasiyla karakterize, ok
sik goriilmeyen ancak hayati sonuglar1 olabilen bir klinik sendromdur.
Genellikle alveoler kapiller membranin hasarma baglh olarak ortaya ¢ikar.
Bu, kapiller endotel ve/veya alveolar epitel hasarina yol agarak inflamatuar
hiicre infiltrasyonu, endotel disfonksiyonu ve kanama ile sonuglanir. Tim
bu olaylarin sonucunda alveollerde fibrin, kirmizi kan hiicreleri (RBC)
ile hemosiderin yiiklii makrofajlarin birikimiyle hipoksemik solunum
yetmezligine neden olur. Sol kalp yetmezligi durumunda intrakapiller basing
artisgt da DAH ile sonuglanabilmektedir. Vaskiilitlerde temel etken ise kapiller
membran inflamasyonudur. Etyolojide bir¢ok sebep siralanabilir. Sistemik
nedenlere bagli olabilecegi gibi, immiinolojik hastaliklar veya toksik nedenlere
bagli olabilir. Immiinolojik nedenler arasinda anti-nétrofil sitoplazmik
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antikor (ANCA) iliskili vaskiilitler (graniilomatozis polianjitis, mikroskopik
polianjitis), sistemik lupus eritematozus (SLE), goodpasture sendromu
(anti-glomeriiler bazal membran hastalig1) sayilabilir. Non-immiinolojik
nedenlere ise Ozellikle mitral stenozun sebep oldugu sol kalp yetmezligi
durumlari, viral hastaliklar (6r., influenza, hantaviriis, coronavirus), bakteri
ve mantar enfeksiyonlari, bazi kemoterapotik ajanlar (6r., siklofostamid),
antikoagiilan kullanimi, kokain maruziyeti, koagiilopatiler, trombositopeni
ornek verilebilir.

Hastalar dispne, hemoptizi (tim hastalarda gortilmeyebilir) ile
bagvurabilir. Fizik muayenede anemiye bagh halsizlik ve solukluk, tagikardi,
tagipne goriilebilir. Oskiiltasyonda yaygin krepitan raller duyulabilir. Akciger
grafisinde diffiiz bilateral opasiteler, yliksek ¢oziiniirliiklii toraks BTde
ise alveoler konsolidasyonlar veya buzlu cam opasiteleri taniyr destekler.
DAH tanist koymak i¢in klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular birlikte
degerlendirilmelidir. Bronkoalveolar lavaj (BAL) sivisinda kanli aspirasyon,
hiicresel analizle desteklendiginde kesin tani saglar. Atipik durumlarda veya
vaskdilit tanisin1 dogrulamak igin akciger biyopsisi yapilabilir.

Tedavide oncelik, altta yatan nedenin tedavisi ve kanama kontroliiniin
saglanmasidir. Oksijen destegi veya gerekirse mekanik ventilasyon, kan
transfiizyonu veya demir replasmani yapilabilir. Antikoagiilanlarin kesilmesi,
prokoagiilan ajanlarn kullanimi, nedene yonelik antibiyotik veya antiviral
tedaviler, glukokortikoidler (yiiksek doz metilprednizolon), siklofosfamid
veya rituksimab (6zellikle ANCA iligkili vaskiilitlerde) uygulanabilir.

DISAPPEARING LUNG SENDROMU (VANISHING LUNG
SYNDROME)

Disappearing Lung Syndrome (DLS), genellikle ileri evre biilloz
amfizem ile iliskili geri dontistimsiiz nadir bir durumdur. Bu sendrom,
akciger hacminin biiyiik boliimiinii kaplayan biiyiik hava kistleri nedeniyle
fonksiyonel akciger dokusunun belirgin kaybu ile karakterizedir. DLS, “biilloz
akciger hastalig1” veya “eriyen akciger sendromu” olarak da adlandirlabilir.
DLS, genellikle agir sigara kullanimi ve kronik obstriiktif akciger hastalig
(KOAH) ile iliskilendirilmistir. Tiberkiiloz gibi kronik enfeksiyonlar, HIV
pozitifligi, ol -antitripsin eksikligi gibi durumlar, bazi otoimmiin hastaliklarin

da etyolojide yer aldig1 gosterilmistir.

Temel mekanizma elastaz enzimi aktivitesindeki artiy ve proteaz-
antiproteaz dengesinin bozulmasma bagh olarak akciger parankiminde
ilerleyici yikimu igerir. Bu durum, biiyiik biillerin olugsumu ile sonuglanir. Dev
biiller akciger kompliansinda azalma, hipoksi ve solunum fonksiyonlarinin
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ileri derecede bozulmasina neden olur ve genellikle agir nefes darligi, egzersiz
intoleransi ile kendini gosterir.

DLS tansi klinik degerlendirme, goriintiileme ve solunum fonksiyon
testleri ile konulur. Akciger grafisinde dev biillerin belirginlestigi, genellikle
de bir akciger alanii tam olarak dolduruldugu goriiliir. BT de taniyi
destekleyecektir. Biillerin boyutu, yerlesimi ve rezidiiel akciger dokusunun
detayh degerlendirilmesini saglar. Solunum fonksiyon testinde agir diizeyde
azalmig FEV1 ve artmug rezidiiel voliim bulunur. Hipoksemi ve hiperkapni
saptanabilir. Oksijen tedavisi ihtiyact olabilir. Biillektomi veya uygun
vakalarda voliim azaltici cerrahi yapilabilir. Akciger transplantasyonu igin
degerlendirilebilir. Pulmoner rehabilitasyon ve sigarayr birakma tedavileri
kritik 6neme sahiptir.

DRESSLER SENDROMU (POST CARDIAC INJURY
SYNDROME)

Dressler sendromu, kalp veya perikard hasart sonrasi meydana gelen
otoimmiin kaynakli bir sekonder perikardit tablosudur. Tipik olarak
miyokard enfarktiisii, kardiyak cerrahi veya travma gibi olaylardan genellikle
en az 2 hafta sonra ortaya ¢ikar. Sendrom perikardit tablosu, ates, retrosternal
gogiis agrist ve perikardiyal eflizyon gibi semptom ve bulgularla kendini
gosterir. Dressler sendromunda etyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte,
kardiyak dokulara karsi gelisen otoimmiin bir yanittan kaynaklandig:
diigtiniilmektedir. Kardiyak yaralanma sonrasi bazen viicutta serozal zarlari
hedef alan otoantikorlar {iiretir. Bu otoantikorlar, perikardiyal inflamasyona
ve bazen plevra ve akcigerlerde de inflamasyona neden olur. Perikard ve
plevranin inflamasyonu sonucu protein ve sivi kagisiyla perikardiyal ve
plevral efiizyon gelismesine neden olabilir. Perikardit, ploroperikardit,
kardiyak tamponad veya masif plevral efiizyon gibi daha karmagik vakalara
kadar degisen tablolar gelisebilir. Miyokard hasarinin biiyiikliigi, geng yag
ve daha once dressler sendromu gegirmis olmak, riski artirmaktadir.

Dressler Sendromu genellikle s6z konusu olaydan haftalar hatta aylar sonra
ortaya ¢ikar. Tanist klinik bulgular, laboratuvar ve goriintiileme galigmalar1
ile konur. Elektrokardiyogratide (EKG) yaygin olarak PR depresyonu ve ST
elevasyonu goriilebilir. Ekokardiyografi yapilmasi, tamponat riski agisindan
onemlidir. Akciger grafisinde plevral eflizyon varlig: tespit edilebilir. Akut
faz reaktanlar1 ytikselir.

Dressler Sendromunun tedavisi, inflamasyonu kontrol altina almay:
ve semptomlar1 hafifletmeyi amaglar. Nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar
(NSAID) birinci basamak tedavi segenekleridir. NSAID’lere yanitsiz
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durumlarda veya ciddi inflamasyon durumunda kortikosteroidler kullanilir.
Kolsisin de kullanilabilmektedir.

DISKINETIK SILIA SENDROMU
Sinonim: Immotil silia sendromu, primer siliyer diskinezi

Diskinetik silia sendromu olduk¢a nadir goriilen bir¢ogu otozomal
resesif gegisli genetik altyapili bir hastaliktir. Sebep olarak 50’ye yakin
gen tanimlanmistir. Solunum yollarinda ve silyalarin bulundugu birgok
organda, silyalarin azalmig hareketi nedeniyle degisken klinik fenotipler
olusturabilmektedir. Hareketli sil yapilari tst ve alt solunum yollar,
paranazal siniisler, erkek ve disi tireme yollarinda, orta kulakta yer almaktadir.
Bunlarin primer gorevi, sekresyon ve mukusu hiicre yiizeyine paralel sekilde
ilerletmektir. Bu gorevin yapilamamasi sonucunda yenidogan doneminden
itibaren tekrarlayan enfeksiyonlara bagl bronsiektaziler, kronik rinosiniizit,
tireme kusurlart ortaya gikabilmektedir. Embriyolojik gelisimde sag sol
ayriminda da silyalarin rolii bulunmaktadir, bu nedenle lateralite defektleri
de ortaya ¢ikabilmektedir. Hastalarin yaklagik yarisinda situs inversus da
bulunmaktadir. Klinik olarak en sik solunumsal semptomlar goriilmektedir.
Heniiz altin standart bir tani testi de ekartasyon testi de belirlenememistir.
Nazal nitrik oksit diizeyi, transmisyon elektron mikroskobu (TEM),
yiksek hizli video mikroskopi analizi (HSVMA), genetik analiz ve siliyer
proteinlerin immiinofloresan (IF) boyamasi bakilabilmektedir. Siliyer
fonksiyonu geri kazandirabilecek bir tedavi hentiz bulunmamaktadir. Ancak
tan1 ile solunumsal fonksiyon kayiplarini azaltabilmek miimkiindiir.
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Bolim 7

EHLER-DANLOS SENDROMU (EDS)

Dr. Ahmet Hamdi Ilgazli*

Ozellikle, eklemleri, cildi ve kan damarlarin etkileyen Ehler-Danlos
Sendromu adin1 1898 de Danimarkali Dr. Edvard Laurits Ehlers, daha sonra
1908 de Fransiz Dr. Henri-Alexandre Danlos’tan almaktadir. Bu iki doktor
tarafindan kolajen eksikligine bagli olarak bag doku gevsekliginin eklemlerde
artan hareket agiklig1 ve derinin fazla uzayabilmesine yol agtig1 bulunmustur.

2017 yilinda olugturulan Ehlers-Danlos Society adinda bir toplulukga,
fizyolojik ve genetik bulgular Dbirlestirerek yeni bir simiflandirma
gelistirilmistir. Bu siiflandirmaya gore sendromun sadece hatali kolajen
proteini sentezinden degil, ADAMTS2, Tenascin XB gibi proteinlerden de
etkilenebildigi anlagilmistir. Daha sonraki yillarda bu hastaligin adina Ehler-
Danlos Sendromu ad1 verilmistir.

EDSnin ¢ogu nadir 14 tipi bulunmaktadir. Tiim tiplerde cilt
hiperekstansiyonu, doku kirilganlig1 ve eklem hipermobilitesi goriiliir. Ancak
tipin kendine 6zgl tani kriterleri ve bir dizi 6zelligi vardir. Hipermobil
EDS (hEDS) en yaygin tip olup diger tipler; Hipermobilite Spektrum
Bozuklugu (HSD)

Klasik EDS (cEDS), Klasik benzeri EDS (cIEDS), Kardiyak-
Valviiler EDS (cvEDS) Vaskiiler EDS (VEDS), Miyopatik EDS (mEDS),
peridontal EDS, kifoskolyotik EDS , spondilodisplastik EDS (spEDS),
kirilgan kornea sendromu (BCS), artrokalazi EDS, Dermatosparaksis
EDS (dEDS) EDS, Muskiilokontraktiirel EDS (mcEDS)’dir..

Ehlers-Danlos sendromlar1 ebeveynden ¢ocuga gegebilir.

Her EDS tiirii kisilerde farkli semptomlar gosterebilir. Bu semptomlar
bazilari i¢in hafif iken bazilarinda ise sakatlayici olabilir.

1 Kocaeli Saglik ve Teknoloji Universitesi Ogretim iiyesi, Prof. Dr. VM, Medical Park Kocaeli
Hastanesi Gogiis Hastaliklart - ORCID ID: 0000-0001-9017-2014. ilgazah@yahoo.com
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Sendromun ayirt edici 6zelligi deri elastikiyetidir. Boyun ve eklemlerdeki
derinin agir1 derecede normalden daha fazla gerilmesi, ve serbest birakildiginda
geri ¢ekildigi, kadifemsi dokusu, yaralarin geg iyilesmesi, yara kenarlarinin
kolayca bir araya gelip iyilesememesi, iyilesme siirecinden sonra ince atrofik
skarlar olugmasi da belirtilerindendir.

Ayrica bunun yaninda yaygin olarak kas-iskelet sistemi rahatsizliklari,
erken yasta osteoartrite yakalanma, tekrarlayan ve kronik agriya yol agan
cikiklar, yeni dogmusg bebeklerde goriilen eklem ¢ikiklar, tekrarlayan kiriklar,
tendon veya kas agrilar1 da belirtileri arasindadur.

Kalp damar sistemi (Kan damarlarindaki zayiflik nedeniyle kolay
morarma, anevrizma riskivb. ), sindirim sistemi bozukluklar1 (Bag dokusunun
zayifligindan), ortopedik ve gozde olugan komplikasyonlar bu sendromun
belirtileri arasindadir. Uykusuzluk, Siirekli halsiz ve yorgun hissetme diger
yakinmalardir.

Bazi olgularda dig ¢ekimi gibi cerrahi uygulamalardaki agir1 kanamalar bu
sendromu destekleyen bulgulardandir. Sendromun hangi alt tipe ait oldugu
ancak genetik testlerden sonra anlagilabilir.

Ehler Danlos sendromu tanist fiziksel muayene ve semptomlarin
degerlendirilmesi ve genetik testler, gibi yontemlerle konulabilir. Bazi
durumlarda bu tiir hastalara kromozom analizi de Onerilmektedir. Bu
sendromun baz alt tiplerinin ise mikroskop altinda deriden alinan 6rnekler
ile yapilacak deri biyopsisi yontemiyle de belirlenebilmesi s6z konusudur.

Sendromunun bilinen herhangi bir tedavi sekli yoktur Tedaviler
genellikle semptomlar1 azaltmaya yoneliktir. Semptomatik tedavi uygulanir.
Kardiyovaskiiler sistemin yakindan takip edilmesi, fizik tedavi, ortopedik
aletlerle (tekerlekli sandalye, korse, vb.) hasta rahat ettirilir.

EOSINOFILIK PULMONER SENDROMLAR

Eosinofilik  pulmoner sendromlar genellikle periferik kan eozinofilisi
ve/veya eozinofili ile iligkili solunumsal semptomlari, sistemik belirtiler ve
radyolojik bulgularla goriilen, ayiric1 tanilar1 zor olmakla birlikte 6nemli
klinik ve patolojik farkliliklar1 bulunan hastaliklardir. Bagigiklik sisteminin
bir pargast olan eozinofillerin akciger dokusunda anormal birikimi, doku
eozinofil infiltrasyonu ve degraniilasyonu organ hasarina ve doku yeniden
sekillenmesine neden olabilir. E§ zamanli periferik kan eozinofilisi mevcut
olabilir veya olmayabilir.
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Periferik kan eozinofilisi, >500 hiicre 10°/L. /L’lik eozinofilik sayim
olarak tamimlanir. 500 ila 1.500 arasi hafif eozinofili, >1.500 belirgin
eozinofili ve >5.000 masif eozinofili olarak adlandirilir.

Eosinofilik pulmoner sendromlarin gesitli siniflamalar1 olmakla birlikte
oncelikle, baglangica gore akut ve kronik, ayrica akcigerlerle sinirli ve
sistemik bozukluklar olarak iki alt boliimlere ayrilabilir. Akcigerle sinirl
akut baglangiglilar akut eozinofilik pnomoni (AEP), akut hipersensitivite
pnomonisi, akut organize pnomoni yine akcigerle sinirli olup kronik
baslangiglilar hipereozinofilik sendromlar (HES), kronik eozinofilik
pnomoni (KEP), kronik organize pnéomonidir (KOP). Polianjiitli eozinofilik
graniilomatoz (EGPA; eskiden Churg-Strauss sendromu veya alerjik
graniilomatoz ve anjiit olarak bilinir) ve hipereozinofilik sendromlar (HES)
sistemik bozukluklar arasinda bulunur.

Allerjik Bronkopulmoner Aspergilloz (ABPA), Eozinofili ve Sistemik
Semptomlarla ilag Reaksiyonu (DRESS), inhalasyon/Enfeksiyonlar, ilag/
toksin reaksiyonlari, maligniteler diger nedenler arasindadir.

Tablo 1-Siniflama

1-Akut baslangicli akcigerlerle sinirh

- Akut Eozinofilik Pnomoniler

- Akut hipersensitivite pnémonisi,

- Akut organize pnémoni

2- Kronik baglangigh akcigerlerle sinirlt

- Hipereozinofilik sendrom (HES),

- Kronik eozinofilik pnomoni (KEP),

- Kronik organize pnémoni

3-Sistemik

- Polianjiitli eozinofilik graniilomatoz (EGPA)
- Hipereozinofilik sendrom (HES)

4- Diger (sekonder) EPS

- Allerjik Bronkopulmoner Aspergilloz (ABPA)
- Eozinofili ve Sistemik Semptomlarla Tlag Reaksiyonu (DRESS),
- Inhalasyon/Enfeksiyonlar,

- Tlag/toksin reaksiyonlart,
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- Maligniteler
- Loffler’s sendromu

- Tropikal pulmoner eozinofili

AKUT EOZINOFILIK PNOMONI (AEP)
Sinonim: idiyopatik akut eozinofilik pnédmoni

Geng yetiskinlerde (20-40 yas) daha sik olmak {izere sigara igenlerde,
erkeklerde, daha once atopi Oykiisii olmayanlarda ve genelde sagliklh
bireylerde hizli gelisen bir hastaliktir. Kesin nedeni bilinmemekle birlikte,
cevresel ve enfeksiyoz ajanlarin tetikleyici rol oynadigy diigtintilmektedir.

Ani baglayan ateg, Okstirtik, nefes darligi pulmoner infiltratlar ve hipoksemi
ile karakterizedir. Siddetli toplum kokenli pnémoni ve akut solunum sikintis
sendromunu (ARDS) taklit eder. Mekanik ventilasyon gerektiren siddetli
hipoksemik solunum yetmezligi yaygindir.

Akut eozinofilik pnémoni, ateg (<1 ay), bilateral diffiiz infiltratlar, oda
havasinda PaO2 < 60 mmHg veya oksijen satiirasyonunun < %90 olmas,
BAL cozinofilisi (= %25 cozinofil) veya akciger biyopsisinde eozinofilik
pnomoni ve eozinofilik pnémoninin bilinen diger nedenlerinin yoklugu ve
akut basglangigla karakterizedir. A¢ik bir tetikleyici neden olmaksizin ARDS
benzeri bir sendromla gelen hastalarda AEP diistintilmelidir. Bronkoalveolar
lavajda (BAL) yiiksek eozinofil yiizdesi (= %25) tam1 koymada kritiktir.
Goriintiileme kardiyojenik pulmoner 6dem veya ARDSyi taklit edebilir.

Tedavide genellikle kortikosteroidler ilk segenektir. Yanit genellikle 48
saat i¢inde goriiliir ve infiltratlar 1 ay iginde ¢oziiliir. Siddetli solunum
yetmezligi i¢in yiiksek intravendz dozlar (500 mg/giin metil prednizolona
kadar) gerekli olurken oral prednizon (40-60 mg/giin) verilebilir. Standart
bir doz semasi heniiz saptanmamigtir. Oral prednizon genellikle 2-4 hafta
boyunca devam ettirilir ve ardindan sonraki birkag hafta iginde doz azaltilir.
Tedaviden sonra niiks nadirdir.

AKUT HIPERSENSITIVITE PNOMONISI (AHP)

Duyarli bireylerin inhalasyon yoluyla antijenlere maruz kalmasi sonucu
gelisen, immiinolojik bir akciger hastaligidir. Cesitli organik ve inorganik
maddeler bu hastaliga neden olabilir. Yaygin antijen kaynaklar1 arasinda
kus proteinleri, kiif sporlart ve bazi kimyasallar bulunmaktadir. AHP’nin
patogenezi, Th1 ve Th17 hiicrelerinin aracilik ettigi bir tip IV hipersensitivite
reaksiyonuna dayanir. Bu, alveolit ve graniilom olugumuna yol agar.
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AHP’nin akut formu, antijen maruziyetinden saatler ila birkag giin sonra
geligen ani baglangicl ates, tisiime, oksiiriik, dispne ve yorgunluk yakinmalar1
ile bagvurular. Hastalar, antijen maruziyetinden uzaklagtirildiklarinda
semptomlarinda hizli bir iyilesme gozlemlenir.

Hastanin Oykiisii, fizik muayene bulgulari, radyolojik goriintiileme
ve laboratuvar testleri ile tami konur. Yiksek g¢oOziiniirliklii bilgisayarl
tomografisindeki (HRCT), karakteristik bulgulararasinda, mozaik perfiizyon,
sentrilobiiler nodiiller ve yer yer opasifikasyonlar vardir. Bronkoalveolar lavaj
(BAL) swvisinda lenfositoz ve histopatolojik incelemelerde granulomatoz
inflamasyon goriilmesi taniyr destekler.

AHP tedavisinde en Onemli adim, hastanin antijen maruziyetinden
uzaklagtiriimasidir. Hastaligin giddetine bagli olarak kortikosteroid tedavisi
de kullanilabilir. Kortikosteroidler, inflamasyonu azaltarak semptomlarin
hizla diizelmesine yardimci olur.

AKUT ORGANIZE PNOMONI

Akut organize pnomoni (AOP), etyolojisi tam olarak anlagilamamug olup,
gesitli enfeksiyonlar, bag dokusu hastaliklari, ilaglar ve inhalasyon irritanlari
ile 1iligkili olabilir. Patofizyolojisinde, alveolar bosluklarin graniilasyon
dokusu ile dolmasi ve bu dokunun organize olup alveol ve brongiollerde
fibrozise yol agmasi yer alir.

AOQOP, genellikle grip benzeri semptomlarla baglar ve ilerleyerek daha
belirgin solunum semptomlarma yol agar. Belirtiler, akut veya subakut
gelisen Oksiiriik, dispne, ates, halsizlik, gogiis agrisidir.

AOP tanisi, klinik belirtiler, radyolojik bulgular ve histopatolojik
inceleme ile konur. HRCT, tipik olarak periferal ve peribronkovaskiiler
konsolidasyonlar ve “atol isareti” gibi bulgular gosterir. Transbrongiyal
biyopsi veya cerrahi akciger biyopsisi ile tan1 dogrulanur.

AOPnin tedavisinde kortikosteroidler birinci basamak tedavi olarak
kullanilir. Kortikosteroid tedavisi ile hastalarin biiyiik ¢ogunlugu hizla yanit
verir ve semptomlarda belirgin diizelme gozlenir. Tlag dozu kademeli olarak
azaltilarak kesilir, ancak bazi hastalarda relapslar goriilebilir ve uzun siireli
diisiik doz kortikosteroid tedavisi gerekebilir.

HIPEREOZINOFILIK SENDROM

Hipereozinofilik sendrom (HES), etyolojisi tam olarak anlagilmamig
ve ¢esitli organ sistemlerinde hasara neden olan kalict ve yiiksek diizeyde
eozinofil varlig: ile karakterize, heterojen bir hastalik grubunu temsil eder.
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Hipereozinofilik sendrom, 6 aydan uzun siire devam eden periferik
kan eozinofili >15 x 10 ° /L ile karakterize klonal bir hastaliktir. Astim
semptomlar1 ve akciger tutulumu o6zelliklerdir ancak nadirdir. Ozellikle,
hipereozinofilik sendromun iki klonal varyanti vardir, yani nadiren akut
miyeloid 16semiye veya lenfoblastik l6semiye doniisebilen miyeloproliferatif
torm ve lenfoproliferatif sendrom. HRCT, diizensiz buzlu cam infiltrasyolari,
konsolidasyon ve kii¢iik nodiilleri gosterir.

POLIANJIITLI EOZINOFILIK GRANULOMATOZIS (EGPA)

Eskiden Churg-Strauss sendromu olarak bilinen EGPA, kiiglik ve orta
biiyiikliikteki damarlar1 etkileyen ve astim, ecozinofili ve graniilomatoz
inflamasyon ile iligkili bir vaskiilit seklidir. Pulmoner tutulum yaygindir ve
tanida radyoloji 6zellikle toraks bilgisayarli tomografiden yararlanilir.

KRONIK EOZINOFILIK PNOMONI (KEP)

1969 yilinda ilk kez Liebov ve Carrington tarafindan tanimlanmistir.
Belirgin akciger parankiminde eozinofilik infiltrasyon ve periferik kan
cozinofilisi ile karakterizedir.

Kesin nedeni bilinmemekle birlikte astim, atopi ve alerjik rinit gibi alerjik
hastaliklar, KEP ile sikga iligkilendirilmigtir. KEP’in patogenezi, eozinofillerin
agirt aktivasyonu ve akciger dokusuna infiltrasyonu ile iligkilidir. Bu durum,
akciger parankiminde inflamasyona ve fibrozise yol agar.

Genelde sigara igmeyen kigilerde ve siklikla 30 ile 45 yas arasinda
kadinlarda 2 kat daha fazla goriiliir.

KEP, genellikle sinsi bir baglangica sahip olup, haftalar ila aylar siiren
nonspesifik solunum semptomlari ile ortaya gikar. Oksiiriik, dispne, diigiik
dereceli ates, istemsiz kilo kaybr ve gece terlemeleri belirtileri gosterir.
Hastalarin biiyiik bir kisminda astim Oykiisii bulunur ve semptomlar
genellikle gece veya sabah erken saatlerde kotiilegir.

Akciger grafisinde tanimlanan pulmoner 6demin “fotografik negatifi” olan
yogun periferik infiltratlarin “karakteristik” bulgusu vakalarin %50’sinden
azinda goriiliir. Hastalarin yaklagik yarisinda hava akimi obstriiksiyonu
vardir ve kalaninda restriktif bozukluk vardir. DLCO ¢ogu hastada azalir.

KEP tansi, klinik (2-4 hafta siiren solunum semptomlari), radyolojik
(periferal, subplevral konsolidasyonlar, hava bronkogrami ve/veya buzlu
cam opasiteleri ile yaygin pulmoner alveoler konsolidasyon) ve laboratuvar
bulgularinin (BAL eozinofili (= %40 cozinofil) veya periferik kan eozinofili
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(= 1.000/mm? ) ) kombinasyonu ile konur. Tanida akciger biyopsisi nadiren
gerekli olup, eozinofilik infiltrasyonu ve fibrozisi dogrulayabilir.

Birinci  basamak tedavi  kortikosteroidlerdir.  Prednizon  gibi
kortikosteroidler genellikle semptomlarda hizli diizelme saglar. Niiksii
onlemek ve tam remisyon saglamak i¢in uzun siireli diisiik doz oral
kortikosteroid tedavisi gereklidir. Tedavi genellikle uzun siire devam eder
ve doz yavagga azaltilir. Tedavi genellikle yaklagik 4-6 hafta boyunca giinde
0,5 mg/kg dozda prednizon ile baglar ve bu siirenin sonunda radyografik
anormallikler genellikle diizelir. Doz daha sonra giinde 0,25 mga
diigiiriilebilir ve 8 hafta daha devam ettirilir, ardindan her ay 5 mg daha

azaltilir.

Tedaviye yanit vermeyen veya relaps gosteren vakalarda, metotreksat,
azatiyoprin, anti-Igf antikoru  (omalizumab), anti-IL-5 antikoru
(mepolizumab) ve anti-IL-5 reseptor antikoru (benralizumab) gibi biyolojik
ajanlar, steroid tasarrufu saglayan alternatif tedaviler olabilir.

LOFFLER SENDROMU Bkz syf 132

ALLERJIK BRONKOPULMONER ASPERGILLOZ (ABPA)

Daha yaygin olarak astimli ve kistik fibrozisli hastalarda Aspergillus
tiirlerine karg geligen agir1 duyarlilik reaksiyonu sonucu ortaya ¢ikar. Fungal
sporlarin inhalasyonu sonrasi gelisen immiin yanit, bronslarda eozinofil
infiltrasyonuna ve mukus birikimine yol agar.

Hastalar oksiirtik, hirilti, ateg ve hemoptizi ile bagvururlar. Tanida serolojik
testler, BAL ve bilgisayarli toraks tomografisi kullanilir. Kortikosteroidler ve
antifungal ila¢ kombinasyonu ile tedavi edilir.

EOZINOFILI VE SISTEMIK SEMPTOMLARLA ILAC
REAKSIYONU SENDROMU (DRESS)

DRESS Sendromu, “Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic
Symptoms” (DRESS) teriminin kisaltmasidir.  Genellikle ilaglara bagh
olarak gelisen bir agir1 duyarlilik reaksiyonudur. Piperacillin/tazobactam,
vankomisin, sulfonamidler, minosiklin, antikonviilsanlar, antipsikotik ilaglar
ve metamizol gibi agr1 kesiciler siklikla raporlanan ilaglardandir.

Nadir goriilen bu sendrom ilag kullanimdan birka¢ hafta sonra ortaya
gikar ve yiiksek ates, genellikle yiiz, govde ve ekstremitelerde dokiintii,
ylizde 6dem, lenfadenopati, akcigerler, karaciger ve bobrek de dahil olmak
tizere ¢oklu organ tutulumu ile karakterize, yorgunluk, kas ve eklem agrilart
gibi sistemik semptomlar gosteren ciddi bir alerjik reaksiyondur. Akciger
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belirtileri hafif interstisyel degisikliklerden yasami tehdit eden akut solunum
sikintis1 sendromuna (ARDS) kadar degisebilir. Tanida tibbi oykiisii ve ilag
kullanimi, fizik muayene ve cilt bulgularmin degerlendirilmesi, eosinofil
sayimu, karaciger fonksiyon testleri, bobrek fonksiyon testleri gibi kan testleri
ve gerektiginde biyopsi ile cilt lezyonlarinin incelenmesi yapilir.

Tedavide hastanin maruz kaldig: ila¢ derhal kesilmelidir. Bunun yani
sira, tedavi siirecinde hidrasyon saglanmali, destek ve semptomatik tedavi

yapimalidir.

Topikal veya sistemik kortikosteroidler esas tedavidir. Steroid direngli
olgularda ek tedavi olarak immiinosupresanlar veya hedefe yonelik tedavi
olarak anti-IL-5/anti-IL-5R antikorlar1 veya Janus kinase inhibitorleri
kullanilmaktadir.

TROPICAL PULMONARY EOSINOPHILIA (TPE)

Wuchereria bancrofti ve Brugia malayi gibi filarial parazitlere kargt
abartili bir immiin yanmittan kaynaklanir. Tropikal bolgelerde yaygindir ve
gece Oksiirtigii, dispne ve belirgin periferik eozinofili ile kendini gosterir.
Tani yiiksek serum IgE ve antifilariyal antikor seviyeleri ile desteklenir ve
tedavi olarak dietilkarbamazin kullanilir.

EOZINOFILI-MIYALJI SENDROMU (EMS)

Sonyillarda tanimlanan bu nadir goriilen sendrom periferik kan eosinofilisi
ve siddetli kas agris1 gibi karakteristik bulgularla bagvurulan g¢ok yonlii
multisistem inflamatuar bir durumdur. Besin takviyesi olarak pazarlanan
ancak yaygin olarak terapotik bir ajan olarak kullanilan L-triptofan igeren
preparatlarin alinmasiyla ortaya ¢ikmaktadir.

Hastalarin ilk yakinmalar1 kas agrilar1 ki giderek kotiilegebilir, kramplar
ve spazmlar ile bagvururlar. Siklikla bacak, sirt ve omuz kaslar1 etkilenir.
Hareket veya egzersizle olugan miyalji giderek kotiileserek yiirtimeyi veya
giinliik aktiviteleri zorlagtiracak sekilde kisiyi hareketsiz hale getirebilir.

Diger belirtiler arasinda eklem agrilari, giigsiizliik veya yorgunluk, nefes
darlig1, oksiiriik, ateg, anormal karmncalanma hissi, dokiintii, deri ve deri
alti degisiklikleri, bas agrisi, periferik 6dem bulunur. Daha az siklikla,
hastalarda kardiyorespiratuar semptomlarin yani sira asendan polindropati
gibi norolojik sorunlar da gortilebilir

Olgularin yaklagik %60’ 1inda progresif hipoksemi, parankimal akciger
infiltrasyonlar1, plevral sivi, bilateral diffiiz retikiilonodiiler infiltrasyonlar
gibi solunumsal solunumsal komplikasyonlar goriiliir.
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Sendromun kesin tani testleri bulunmamaktadir. Bu nedenle hastalara
kronik yorgunluk sendromu, fibromiyalji veya benzer semptomlart olan
diger otoimmiin veya noromiiskiiler hastaliklar tanis1 konabilir.

Yaygin viicut agrist ve goklu organ sistemi tutulumu olarak ortaya ¢ikan
EMS, ayirici tanida hipereozinofilik sendromun nadiren santral sinir sistemi
tutulumuna neden olmasi, eozinofilik menenjit ise idiyopatik olmasi veya
viicudun bagka bir yerindeki helmintik enfestasyona bir reaksiyon olarak
ortaya ¢ikabilecegi akilda tutulmalidir.  Goriintiileme bu tani olasiliklarini
ayirt etmeye ve dogru taniya ulagmada yardimer olabilir.

EMS hastalarinin tani, tedavi ve bakim standartlarina iliskin hakemli
kilavuzlar bulunmamaktadir Hastahgin tedavisi olmadigi ve prognozu
bilinmedigi igin EMS semptomatik olarak tedavi edilir. Hastalarda bireysel
semptomlarina gore, kas gevseticiler, analjezikler ve ditiretikler kullanilabilir.
Yiiksek dozda kortikosteroidler inflamasyonu azaltmaya yardimci olabilir

FARMER’S LUNG (CIFTCI AKCIGERI)
Sinonim : Thresher’s lung

Ciftgi akcigeri ilk defa 1713 yilinda Bernardino Ramazzini tarafindan
tahil iggilerinde tanimlanan agir1 duyarliik pnémonisinin (HP) en yaygin
formlarindan biridir. Solunan bir antijene yanit olarak olugan bu immiinolojik
reaksiyonda etken antijenler bakteriler olup en sik tanimlananlar termofilik
aktinomisetlerdir. Ciftgilerde ve tarimsal isgilerde yiiksek nem kogullarinda
depolanan saman veya tahildan mikroorganizmalarin solunmasiyla olugur.
Hastaligin patogenezinde 6zellikle kiif sporlar1 ve gesitli organik partikiiller
de rol oynar. Hastalarda klinik maruziyet derecesine ve hastaligin kronikligine
gore semptomlar degiskenlik gosterir. Ciftgi akcigeri, akut, subakut ve kronik
olmak tizere Ui¢ klinik formda ortaya ¢ikabilir. Akut atesli reaksiyondan sinsi
bir baglangica kadar degisir.

Akut formda; maruziyetten saatler veya giinler sonra ani baglangich
semptomlarla (diigiik dereceli ateg, titreme, kuru Oksiiriik, nefes darligr)
karakterizedir. Oskiiltasyonda ince raller duyulur. Radyolojik olarak difftiz
infiltratlar goriiliir.

Subakut form; antijenlerle siirekli, ancak yogun olmayan inhalasyondan
sonra ortaya ¢ikar. Semptomlar daha sinsi gelisir. Daha hafif semptomlarla
seyreden ve haftalar i¢inde geligen formdur. Hastalar genellikle tekrarlayan
maruziyetle semptomlarin kotiilestigini bildirir.

Kronik Form; uzun siireli ve diigiik seviyeli maruziyet sonucunda geligir.
Ayrica tedavi edilmemis akut veya subakut hastaligin ilerlemesi olarak da
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tanimlanir. Eforla ilerleyici dispne ve kuru oksiiriik semptomlariyla ortaya
cikar. Fizik muayenede comak parmak ve oskiiltasyonda kuru raller duyulur.

Hastalarda solunum fonksiyon testinde restriktif patern, FVC ve total
akciger kapasitesinde azalma, %FEF25-75 ve karbonmonoksit diflizyon
kapasitesinin (DLCO) azaldig1 goriilebilir. Yiiksek Coziiniirliikli bilgisayar
tomografi (HRCT) akutdénemde, yaygin buzlu cam opasiteleri, sentrilobtiler
nodiiller, mozaik perfiizyon ve hava hapsini gosterir. Kronik donemde ise
genellikle iist loblarda buzlu cam opasiteleri, septal kalinlasma, fibrozis,
brongektazi ve pulmoner hipertansiyon belirtileri bulunur. Bronkoalveolar
lavaj analizinde (BAL) genelde lenfosit baskinligi (>%20), yiiksek CD8
lenfosit seviyeleri saptanir (ters CD4/CDS8 lenfosit orani).

Hastaligin tedavisi esas olarak antijene maruz kalmaktan kaginmaktir.
Hastalarin, organik toz maruziyetini en aza indirecek O6nlemler almasi
gereklidir. Maske kullanimi ve iyi havalandirma gibi koruyucu onlemler
onemlidir. Ozellikle akut ve subakut formlarda inflamasyonu azaltmak igin
sistemik kortikosteroidler (prednizon gibi) kullanilir.

Subakut hastalikta antijen maruziyetinden kaginilirsa, remisyon igin 3 ila
6 ay prednizon yeterli olabilir.

Kronik hastalig1 olan hastalarda, kortikosteroidlerin uzun siire devam
ettirilmesi gerekebilir. Sarkoidozda oldugu gibi bir ay boyunca 30 mg/
giin, daha sonra 20 mg/giin, ardindan 7,5-15 mg/giin idame dozuna inilir.
Bir bagka uygulamada 4 ila 6 hafta boyunca 0,5 mg/kg/giin prednizon ve
ardindan yaklagik 10 mg/giinliik bir idame dozuna ulagilana kadar kademeli
bir azaltma yapilabilir.

Kortikosteroidlere yanit vermeyen kronik vakalarda immiinosupresif
ilaglar kullanilabilir. Ayrica oksijen tedavisi ve pulmoner rehabilitasyon,
solunum yetmezligi gelisen hastalarda yagam kalitesini artirabilir.

FAT EMBOLISM -YAG EMBOLISI SENDROMU (YES)

Klasik semptom {igliisii solunumsal sikinti, serebral fonksiyon bozuklugu
ve petesilerin oldugu, cerrahi girisim ya da travma nedeniyle ortaya ¢ikabilen
yag partikiillerinin kan dolagimina salinmasyla olugan klinik tablodur.

Bu konuda yag partikiillerinin kilcal damarlar fiziksel olarak tikamas:
veya yag partikiillerinden salinan serbest yag asitlerinin toksik etkilerine
bagl gelisebilecegi seklinde teoriler ileri stiriilmektedir.

Genelde doku travmasi sonrasi (en siklikla uzun kemik kiriklart veya
kemik iligi biitiinliigiiniin bozulmasi) ilk 24-72 saat iginde ortaya gikar.
Ancak nadiren yaralanmadan sonraki 12 saat iginde veya 2 hafta kadar geg
bir siirede de ortaya ¢ikabilir. Genelde ilk etkilenen organ akcigerlerdir.
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Solunum semptomlart hafif’ dispneden akut solunum sikintisindan ayirt
edilemeyecek kadar giddetli semptomlar gosterebilir. Olgularin %80’ninde
erken norolojik belirtiler yine %50 olguda petesiler gelisir. Bu petesiler
genelde bag boyun, gogiis 6n kisminda, subkonjonktival ve koltukalt: dahil
olmak tizere viicudun iist kismindadir. Diger semptomlar, tagikardi, tasipne,
ateg, hipoksemi ve hipokapnidir.

Hastaligin tamsinda 2 farkll tam sistemi  kullanilmaktadir.  Tlki
Gurd&Wilson kriterleridir. Buna gore en az 2 major kriter ya da bir major
4 minor kriter bulunmalidir (Tablo 1). Diger tan: sistemi Steven Schonfeld
ve arkadaglar1 tarafindan 1983 yilinda gelistirilmistir. 5 veya daha fazla
puan taniyt dogrulamaktadir. Baglica kriterler petesiyal dokiintii, radyolojik
degisikliklerle solunum semptomlar1, travma veya diger durumlarla ilgisi
olmayan merkezi sinir sistemi belirtileri major kriterler olup, min6r kriterler
tagikardi, ateg, retina degisiklikleri (yag veya petesi), bobrek anormallikleri
(oligiiri, aniiri, veya lipidiiri), akut trombositopeni, hemoglobinde akut
azalma, yiiksek eritrosit sedimantasyon hiz1 balgamda yag kiirecikleridir.

Tablo 1- GurdrWilson kriterleri

Major bulgular Minér bulgular

Petesi Tasikardi

Hipoksemi Ates

SSS bulgular: (travma veya diger Sarilik

durumlarla iligkili olmayan) Retinal bulgular (yag veya petesi)
Renal bulgular (oligiiri, aniiri veya
lipidiiri)
Trombositopeni
Hemoglobinde akut azalma
Yiiksek eritrosit sedimantasyon hizi
Balgamda yag kiirecikleri

Tanida 2 major kriter ya da bir major 4 minor kriter olmali

Tablo 2- Schonfeld kriterleri

Detest

Difftizalveoler infiltratlar

Hipoksemi (PaO2’nin 70 mmHg’in altinda olmasi)
Konfiizyon

Ateg = 38.5 °C

Kalp hizt = 120 atim/dak

Tasipne =30 soluk/dak

— = = = 0 W Ut

Tanida 5 veya daha fazla puan
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Su anda hastabiga ozgii bir tedavi yoktur. Tedavide klinik tan:
konuldugunda altta yatan travmaya yonelik girisimlerle birlikte hastanin
pulmoner, norolojik ve hidrasyona yonelik desteklenmesi ve genel yogun
bakim tedavilerinin uygulanmas: geklindedir. Erken kirik stabilizasyonu,
hastanin yakin takibi ve yeterli yogun bakim tedavisi prognozu etkilemektedir.

FOLDED LUNG SENDROMU

Sinonim: Blesovsky syndrome, Round atelektazi, yuvarlak atelektazi,
Rounded lung collapse

Ilk kez Loeschke tarafindan 1928 yilinda tanimlanmugtir.

Plevral yiizeylerin birbirleriyle kaynagmasi sonucu komsu akciger
dokusunda meydana gelen atelektatik goriiniimdiir. Asbest temashlarda
en siklikla goriiliir. Genellikle eksiidalarda goriilmekle birlikte tiiberkiiloz,
hemotoraks, Dressler sendromu, IgG4 plorezi son doénem bdobrek
yetmezligi, pulmoner lenfanjioleiomiyomatozis, lejyonella pnomonisi ve
histoplasmoziste de saptanabilir.

Akciger grafisinde akciger bazalinde subplevral yuvarlak bir kitle geklinde
goriiliir. Toraks bilgisayarli tomografi bulgulari: 1-Yuvarlak veya oval kitle
(periferik plevraya komgu 2.5-7 cm ebatlarinda), 2-Kitlenin i¢inden gegen
bronkovaskiiler yapilarin olugturdugu kavis (comet tail), 3-Kalsifikasyonun
bazen eglik ettigi subplevral yag hipertrofisi veya komsu plevranin
kalinlagmas1 4-Atelektazik akciger genellikle tipik bir parankimal gelisme
gosterir, 5-Alt loblarin posterioru en sik etkilenir, 6-Bazen bilateral veya
simetriktir, 7-Karga ayag: isaretidir.

Doyle ve Lawyer ise galiymalarinda toraks bilgisayarli tomografide
8 major, 5 minor kriter belirlemiglerdir. Major kriterler: (1) Akcigerin
periferinde 4-7 cm ¢apinda yuvarlak bir kitle olarak yer alir. Kitle akciger
tarafindan asla tamamen ¢evrelenmez. (2) Kitle en yogun olarak periferinde
dens bulunur, ¢iinkii muhtemelen bu atelektazinin en fazla oldugu bolgedir.
Kitlenin en merkezi kisimlarinda hava bronkogramlar1 vardir. (3) Kitle,
plevra ile dar bir a¢1 olugturur. (4) Plevral skar genellikle mevcuttur, kitleye
bitigik en kalin kisimdir ancak gogsiin bagka yerlerinde de goriiliir. Asbest
maruziyetinin Oykii ile diglanmasi gerekir. (5) Damarlar ve bronglar kitleye
dogru kivrilirken goriiliir. (6) Kivrilan akciger yapilar1 nedeniyle en az iki
keskin kenar vardir. (7) Merkezi olarak yonlendirilen kenar, giren damarlar
tarafindan bulaniklastirilmigtir. Bu, geleneksel lateral tomografide goriilen
“kuyruklu yildiz kuyrugu”dur. (8) Genellikle kitlenin merkezi kisminda bir
hava bronkogrami goriiliir.
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Ayrica round atelektazinin bes min6r belirtisi ise BT°de bu bulgular her
zaman mevcut olmamakla birlikte taniyr destekler. (1) Kitleye komsu akciger
hiperinflatedir. (2) Sag tarafl lezyonlarda sag ana brongun posterior yer
degistirmesi mevcuttur. Buiki bulgu sadece atelektaziyi yansitir. (3) Interlober
fisstir kalinlagmis ve yer degistirmis olabilir, bu da 6nceki plevral skarlagmay1
yansitir. (4) Bilateral lezyonlar mevcut olabilir ve giiphelenilmeyebilir. (5) 1
yil boyunca takip edilirse, genellikle goriiniimde bir degisiklik olmayacaktir.
Bununla birlikte, rezoliisyon vakalar1 kaydedilmistir.

FDG-PET metabolik olarak aktif degildir. Maligniteden ayirt etmede rol
oynayabilir.

Tan1 5 bulgunun bulunmast ile konur.

1) Komsu plevra anormal olmalidir.

2) Opaklik periferik olmali ve plevra ile temas halinde olmaldr.
3) Opaklik yuvarlak veya eliptik olmalidur.

4) Etkilenen lobda hacim kaybi olmalidir.

5) Opakliga giden pulmoner damarlar ve bronglar kavisli olmalidir — bu
kuyruklu y1ldiz igaretidir.

FRYNS SENDROMU
Sinonim: Lujan-Fryns syndrome

Ilk olarak 1979 yilinda tanimlanan bu nadir goriilen mortalitesi yiiksek
sendrom otozomal resesif gegisli genetik bir hastaliktir. Siklikla olgularin
%90’ 1ndan fazlasinda konjenital diyafragma hernisinin eslik ettigi, pulmoner
hipoplazi, kraniyofasyal anomaliler ve distal ekstremite hipoplazilerin
goriildiigiibir sendromdur. Sendrom, ¢oklu organsistemlerinde anormallikler
igerebilen genis bir yelpazede belirtiler gosterir: Pulmoner hipoplazi siddetli
olabilir ve yenidogan doneminden sonra hayatta kalma nadirdir. Dogum
sonrast biiylime ve psikomotor gelisimle ilgili veriler sinirlidir; ancak ciddi
gelisimsel gecikme ve zihinsel engellilik yaygindir. Bilinen bir aile 6ykiisiiniin
olmamasi taniyr engellemez.

Sendromun ayirt  edici  Ozelliklerinden  biri, ciddi  solunum
komplikasyonlarina yol agabilen diyafragma defektlerinin varligidur.
Distal parmaklarin hipoplazisi yaygin olarak goriiliir. Kardiyovaskiiler,
gastrointestinal, genitotiriner (%10) ve merkezisinir sistemimalformasyonlari

da igerebilir ve klinik tabloyu daha da karmagik hale getirebilir.
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Tani

Fryns sendromunun prenatal tanist ultrasonografi ile miimkiin olmaktadir.
Klinik tani kriterleri 2005 yilinda lin ve arkadaslarinca onerilen alti klinik
kriteri igerecek sekilde yeniden diizenlenmistir:

1.Diyafram defekti (diyafragma hernisi %90°dan fazla, evantrasyon,
hipoplazi veya agenezis),

2.Karakteristik yiiz goriiniimii (kaba yiiz, genig aralikli gozler, genis
burun ucuyla genis ve ¢okiik burun kopriisii, uzun filtrum, diisiik ve anormal
kulaklar, iist dudagin ¢adir gibi kirmizi rengi, genis ag1z ve kiigiik ¢ene),

3.Distal dijital hipoplazi, parmak ve ayak parmaklarmin kisa distal
falankslari,

4.Pulmoner hipoplazi,

5.En az bir karakteristik iliskili anomali (polihidramnios, bulanik
kornealar ve/veya mikroftalmi, orofasiyal yarik, renal displazi/renal korteks
kistleri ve/veya beyin, kardiyovaskiiler sistem, gastrointestinal sistem ve/veya
genital organlar1 igeren malformasyonlar),

6.0tozomal resesif kalitimla tutarl aile Sykdistidiir.

Fryns sendromu tanis1 koymadan o6nce kromozom aberasyonlarinin
diglanmasi gerekir. Sporadik vakalarda, dogru tan1 ve genetik danigmanlik
i¢in yiiksek ¢oziiniirliiklii karyotipleme veya dizi CGH yapilmalidir.
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Bolim 8

GOODPASTURE SENDROMU

Dr. Miibarek Ibrahimhaliov!

Goodpasture sendromu, Antiglomeriiler bazal membran (anti-GBM)
antikor hastalig1 olarak da bilinmektedir.

Sitotoksik bir antikor tarafindan alveolar ve renal glomeriiler bazal
membranlarin hasar gérmesiyle karakterize otoimmiin bir hastaliktir. Bir tiir
pulmoner-renal sendromdur.

Goodpasture sendromu, hizl ilerleyen glomeriilonefrit vakalarinin %1-
2’sini olusturur. Her yasta ortaya ¢ikabilir ancak en sik 20-30 yas arasi
erkekleri etkiler. Sigara kullanimi genellikle pulmoner hemorajiden 6nce
gelir. Diger risk faktorleri arasinda hidrokarbon maruziyeti, influenza gibi
enfeksiyonlar ve HLLA tipi sayilabilir.

Goodpasture sendromu, Oncelikle renal glomeriiler bazal membranin
tip I'V kollajenine karg1 yonelen antikorlarla olugan bir tip IT agir1 duyarlilik
reaksiyonudur. Ayrica alveolar bazal membran ile gapraz reaktivite olugarak
pulmoner hasara neden olur. Bu tipik olarak sirastyla hizli ilerleyen
glomeriilonefrit (RPGN) ve nekrotizan hemorajik interstisyel pnomoni ile
karakterizedir.

Hastalar oksiiriik, dispne, hemoptizi, hipoksemi, anemi, yorgunluk,
gogiis agrisi, iremi veya hematiiri ile bagvurabilir. Hipertansiyon nadirdir.

Tani, bazal membran boyunca diizgiin dalgal bir floresan boyama ¢izgisi
gosteren bobrek veya akciger dokusunun immiinofloresan ¢aligmalari ile
konur.

Genel prognoz kotiidiir, ancak immiinosiipresif ilaglar ve plazmatferez
kullanimi sagkalimu iyilegtirmistir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi,
ORCID ID: 0009-0002-5654-1175 , mbrahimxlilov@yahoo.com
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GORHAM HASTALIGI

Gorham hastalig1 ¢ok nadir goriilen bir iskelet hastaligi olup Gorham-
Stout hastaligi, kaybolan kemik hastalig1 veya hayalet kemik hastalig: olarak
da bilinmektedir.

Hastalik kemik iginde gismig, ince duvarli vaskiiler veya lenfatik kanallarin
kontrolsiiz ¢ogalmasi ile karakterizedir. Bu da rezorpsiyona ve kemigin
anjiyom ve/veya fibrozisine neden olmaktadir. Bir¢ok ¢aliyma Gorham
sendromunu farkli agilardan aragtirmig olsa da, osteolizin patogenezini
agikliga kavusturmak igin verimli bir sonug yoktur. Hastalik tek bir kemikte
baglar ancak komgu kemik ve yumugak doku yapilarini da kapsayacak gekilde
yayilabilir.

Gorham hastaliginin  kalitsal olmadigr distintilmektedir ve bilinen
bir cinsiyet tercihi yoktur. Bildirilen vakalarin ¢ogu geng yetigkinlerde
goriilmekle birlikte potansiyel olarak her yas grubunda ortaya ¢ikabilir.
Belirti ve semptomlar ilgili kemiklere bagl olarak gesitlidir. Ancak kemik
kirigr olustuktan sonra hastalik belirgin hale gelmektedir. Tutulum iskeletin
herhangi bir boliimiinii etkileyebilir, ancak en yaygin hastalik bolgeleri
omuz, kafatasi, pelvik kusak, ¢ene, kaburgalar ve omurgadir. Tek bir kemigin
etkilendigi sadece birkag vaka bildirilmigtir.

Gorham hastalig1 kaburgalarda, skapulada veya torasik vertebralarda
mevcutsa nefes almada zorluk ve gogiis agrisi gibi belirtiler goriilebilir.
Bunlar hastaligin kemikten gogiis bogluguna yayildigini gostermektedir.
Omurga ve kaburgalar tutuldugunda, Gorham sendromu ciddi kifoz ve
gogiis duvart deformitesine yol agabilir. Bu da ciddi restriktif solunum
bozukluguna neden olur. Solunum sorunlar1 astim olarak yanlg teshis
edilebilir, giinkii akcigerlere verilen hasar astimda goriilen akciger fonksiyon
testlerindeki gibi ayni tiir degisikliklere neden olabilir. Lezyonlarin gogiis
i¢ine dogru uzanmasi §il6z plevral ve perikardiyal efiizyonlarin gelismesine
yol agabilir.

Tani esasen bir diglama tamsidir ve kombine klinik, radyolojik ve
histopatolojik bulgulara dayanmalidir. Hastalarin rontgen  filmlerinde
kemik yikimina isaret eden seffaf golgeler goriiliir. Gortintiileme bulgulari
genellikle tekli veya ¢oklu osteolitik kemik yikimi, sabun kopiigii veya bal
petegi degisikliklerini igerir. Etkilenen kemigin genig bir kesitinde vaskiiler
veya lenfatik proliferasyonun histolojik olarak tanimlandig: cerrahi biyopsi,
tani siirecinde 6nemli bir bilesendir.

Gorham hastaliginin tedavi segenekleri arasinda farmakolojik tedavinin
ardindan radyoterapi ve rezeksiyon artroplastisi yer almaktadr.
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GUILLAIN-BARRE SENDROMU

Guillain-Barré sendromu (GBS), kiginin bagigiklik sisteminin periferik
sinirlere saldirdigr nadir bir durumdur. Bu durum kas gligsiizliigiine,
bacaklarda ve/veya kollarda his kaybimna, yutma sorunlarina ve solunum
yetmezligine de yol agabilir.

Nadir gortilen hastaliktir. Yetigkinlerde ve erkeklerde daha yaygin olmakla
birlikte, her yasta insan etkilenebilir.

Guillian - Barre Sendromu iki tiir solunum yetmezligine yol agar.
Solunum yetmezligi ve aspirasyon pnémonisi. Diyafram ve interkostal kaslar
gibi temel solunum kaslar1 GBS ile zayiflayarak solunum yetmezligine yol
agabilir. Bu néromiiskiiler solunum yetmezligi, solunumu zorlagtiran ve akut
solunum yetmezligine yol agabilen inspiratuar ve ekspiratuar kaslarin giderek
zayiflamasindan kaynaklanir. GBS’li hastalarin yaklagik %30’u Yogun Bakim
Unitesine (YBU) kabul edilir ve solunum yetmezligi nedeniyle invaziv
mekanik ventilasyona ihtiyag¢ duyar.

Bir diger olasi solunum yetmezligi de aspirasyon pnomonisidir. Bu
durum, daha 6nce felg gegirmis veya norolojik rahatsizliklar: olan kisilerde
yutma giigliigiine bagh gelismektedir. Aspirasyon pnémonisi, gida, tiikiiriik
ve mide asitlerinin akcigerlere solunmasiyla ortaya ¢ikar. Akcigerlerde sikigan
maddeler, solunum komplikasyonlarina yol agabilecek bakteriler igerebilir.
Cesitli virtisler, mantarlar ve bakteriler buna neden olur.

Solunum yetmezliginin en yaygmn belirti ve semptomlar1 sunlardir:
yorgunluk, anksiyete, nefes darlig , hiriltili solunum, konfiizyon, hipoksemi,
huzursuzluk, hiperkapni.

Plazma degigimi ve intravenoz immiinoglobulinler gibi tedavi
segenekleri GBS ile iligkili solunum yetmezligini yonetebilir, ancak olasi
uzun siireli bozukluklar ve komplikasyonlar nedeniyle uzun siireli izleme ve
rehabilitasyon gereklidir.

HABOOB AKCIGER SENDROMU

Haboob Akciger sendromu tozla iliskili pnémonidir. Toz firtinasina
maruz kaldiktan sonra hipoksemi ve akcigerde multilober infiltrasyonlar
olusabilmektedir. Bu sendrom dispne ve siddetli desatiirasyon ile kendini

belli eder.

Tanimlanan sendromun patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Toza
karg1 agirt duyarlilik olasi bir etiyoloji olabilir. Ayrica, toz inhalasyonundan
sonra iist iiste binen bir enfeksiyon da sebep olabilir.
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Genig spektrumlu antibiyotiklerin yaygin kullanimi, ventilator destegi,
kritik bakimdaki ilerlemeler ve kortikosteroidlerin mevcudiyeti gibi son 8
yilda tip bilimindeki ilerlemelere ragmen, saghkli bireylerde bile 1930’lardaki
gibi morbidite ve mortaliteye neden olma potansiyeline sahiptir.

Hekimler ve halk arasinda bu durumun farkindaligr hastaligin taninmasi,
onlenmesi ve tedavisi igin onemlidir. Onleme, en iyi tedavidir ve 6nleme ile
son derece etkili bir gekilde hastalik ele alinabilir.

HAMMAN-RICH SENDROMU
Sinonim: Akut interstisyel pnémoni (AIP)

Tlk olarak 1935 yilinda Hamman ve Rich tarafindan tanimlanan idiyopatik
interstisyel akciger hastaliginin nadir ve giddetli bir formudur. Bu hastalik
agagidaki kriterlerle karakterize edilir:

1. ARDSye benzer gekilde akut solunum yetmezligi baglangici,

2. Radyografilerde bilateral akciger infiltrasyonu,

3. Akciger histopatolojisinde yaygin alveolar hasar (DAH),

4. Tanimlanabilir bir nedenin veya predispozan durumun bulunmamasr.

AIP genellikle bilinen akciger hastalig1 Gykiisii olmayan saghkli bireyleri
etkiler ve kadin ve erkeklerde yaklagik olarak esit siklikta goriiliir. Sigara
i¢imi ile iligkili degildir. Hastalarin ¢ogu 40 yasin izerindedir ve ortalama
yag aralig 50 ile 55°tir.

AIP histopatolojik olarak DAH  goriiniimiindedir. DAH, bilinen
bir sira akciger hasar1 nedenine yanit olarak ortaya ¢ikan bir reaksiyon
modelidir, ancak AIP durumunda idiyopatiktir. DAH’n evriminde akut
ekstidatif, organize proliferatif ve iyilegmis (veya fibrotik) fazlar olmak iizere
karakteristik fazlar vardir.

AlPde pulmoner endotel ve epiteldeki hasarin mekanizmasi tam olarak
bilinmemektedir.

En yaygin semptomlar dispne, Oksiiriik ve atestir. Hastalarda ayrica
yorgunluk ve miyalji de goriilebilir. Tagipne, dispne, siyanoz, raller ve
hirltilar gibi semptomlar da olabilir.

Akut interstisyel pnomoni (AIP) tarust iki bulguya dayanmaktadir:

- Klinik idiyopatik Akut Respiratuar Distres Sendromunun (ARDS)
varligi
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- Patolojik olarak (torakoskopik akciger biyopsisi) diffiiz alveolar hasarin
(DAH) dogrulanmasi.

Tan1 HRCT ile de desteklenir. Ana radyolojik bulgu, yamali veya yaygin
iki tarafll ve genellikle simetrik akciger infiltrasyonun varligidir. Spesifik
olmayan HRCT bulgulari, bilateral buzlu cam opasiteleri ve/veya bilateral
hava bosglugu konsolidasyonudur.

Akut interstisyel pnomoninin (AIP) ana tedavisi destekleyici tedavidir.
Glukokortikoidlerin yarar1 belirsizdir. Akut solunum yetmezligi olan
hastalar igin genel destekleyici tedavi, ek oksijen, ventilator destegi ve
komplikasyonlarin (6rn. venoz tromboembolizm, gastrointestinal kanama,
nozokomiyal pnomoni) onlenmesini igerir. Hastalarin gogunda solunum
yetmezligi geligtigi i¢in genellikle noninvaziv veya invaziv mekanik
ventilasyon gereklidir.

HAMMAN SENDROMU
Sinonim: Macklin sendromu

Spontan pnomomediastinum, belirgin bir tetikleyici neden olmaksizin
mediastende serbest hava bulunmasidir. Subkutan amfizem ile birlikte
oldugunda “Hamman sendromu” olarak adlandirilir ve ilk olarak Hamman
tarafindan subkutan amfizem ile pnémomediastinum gelisen dogum sonrasi
bir kadinda tanimlanmustir.

Genellikle geng erkekleri (13-35 yag) ve hamile kadinlar1 etkileyen iyi
huylu ve kendi kendini sinirlayan bir durumdur.

Spontan pnomomediastinumun bir alveoliin spontan riiptiiriiniin
sonucu olduguna inanilir ve “respiratuar pnomomediastinum” olarak da
adlandinlabilir. Oksiirme, kusma, ¢ighk atma ve dogum sirasinda 1kinma
kuvvetinin timii, intratorasik basinci artirabilir. Barotravma alveoler
riiptiire neden olur ve hava bronkovaskiiler bag dokusu diizlemleri boyunca
mediasten ve hiluma dogru ilerler. Buna “Macklin Etkisi” de denir.
Doguma bagli Hamman sendromunda, dogumun ikinci evresinde uzun
stireli Valsalva manevrast (kapali glottise karsi zorlu ekspirasyon) alveol
i¢i basincin artmasina ve marjinal olarak yerlesmis bir alveoliin interstisyel
bosluga yirtilmasina neden olur.

Enyaygin bagvuru sikayeti retrosternal gogiis agrisidir ve sirta veya boyuna
yayilir. Disfaji, disfoni ve dispne mevcut olabilir. Kalp atig1 ile senkronize bir
gitirt1 sesi “Hamman igareti” olarak adlandirilir. Bazi durumlarda, tamponad
gibi 6nemli hemodinamik tehlikeye neden olabilir.
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Gogiis rontgeni ilk tan1 yontemidir. BT mediastinal havay tespit etmek
i¢in altin standart olarak kabul edilir.

Tedavi i¢in genellikle oksijen, sedatifler ve analjeziklerle destekleyici
onlemler yeterlidir. Pnomotoraksh bazi vakalarda gogiis tiipii yerlestirilebilir.
Niiks nadirdir ve konservatif tedaviye yanit verir.
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Bolim 9

HANTAVIRUS PULMONER SENDROM

Dr. Mustafa Karaduran!

Bunyaviridae ailesinden bir RNA viriisii olan Hantavirus; Hantavirus
pulmoner sendrom (HPS) ve Ategle seyreden Renal Sendroma sebep
olabilmektedir. Bu iki sendrom goriildiikleri cografi bolgeler itibartyla
tarklihk gostermektedirler. HPS daha ¢ok Amerika kitasinda goriilmekteyken,
Ategle seyreden Renal Sendrom Asya ve Avrupa kitasinda daha yaygin
olarak goriilmektedir. Ancak her iki sendromda da bulag, asemptomatik
tagtyict olan kemirgenlerin idrar, digski veya tiikiiriik gibi viicut sivilartyla
maruziyet sonucunda olmaktadir. Bu maruziyet ¢ogunlukla inhalasyon
yoluyla olmaktadir ancak bu materyallerle temas sonucunda da bulag
goriilebilmektedir. Yine enfekte kemirgenin isirmasi, enfekte kemirgenin
bulagtig1 yiyecek ve suyun tiiketilmesi de hastaliga sebep olabilmektedir.

Virus bulagindan sonra basglayan inkiibasyon periyodu yaklagik 1-8
haftadir ve bu periyodu takiben oldukga non-spesifik olan yorgunluk,
ateg, miyalji, bag agrisi, karin agris1 gibi semptomlar goriilmektedir. Bu
semptomlardan yaklagik 4-10 giin sonra nefes darlig1, oksiiriik gibi solunum
sisteminin tutuldugunu gosteren semptomlar baglamaktadir. Bu semptomlar
bagladiktan sonra hastalik %38 mortal seyretmektedir.

Hantavirus pulmoner sendrom oldukga nadir olmasina karsin pulmoner
odem, hipoksi, hipotansiyon ve sok ile karakterize olan ¢ok ciddi bir tabloya
sebep olabilmektedir. Patofizyoloji su sekildedir; inhale edilip alveol veya
terminal brongiyollerde biriken viriis, alveolar makrofajlarin ve diger
immiin sistem hiicrelerinin enfekte olmasina sebep olmaktadir. Baglayan
enfektif stirecin alveolar kapillerlere ulagmasi, neticede olugan immiin cevap
ve viral replikasyon, sitokin firtinasina neden olmakta, sitokin firtinasi
sonucunda da vaskiiler gegirgenlikte artiy ve pulmoner 6dem tablosu
kargimiza ¢ikmaktadir. Pulmoner 6demin geligmesiyle de tablo goklu organ
yetmezligine gidebilmektedir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi,
ORCID ID: 0009-0005-3540-9572, mkaraduran159@gmail.com
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HPS tanisini koyarken radyolojik goriintiilemeler faydali olabilmektedir.
Bilateral, diffiiz intertisyel pulmoner 6dem hemen hemen tiim hastalarin
bagvurularindan 48 saat sonra goriilen 6nemli bir goriintiileme bulgusudur.

HPS igin spesifik bir tedavi olmayip, tedavisi kardiyopulmoner destek
tedavisidir.

HEDBLOM SENDROMU

Hedblom sendromu, diyaframu etkileyen nadir bir akut primer miyozit
tiriidiir. Klinik olarak, etkilenen tarafta inspiratuar agr1, alt gogiis duvarinin
hareketinde azalma ve inspirasyon sirasinda kostal kenarin disa dogru
genisleme egilimi ile karakterizedir. Agr1, genellikle karin iist kadraninda da
hissedilebilir ve siklikla kas spazmlari eglik eder.

Radyolojik olarak, etkilenen tarafta diyaframin yiikseldigi ve hareketinin
azaldigr veya tamamen kayboldugu gozlemlenir. Hastalik ilerledikge ve
tyilesme siireci tamamlandikga, diyafram hareketliligi kademeli olarak geri
kazanilir. Ancak, diyaframin normal kubbe sekilli konturu degisebilir ve
genellikle bir miktar diizlesme gosterebilir.

HEERFORDT SENDROMU

Heerfordt sendromu, parotis veya tiikiiriik bezlerinin biiyiimesi,
tasiyal sinir felci, 6n tiveit ve ateg ile karakterize, norosarkoidozun subakut
bir formudur. Tani, klinik bulgulara dayanilarak konulur ve hastanin
semptomlarina gore iki tiir Heerfordt sendromu tanimlanmigtir. Komplet
formda tiim semptomlar goriiliirken, inkomplet formda en az iki semptom
bulunur.

Etkilenen organlarin patolojik incelemesinde, birka¢ lenfosit ile gevrili
graniilomlar tespit edilir.

Heerfordt sendromu genellikle kendiliginden iyilesen bir hastaliktir
ve genellikle 12-36 ay i¢inde tedavi edilebilir. Tedavi, klinik siddete bagl
olarak degismekle birlikte, steroidler birinci basamak tedavi sec¢enegidir.
Steroidlere yanit vermeyen veya bu tedaviyi tolere edemeyen hastalar igin
alternatif tedavi segenekleri arasinda metotreksat, azatiyoprin, infliksimab
veya mikofenolat mofetil yer alir.

HEMOLITIK UREMIK SENDROM (HUS)

Hemolitik Uremik Sendrom (HUS), kiiciik ¢ocuklarda akut bobrek
hasarinin en yaygin nedenidir. Trombositopeni, mikroanjiyopatik hemolitik
anemive akutbobrek hasariile karakterize edilen trombotik mikroanjiyopatiler



Dr. Mustafn kavaduran | 99

(TMA) spektrumuna girer. Shiga toksin iireten E. coli varhiginda, bu durum
tipik HUS olarak smniflandirilir. Bu toksinin bulunmadigi durumlarda
ise atipik HUS olarak adlandirilir. HUS vakalarimin yaklagik %90’ tipik
olup, genellikle E. coli ile kontamine olmug gida ve igeceklerin tiiketimi
yoluyla bulagir. Buna karsilik, atipik HUS, farkli etiyolojilere bagli olarak
siniflandirlabilir. Vakalarin ¢ogu, alternatif kompleman yolunda meydana
gelen mutasyonlarla iligkili olan primer atipik HUStiir. Diger nedenler
arasinda maligniteler, ilaglar, organ nakli ve enfeksiyonlar yer alir. Nadir
olmakla birlikte Streptococcus pneumoniae, septisemi, menenjit, ampiyem
ve pnomoni gibi ciddi enfeksiyonlarla seyreden siddetli enfeksiyoz HUS’e
yol agabilir. Bu enfeksiyonlar, tipik HUS’ kiyasla daha agir seyirli olup daha
yiiksek mortalite oranlarina sahiptir.

Ampiyem, pnémokok ile iligkili HUSin bobrek digt en yaygin klinik
bulgusudur.

2007 yiinda Korean Journal of Pediatrics’te yayimlanan bir olgu
sunumunda, pnomoni, pulmoner hemoraji ve akut solunum sikintisi
sendromu (ARDS) ile birlikte ishal gibi HUS belirtileri gosteren 10 aylik
bir bebek rapor edilmistir. Hastanin idrarinda streptokok antijeni pozitif
bulunmustur. Raporda, trombositopenik durumunun ve HUS{in, pulmoner
hemoraji geligimine katkida bulundugu sonucuna varilmigtir.

HUS genellikle bobrek tutulumuyla iliskilendirilse de, santral sinir
sistemi, kardiyovaskiiler sistem, akcigerler, deri ve gastrointestinal sistem
gibi bobrek digi tutulumlarla da ortaya ¢ikabilir. Norolojik ve kardiyak
belirtiler, morbidite ve mortaliteye 6nemli 6lgtide katkida bulunur.

ARDSye bagl pulmoner 6dem veya hemoraji gibi klinik olarak anlaml
akciger tutulumlar1 son derece nadirdir. Altta yatan patogenez tam olarak
anlagilamamig olmakla birlikte, mikrodamar hasarina bagh olarak kapiller
biitiinltigiin bozulmasi ve alveoler duvar incelmesiyle iliskilendirilmektedir.

Tipik HUS igin kanitlanmug bir tedavi bulunmamakta olup destekleyici
bakim onceliklidir.

Bu bakim, siv1 ve elektrolit dengesi diizenlenmesi, kan basinci kontrolii,
diyaliz ve hematolojik yonetimi igerir. Enfeksiyon bulunmayan atipik HUS
durumlarinda, taze donmug plazma ilk tercih edilen tedavi yontemidir.
Plazma tedavisine kismen yamit veren veya yamit vermeyen hastalarda
eculizumab etkili bulunmugtur. Ayrica, altta yatan mekanizmaya bagli olarak
organ nakli ve immiinosupresif tedavi de tedavi planinda degerlendirilebilir.
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HERMANSKY-PUDLAK SENDROMU (HPS)

Hermansky-Pudlak sendromu (HPS), okiilokiitanéz albinizm, kanama
egilimi ve bazi hastalarda pulmoner fibrozis, graniilomatoz kolit ve/veya
bagisiklik yetmezliklerini igeren semptomlarla karakterizedir.

HPS’nin tanimlanmig on alt tipi bulunmaktadir, ancak yalnizca HPS-1,
HPS-2 ve HPS-4 alt tipleri pulmoner fibrozis gelisimi ile iligkilidir.

Idiyopatik pulmoner fibrozisten farkli olarak, HPS ile iligkili pulmoner
tibrozis (HPS-PF) genellikle daha erken yaglarda, siklikla 30-40 yas arasinda
ortaya ¢ikar. HPS-PFnin seyri, nefes darhigi ve progresif hipoksemi ile
karakterizedir.

Amerikan Toraks Dernegi ve Avrupa Solunum Dernegi tarafindan
yaymlanan ortak bir bildiri, HPS-PF ve idiyopatik pulmoner fibrozisi (IPF),
farkli nedenlerden kaynaklanmalarina ragmen, benzer histolojik goriiniimleri
nedeniyle kargilagtirilabilir durumlar olarak tanimlamaktadr.

HPS-PF tedavi segenekleri arasinda pirfenidon ve akciger nakli yer
almaktadr.
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HIPERVENTILASYON SENDROMU

Dr. Esra Betul Kartal!

Hiperventilasyon sendromu, kabul gormiis tani kriterleri olmayan bir
bozukluktur. Alternatif olasiliklarin dikkatli bir gekilde gozlemlenmesi
ve degerlendirilmesi sonrasinda konulan bir diglama tanisidir. Dakika
ventilasyonunda gegici artiglarin aralikli ataklari, normal alveoler-arteriyel
oksijen gradyan ile birlikte solunum alkalozu ile karakterizedir. Alternatif,
katkida bulunan bir kardiyorespiratuar tani olmaksizin ¢ok gesitli
semptomlarla iligkilidir.

Hiperventilasyon terimi; klinikte, ventilasyonu artmug gibi goriinen bir
hastayr tanimlamak igin yaygin olarak kullanilir. Degisen tami kriterlerine
ve psikolojik semptomlarla iligkisine dayandigindan, prevalansini dogru bir
sekilde degerlendirmek zordur. Panik bozuklugu ve anksiyete bozuklugu
arasinda 6nemli bir Ortiigme vardir. Smurli veriler hiperventilasyon
sendromunun kadinlarda erkeklerden daha sik gortildiigiinii gostermektedir.

Psikolojik, norolojik ve kardiyopulmoner patolojilerin hepsi bir hastanin
semptomlarina katkida bulunabilir. En sik dispne, bag donmesi, parestezi,
gogiis agrisi, ¢arpinti, terleme anksiyete, korku ve kaygi hissi gibi ¢esitli
semptomlar ile karakterize edilmistir. Hastanin klinigi, alternatif bir tanry1
destekleyecek bulgularin olmamasi ve semptomlarin ¢oziilmesi, vakalarin
gogunda hiperventilasyon sendromunu teshis etmek igin yeterli olabilir.
Ancak, akut hiperventilasyonun ayiric1 tanisi, gogu metabolik asidoz, astim,
tist solunum yolu tikanikligi, pulmoner emboli, akut koroner sendrom ve
sepsis gibi ¢ok sayida ciddi ve potansiyel olarak yagami tehdit eden tibbi
durumlari igerir.

Hiperventilasyon ataginin akut yonetimi, hastaya giiven verilmesine ve
ilk olarak solunum egitiminin yeniden saglanmasina odaklanmalidir. Akut
atag1 ¢ozmede bagarisiz olunursa kisa etkili bir benzodiazepinin kiigiik bir

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
ORCID ID: 0009-0000-8396-1023, esrebet52@gmail.com
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dozu (6rnegin, agizdan 0,5 ila 1 mg lorazepam veya intravendz olarak 0,5
ila 1 mg lorazepam) uygulanabilir. Kagit torbada solutma, hipoksemi ve
diger komplikasyonlar riskini tagir ve 6nerilmez. Tekrarlayan ataklarda ise
ilk olarak yeniden solunum egitimi verilir. Eger ataklar devam ederse, biligsel
davranigc1 terapi ve farmakolojik tedaviler 6nerilmektedir.

HORNER SENDROMU

Sinonim: Claude-Bernard-Horner Sendromu, Okiilosempatik Paralizi,
Von Passow Sendromu

Ilk olarak 1929 yilinda Johann Friedrich Horner tarafindan tanimlanan
Horner sendromu, klasik olarak ipsilateral blefaropitozis, pupiller miyozis
ve fasiyal anhidrozis ile ortaya ¢ikar.Sendrom oncelikle, lokal/sistemik
hastaliklara veya iyatrojenik nedenlere baglh edinilmig bir durumdur, ancak
bazi nadir durumlarda konjenital veya tamamen kalitsal da olabilir. Yaklagik
6000°de bir siklikta goriiliir. Herhangi bir yasta veya etnik grupta gortilebilir.

Goz ve okiiler adnekslerin sempatik innervasyonunun kesintiye
ugramasindan kaynaklanabilir.Hipotalamustan kaynaklanan bu {i¢ néronlu
sempatik yol; intrakranial, ekstrakranial ve intraorbital gecis sirasinda
herhangi bir nedenden dolay kesintiye ugrayabilir. Etiyolojisi, ii¢ néronun
hangisinin etkilendigine gore kategorize edilir.

Birinci derece noron, hipotalamustan servikal omurilikte yer alan
ilk sinapsa dogru kaudal olarak iner. Beyin sapindaki veya servikotorasik
spinal korddaki sempatik yollarin lezyonlar1, birinci derece (santral) Horner
sendromuna neden olabilir. Ikinci derece néron sempatik govdeden,
brakiyal pleksustan, akciger apeksinden geger. Spinal kord, torasik outlet
veya akciger apeksindeki gesitli patolojiler ikinci derece (preganglionik)
Horner sendromuna neden olabilir. Travma ve cerrahi yaygin nedenlerdir.
Bu bolgelerdeki maligniteler de Horner sendromuna yol agabilir. Klasik bir
ornek, akciger apeksinde goriilen Pancoast tiimorii, Horner sendromuna yol
agan ve bazen ipsilateral omuz agrisina ve torasik outlet sendromuyla iligkili
belirti ve semptomlara neden olan bir tiimérdiir. Ugiincii derece néron daha
sonra altinc kranial sinirle yakin iligki i¢inde oldugu kavernoz siniis yoluyla
internal karotid arterin adventisyast igerisinde yiikselir. Usgiincii derece
(postganglionik) Horner sendromu, siklikla arteriyel diseksiyon, tromboz
veya kavernoz siniis anevrizmasi gibi internal karotid arter lezyonlarini
gosterir.

Apraklonidin veya kokain damlalari ile yapilan farmakolojik testler Horner
sendromunun tanisin1 dogrulayabilir. Bu testler ayrica, anizokori veya pitozis
gibi diger nedenlerden kaynaklanan bir psédo-Horner sendromunu ayirt
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etmek i¢in de kullanilabilir. Cogu vaka, travma veya cerrahi sonrast meydana
gelmedigi siirece, genellikle manyetik rezonans gortintiileme (MRI) ile
goriintiileme gerektirir. Tedavi segenekleri altta yatan nedenin tanisina ve
tedavisine gore degiskenlik gosterir.

HUGHES-STOVIN SENDROMU

Yaygin arteriyel/venoz tromboz ve pulmoner vaskiilit ile seyreden nadir
bir sistemik hastaliktir. Pulmoner arter anevrizmalari ile karakterizedir. Ilk
kez 1959 yihinda Ingiliz doktorlar Hughes ve Stovin tarafindan tanimlanmig
ve Hughes-Stovin Syndrome (HSS) olarak adlandirimugtir.

Kesin etyolojisi ve patogenezi bilinmemektedir; olasi nedenler arasinda
enfeksiyonlar ve anjiyodisplazi yer almaktadir. Genellikle geng eriskin niifus
grubunu etkiler ve erkek cinsiyetinde daha fazla goriiliir. HSS nin cografi
olarak baskin oldugu bir konum goriilmemektedir.

Genellikle hastalar; okstirtik, dispne, ates, gogiis agrist ve hemoptizi ile
bagvururlar. HSS klasik olarak tekrarlayan derin ven trombozlar1, pulmoner
arter anevrizmast (PAA) olan veya olmayan arteriyel ve venoz tromboz ve
tekrarlayan tromboflebit ile kendini gosterir. Hastalarda ayrica oral veya
genital tlserler gibi Behget Hastaliginin (BH) 6zellikleri bulunabilir ve bazi
klinisyenler tarafindan BH’nin bir varyanti olarak kabul edilir.

HSS igin herhangi bir tan1 veya siniflandirma kriteri yoktur. Tekrarlayan,
agiklanamayan arteriyel ve vendz tromboembolisi olan ve pihtilagma
bozuklugu olmayan bir hastada tam1 tamamen klinik temele dayanir.
Goriintiileme, ozellikle bilgisayarli tomografi pulmoner anjiyograminda
PAA’nin gosterilmesiyle taniya yardimei olur.

HSSnin tedavisi farmakolojik veya cerrahi olabilir. Baglangicta pulse
metilprednizolon ve ardindan glukokortikoid idame rejimi en yaygin
baslangig¢ tedavi segenegidir. Steroid kullanimini azaltmak igin gesitli immiin
baskilayic1 ve biyolojik segenekler degisen bagarilarla denenmistir. HSS’yi
tedavi etmek igin kullanilan en yaygin immiinstipresif ajanlar arasinda IV
siklofosfamid ve azatiyopiirin bulunur. TNF inhibitorleri sinifindan biyolojik
ilaglar da siklikla kullanilmaktadir. Antikoagiilanlar ve trombolitik ajanlar,
emboli vakalarinda etkilerinden fayda goriilmiis olsa da, oliimciil kanama
riskinin artmast nedeniyle genellikle kontrendike olarak kabul edilirler.
Biiyiik pulmoner anevrizmalara bagli masif hemoptizi vakalarinda veya
lezyonlar1 bir segment veya bir akcigerle sinirli olan vakalarda lobektomi
veya pnomektomi yapilabilir.
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HUTCHINSON-BOECK Bkz Besnier Boeck Schaumann
Hastalig1

HIPEREOZINOFILIK SENDROM

Hipereozinofilik sendromlar (HES), ecozinofilik infiltrasyonun ve
salinan mediatorlerin birden fazla organda hasara neden oldugu bir grup
hastaliktir. HES, hasarin diger potansiyel nedenlerinin diglanmasi koguluyla,
hipereozinofilinin (HE) eozinofil aracili organ hasar1 ve/veya fonksiyon
bozuklugu ile iligkisi olmasi durumudur.

HE, periferik kanda en az bir ay arayla yapilan iki incelemede mutlak
cozinofil sayisinin (AEC) >1,5x109 /L (veya >1500 hiicre/mikroLl) olmas1
ve/veya doku HE’sinin patolojik olarak dogrulanmasi olarak tanimlanur.

Bu hastaligin uzun siiredir idiyopatik oldugu diisiiniilse de HES’in baz1
formlarinin etyolojileri tanimlanmistur.

HES, primer (veya neoplastik), sekonder (veya reaktif) ve idiyopatik HES
(IHES) olarak 3 kategoriye ayrilir. Primer HES’te eozinofilik ekspansiyon
altta yatan bir kok hiicre, miyeloid veya eozinofilik neoplazma ortaminda
meydana gelir. Sekonder HES, tipik olarak parazitik enfeksiyonlarda,
belirli solid tiimorlerde ve T hiicreli lenfomada kargilagilan durumdur.
IHES’ te kapsamli etiyolojik aragtirmaya ragmen HE’nin altta yatan nedeni
bilinmemektedir.

Altta yatan molekiiler veya immiinolojik kusurlarin tanimlanabildigi
ve klinik agidan 6nemli alt tipler arasinda miyeloproliferatif varyantlar, T
hiicresi lenfositik varyantlari ve ailesel eozinofili bulunur.

HES nadirdir ve ger¢ek yaygmhgr bilinmemektedir. Cogu hasta tam
sirasinda 20 ila 50 yaslar1 arasindadir, ancak HES gocuklarda da geligebilir.
HES’in belirli varyantlar (tirozin kinaz reseptorii trombosit tiirevi biiyiime
taktori reseptorii alfa [PDGFRA] ve trombosit tiirevi biiyiime faktori beta
[ PDGFRB | genindeki anormalliklerle iligkili olanlar) neredeyse yalmzca
erkeklerde goriiliirken  digerleri  (lenfositik varyant/L-HES ve IHES)
cinsiyetler arasinda egit olarak dagilmig gibi gortinmektedir.

Hastalar, eozinofiller tarafindan aracilik edilen ug¢ organ hasarinin
gesitli semptom ve belirtileriyle bagvurabilir. Bir¢ok hastada semptomlarin
baglangicr sinsidir ve eozinofili tesadiifen tespit edilir. Cilt dokiintiileri,
oOkstiriik, nefes darligi, gastrointestinal, kardiyak ve norolojik semptomlarla
bagvurabilirler. Bu organ tutulumlarmna yonelik testler istenmelidir.

Sekonder eozinofilide altta yatan nedene (6rn. helmint enfeksiyonu,
ila¢ hiperreaksiyonu ve neoplastik hastalik) yonelik tedavi planlamasi
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yapilmalidir. Diger gruplarda ise, semptomlarin varligina veya yokluguna
bakilmaksizin, kalic1 eozinofilisi olan hastalar degerlendirilmelidir.

Farmakolojik tedavi, hastanin belirti ve semptomlarinin giddeti, klinik
sunumun miyeloid bir neoplazmu diigiindiiriip diigiindiirmedigi ve molekiiler
¢aligmalarin sonuglart dahil olmak {izere birgok faktor tarafindan belirlenir.
Tedavinin hedefleri mutlak eozinofil sayisinin azaltilmasi, semptomlarin
iyilestirilmesi ve progresyonun énlenmesidir. Tlk olarak yiiksek doz intravenoz
glukokortikoidler (1 mg/kg prednizondan 1 gram metilprednizolona kadar
degisen dozlar) kullanilmaktadir. FIP1L1-PDGFRA mutasyonu olan
hastalarda baglangi¢ tedavisi olarak imatinib mesilat 6nerilmektedir.

HIPERLUSEN AKCIGER SENDROMU

Sinonim: Swyer-James-MacLeod Sendromu (SJMS)=Swyer-James
Sendromu= Bret Sendromu

Brongektazi ile birlikte veya brongektazi olmaksizin pulmoner damar
yapisinin tek tarafli fonksiyonel hipoplazisi ve eglik eden amfizem ile
karakterize nadir bir sendromdur. Bu nadir durumu, tek bir akciger
lobunun veya tiim akcigerin radyografik olarak hiperliisen goriiniimii ile
karakterizedir.

Baslangigta, dogustan gelen pulmoner arter hipoplazisine bagl olarak
ortaya ¢iktig diigiiniiliiyordu. Hala kesin nedeni bilinmese de, artik ¢ocukluk
¢ag1 solunum yolu enfeksiyonlarinin (en yaygin olarak bronsiolit obliterans
veya pnomonitin) nadir bir komplikasyonu oldugu yaygin olarak kabul
edilmektedir.

Nadir goriilmesi nedeniyle, genel insidanst hakkinda ¢ok az sey
bilinmektedir. Tan1 zorluklar1 nedeniyle bir¢ok vaka teshis edilememekte veya
astim/brongektazi gibi diger hastaliklar gibi tedavi edilmektedir. SJMS’nin
brongiolit obliteransh hastalarin yaklagik %4’tinde goriildiigii bildirilmistir.

Hastalarin  gogu asemptomatiktir, bazilar1 ise tekrarlayan akciger
enfeksiyonlarindan ile prezente olur. Bazi hastalara ¢ocukluk ¢aginda tani
konulur, bazilarina ise erigkinlik doneminde farkl bir nedenden dolayi (astim
semptomlar1 veya tekrarlayan akciger enfeksiyonlari gibi) tetkikler sirasinda
tesadiifen tan1 konur.

Semptomatik olduklarinda hastalar ¢ogunlukla tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 veya efor dispnesi ile klinige bagvururlar. Diger semptomlar
arasinda hurilt, efor kapasitesinde azalma, hemoptizi ile birlikte veya
hemoptizi olmadan oksiiriik (gogunlukla prodiiktif) ve ploretik gogiis agrist
yer alir.
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Fizik muayenede, gogiis ekspansiyonunun azalmasi, perkiisyonda
hiperrezonans ve etkilenen tarafta solunum seslerinde azalma yer alir. Cogu
hastada nedeni bilinmeyen bir gekilde 6ncelikle sol akcigerde tutulum vardir.
Mediastenin etkilenen tarafa kaydigi durumlarda, kalp tepe atimi da yer
degistirebilir. Akciger grafisinde hiperliisensi ile birlikte tek tarafli akciger
hacim kaybr veya toraks bilgisayarli tomografisinde damarlanmada tek tarafh
azalma goriiliir.

Tedavinin temeli konservatif yaklagimdir.Pnémokok ve grip agist gibi
birincil korunma gereklidir. Brongektazili hastalarda mukolitikler yararl
olabilir. Kortikosteroidler ve inhale bronkodilatorler de kullanilmaktadir.
Hastalar ayrica solunum fonksiyonunu en iist diizeye ¢ikarmak i¢in pulmoner
rehabilitasyona yonlendirilmelidir.
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HYPOGENETIC LUNG SENDROMU BKZ
SCIMITAR SENDROMU

Dr. Fulya Omak Kaya'

IDIOPATIK PNOMONIK SENDROM

Idiyopatik pnémoni sendromu (IPS) terimi, hematopoetik hiicre nakli
(HCT) sonrasinda ortaya ¢ikan bulagict olmayan, diffiiz akciger hasar ile
seyreden akut interstisyel bir akciger komplikasyonudur.

Epidemiyoloji

IPS insidansi, ¢ocuklarda %6,7-%11,8 ve yetigkinlerde %8,3-12’dir. IPS,
HCT ahalarmin %4 ila %12’sinde geligebilmektedir. Nakil sonras1 ilk 100
ila 120 giinde %60 ila %86’lik mortalite oran1 oldugu tahmin edilmektedir.

Tam

IPS tanisi, genellikle bir ekartasyon tanisidir. Alt solunum yolu
enfeksiyonu, kalp yetmezligi, akut bobrek yetmezligi ve agir1 siv1 yiiklenmesi
agisindan hasta degerlendirilmelidir. Gortintiileme yontemi olarak genellikle
akciger grafisi yeterli olmakla birlikte ayirici tani igin gerekli oldugu
durumlarda toraks tomografisi ile de degerlendirme yapilabilir. Ayirict
tanilara yonelik bobrek fonksiyon testleri, kardiyak degerlendirme igin
ekokardiyografi onerilir.

IPS tansi igin Oncelikle pnomoni semptomlart ve yaygin interstisyel
goriiniimle uyumlu radyolojik bulgular1 olan hastada aktif alt solunum
yolu enfeksiyonu diglanmalidir. Bunun ig¢in uygun laboratuvar 6rnekleri
(bronkoskopik lavaj, trakeal aspirat vs.) ile degerlendirme yapilmalidir.
Lavaj orneklerinde yapilmig bir galiygmada IPS tamisi konan hastalarin
yarisindan fazlasinin orneklerinde patojen bir virlis tespit edilmistir. Bu
viriislerin pnémoni patojenitesindeki 6nemi belirsiz olmakla birlikte ortaya

1 Uzman Doktor. Konak hastanesi, Gogiis Hastaliklari, Izmit
ORCID ID: 0000-0002-6394-1567, dr.fulyaomak@gmail.com
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¢ikan kamitlar, en azindan Insan Herpes Viriisii 6 (HHV-6) durumunda, bu
virtislerin akciger hasarina yol agabilecegini gostermektedir.

Tedavi

Steroid, pozitif' basingh ventilasyon (CPAP, BPAP), invaziv mekanik
ventilasyon ve antienflamatuvar biyolojik ajanlar 6nerilmektedir.

Etanercept kullanilan hastalarda prospektif ¢aligmalar ile gocuklarda yiiksek
yanit oranlart gosterilmis olmasmna ragmen yetiskinlerde belirgin tedavi
yaniti alinamamugtir. Ruxolitinib tedavisi ile diizeltilebilir trombositopeni
diginda ciddi yan etki gozlenmemistir. Ruxolitinib, HCT ile ilgili IPS igin
alternatif bir se¢im olmakla birlikte diger ikincil sitokin aracili ilaglara direngli
interstisyel akciger hastaliklar1 i¢in de alternatif bir seg¢im olabilir.

IMMOTILE CILIA ( HAREKETSIZ SILYA) SENDROMU
Sinonim: Immotile silia syndrorne

Hareketsiz Silya Sendromu, viicuttaki silyalarin tamamen hareketsizligi
veya etkisiz bir garpma hareketi sonucu goklu organ etkilenimi ile seyreden
kalitimsal bir hastaliktir. Kronik siniizit, bronsektazi ve situs inversus tigliisii
olan Kartagener Sendromlu hastalarda erkek kisirhginin goze ¢arpmasi
sonucu yapilan ¢aligmalarda spermatazoalarda da solunum epitelindeki gibi
dynein kolu defektleri saptanmasi iizerine revize edilip Hareketsiz Silya
Sendromu adini almugtir.

Otozomal resesif gegisli oldugu bilinse de bugiine kadar 50’den fazla gen
ile iligkilendirilmistir. Diinya ¢apinda yayginliginin 1:10.000-15.000 oldugu
tahmin edilmekle birlikte 6zellikle akraba evliliginin daha yaygin oldugu bazi
toplumlarda ve etnik gruplarda ¢ok daha yiiksek oldugu diigiiniilmektedir.

Neonatal donemde solunum sikintisi, ilk yasta giinlik/y1l boyu
stiren prodiiktif Oksiiritk ve lateralite defektleri olan hastalarda tedavi
brongektazinin yonetimi, agilama 6nlemleri, miringotomi tiipii yerlegtirilmesi,
adenoidektomi, polipektomi ve fonksiyonel endoskopik siniis cerrahisi gibi
etkilenen organ 6zelinde semptomatik yaklagimla diizenlenmektedir.

INAPPROPRIATE ANTIDIURETIC HORMONE
SYNDROME (SIADH) (UYGUNSUZ ANTIDIURETIK
HORMON SENDROMU)

Ilk olarak 1957°de Schwartz ve arkadaglari tarafindan tanimlanan
Uygunsuz Antidiiiretik Hormon Sendromu (UADHS); tiimor hiicrelerinden
paraneoplastik antidiiiretik hormon (ADH) sekresyonuna ya da diger
‘nonosmotik’ uyaranlara yanit olarak posterior hipofiz ve hipotalamustan
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gelen ADH’ye bagli gelisen hipoozmotik, 6volemik hiponatremi ile
karakterizedir.

Tim kanserli hastalarin %1- %2’sin1 etkiler. Basta kii¢lik hiicreli akciger
kanseri (malignite hastalarinin %70’1) olmakla birlikte mide, mesane,
endometrium kanseri, lenfoma ve mezotelyomada goriilebilir. Kiigiik hiicreli
akciger kanseri olan tiim hastalarin yaklagik %10 ila %45’ inde UADHS gelisir.
Akciger ve santral sinir sisteminin bakteriyel ve viral enfeksiyonlari; vinka
alkaloidleri, platin bilegikleri, siklofosfamid, metotreksat gibi kemoterapotik
ajanlar ile bazi antihipertansifler ve antipsikotikler de etyolojide sorumlu
tutulmustur.

Hiponatreminin derinligine gore asemptomatik seyredebilecegi gibi
mide bulantisi, kusma, bag donmesi, igtahsizlik, sinirlilik, dikkat eksikligi ve
hatta koma gibi semptomlar goriilebilir.

Tani siklikla yatan hastalarda hiponatremiye eslik eden kalp yetmezligi,
siroz gibi hipervolemi ile yetersiz siv1 alimi, kusma, diare gibi ekstraseliiler
voliim azalmasiyla giden hipovoleminin diglanmas ile konur. Hiponatremik
hastada etkin serum ozmolalitesinde azalma (<275 mOsm/kg) ve spontan
idrar osmolalitesi artig (>100 mOsm/kg ) varhiginda idrar sodyum
konsantrasyonu >40 mmol/L ise ve %0.9 NaCl inflizyonuna yanit
alinmadiysa tani netlegir.

Tedavide gogu otor tiazid, karbamazepin gibi etyolojide rol oynayan ilag
kullaniminin stoplanmasi veya Leigonella pnomonisinin etkin tedavisi gibi
altta yatan sebeplerin yonetimini onerse de semptomatik hastada 6ncelikli
yaklagim sivi kisitlamasi (500-800cc/giin) olarak kabul edilmektedir. Yanit
alinamayan hospitalize hastada 0, 6, 12, ve 24.saatlerde serum sodyum
seviyelerini kontrol ederek %3 NaCl infiizyonu uygulanmaktadir. Uygun
hastada diiiretikler, oral iire ve bir antibakteriyel olan demeklosiklin de
kullanilmaktadir. 2005 yilindan beri bir vasopressin reseptor antagonisti
olan intravenoz konivaptan hiponatremi tedavisi i¢in kullanilabilir hale
gelmigtir. Ayrica oral tolvaptan kullaniminin kanserli hastalarda hastanede
yatigt kisalttigi ve mortalitede olumlu etkileri bildirilmistir.

INFLUENZA-LIKE SYNDROME
Grip Benzeri Hastalik
Sinonim: Grip Benzeri Sendrom

Grip benzeri hastaliga (GBH) neden olan bir¢ok solunum yolu viriisii,
Diinya Saglik Orgiitii tarafindan yiiksek ates, oksiiriik ve/veya bogaz agrist
gibi bir dizi semptom olarak tanimlanan tek bir klinik sendrom olarak
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bildirilmekte ve takip edilmektedir. En yaygin olan etkenler influenza
virtisleri, rhinoviriis, adenoviriis, insan solunum sinsityal viriisi (RSV),
parainfluenza viriis ve koronaviriislerdir. Goriilme sikligr mevsimlere gore

degismekle birlikte %5 ila 20 arasinda bildirilmistir.

Mevsimsel grip, her yil diinya ¢apinda tahmini 9,4 milyon hastaneye yatig
ve 290.000-650.000 solunum iligkili 6liimle seyredip 6nemli morbidite ve
mortaliteye neden olmaktadir. ABD niifusunun %8’inin her y1l semptomatik
grip benzeri hastaliga yakalandig: bilinmektedir.

Semptomlar degigken olup ates, Oksiiriik, burun akintisi, bogaz agrisi,
yorgunluk ilk 3 giinde daha yogunken balgamli ksiiriik, nefes darlig1, hirilti
sonraki giinlerde eslik edebilmektedir.

Semptomatik tedavi olarak ateg diigiirticii, agri kesici, eslik eden tanilanmig
bakteri enfeksiyonu saptanmasi halinde antibiyoterapi 6nerilmektedir.

Amerika Birlesik Devletlerinde yapilan bir ¢alismada, COVID-19
pandemisiyle ¢akisan 2019-2020 ve 2020-2021 sezonlarinda mevsimsel
solunum yolu virtisleri daha diigiik insidansla saptanmugtir. SARS-CoV-
2’nin bulagmasini 6nlemek i¢in yapilan uygulamalarin mevsimsel gribin
bulagmasini da azalttigin1 gosteren bu ¢alisma ile topluluk alanlarda maske
kullanimu, el hijyenine dikkat edilmesi ve agilamanin 6nemi vurgulanmustir.
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INNOMINATE ARTER SENDROMU

Dr. Hiiseyin Kaya'

Sinonim: Brakiyosefalik arter kompresyon sendromu

Brakiosefalik arterden kaynaklanan trakeanin mekanik kompresyonu
sonucu stridor, siyanoz, solunum sikintisi, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlari, apne gibi semptomlara neden olabilir. Semptomlar genellikle
bebeklik doneminde en fazladir, sonrasinda kikirdak desteginin artmasi ve
aort arkinin kranial ve ventral yonde biiyiimesi nedeniyle iki yagina kadar
kademeli olarak diizelir. Konjenital kalp hastaliklar1 ve 6zofageal atrezi ile
birlikte bulunabilir. Ciddi hipertansiyonda damar ¢apindaki artis sonucu
semptomlar ortaya gikabilir ve tansiyon normal seviyeye gelince sikayetlerde
diizelme olur.

Apnesi ve/veya birden fazla trakeobronsit veya bronkopnomoni atagi olan
hastalarda cerrahi veya intraluminal stentler endikedir. Cerrahi seg¢enekler
arasinda aortopeksi veya brakiosefalik arterin reimplantasyonu bulunur.

JOB SENDROMU
Sinonim: Hiperimmunglobulin E Sendromu

Genellikle sporadik olarak tespit edilse de OD, OR ve X’e bagh gegis
gosteren ¢esitli ¢aligmalar mevcut olup en stk STAT3 genindeki mutasyonla
iliskilendirilmistir. Ilk olara 1966 yilinda tanimlanmus olup, sikligt milyonda
1-6 arasinda oldugu tahmin edilmektedir.

Cogu zaman 1000 iizerinde IgE sevileri ve 700 ve tizerinde eozinofilin
eslik ettigi, tekrarlayan enfeksiyonlar ve gesitli klinik 6zelliklerin gortildiigii
primer immun yetmezlik hastaligidir. Genellikle yasamin ilk aylarinda
ortaya ¢ikan yiizde kizariklik, deri enfeksiyonlari, tekrarlayan pnémoniler
ve gesitli kemik, eklem ve dis anormallikleri ortaya ¢ikar. Hastalarin
birgogunda ergenlik sonrasinda ortaya ¢ikan karakteristik yiiz goriiniimii

1 Uzman Doktor. TC. SB. Kocaeli Sehir Hastanesi
ORCID ID:0000-0002-8838-9502, dr.hsynkaya@hotmail.com
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mevcuttur. Hastalarda tipik olarak staphylococcus aureus pnomonisi ve
ardindan pnomatosel olusumu meydana gelir. Pnoémotoseller aspergillus
sp. ve pseudomonas aeruginosa enfeksiyonuna yol agar. Citte de tekrarlayan
tyilesmeyen piyojen enfeksiyonlar mevcuttur.

Tekrarlayan egzama, bakteriyel enfeksiyon, mukokutanoz kandida ve
gesitli fiziksel anomalisi olan hastalarda ayirici tanida diigtintilmelidir. Yiiksek
IgE ve eozinofili taniy1 destekler ancak ozellikle STAT3 gen mutasyonun
dogrulanmasi tan1 koydurucudur.

Tedavi temel tipik olarak profilaktik antibiyotikler, antifungal ilaglar ve
immunoglobulinreplasman tedavisi gibi 6nleyici tedbirlerin kombinasyonunu
igerir. Cesitli komplikasyonlar gelisebilir ve komplikasyonlarla agresif
miicadele hayat kurtaricidir.

KARTAGENER SENDROMU
Sinonim: Primer Silier Diskinezi

Silyalarin dynein kolundaki yapisal ve fonksiyonel bozukluk sonucu
silyarin  hareketindeki bozukluk sonucu olugan, otozomal resesif bir
hastaliktir. 2200-40000°de 1 goriildiigli tahmin edilmektedir. Primer Silier
Diskinezi (PSD), silyal hareket bozukluklarinin genel ifadesi olup Kartagener
Sendromu (KS), PSD’nin bir kompenentidir.

Situs inversus, kronik siniizit ve brongektazi KS’nin klasik triadidur.
Situs inversus, temel i¢ organlarin, ayna goriintiisiiniin tamamen tersine
cevrilmesiyle karakterize, organlarin normal konumlarinin tersi konumda
bulundugu konjenital bir durumdur. Respiratuar sistemde siliyer hareketlerin
azalmast nedeniyle mukus ve diger sekresyonlarin solunum yollarindan
atilimi zorlagir. Bu nedenle siniizit, otit ve bronsit gibi tekrarlayan solunum
yolu enfeksiyonlar1 gelismektedir. Benzer sekilde bazen de erkeklerde sperm
hareketinde, kadinlarda da fallop tiiplerindeki silyalardaki bozukluk sonucu
infertilite geligebilir.

Tani kriterleri hastanin yagina gore degismekle birlikte temel olarak
klinik degerlendirme, gorlintiileme yontemleri (Ornegin gogiis rontgeni
ve bilgisayarli tomografi [BT] taramalar1) ve siliyer fonksiyonunu
degerlendirmek i¢in genetik testler ve elektron mikroskop gibi 6zel testlerin
bir kombinasyonunu igerir.

KATAYAMA SENDROMU

Sinonim: Katayama Fever, Akut Sistozomiyaz, Snail Fever
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Karayipler, Arap Yarimadasi, Giiney Amerika’nin dogusu ve Afrika
kitasinin orta ve giiney bolgelerinde endemik olarak bulunan sistozoma
cinsi trematodun neden oldugu paraziter bir hastaliktir. Ayrica uluslararasi
seyahat edenlerdeki insidansinin 6 ayda %1,6 ve 4,5 yilda %1,7 oldugu
gosterilmigtir.

Sendrom, parazitin migrasyonuna, olgunlagmasi ve yumurta iiretimine
karg1 olusan hipersensitivite reaksiyonundan kaynaklanmaktadir. Endemik
bolgelere seyahat sirasinda 6zellikle duragan sularda yiiziilmesi sonrasinda
ortaya ¢ikan kaginti tipik sikayettir. Ayrica genellikle temastan 3-12 hafta
sonra ortaya ¢ikan nefes darligi, Oksiiriik gibi solunum semptomlariyle
birlikte, noktiirnal ates, titreme, terleme, miyalji, bulanti ve kusma gibi
nonspesifik semptomlarda goriilebilir. Kronik donemlerde meydana gelen
portokaval anastomozlar pulmoner hipertansiyona bagl semptomlari ortaya
¢ikarabilir. Kronik gistozomada pulmoner hipertansiyon insidansinin %7-33
arasinda oldugunu gosteren ¢aligmalar vardir.

Tanida digky, tiriner mikroskopi ve doku biyopsisi 6nemli rol oynar.
Ayrica gistozomal DNA tespiti, antijenlere kargi gelisen antikorlarin serolojik
olarak gosterilmesi taniyr destekleyici yontemlerdir. Hastalarin %90’indan
tazlasinda kanda eozinofili vardir. En sik gortilen radyolojik bulgu akciger
grafisinde ve BT de ¢ok sayida olan nodiiler infitrasyonlardir.

Tedavinin temelini bir hipersensitivite reaksiyonu olmasindan dolay1 akut
donemde 1,5-2.0 mg/kg prednizolon olugturmakla birlikte destekleyici olarak
5-7 hafta siireyle praziquantel gibi antiparaziter ilaglar olugturmaktadir.

KLINEFELTER SENDROMU

Klinifelter Sendromu 47, XXY karyotipinin eglik ettigi, erkekleri etkileyen
bir hastaliktir. Goriilme sikhiginin 1000°’de 1,5 oldugu tahmin edilmekte
olup bireyler genellikle puberteden sonra tani alir.

Hastalar genellikle spermatogenez ve testosteron iiretimindeki hatadan
dolayr diisiik testosteron ve yiiksek Ostrojen iiretiminin neden oldugu;
azospermi, jinekomasti, atrofik testis ve infertilite ile bagvurur. Ayrica
Klinefelter Sendrumu’nun hiperkoagiilasyona yatkinlhik sagladigi gesitli
caligmalarda gosterilmigtir. Bu durumun patogenezi tam olarak bilinmese
de testosteron seviyesinin diigiikliigiine bagh olarak plasminojen aktivator
inhibitor-1 seviyesinin artmasindan ve Ostrojenin yarattig1 hiperkoagiilopati
durumundan kaynaklandig: diisiiniilmektedir.
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Ozellikle ge¢misinde veyaailesinde tetiklenmemis venéz tromboembolizm
Oykiisii olan hastalarda trombofili testlerine ek olarak Klinefelter Sendromu
agisindan endokrinolojik ve genetik testlere bakilabilir.

KLEINE-LEVIN SENDROMU (KLS)

Periyodik, ani baglangi¢lt hipersomnia, hiperfaji, davranigsal ve duygusal
bozukluklar1 kapsayan bir tanimlamadir.

KLS, en sik adolesan donemdeki erkeklerde goriliir. Erkek kadin orani
4/1°dir ve 15-20 yas arasinda pik yapar. Ataklar ani olarak baslar ve sonlanur,
bir iki giinden bir iki haftaya kadar siirebilir. Ataklar aras1 donemde hastalik
tam olarak remisyon gosterir, uyku bozuklugu gozlenmez, hasta fiziksel ve
mental olarak sagliklidir. Hasta giiniin yaklagik 18-20 saatini uykuda gegirir
ve yalmzca tuvalet ya da yemek ihtiyaci i¢in yatagindan kalkar. Hiperfaji
ve hiperseksiialite gibi davranig bozukluklari kompulsif tarzdadir. Onemsiz
goriilen solunum yolu enfeksiyonlar1, kafa travmasi, akut viral ensefalit,
serebral infarkt ve dental anestezi ile psikososyal stresorlerin varligr ilk
epizodtan once siklikla 6ykiide bulunmaktadr.

KLS ¢ok nadir goriilen bir sendrom olmakla beraber tedaviye yaniti
oldukga iyidir. Ozellikle adolesan donemdeki erkek hastalarda goriilen
hipersomni ataklarinda ayiricr tanida mutlaka KLS diistintilmelidir. Tani
klinik bulgularla kolayca konabilmekle beraber EEG ve polisomnografik
bulgularla da desteklenebilir. KLS tedavisinde, valproik asit, karbamazepin,
lityum ve melatonin kullanilmaktadir.

LADY WINDERMERE SENDROMU
Lady Windermere sendromu (LWS), 1992 yilinda, bagisiklik yetmezligi,

kronik akciger hastalig1 ve anlamli sigara 6ykiisii olmayan, orta ileri yagh, zayif
ve uzun boylu kadinlarin, sag orta lob veya lingula ile sinirli Mycobacterium
avium kompleksinden (MAC) kaynaklanan akciger enfeksiyonunu
tanimlamak i¢in kullanilmugtir.

Tiiberkiiloz dist mikobakteriler dogada herhangi bir yerde bulunabilir.
MAC enfeksiyonlar1 genellikle immun yetmezligi veya 6nceden kronik
akciger hastaligi olan hastalarda ortaya ¢ikmaktadir. Ancak Lady Windermere
sendromu altta akciger hastalig1r veya immiin yetmezligi olmayan orta ve
ileri yash kadinlarda goriilen MAC enfeksiyonu olmasiyla dikkat geker. LWS
i¢in heniiz kesin kanitlanmig bir patogenez yoktur. Ayrica brongektazinin
mi MACa sebep oldugu yoksa MAC’m mi brongektaziye sebep oldugu
bilinmemektedir. LWS&nin esas olarak akcigerin orta lob ve lingulay:
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tutmasinin nedeninin, bu loblarin anatomik olarak, salgilarini temizlemek
i¢in Okstirtige daha fazla bagimli olmasindan kaynaklandig: diigtiniilmektedir.

Atipik  mikobakterilerin tamisinda, O6rneklerin  kontaminasyonunun
gok kolay olabilmesi nedeniyle ¢esitli zorluklarla kargilagilabilir. Giincel
rehberler, uygun semptomlari ve radyolojik tutulumu olan hastalarda, diger
olasi tanilarin diglanmasi ve 2 tane ayr pozitif mikobakteri kiiltiir pozitifligi
ile tan1 konulmasini 6nerir. Radyolojik olarak akciger grafisinde kavitelerin
olmasi, toraks BT°de multifokal bronsektaziler, multiple tomurcuklanan
agag nodiilleri atipik mikobakterilerde olabilecek lezyonlardir.

Her mikobakteri ve brongektazili hasta medikal tedaviye ihtiyag
duymaz. Semptomlarda ve goriintiileme bulgularinda progresyon tedavi
i¢in diigiiniilmesini gerektirir. Tedavide makrolidlerin, rifampisinin ve
etambutoliin oldugu 3’li tedavi rejimi Onerilmektedir.
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LAMBERT EATON MIYASTENIK
SENDROM (LEMS)

Dr. Gozde Oksiizler Kizilbay

Lambert Eaton Miyastenik Sendromu (LEMS) simetrik proksimal
kas giigsiizliigli semptomlarinin goriildiigii nadir goriilen immiin aracili
kronik néromiiskiiler iletim bozuklugudur. Sendrom ilk defa 1950 yilinda
Edward Lambert ve Lee Eaton tarafindan akciger kanseri olan hastalarda
kas giigstizliigii klinigiyle tarif edilmigtir. Otoimmiin veya paraneoplastik
ozellikte  goriilebilmektedir. Paraneoplastik form LEMS hastalarinin
%50’sini olugturur ve en sik akciger kiigiik hiicreli kanserine bagli ortaya
¢tkmaktadir.

LEMS’in patogenezinden sinir kas kavsagindaki voltaj bagimli kalsiyum
kanallarina kars: gelisen IgG tipindeki otoantikorlar sorumludur. Sinir ucuna
girebilen kalsiyum miktarinin azalmasiyla néromiiskiiler kavsaktaki asetilkolin
salinimi azalir. Nikotinik ve muskarinik presinaptik sinir uglarindaki iletim
bozuklugu semptomlar1 meydana getirir. Klinikte simetrik proksimal kas
giigsiizliigii, azalmig tendon refleksleri ve otonom sinir fonksiyon bozuklugu
goriiliir. Sinsi baglayip kademeli ilerleyen hastalikta ilk etkilenen kas grubu
genelde alt ekstremitedir ve sabahlari semptomlar daha agir olup aktiviteyle
ilerleyen saatlerde hafiflemektedir. Semptomlara eslik eden genel halsizlik,
kas agrisi ve sertligi, dizartri, agiz kurulugu, diplopi, orofaringeal ve solunum
kaslarinda tutulum goriilebilir.

Paraneoplastik sendroma baghh LEMS goriilen hastalarin sigara oykiisii
olan daha yash ve erkek cinsiyette olmalarma kargiik kanser oykiisii
olmaksizin primer otoimmiin hastalik olarak gelisen LEMS’in daha geng
kadin hastalarda oldugu ve eslik eden farkli otoimmiin bozukluklar: oldugu
tespit edilmigtir. LEMS tanis1 kondugunda 6zellikle akciger kanseri agisindan
hasta tetkik edilmeli, eger kanser tanisi saptanmazsa 4 yil boyunca 6 ay

1 Uzman Doktor. TC. SB. Mardin Devlet Hastanesi
ORCID ID: 0000-0002-6462-7094, gozdeoksuzler@gmail.com
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araliklarla taranmaya devam edilmelidir. Tarama yapilan LEMS hastalarinin
>%95’inde 1 yil icerisinde kiiglik hiicreli akciger kanseri tespit edilmektedir.

LEMS tanisinda tek lif elektromiyografi  (EMG) ve tekrarlayan
stimiilasyon ile bilesik kas aksiyon potansiyellerinin (BKAP) amplitiidii
Olgiiliir. Baglangigta diisiik olan kas giicline ragmen >10 ardigik sinir
stimiilasyonu sonras1t BKAP amplitiidiinde artig gortiliir.

LEMS’in paraneoplastik formunda asil tedavi, altta yatan malignitenin
tedavisidir. Farmakolojik tedavi segenekleri arasinda pridostigmin ve
amifampridine yer alirken direngli olgularda immiinsiipresan ajanlardan
prednizolon, azatioprin, mikofenolat mofetil, rituksimab ve intravenoz
immiinglobulin (IVIG), plazmatferez gibi segenekler denenebilir.

LANDING SHIRKEY SENDROMU

Kronik graniilomat6z hastalik (KGH) ilk defa 1957 yilinda Benjamin
H. Landing ve Harry S. Shirkey tarafindan tekrarlayan enfeksiyonlarin
goriildiigii ve visseral organlarin lipid histiyositler tarafindan infiltrasyonuyla
karakterize bir sendrom olarak tanimlanmistir ve bu yazarlarin ismiyle
anildig1 olmustur. Tlk olarak pediatrik olgularin tamimlandigi primer immiin
yetmezlik sendromunda notrofil ve monosit gibi fagositik hiicrelerinin
fagositoz iglevini yerine getirememesi nedeniyle tekrarli bakteriyel ve fungal
enfeksiyonlar, graniilom olugumu goriliir. Bu hastalikta fagositik hiicrelerin
hiicre igi oldiirme aktivitesi igin gerekli olan siiperoksit anyonu, NADPH
oksidaz enzim kompleksini kodlayan gende tanimlanan gesitli mutasyonlar
sonucu yeterli miktarda {tretilemez ve patojen mikroorganizmalarin
tagositozu yapilamaz.

Genelde 5 vyagindan erken tespit edilen hastalikta bakteriyel
mikroorganizmalar en stk pnémoniye ve sonrasinda abselere, stiptiratif
adenit, osteomiyelit, seliilit, menenjit ve gingivite de neden olabilmektedir.
Pulmoner tutulumlar arasinda ayrica bronkopnomonik infiltrasyonlar,
ampiyem, akciger apsesi ve hiler lenfadenopatiler de yer almaktadir.
Bronkopnémoni  sessiz  klinikte  seyretmesine ragmen  radyolojik
tutulumu agirdir. Graniilomlar1 temsil eden retikiilonodiiler dansiteler
goriilebilmektedir. Enfeksiyon etkenleri arasinda S. Aureus, Burkholderia
Cepacia, Serratia Marcescens, Nocardia siklikla kargimiza ¢ikmaktadir.
Pnomonide uygun ve uzun siireli tedaviye ragmen ¢ok yavag ve kismi yanit
goriilmektedir.

Mantar hiflerinin veya sporlarmin direkt inhalasyonu ile meydana
gelen fungal pnomonilerde ise enfeksiyon kaburga, omurga ve beyne
yayilabilmektedir. Hastalik net semptom gostermeksizin sinsi ilerleyebilecegi
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gibi halsizlik, oOksiiriik, ates ve gogiis agris1 gibi semptomlara da neden
olabilmektedir. En sik aspergillus tiirleri pnomonik enfeksiyon etkeni olarak
izole edilmektedir. Profilakside kullanilan itrakonazol, tedavide tercih edilen
vorikonazol ve posakonazol gibi ilaglarla invazif mantar enfeksiyonlarinin
sikligi ve agirhgr azaltlmasina ragmen invazif mantar enfeksiyonlar: bu hasta
grubunda en 6nde gelen mortalite nedenlerinden biridir.

LEMIERRE SENDROMU

Lemierre sendromu 1936°da Fransiz hekim Andre Lemierre tarafindan
orofarengeal bakteriyel enfeksiyonlardan kaynaklanan aerobik sepsis olarak
tanimlanmuistir. Internal juguler venin septik tromboflebiti, akciger, karaciger,
kemik ve eklem gibi organlardaki septik emboli ve nekrotik abselerle
karakterize bir sendromdur. En sik; Fusobacterium necrophorum enfeksiyon
etkeni olarak goriilmekte, 2.sirada Fusobacterium nucleatum gelmektedir.
Staphylococcus, H. influenzae, Eikenella corrodens, Bacteroides, Enterobacteriacene
ve Streptococcus tirleri de neden olan mikroorganizmalardan bazilaridir.
Cok nadir de olsa Streptococcus pnewmonia’nin Lemierre sendromuna neden
oldugu gosterilmistir.

Hastalik 3 fazdan olugur. 1) orofarengeal enfeksiyon, 2) parafarengeal
bosluga uzanan enfeksiyon ve internal juguler venin tromboflebiti, 3) septik
emboli. Enfeksiyon en sik orofarengeal bolgede olusup bogaz agrisi ve ates
en sik goriilen semptomlar olsa da akciger tutulumuna bagh nefes darligy,
hemoptizi ve kas-eklem agrisi goriilebilmektedir. Tkinci fazda kargimiza
¢ikan trombiisler kontrastli bilgisayarli tomografi (BT) veya ultrasonografi
(USG) ile damar goriintiilemesi yapilarak tespit edilebilmektedir. Son faz
olan septik emboli %85 oraminda akcigerde goriiliir ve akciger grafisinde
septik emboliye igaret eden opasiter lezyonlari, plevral efiizyon, abse ve
ampiyem gibi komplikasyonlar tespit edilebilmektedir. Karaciger, bobrek,
beyin, kalp, kemik ve eklem Dbolgelerinde de goriilebilen metastatik
enfeksiyon odaklar1t USG, manyetik rezonans goriintiileme (MR) veya BT
ile degerlendirilebilmektedir.

Lemierre sendromu tanist konuldugunda baglanan ve ortalama 4-6
hafta devam edilen intravenoz antibiyotik tedavisi, genellikle B-laktam/p-
laktamaz inhibitorii ve metronidazol kombinasyonu, komplikasyonlar1 ve
mortaliteyi engellemede etkilidir. Tedaviye yanitin yavag oldugu ve ategin
devam ettigi olgularda daha genig spektrumlu antibiyotikler kullaniimakta
ve dissemine intravaskiiler koagiilasyon, sepsis gibi kotii prognostik faktorler
engellenmeye galigiimaktadir.
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LOFGREN’S SENDROMU

Lofgren Sendromu multisistemik graniilomatoz hastalik olan sarkoidozun
akut ve geng erigkinlerde goriilen, kendini sinirlayan ve spontan remisyonun
goriildiigii bir formudur. Sarkoidoz vakalarmin %5-10u bu sendrom
ile prezente olurlar. 1953 yilinda Sven Lofgren tarafindan tanimlanmug
olan sendrom; bilateral hiler lenfadenopati, eritema nodozum, simetrik
bilateral ayak bilegi artriti ve ateg ile karakterizedir. En sik geng-orta yag
ve kadin cinsiyette goriilen Lofgren sendromunun bilegenlerinden eritema
nodozum en sik kadinlarda goriiliirken, artrit veya artralji erkeklerde daha
sik goriilmektedir.

Lofgren sendromunda tam1 koymak igin histopatolojik 6rnek alma
zorunlulugu bulunmamaktadir. Klinik komponentlerin bir arada bulunmasi
ve tiiberkiiloz, diger mikobakteri enfeksiyonlari, mantar, sistemik vaskiilit,
malignite, lenfoma, sistemik lupus eritematozus gibi diger romatolojik
hastaliklarin diglanmasi tani igin yeterlidir. Bu sartlarin saglandig: takdirde
tam dogrulugu %95 olarak tespit edilmistir. Fakat bir sebeple biyopsi
alinmasi halinde sarkoidozun tipik non-kazeifiye graniilomlar tespit edilir.
Hem taninin dogrulanmasi hem de ayiric1 tamilarin ekartasyonu amaciyla
vapilan tetkiklerde hiperkalsemi, hiperkalsiiiri, CD4/CD8 oraninin >3,5
olmasi, serum anjiotensin converting enzim (ACE) diizeyinin ytksekligi
sarkoidozu destekler niteliktedir.

Lofgrensendromu tipik olarak kendini sinirlayan birkag ay veya maksimum
1 yil igerisinde regrese olan bir sarkoidoz formudur. Bilesenlerden biri olan
eritema nodozumun ortalama 6 hafta igerisinde diizeldigi goriilmektedir.
Bilateral hiler lenfadenopatinin gerilemesi biraz uzayabilse de %901 1 yil
icerisinde diizelir. Semptomatik tedavinin 6ne ¢iktig1 sendromda nonsteroid
antiinflamatuar (NSAI) ilaglar sikhikla yeterli olur. Vakalarin gok az bir
kisminda remisyonu saglayabilmek i¢in 20 mg’in altinda prednizolon
baglanip birkag ay boyunca azaltilarak kullanilabilir. Bu sendromda niiks
oldukga nadir goriiliir.

LOFFLER SENDROMU

Loftler sendromu basit pulmoner eozinofili ile ey anlamli olup ilk
defa 1932 yilinda Wilhelm Loftler tarafindan gezici ve gegici pulmoner
infiltrasyonlar ve periferik kan eozinofilisi tablosu olarak tanimlanmistir.
Idiyopatik olabilecegi gibi parazit enfeksiyonuna sekonder (Ascaris
lumbricoides, Strongyloides, Toxocara, Ancylostoma ve Paragonimiasis),
ilag almma (penisilin, paraaminosalisilik asit ve hidralazin), gida alimina
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veya inhale edilen bir ajana gosterilen agir1 duyarhilik reaksiyonu olarak
ortaya ¢ikabilir.

Cogunlukla klinik semptom gostermeyen hastalarda tesadiifen ¢ekilmis
akciger rontgeninde tespit edilen bilateral yamali, gezici ve gegici pulmoner
infiltrasyonlar ve kan tetkiklerinde goriilen hafit eozinofili ile tan1 konur.
Radyolojik bulgulari; unilateral veya bilateral, periferik yerlesimli, interstisyel
ve alveolar paterni olan dansite artiglari olarak tanimlanabilir.

Basit pulmoner eozinofili/Loffler sendromu genellikle kendiliginden
rezoliisyona ugrayan, tedavide ¢ok nadiren kortikosteroid ihtiyacinin
olustugu benign eozinofilik akciger hastaligidir.

LOUIS-BAR SENDROMU

Ataksi telenjiektazi olarak da bilinen 1941 yilinda Louis-Bar tarafindan
tariflenen otozomal resesif yolla aktarilan primer immiin yetmezlik
sendromudur. Okulokutanéz telenjiektazilerin = gortldiigii, serebellar
ataksiyle karakterize, 16semi-lenfoma gibi maligniteye yatkinhigin olustugu
bir hastaliktir. Tekrarli sinopulmoner enfeksiyonlar, X-ray hassasiyeti,
norolojik semptomlarin progresyonu goriilmektedir. Hiicresel ve humoral
immiin yetmezlik, IgA seviyesinde diistikliik, timus displazisi ve antijenlere
karg1 diigiik antikor yanit1 tekrarlayan enfeksiyonlarin nedenidir.

1-2 yaglar1 arasinda anormal kafa sallamalari, anlamsiz konugma, denge
kayb1 ve nistagmusun goriilmesiyle baglayan sendrom 9-10 yaglarina dogru
kas gligsiizliigii ile progrese olur. Telenjiektazilerin 3-6 yaslarinda veya
puberte zamaninda olugtugu goriiliir ve zeka geriligi belirgin hale gelir. Hasta
immiin yetmezlik nedeniyle siklikla akut rinit, siniizit, kulak enfeksiyonlari,
bronsit, pnomoni gegirir ve zamanla akcigerde sekel brongektazik degisiklikler
meydana gelir.
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MACLEOD SYNDROME

Dr. Salih Kiigiik!

Sinonim: Swyer-James

Swyer-James (MacLeod) sendromu, 1950 li yillarda Swyer, James ve
Macleod tarafindan tek tarafli hiperliisent akciger goriintiilemesi tespit edilen
hastalarda tanimlanmugtir. Hastaligin etiyolojisinde basta viral olmak tizere
enfeksiyonlar, ilaglar, toksik gaz inhalasyonu ve yabanci cisim aspirasyonlari
sayilabilir. Hastalar genellikle asemptomatik olup rastlantisal ¢ekilen akciger
grafisinde tespit edilmektedir.

Hastalarda sik tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlarin olmast durumunda
brongektazi gelisebilmektedir. Eforla ortaya ¢ikan dispnesi, hemoptizi ve
kronik okstiriik en 6nemli semptomlardir.

Herhangi bir sebeple terminal ve respiratuar bronsiollerde meydana
gelen hasar sonucu tek tarafli akcigerde vaskiiler ve alveol gelisim bozuklugu
mevcuttur.

Cekilen akciger grafisinde saydambk artiginin yani swra hiler ve
pulmoner damar golgelerinde kiiglilme goriilebilmektedir. Bununla birlikte
yapilan solunum fonksiyon testinde hafif diizeyde obstriiktif bulgular
goriilebilmektedir.

Olgularin gogunda prognoz genellikle iyidir. Asemptomatik olgular
haricinde tedavi genellikle enfeksiyonlar1 Onlemeye ve tedavi etmeye
yoneliktir. Nadir brongektazi vakalarinda kontrol altina alinmayan semptomu
olan hastalarda cerrahi tedavi gerekebilmektedir.

MACROPHAGE ACTIVATION SENDROMU
Sinonim: Hemophagocytic Lymphohistiocytosis (MAS/HLH)

1 Uzman Doktor, SB. Kocaeli $ehir Hastanesi, ORCID ID: 0000-0001-5242-4874,
salih_kucuk55@hotmail.com
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Makrofaj aktivasyon sendromu/hemofagositik lenfohistiositoz (MAS/
HLH) bir hastaliga spesifik degil, farkli klinik durumlarin ayni tipte
inflamatuar yaniti ile karakterize bir klinik sendromdur. Edinsel veya herediter
olabilir. Sendromun temel mekanizmasina bakildiginda T lenfositler ve
natural killer hiicrelerin fonksiyon bozuklugu, makrofaj ve T lenfositlerin
aktivasyonu ile ortaya ¢ikan agir1 proinflamatuar sitokin {retimi ve
hemofagositozdur. Bunun sonucunda hastalarda ateg, hepatosplenomegali,
ve sitopeniler goriilmektedir. Klinik ve laboratuar bulgulart nonspesifiktir.
Laboratuvar bulgularinda AST, ALT, LDH, bilirubin ve ferritin yliksekligi
goriilebilmektedir. En sik lenf nodlari, kemik iligi, karaciger ve dalak
tutulumu olsa da tiim sistemler etkilenebilir.

MAS 1n ek sik sebebi enfeksiyonlar olup maligniteler, ilaglar, kollajen
doku hastaliklar1 da bu klinik tabloya sebep olabilmektedir.

Tedavide ana hedef tetikleyici faktorlerin ortadan kaldirilmas: ve
hiperinflamasyonun baskilanmasidir. Bu sebeple enfeksiyonlara sekonder
diigiiniilen durumlarda etkin bir enfeksiyon tedavisi Onerilmektedir.
Bununla birlikte gerekli vakalarda uygun endikasyonlarda steroidler, IVIG,

plazmaferez, kemoterapi, kemik iligi nakli gibi tedaviler uygulanabilmektedir.

MALIGN CARCINOID SENDROM

Akcigerin karsinoid tiimorii, noroendokrin tiimor grubu igerisinde
tglincl siklikta goriilmektedir. Tipik karsinoid tiimorler 40-50 yag arasi
izlenirken; atipik karsinoidler her yas grubunda goriilebilmektedir. Tipik
karsinoid tiimorler genellikle santral yerlesimlidir ve metastazlari nadir
goriiliirken; atipik karsinoidler ise siklikla periferik yerlesimlidir ve uzak
metastazi izlenir. Akcigerde en sik tipik karsinoid tiimorler goriilmektedir.
Tiimoriin ¢ap1, damar invazyonu, perinoral invazyon, mitotik indeks ve Ki 67
indeksi tiimoriin malignite olasihig: hakkinda fikir vermektedir. Tiimorlerin
tama yakini segment ve daha biiyiik brong diizeyinde goriilmektedir.

Timoriin yerlesim yerine gore oOksiirtik, nefes darligi, hemoptizi,
atelektazi, tekrarlayan pnémoni, apse gibi bulgularla kargimiza ¢tkmaktadir.

Bununla birlikte karsinoid tiimorlerden serotonin, adrenokortikotropik
hormon (ACTH), antidiiiretik hormon (ADH), melanosit uyarict hormon
(MSH) gibi hormonlarin salinimi goriilmektedir. Artan serotonin salinimi
ile ortaya ¢ikan karsinoid sendrom brongiyal karsinoidlerde yaklagik
%10 oraninda goriilmektedir. Karsinoid sendromda tagikardi, ylizde
kizariklik(flushing), bronkokonstriksiyon, hemodinamik instabilite, diyare
ve asidoz gelisebilmektedir.
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Tanisal incelemelerde kanda serotonin iiriinii olan 5- hidroksiindolasetik
asit (5HIIA) oOl¢timii anlamlidir. Bununla birlikte goriintiileme de akciger
grafisi ve toraks BT kullanilabilir. Karsinoid tiimorler yiiksek vaskiilarizasyon
gostermelerine ragmen, pozitron emisyon tomografisi (PET) incelemede
artmig metabolik aktivite gostermemektedir.  Karsinoid tiimorden
stiphelenilen olgularda Galyum-68 ile isaretlemenin yapildigi PET-BT
kullanilabilir. Bununla birlikte patolojik tani elde edilmek istenildiginde
bronkoskopi, transbrongsiyal biyopsi, transtorasik biyopsi kullanilabilir.

Erken evre akciger karsinoid tiimorlerinde tedavi cerrahi rezeksiyondur.
Bununla birlikte ileri evre tiimorlerde ise neoadjuvan kemoterapi-radyoterapi
sonrasi rezeksiyon 6nerilmektedir.

MONDOR’S DISEASE

Mondor hastalig1 gogiis duvarindaki yiizeyel venlerinde tromboflebit
ile karakterize nadir goriilen benign bir hastaliktir. Etyolojisi net olarak
bilinmemekle birlikte siklikla travma ve meme cerrahileri sonrasi
goriilmektedir. Bununla birlikte meme biyopsileri sonrasi, dar kiyafet
giyilmesi ve ilag bagimlihg: ile de iligkili olabilmektedir. Hastalik 1939
yilinda Henry Mondor tarafindan tanimlanmistir. Siklikla 20-50 yag arasi
kadinlarda goriilmektedir. Genellikle tek tarafli goriilmektedir ve erkeklerde
nadirdir.

Hastalarda en sik palpasyonla artan gogiis agrist ve kordon seklinde
lezyon goriilmektedir. Hastalik genellikle memeye sinirli kalir ve semptomlar
2-8 hafta igerisinde diizelir. Tan1 genellikle klinik bulgular ile konulmakla
birlikte ultrasonograti ve mamografi kullanilabilir.

Meme biyopsisi klinik ve radyolojik olarak tan1 konulamayan sinirl
vakalarda kullamilabilir. Mondor hastaiginin ayiricr tanisinda  eritema
nodozum, lenfanjiektazi, seliilit ve malignite akilda tutulmalidir. Tedavi
genellikle semptomlara yoneliktir. Bu nedenle agr1 kesici, sicak kompres
uygulama ve memenin desteklenmesi gogu zaman yeterlidir. Antibiyotik ve
trombolitik tedavi genellikle kullanilmamakla birlikte emboli agisindan yiiksek
riskli gruptaki hastalarda diigiik molekil agirhikli heparinler kullanilabilir.

SCHEUTHAUER - MARIE - SAINTON SENDROMU

Sinonim: Cleidocranial dysplasia (CCD) - Marie and Sainton’s Disease
- Mutational Dysostosis

Kleidokraniyal displazi etiyolojisi bilinmeyen otozomal dominant gegisli
nadir goriilen, her iki cinsi de etkileyebilen kalitsal bir hastaliktir. Etkilenen
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bireylerde kisa boy, atipik ytiz ozellikleri ve esas olarak kafatasi ve klavikula
kemigini etkileyen iskelet anomalileri bulunur. Bununla birlikte dental
bozukluklarda hastalarda goriilmektedir.

Ilk olarak 1765 yilinda Martin tarafindan dogustan klavikula yoklugu
olan bir hastada tanimlanmugstir. Etiyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte,
6p21 kromozomunun kisa kolundaki CBFA1 (¢ekirdek baglanma faktorii
aktivite 1) gen defektinden kaynaklandig: diigiiniilmektedir.

Hastalik tipik olarak yagamin ilk 2 y1li iginde tanimlanir. Tahmini goriilme
sikligr 1/1.000.000 dir. Kigilerde kafatas1 normalden daha genis fakat yiiz
kiigliktiir. Omuzlar diigiik ve gogiis kafesi dardir; bu sebeple solunum
sikintist goriilebilmektedir. Bir veya her iki klavikula gelisme geriligi veya
her ikisinin de yoklugu olabilir. Bununla birlikte sternum anormallikleri ve
pektus ekskavatum goriilebilmektedir. Omurga etkilenimine bagl skolyoz
goriilebilir. El ve ayak kemikleri ile pelvis kemikleri dahil tiim eklemlerde
etkilenmeler goriilebilmektedir.

Genetik gegig nedeni ile hastaligin primer tedavisi olmamakla birlikte dig
problemleri, omurga, gogiis kafesi deformiteleri ve estetik nedenli cerrahi
islemler secilmig vakalarda planlanabilmektedir.

MARIE-BOMBERGER SENDROMU
Sinonim: Hypertrophic osteoarthropathy (HOA)

Pierre Marie Bamberger sendromu olarak bilinen hipertrofik
osteoartropati, kemik ve yumugak dokularda kalsifikasyona sekonder
parmaklarda gomaklagma ile karakterizedir. Genellikle orta ileri yas bireylerde
goriilmektedir.

Ik defa Marie ve Bamberger tarafindan 1889 yilinda tanimlanmustir.
Primer ya da sekonder olarak goriilmektedir. Primer formu
(Pakidermoperiostozis—Touraine-Solante-Gole ~ Sendromu)  genellikle
erkeklerde ve nadir goriilmektedir. En sik sekonder olarak gortilmekte ve
siklikla akciger kanserine eslik etmektedir. Bununla birlikte mezotelyoma,
akciger tiiberkiilozu, konjenital siyanotik kalp hastaliklari, hepatik ve
kolorektal karsinomlar, inflamatuar barsak hastaligy, siroz, pulmoner fibrozis
ve ampiyemde de goriilebilmektedir. Etyoloji net olarak aydinlatilamamugtir.

Hastaligin tanisinda direkt kemik radyografileri ve tiim viicut kemik
sintigrafileri kullanilabilir.

Hastaligin tedavisinde Oncelik primer hastahgin tedavisidir. Bununla
birlikte nonsteroid antienflamatuar ilaglar, zoledronik asit dahil bifosfonatlar
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ve pamidronat, opioidler, kortikosteroidler, spesifik biiylime faktor
inhibitorleri kullanilabilir.

MEIGS -SALMON -CASS SENDROMU

Meigs Sendromu benign over tiimorii, asit ve plevral efiizyon birlikteligi
ile olan klinigi kapsamaktadir. 1937°de Meigs ve Cass tarafindan over
fibromlari, asit ve hidrotoraksin eglik ettigi, fibromun ¢ikarilmasiyla asit
ve hidrotoraksin geriledigi 7 vakalik bir seri yayinladir. Daha sonrasinda
sendromun sadece fibromlara sekonder gelismedigi gosterilmistir. Bu
sendroma en sik sebep olan over tiimorleri over fibromast, over kisti, tekoma,
uterus leiomyomudur. Primer tiimoriin kendisinden sivi salgilanmasina
bagli olarak asit ve plevral efiizyon gelistigi diigliniilmektedir. Plevral
stvinin transdiyafragmatik olarak batindan gegtigi diisiiniilmektedir. Meigs
sendromu benign bir durum olmakla birlikte over maligniteleri gibi CA-125
yiksekligi goriilebilir. Plevral sivi eksiida vasiflidir. Sivi biiyiik gogunlukla
sag tarafta goriilmekle birlikte bilateral de goriilebilmektedir.

Hastaligin tedavisi primer timoriin ¢ikarilmasidir. Primer tiimoriin
¢tkarilmasi ile birlikte asit ve plevral eflizyon da kaybolmaktadir. Bu durum
tanty1 kesinlegtirmektedir. Batinda kitlesi tespit edilen beraberinde plevral
efiizyon ve asit saptanan hastalarda Meigs sendromu akilda tutulmalidir.
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Bolum 15

MENDELSON’S SENDROMU

Dr. Elif Karasal Guliyev!

Mendelson tarafindan 1946°da obstetrik hastalarda retrospektif olarak
yapilan ¢aligma ile ortaya konulan aspirasyon sendromudur.

Etiyoloji

Anestezi sonrasi 0zellikle obstetrik hastalar mide bogalmasinin gecikmesi,
mide asitligi ve hacminin artmasi, karin i¢i basincin artmasi nedeniyle asit
aspirasyonu agisindan yiiksek risk altindadir. Asidik materyalin aspirasyonu,
ciddiyeti aspiratin miktari, igerigi ve asitligine bagh olarak akut akciger
hasarmna neden olacaktir.

Kimyasal pnomonit, aspire edilen materyalin akcigerler igin toksik olmas:
durumunda ortaya ¢ikar ve bu da enfeksiyonlarda goriilenden daha giddetli
tahrise neden olur. Mendelson sendromu, pH <2,5 olan >25 mL mide asidi
igeriginin akcigere aspirasyonundan kaynaklanan bir kimyasal pnomonittir.

Epidemiyoloji

Yapilan galigmalarda sadece Mendelson sendromu igin prevelans bilgisi
olmamakla birlikte tanimlamadaki farkliliklara bagl olarak aspirasyon
pnomonisinin toplum kokenli pnémoni iginde gortilme sikligr %15, saglik
bakimu ile iligkili pnomoni iginde ise %30 oraninda oldugu bildirilmektedir.

Klinik

Operasyon sonrasinda ilk olarak saturasyon diisiikliigli, nefes darlig
ve bronkospazm nedeniyle diizensiz ve hiriltili solunum goriilmektedir.
Kimyasal pnomoni ve artan kapiller gegirgenlik nedeniyle birkag saat iginde
akciger 6demi geligir. Ayrica takipne, tagikardi goriilebilir. Atelektazi ve akut
akciger hasari ile solunum arrestine varabilen durumlar olabilmektedir. Bu
nedenle hastalar solunum stabilizasyonu saglanincaya dek yogun bakim
tinitesinde (YBU) takip edilmelidir.

1 Uzman Doktor. Kocaeli Atakent Cihan Hastanesi Orcid-No: 0000-0002-1501-3360,
clitkrsl@gmail.com
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Tam

Klinik giiphe (postoperatif donemde gelisen solunum sikintisi) ile birlikte
uygun radyolojik bulgularin (akciger grafisi veya toraks tomografisinde
ozellikle akciger alt kisimlarda belirgin konsolidasyonlar) varligi genellikle tan1
i¢in yeterli olmakla birlikte bazen bronkoskopi ile ileri tan1 ve bronkoalveolar
lavaj (BAL) ile tedavi segenegine de gidilebilir. Bronkoskopi ile hava yolu
boyunca aside bagli eroziv lezyonlar1 gosterilebilir. Lavaj ile bakilan kiiltiir
sonuglart ile de ayirici taniya yonelik degerlendirmeler yapilabilmektedir.

Tedavi

Oncelikli olarak hastalara standart solunum destegi saglanmalidir.
Bazi hastalarda biiyiik yiyecek pargaciklarinin uzaklagtirilmast igin rijit
bronkoskopi gerekebilir. Antibiyotikler yalnizca kanitlanmig enfeksiyon
durumunda verilmelidir. BAL hastaligin daha fazla ilerlemesini sinirlayabilir.
BAL ile asidik maruziyeti azaltarak hastalarin bazilarinda tam klinik
tyllesme saglanabilir. Ancak bazi ¢aligmalarda lavajin fayda saglamadigy
gosterilmigtir.  Aspirasyonun miktaria bagh olarak hastalarda ventilasyon
destegi gerekebilir.

MIDLINE LETHAL GRANULOMA SENDROMU

Sinonim: Polimorfik retikiilozis, Stewart graniilomu, malign orta hat
retikiilozisi, iyilesmeyen graniilom, graniiloma gangreens, malign graniilom
gibi adlandirmalar yapilmustir.

Artik bu lezyonlarin patolojik olarak incelenmesiyle ¢ogunun NK/T
hiicreli lenfomalar oldugu goriilmiis ve bu hastalar da “NK/T hiicreli
lenfoma, nazal tip (ENKTL-NT)” olarak adlandirilmustir.

“Letal orta hat graniilomu” terimi ilk olarak 1897°de McBride
tarafindan tanimlanmugtir. Makroskopik olarak lezyonlar genellikle nekrotik
graniilomlara benzer ve bolgenin yumusak dokularinin, kemiginin ve
kikirdaginin aginmasi ile burun ve paranazal siniislerin iilserasyonu ve yikimi
ile karakterizedir. Hastalar burun ve yiiziin (orta hat) hizli yikimi ile agresif
ve mortal bir seyir gosterir, bu nedenle “letal orta hat graniilomu” terimi
kullanilmugtir.

Epidemiyoloji

Bu hastalik dordiincii dekat civarinda ortaya gikar ve erkek-kadin oram
8:1ila 2:1"dir.
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Klinik

Letal orta hat graniilomu, iist havayolu-sindirim sisteminin destriiktif,
mukozal lezyonlariyla karakterize, orta yiiz bolgesinde nekrotizan bir
lezyondur. Baglica semptomlar burun akintist veya burun tikanikligidir.
Konjonktivit, ag1z veya burun iilseri de olusgabilir. Sonunda gevre dokularin
mutilasyonuyla birlikte burun septumunun perforasyonu ve burun kemiginde
erozyon meydana gelir. Ayrica epistaksis ve agr1 da goriiliir. Baglangigta tist
havayolu-sindirim sisteminde lokalizedir ancak uzak metastazlar ile sistemik
semptomlar gelisebilir.

Sinonazal bolge ve nazofarenksin malign lenfomalar1 ¢ogunlukla Non-
Hodgkin lenfoma tipindedir ve NK/T hiicre tipi, B hiicre tipi veya periferik
T hiicre tipine ayrilir. Nazal boslugun tutulumun prototip bolgesi oldugu
“nazal tip”in en yaygin olani ekstranodal NK/T hiicreli lenfomalardir.

Tam

Nazal dorsum, nazal mukoza ve graniilom lezyonlarinda biyopsi alinarak
patoloji ile tan1 konmaktadir. Biyopsi alinan doku, graniilomat6z lezyonun
altta yatan olas1 mikrobiyolojik degerlendirme igin de degerlendirilmelidir.
Patolojide genellikle atipik hiperplazi ile birlikte inflamasyon, nekroz ve
pleomorfik hiicre infiltrasyonu mevcuttur. Immiinohistokimyasal boyamalar
ile lenfoma agisindan atipik lenfoid hiicreler NK/T hiicre belirtegleri (CD2,
CD3, CD8 ve bireysel CD56), sitotoksik graniil iligkili proteinler (GZMB
ve TIAl) ve hiperplazi (Ki67) agisindan degerlendirme yapilmaktadir.
Patolojik tan1 igin olabildigince biiyiik 6rnekler alinmali gerekirse biyopsi
tekrarlanmalidir.

Tedavi

Genellikle NK/T hiicreli lenfoma-nazal tip ile iliskili oldugundan tedavide
kemoterapi ve radyoterapi kombine uygulanmalidir. Bazen altta yatan
fungal enfeksiyona sekonder gelisen graniilomlarda ise antifungal tedavi
gerekmektedir.

MIDDLE EAST RESPIRATORY SENDROMU (MERS)

Orta Dogu solunum sendromu koronaviriisi (MERS-CoV), Orta
Dogu’ya 6zgii bir zoonotik insan viral patojenidir. 2012 yilinda Suudi
Arabistan’in Cidde kentinde solunum yetmezliginden Olen 60 yasindaki
bir hastanin akciger 6rneginde saptanmugtir. MERS-CoV’un neden oldugu
hastaliga Orta Dogu solunum sendromu (MERS) ad1 verilmektedir. Suudi
Arabistan’da aralikhi sporadik vakalar meydana gelmeye devam etmistir.
MERS-CoV, kiiresel saghk giivenligi igin siirekli bir tehdit olmaya devam
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ettigi i¢in Diinya Saglik Orgiiti’niin (WHO) 6ncelikli patojenler listesinde
yer almaya devam etmektedir.

MERS-CoV, zoonotik bir viriistiir, yani hayvanlar ve insanlar arasinda
bulagir. Bilimsel kanitlar, insanlarin enfekte olmug develerle korunmasiz
dogrudan veya dolayli temas yoluyla enfekte oldugunu gostermektedir.
MERS viriisii, enfekte bir hastaya siki hijyen onlemleri alinmadan klinik
bakim saglanmasi gibi yakin ve korunmasiz temas olmadig: siirece insanlar
arasinda kolayca bulagmuryor.

Epidemiyoloji

DSO’ye bildirilen MERS-CoV vakalarinin sayisi, Eyliil 2012°de ilk
MERS-CoV raporundan bu yana istikrarli bir sekilde artmugtir. Arap
Yarimadasrndaki toplumdan ve hastanelerden 4 MERS-CoV  vakasi
bildirilmeye devam etmektedir. 31 Temmuz 2019 itibariyle, DSO’ye
laboratuvar onayli 2.458 MERS vakasi bildirilmistir. Bunlardan 848
oliim (%34 oliim orani) olmustur. Insan vakalarimin yaklagtk %80’ Suudi
Arabistan tarafindan bildirilmigtir.

Klinik

MERS CoV, asemptomatik olabilecegi gibi hafif iist solunum yolu
semptomlarindan hizla ilerleyen alt solunum yolu enfeksiyonu/pnémoniye
kadar uzanan bir hastalik yelpazesine neden olabilir. Ateg, Oksiiriik ve
nefes darligi pnomoniye eglik eder ve bu durum akut solunum sikintist
sendromuna (ARDS), multi-sistem organ yetmezligine ilerleyerek mortal
seyredebilir. Bir¢ok hastada bag agrisi, miyalji, kusma ve ishal gibi akciger
dig1 semptomlar da ortaya gikar.

MERS CoV, SARS CoV’dan daha hizli akciger yetmezligine ve akut
bobrek hasarina (ABH) ilerler. Altta yatan komorbiditeleri olan hastalar
mortalite agisindan daha yiiksek risklidir.

Tam

Laboratuvar dogrulamasi ger¢ek zamanl polimeraz zincir reaksiyonu
(RT-PCR) ile elde edilebilir. Kesin vaka, MERS-CoV enfeksiyonunun PCR
ile gosterildigi vakadir. Olasi vaka, MERS-CoV enfeksiyonu i¢in laboratuvar
sonuglart olmayan ve laboratuvar tarafindan dogrulanmig bir MERS-CoV
vakastyla yakin temas halinde olan vakadir.

Tedavi

Ticari olarak satilan veya FDA tarafindan onaylanmus, 6zel olarak MERS
CoV antiviralleri olarak belirlenmis bir tedavi yoktur. 2020 itibariyla, 6zellikle
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COVID-19%a, SARS ve MERS gibi oldukga patojenik koronaviriislere ve
genel olarak “soguk alginlig1 benzeri” semptomlara neden olanlar da dahil
olmak iizere koronaviriislere karsi gelistirilmekte olan gesitli aday tedaviler
bulunmaktadir, ancak hi¢biri bu viriisleri, néraminidaz antivirallerinin
influenzaya kargt gosterdigi tutarhihkla ayni tutarhlikta tedavi edebilecek
kadar tam olarak yetenekli olarak ortaya ¢tkmamugtir.

MERS-CoV tedavisinin temel dayanag, hastalik seyrine bagh olarak
destek tedavisidir. Dolagim, renal, hepatik ve norolojik fonksiyonlari
yonetirken ve sekonder enfeksiyonlara karst korurken, ozellikle solunum
bakimi olmak iizere destekleyici bakim olmaya devam etmektedir. MERS’in
siddetli vakalarinda mekanik ventilasyon ve yogun bakim iinitesinde destek
gerektiren solunum yetmezligi goriilebilir.
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ORTA LOB SENDROMU

Dr. Serhat Ozgﬁ.n1

Sinonim: Brock’s Sendromu

Orta lob sendromu sag akciger orta lobunda goriilen ve tekrarlayan
atelektaziler ile karakterize klinik bir tablodur. Fizyopatolojik olarak
obstriiktif ve obstriiktif olmayan seklinde iki formu vardir. Obstriiktif
formun etyolojisinde benign/malign tiimorler, distan basi yapan lenf nodlar1
(lenf bezine metastazlar, tipik/atipik mikobakteri enfeksiyonlari, fungal
enfeksiyonlar, sarkoidoz), daha az siklikla yabanci cisim aspirasyonlart,
mukus tikaglari, kalsifiye lenf nodlar1 bulunmaktadir. Bu durum benzer
sekilde sol akciger lingulada da ortaya gikabilmekte olup “Lingula Sendromu”
olarak adlandiriimaktadir. Kadinlarda erkeklere kiyasla 1,5-3 kat daha fazla
goriilmektedir. Hastalarin genellikle yarisinda kronik oksiiriik sikayeti
mevcuttur. Nefes darlig, hiriltili solunum eslik edebilmektedir. Hastalarin
yakinmalar1 kronik ve tekrarlayan 6zelliktedir. Fizik muayenede sag orta lobda
vokal fremitus ve solunum seslerinde azalma saptanabilmektedir. Lateral
akciger grafisinde anormallik saptanabilmektedir. Akciger tomografisinde
lenfadenopati, kalsifikasyon, brong basis1 nedenleri goriilebilmektedir.
Tanida bronkoskopik inceleme 6nemli bir yere sahip olup olgularin neredeyse
yarisinda bronkoskopik anormallikler goriilebilmektedir. Tedavi altta yatan
duruma gore degismektedir. Enfeksiyon durumunda uygun antibiyotikler
verilmeli, brongiyal astim veya hiperreaktivite varsa inhaler steroidler ve
bronkodilatorler tercih edilmeli, kronik sekresyonla birlikte Oksiiriik ve
mukus plaklart varsa sekresyonlarin mobilizasyonunu kolaylagtirmak igin
solunum fizyoterapisi yapilmali ve serum fizyolojik inhalasyonu ile yapilan
aerosol tedaviler uygulanmalidir. Fiberoptik fleksibl veya rijit bronkoskopik
yontemler ile tedaviye yonelik uygulamalar yapilabilmektedir. Hemoptizisi
olan ve girisimsel radyolojik yontemler ile bagar1 elde edilemeyen olgularda,
en az alti ay medikal tedaviye yanit vermeyen kronik atelektaziyle birlikte

1 Uzman Doktor, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Aragtirma Hastanesi
ORCID ID: 0000-0003-3410-4847, serhatozgun@hotmail.com
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kalic1 semptomlari olan olgularda, orta lobda malignite saptanan olgularda
cerrahi tedavi gerekebilmektedir.

MOUNIER-KUHN SENDROMU

Mounier-Kuhn Sendromu, trakea ve ana bronglarin belirgin dilatasyonu
ile karakterize, tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlarin eslik ettigi bir hastaliktir.
Trakea ve ana brong duvarindaki muskuloelastik fibrillerin kaybolmasi
veya atrofisi sonucu geligir. Vakalarin ¢ogu sporadiktir ve etyolojisi
bilinmemektedir. Olgularin ¢ogu erkek olup genellikle 3. veya 4. dekatta
goriilmektedir. Klinik semptomlar genellikle kronik bronsit ve brongektaziye
benzemektedir. Tekrarlayict pulmoner enfeksiyon ataklari goriilmektedir.
SFT°de obstriiktif paternde solunum fonksiyon bozuklugu ve rezidiiel voliim
artig1 saptanabilmektedir. Trakea ve ana brong ¢aplarinin radyolojik olarak
Olgiilmesi ile tanis1 konulmaktadir. Asemptomatik olan hastalarda tedavi
gerekmemektedir. Semptomatik hastalarda solunum fizyoterapisi ve gerekli
hallerde antibiyotik kullanimi gerekmektedir. Hastaligin genis alan1 tutmasi
sebebiyle cerrahi tedavinin yeri sinirhidir.

NEZELOF SENDROMU

Nezelof sendromu, timus displazisi ile lenfositik sisteminin disgenezisi
ve alenfositoz ile karakterize konjenital immiin yetmezliktir. Otozomal
resesiftir ve sikligr 1:20.000-1:50.000 arasindadir. Kadin ve erkeklerde egit
siklikta goriilmektedir. Erken ¢ocukluk doneminde kendini gostermektedir.
Biiylime geriligi ile karakterizedir, cilt, akcigerler, tist solunum sistemi ve
diger organlar iizerinde septik odaklar gelismektedir. Pnomoni, brongektazi,
otit, mastoidit, enterokolit, piyelonefrit, menenjit gibi enfeksiyonlar
goriilmektedir. Hastaligin prognozu kotii olup 4 yasa kadar 6liim meydana
gelmektedir. Tanida tam kan sayiminda lenfopeni, 6zellikle t lenfositlerde
diisiig goriilmektedir. CD4/CD8 orani normaldir. Spesifik bir tedavisi yoktur.
Timus nakli, T hiicrelerinin olgunlagmasini uyaran ilaglar, kemik iligi nakli,
enfeksiyon durumunda uygun antibiyotik tedavisi uygulanabilmektedir.
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OBEZITE HIPOVENTILASYON
SENDROMU

Dr. Serhat Ozgiin!

Obezite hipoventilasyon sendromu metabolik, norolojik ve mekanik bir
nedeninolmadigy, obezite (viicutkitle indeksi > 30) ile birlikte hipoventilasyon
ve giindiiz agir1 uykululuk olarak tanimlanmaktadir. Obezite de dahil bagka
bir nedenle agiklanamayan alveoler hipoventilasyonla karakterizedir. Uyku
bozukluklar: laboratuvarina bagvuranlarin %10-20 kadarinda ve viicut kitle
indeksi >50 kg/m2 olup yatarak tedavi edilen hastalarin %50 kadarinda
obezite hipoventilasyon sendromu bildirilmigtir. Hastalarin kan gazlarinda
alveolar hipoventilasyon ve buna bagl hiperkapni vardir. Polisomnografide
en belirgin bulgu ciddi uzun siireli desatiirasyonlardir. Tedavi, arteriyel
parsiyel karbondioksit basinct (PaCO2) degerini hem uyaniklik hem de
uykuda normale dondiirmek, gilindiiz uyku halini diizeltmektir. Eger
solunum yetmezligi de gelismigse noninvaziv ventilasyon uygulamak en
etkili tedavi yontemidir.

OPEN NEGATIVE SENDROM -ACIK NEGATIF
SENDROMU

Tiiberkiiloz kaviteleri, akciger tiiberkiilozunun ayirt edici 6zelliklerinden
biri olup brongun drenasyonuna gore agik ve kapali olmak iizere iki siiregle
tyilegir. Antitiiberkiiloz tedavi sonrasi genellikle kaybolmaktadir. Kavitasyon
ile iyilesme nadir olarak goriilmektedir. Tedaviye ragmen i¢i hava dolu
kistik bir bogluk olarak devam etmesine “Open Negative Sendromu” denir.
Fizik muayenesinde belirgin bir bulgusu yoktur. Tanisi hastada akciger
tiiberkiilozu tedavisi bittikten sonra radyolojik takiplerde kavitasyonun
devam ettiginin goriilmesiyle konur.

1 Uzman Doktor, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Aragtirma Hastanesi
ORCID ID: 0000-0003-3410-4847, serhatozgun@hotmail.com
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ORGANIK TOZ TOKSIK SENDROMU (ORGANIC DUST
TOXIC SYNDROME)

Organik Toz Toksik Sendromu (ODTS), organik tozlara maruziyet
sonucu, bu tozlarin inhale edilmesiyle gelisen grip benzeri bir hastaliktir.
Ciftgilerde sik goriilmekte olup kiiflii tahil, saman ve talaglara maruz
kalma sonucu geligir. Toksisitenin kesin mekanizmas: bilinmemektedir.
Endotoksin, mantar sporlart veya mikotoksinlerin rol oynadigina
inanilmaktadir. Organik toza maruziyetin yogunlugu ve siiresi hastalik riski
ile iligkili olup insidansi bilinmemektedir. Genellikle yiiksek yogunlukta
organik toza maruz kaldiktan birkag¢ saat sonra baglar. Nefes darhgi, kuru
oOkstiriik, halsizlik, miyalji, bulant1 ile birlikte ateg ile seyreder. Tanu igin kesin
bir test yoktur. Akciger grafisi ¢ekilmeli, fizik muayenede belirgin dispne,
higilti veya hipoksisi olanlarda solunum fonksiyon testleri yapilmalidir.
Ciddi vakalarda bronkoskopi gerekebilir. Bronkoalveolar lavajda I6kositoz
izlenebilmekte ve kiiltiirde mantar sporlar1 goriilebilmektedir. Vakalarin
gogu hafif seyrettiginden semptomatik tedavi verilir.

OVERLAP SENDROMU

Overlap Sendromu, hastanin astim ve KOAH o6zelliklerini tagimasi ve
bununla birlikte kronik bir havayolu hastaligina (6kstiriik, balgam, hisilti veya
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyon oykiisii) sahip olmas1 durumudur.
Hem kandahem de havayollarinda eozinofilartiginin oldugu tip 2 inflamasyon
geligir. Genel popiilasyonda prevalanst %0,9-%11,1 arasinda degismektedir.
Dispne, kronik oksiiriik, balgam, hiriltr gibi semptomlarla birlikte atopi veya
alerji oykiisii eglik eder. Tani, 10 paket-yildan fazla sigara igme 6ykiisii olan
40 yag ve lizerindeki hastada solunum yolu semptomlar1 varligi, ge¢miste
astim, atopi veya alerji Oykiisii olmasi, persistan hava akimi sinirlamasi
(solunum fonksiyon testinde bronkodilator sonrast FEV1/FVC<0,7 olmasi
veya normalin alt siir1 ve FEVI’de bronkodilator artigt >%]12 ve 400
mL olmasi1) varlig1 ile konulur. Balgamda ve/veya kanda yiiksek eozinofil
seviyeleri (periferik kan eozinofil sayis1t >300 hiicre/mL) ve yiiksek serum
immunoglobulin-E seviyeleri ( IgE >100 IU/mL) eslik edebilir. Overlap
Sendromu’nda tedavi, asim ve KOAH’in ozelliklerinin birlikteliginden
dolay1 bu iki hastaligin temel tedavisine yoneliktir. KOAHta uzun etkili
bronkodilatorler temel tedavide yer alir. Overlap Sendrom’lu hastalarin
biiyiikk ¢ogunlugu sik stk semptomlar ve alevlenmeler yasadigindan uzun
etkili bronkodilatorler maksimum bronkodilatasyon uygun bir se¢imdir.
Diger taraftan astimda antiinflamatuar tedavi temel tedavide yer almaktadir.
Inhale kortikosteroid tedavisi Overlap Sendromu igin diger bir tedavi
segenegi olacaktir. Bu bilgiler 11ginda uzun etkili antikolinerjik/uzun etkili
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bronkodilator/inhaler kortikosteroid ile tiglii tedavi Overlap Sendrom’u igin
uygun bir ihale tedavi segenegi se¢imidir.

PANCOAST SENDROMU
Sinonim: Superior Sulkus Tiimorleri

Akcigerlerin st sulkusundaki tiimorlerin neden oldugu bir sendromdur.
Akciger kanserlerinin %3-5’ini olusturur ve %951 kiigiik hiicreli dig1 akciger
kanseri sebeplidir. Skuamo6z hiicreli karsinom en sik goriilen histolojik
tiptir. Birinci kostanin {ist kisminda yer alan apikal ploropulmoner oluktan
kaynaklanir. Bu tiimorler ile olarak ¢evre dokuya basi ve invazyon ile
semptomlara neden olmaktadir. Bu nedenle akciger ile ilgili semptomlar
ge¢ ortaya ¢ikabilmektedir ve tami gecikebilmektedir. Brakial pleksus
tutulumu tipiktir ve ¢ogu hastada omuz ve kol agrisina neden olmaktadr.
Ek olarak parietal plevrayi, kostalar1 ve vertebralar1 da tutarak agriya neden
olabilmektedir. Servikal paravertebral sempatik sinir sistemi tutulumu
ile aym tarafta yiiz kizarmasi, terleme, pitoz, miyoz ve anhidrozun eslik
ettigi Horner Sendromu goriilebilmektedir. Tlk tarama igin akciger grafisi
kullanilabilir. Sonrasinda ¢ekilecek toraks bilgisayarli tomografisi tiimoriin
boyutu, satellit nodiiller, mediasten ve kemik tutulumunu gosterebilir.
Toraks bilgisayarli tomografisi brakial pleksus, subklavyen vaskiiler yapi,
yumugak doku ve toraks duvari tutulumunun degerlendirilmesinde zayif
kalmaktadir, manyetik rezonans goriintiileme tercih edilmektedir. Bunlarla
ilgili degerlendirme tani sonrasinda ve operasyon oncesinde manyetik
rezonans goriintiileme ile yapilmaktadir. Tani igin tercih edilen test bilgisayar
tomogratisi kilavuzlugunda kor biyopsidir. Bronkoskopinin tanisalligi %30-
40 arasindadir. Tedavi, kemoterapi sonrasi cerrahi rezeksiyondur.

PARANEOPLASTIK SENDROMLAR

Tiimoriin paraneoplastik etkileri, invazyon, obstriiksiyon ve metastaz
gibi dogrudan olmayan uzak etkileridir. Akciger kanserlerinde hiperkalsemi,
uygunsuz antidiiiretik hormon salgilanmasi sendromu (STADH), Norolojik
sendromlar, Hematolojik bulgular, hiperkoagiilabilite bozukluklari,
hipertrofik osteoartropati, dermatomiyozit ve polimiyozit ve Cushing
Sendromu gibi paraneoplastik sendromlar geligebilmektedir.

1. Hiperkalsemi

Genellikle tiimor tarafindan paratiroid hormonuyla iliskili proteinin
salgilanmasindan  kaynaklanmaktadir. Yaygin kemik metastazlarindan
veya primer hiperparatiroidizmden de kaynaklanabilmektedir. Bulanti,
kusma, kabizlik, anoreksi,politiri, polidipsi ve dehidrasyon gibi semptomlar
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geligebilmektedir. Semptomatik olan veya serum kalsiyum seviyeleri
anlamli derecede yiiksek olan hastalarda hidrasyon ve bifosfonat tedavisi
gerekmektedir.

SIADH salgilanmas:

Uygunsuz antiditiretik hormon salgilanmasi sendromu (STADH) siklikla
kii¢iik hiicreli akciger kanseri sebeplidir ve hiponatremi ile sonuglanir. Kiigiik
hiicreli akciger kanseri olanlarin %10™unda SIADH goriilmektedir. Bulant,
kusma ve anoreksi gibi semptomlar geligebilmektedir. Kemoterapiye
bagladiktan genellikle birkag hafta sonra hiponatremi diizelir. Kronik
hiponatremi normal salin infiizyonu, sivi kisitlamasi, demeklosiklin veya
vazopressin reseptOr antagonisti ile tedavi edilebilmektedir. Akut ve siddetli
hiponatremi hipertonik (ylizde 3) salin infiizyonu ile tedavi edilebilmektedir.

Norolojik sendromlar

Norolojik sendromlar siklikla kiigiik hiicreli akciger kanseri sebeplidir ve
otoantikorlarin neden oldugu diigiiniilmektedir. Lambert-Eaton miyastenik
sendromu, limbik ensefalit, ensefalomiyelit, serebellar ataksi, duyusal
noropati, otonom noropati, retinopati ve opsomyoklonus gibi sendromlar
yer alir. Norolojik sendromla bagvuranlarda paraneoplastik otoantikor
saptanmast durumunda malignite agisindan tetkik edilmelidir. Tedavide
kanser tedavisi ve immiinsiipresif tedaviler yer almaktadir.

0. Hematolojik bulgular
Anemi

Anemi akciger kanseri hastalarinda sik goriilmekte olup yorgunluk
ve nefes darligina neden olabilmektedir. Kemoterapi gorenlerde anemi
insidanst %380 civarinda bulunmugtur. Anemi, Ozellikle mikroanjiopatik
hemolitik anemi ve kronik hastalik anemisi olmak {izere daha baska bir¢ok
nedene bagh gelisebilmektedir.

Lokositoz

Lokositoz akciger kanserli hastalarda kotii prognoz ile iligkili bulunmustur
ve akciger kanserli hastalarin %15’inde tiimorle iligkili l6kositoz bulunmugtur.
En sik kiigiik hiicreli dis1 akciger kanserinde saptanmistir ve hiperkalsemi ile
iligkili bulunmugtur.

Trombositoz

Trombositoz akciger kanserli hastalarda kotii prognoz ile iligkili
bulunmugtur ve akciger kanserli hastalarin %14’tinde bagvuru aninda
trombositoz bulunmustur.
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Eozinofili

Eozinofili nadir gozitkmekte olup siklikla biiyiik hiicreli karsinomlu
hastalarda saptanmugtir.

Hiperkoagiilabilite Bozukluklar1

Hiperkoagiilabilite bozukluklari, yiizeysel tromboflebit (Trousseau
sendromu), derin ven trombozu ve tromboembolizm, yaygin intravaskiiler
koagitilopati, trombotik mikroanjiyopati, bakteriyel olmayan trombotik
endokarditi igermektedir. Akciger kanseri ve diger malignitelerle
iligkilendirilen bozukluklardr.

0. Hipertrofik Pulmoner Osteoartropati

Akciger kanserli hastalarda Hipertrofik Pulmoner Osteoartropati,
tiibiiler kemiklerde gomaklasma ve periosteal proliferasyonun varlig
olarak tanimlanmaktadir. El ve ayak bilekleri ile birlikte diz ve dirseklerde
simetrik agrili artropati ve uzun kemik agrisi ile karakterizedir. Semptomlar
timor rezeksiyonundan sonra gegebilmektedir. Tedavi steroid olmayan
antiinflamatuar ajanlar, kortikosteroidler veya bifosfonati igermektedir.

0. Dermatomiyozit ve Polimiyozit

Dermatomiyozit ve polimiyozit, akciger kanserli hastalarda baslangig
semptomu olarak veya hastalik seyrinde goriilebilen inflamatuar miyopati
formlaridir. Her ikisi de klinik olarak kas giigstizliigii ile kendini
gostermektedir.

0. Cushing Sendromu

Cushing Sendromu kétii prognoz ile iligkili olup en sik kiiglik hiicreli
akciger kanseri, biiyiik hiicreli noroendokrin karsinom ve akcigerin karsinoid
tiimorleri olan hastalarda goriilmektedir. Adrenal kortikotropinin ektopik
tiretimi sonucu gelismektedir. Hastalar kas zayiflig1, hipertansiyon, hirsutizm
ve osteoporoz ile bagvurmaktadr.
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Boliim 18

PICKWICKIAN SENDROM

Dr. Meyrem Ozkan'

Obezite Hipoventilasyon Sendromu olarak da adlandirilan Pickwickian
Sendromu, giindiiz hiperkapni (PaCO2 >45mmHg), ile karekterize
alveoler hipoventilasyon olarak tanimlanir. Hipoventilasyon; noromiiskiiler,
solunumsal ve metabolik patoloji olmaksizin obezite (viicut kitle indeksi
[VKI] >30) ile iliskili azalmig ventilasyon kapasitesi sonucu gelisir. Klinik
giindiiz agir1 uyku hali ve solunum bozuklugu ile karakterizedir.

Obezite ile giindiiz agir1 uyku hali ile ilgili baglanti, Charles Dickens’in
1836 yilinda yayinlanan The Posthumous Papers Of The Pickwick Club
adli romaninda, pickwick kulubiinde galisan Joe karekterinden esinlenerek
ortaya konmugtur. 1955’te Auchincloss ve daha sonra da Burwell obezite
hipoventilasyon sendromu olan olgulart tarifleyerek bu hastalig Pickwickian
Sendromu olarak tanimlamugtir.

Etiyolojiden bir¢ok faktor sorumlu olmakla beraber siklikla obstriiktif
uyku apnesi ile iligkilidir.

Patotizyolojide; obez bireyde solunum mekanigi tizerindeki yiik ve CO2
ventilasyon cevabinin kaybolmasiyla gilindiiz hiperkapni durumu geligir.
Nedenleri;

1-Uyku bozuklugu,

2- Agir1 kiloya bagli bozulmug akciger mekanigi,
3- Leptin direnci,

4- Azalmig ya da kaybolmug solunum ¢abasu.

Tani: Hastalara genellikle ge¢ donemlere kadar tani konulamamaktadir.
Yiiksek morbidite ve mortalite orani erken tan1 6nem kazanmaktadir.

1-Hiperkapni; arteriyel kan gazinda (AKG) PaCO2 >45mmHg,

1 Uzman Doktor, SB. Derince Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Gogiis Hastaliklart
ORCID ID: 0009-0001-6282-6372, drmeryembakir@yahoo.com
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2-Hipoksemi,
3-Obezite; VKI >30
4-Hemogramda; sekonder polisitemi

5-Spirometrik tetkikler; SFT°de FEV1 ve FVCde azalma, FEV1/FVC
normal yada hafif yiiksek,

6-Radyolojik goriintiileme,
7-Polisomnografik tetkikler; obstriiktif uyku apnesi tanisi,

8-Kardiyolojik tetkikler; elektrokardiyografi ve ekokardiyografi (EKG ve
EKO),

Tedavide amag; PaCO2 degerini, uykuda ve uyaniklik halinde normale
dondiirmek, asit baz dengesini diizeltmek, oksihemoglobin seviyesini
diizelterek kor pulmonale geligimini engellemek, varsa obstriiktif uyku
apnesini tedavi ederek giindiiz uyku halini azaltarak yagam kalitesini
arttirmaktir.

Kilo verme,
Varsa komorbid hastaligin tedavi edilmesi

Farmakolojik tedavi smirhdir. Asetozolamid, medroksiprogesteron
teorik olarak fayda sagladig kabul edilmekle beraber yan etkiler nedeniyle
kullanilmamaktadir

Noninvaziv mekanik ventilasyon; ilk tercih CPAP’tir. Kronik obstriiktif
akciger hastalig1 varsa BPAP tercih edilir.

Prognoz: Yiiksek morbidite ve mortalite orani nedeniyle erken tam
tedavi 6nem kazanmaktadir. Klinik seyir ilerleyicidir. Ozellikle kardiyolojik
komplikasyonlarin gelisgimi mortaliteyi arttirmaktadr.

PIE SENDROMU (Pulmonary Infiltration with Eosinophilia)
Esanlamh: Eozinofili ile Birlikte Pulmoner Infiltrasyon

PIE sendromu pulmoner infiltratlar, akciger parankiminin eozinofilik
infiltrasyonu ile karakterize heterojen bir hastalik grubudur. Akcigeri
eozinofilik infiltrasyon onlar1 degisik etiyolojik faktorlere bagl olarak
olugabilir

Periferik  kanda, bronkoalveolar lavaj sivisinda veya pulmoner
interstisyumda eozinofili ve akciger hastaligi ortak bulgulari olan bu
hastaliklar idiyopatik veya ilaglar, enfeksiyoz, parazitler, fungal, otoimmiin,
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hematolojik, alerjik, mikobakteriyel enfeksiyon, 1simnlama ve toksinler gibi
bilinen nedenlere sekonder gelisenler olarak alt gruplara ayrilabilir.

POLAND SENDROMU

Poland sendromu; pektoralis major kasinin tek tarafli, tam ya da kismi
yoklugu, farkli gogiis deformiteleri ve el anomalileri ile karakterizedir.
Ik olarak 1841 yilinda tanimlanan Poland sendromu nadir konjenital
sendromdur.

Tarihgesi; 1840-1841 tip fakiiltesi 6gretim doneminde Guy’s Hospital’da
tip 0grencisi olan Alfred Poland’in tizerinde galigtigt George Elt adindaki 27
yaginda eski bir mahkuma ait kadavradaki anatomik deformiteyi fark edip
yaymlamasi ile literatiire gegmigtir. Poland kadavradaki deformiteyi eslik
eden diger anomaliler ile birlikte ayrintili olarak tanimlamugtir. 1962 yilinda
da Patrick Clarkson benzeri bir olgu sunumunda yazarina atfen anomaliye
‘Poland’ adin1 vermistir. Daha sonra da 1967 yilinda Baudinne ve arkadaglar1
da Poland Sendromu tanimlamasini kullanmiglardir.

Poland sendromunda, genellikle pektoralis major kasimin  kismi
veya tam yokluguna ek olarak, pektoralis minor kasinin agenezisi ya da
hipoplazisi,degisik sayida kosta defektleri, meme ve meme bag1 anomalileri,
pektoral ve aksiller alopesi, cilt alt1 dokusunun zayiflig: ve gesitli el parmak
anomalileri goriilmektedir. Hastaligin tiim komponentlerini tagiyan hasta
nadirdir. Bu sendrom genellikle tek tarafli tutulum gosterir ¢ok nadir iki
tarafli tutulum gosteren olgular bildirilmistir.

Etiyolojisi tam bilinmemekle beraber iki teori kabul gormiistiir.
Ust ekstremite tomurcugu hiicrelerinin letal donem mutasyonu ve bu
mutasyonun neden oldugu fenotipik mozaizim oldugu diigiiniilmiigtiir.
Erken mutasyon major komponentlere neden olurken, ge¢ mutasyon minor
komponentlere neden olmaktadir. Diger bir goriig, embriyonik gelisgim
doneminde subclavian, vertebral arterler ve dallarinin kan akiminin gegici
kesintiye ugramasidir. Komponentlerin agirhgini kan akiminin kesintiye
ugradigs siire belirlemektedir.

Klinik; temel bulgu asimetrik viicut goriiniimiidiir. Ayrica var olan
komponentlerin varligina ait bulgular vardir. Sendromun major komponenti;
pektoralis major kasinin parsiyel veya komplet yoklugudur.

Minor komponentlerin  bir ya da birkag1 saptanabilir. En sik rastlanan
minor komponentler;

Pektoralis minor, serratus anterior, latissimus dorsi, eksternal oblik
kaslardan biri yada birkaginin yoklugu,
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Kosta defektleri, pektus ekskavatum, pektus karinatum,
Ciltte anomaliler, aksiller ve pektoral alopesi,

Meme ve meme bagi anomalileri,

El ve parmak anomalileri,

Poland sendromunda eslik eden anomaliler olabilir. Sprengel deformitesi,
Mobius sendromu, Klippel-Feil sendromu, Bonnevie-Ullrich Sendromu,
Morning glory sendromu, dekstrokardia, atriyal septal defekt, iktiyozis,
skolyozis, kan ve lenf sistemi hastaliklar1 (I6semi, lenfoma, trombositopent,
sferositozis), genitotiiriner sistem anomalileri (bobrek yoklugu, inmemis
testis, over yetmezligi) eslik edebilir.

Hastaligin  tedavi = stratejisini  ve prognozu, sendroma katilan
komponentlerin say1 ve ciddiyeti belirlemektedir. Poland sendromuna
maligniteler eglik edebilir. Eriskin donemde meme, mide, akciger,
intrakraniyal kanserler, 16semi lenfoma gibi lenfoproliferatif maligniteler
goriilebilir. Bu agidan hastalarin yakin takibi 6nemlidir.

Hastalar, genellikle fonksiyonel sorunlardan daha gok estetik kaygilar
nedeniyle bagvurmaktadirlar.

Tedavide hedef, kalp ve hayati organlar1 koruyacak sekilde gogiis kafesinin
stabilitesini saglamaktir. Fonksiyon kaybinin olmadigi durumlarda estetik
kaygilar igin yapilacak cerrahide geligimin tamamlanmasi gerekir.

POSTNASAL DRIiP SENDROMU (PNDS)

Postnazal drip terimi, burun ve siniislerde tiretilen sekresyonlarin farenkse
drenajint ifade etmektedir. Aslinda sendrom olarak tanimlanan ve post nazal
drip sendromunu diigiindiirecek belirgin bir patognomonik bulgu yoktur.

Postnazal Drip Sendromu’nun tanisi, ¢ogunlukla hastanin tarif ettigi
bogazda akint1 hissi, burun akintisi ve sik geniz temizleme gibi semptomlara
dayanur.

Postnazal drip sendromu hem akut hem de kronik Oksiiriigiin en yaygin
nedenlerindendir. Oksiiriigiin karakterini diger nedenlerden ayiracak fark
yoktur. Semptom, fizik muayene bulgulari, radyolojik bulgular ve tedaviye
yanit kriterleri ile tanimlanr. Oksiiriigiin diizelmesi ile PNDSnin spesifik
tedavisine iyi yanit alinmast 6nemli kanttir.

Ust solunum yolunda irritasyona neden olan her bir durum postnazal
drip sendromuna yol agabilir. Bu durumdan bazilari; siniizit, alerjik ve non
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alerjik rinit, postenfeksiyoz rinit, vazomotor rinit, ilaglarin indiikledigi ve
cevresel irritanlardir.

Klinik; oksiiriikle beraber, bogazda akinti hissi, burun akintis1 ve
konjesyon, bogazdaki akintry1 temizleme ihtiyact siklikla 6n plandadir.

Bulgular spesifik degildir.

Tani koydurucu spesifik test yoktur. Sendroma neden olan spesifik nedene
ait tanisal tetkikler yapilabilir. PNDS’ye bagl oksiiriigiin spesifik tedavisine
cevap alinmasi ve okstirtiglin diger nedenlerine ait bulgularin olmamasi en
onemli tan1 kriteridir.

Tedavi, oksiiriigiin spesifik bulunamadiginda, birinci kugak antihistamin
ve dekonjestan kombinasyonu siniizite bagli olmayan postnazal drip
sendromuna bagli oksiirtigiin tedavisinde en etkili tedavidir.

POSTPERFUZYON AKCIGER SENDROMU

Postperfiizyon akciger sendromu, kardiyopulmoner bypassa sekonder
nadir gelisen ancak 6liimciil bir komplikasyondur.

Etyolojik mekanizmalar tam bilinmemektedir. Kalp cerrahisinde, kalp
bilesenleri ile devrenin yapay yiizeyi arasindaki temasin neden oldugu
sistemik inflamatuar yanit, iskemi-perfiizyon hasari, endotoksemi ve cerrahi
travma yatkinlk olugturan risk faktorleri olarak kabul edilmigtir.

Yine ¢apraz klemp g¢ikarildiktan sonra, pulmoner vaskiiler yatakta
lokositlerden proteaz saliiminin etkiler, serbest oksijen radikallerinin
dretimi, intestinal endotoksin  translokasyonu pulmoner vaskiiler
permeabiliteyi arttirir, pulmoner damarlarda mikrotrombiis olugumuna,
pulmoner siirfaktan: etkileyerek postperfiizyon akciger sendromunun
gelisimine yatkinlik olugturur.

Kalp cerrahisinin = siiresi 6nemlidir. Plazma albumin seviyesi
operasyon sonrast mekanik ventilasyonla 6énemli bir iliski gostermektedir.
Hipoalbiiminemi varlig: diigiik kolloidal osmotik basinci ve akciger 6demine
neden olur. Bu durumda PaO2/FiO2 azalir.

Hastanin yagi, kardiyak fonksiyon bozuklugu, yiiksek kreatin diizeyi,
pulmoner hipertansiyon varligi, uzamig bypass siiresi, postoperatif dopamin
gereksinimi postperflizyon akciger sendromunun gelisimi igin 6nemli risk
faktorleridir.

Postperfiizyon akciger sendromu, klinik Ozellikler, tani yaklagimlari,
tedavi yontemleri agisindan yetiskin solunum sikintist sendromuna (ARDS)
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benzemektedir. Etyoloji, patofizyoloji ve risk faktorleri ARDS ile farklihk
gosterir.

Klinik yakinmalar nefes darligi, ates, halsizlik, istahsizlik seklindedir.
Postop atelektaziden ayirici tanisi yapilmalidir.

Goriilme sikhigr %0,4-2,0 oldugu bildirilmistir. Uygun CPB devresi ve
aparatlarinin kullanilmasi, yenilikgi cerrahi tekniklerin, modifiye cerrahi
manevralarin uygulanmasi, operatif akciger hasarini 6nleyici farmakolojik
ajanlarin kullanilmasi bu sendromun gelisimini 6nleyebilir.

Tedavi etiyolojik nedene gore yapilmaktadir. Uygun PEEP ve diisiik
tidal hacim ile mekanik ventilator destegi uygulanmalidir. Farmakolojik
tedavi, siirfaktan kullanimi, vazodilator ajanlar, kortikosteroid ve diger
antiinflamatuar  ajanlar  kullanihir. Tedaviye direngli agir vakalarda
ckstrakorporeal membran oksijenasyonu (EKMO) 6nemli tedavi segenegidir.
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PULMONER ASIT ASPIRASYONU
SENDROMU

Dr. Nur Banu Ozler!

Pulmoner aspirasyon sendromlari, yabanci maddelerin akcigerlere
inhalasyonu sonucu gelisen aspirasyon pnomonisi, diffliz aspirasyon
brongiolitisi ve aspirasyon pnomoniti gibi durumlari igerir. Hangi sendromun
gelisecegi, aspirasyon yapilan maddenin miktarina, dogasina ve kronikligine
baglidir. Aspirasyon pnomonisi, patojenik bakterilerle kolonize olmug
orofaringeal sekresyonlarin inhalasyonu sonucu olugur, oysa aspirasyon
pnomoniti/Mendelson sendromu, steril mide igeriginin inhalasyonu sonucu
gelisen kimyasal bir yaralanmadir. Kimyasal pnodmonit, mide igeriginin pH’1
<2.5 ve hacmi >0.3 mL/kg viicut agirhg1 oldugunda daha olasidir.

Epidemiyoloji ve Patofizyoloji

Aspirasyon olaylarmin sikligi, gelismis anestezi uygulamalari sayesinde
azalmugtir, ancak obezite salgini riski artirabilir.Cesitli galigmalar, 4,5 milyon
toplum kokenli pnémoni vakasinin %5-15’inin aspirasyon pnomonisinden
kaynaklandigini gostermektedir.

Aspirasyon pnomoniti, ¢ok asidik steril mide sivisinin aspirasyonu
sonucu geligir. Tlk evre, asidin akciger epiteline dogrudan toksik etkisiyle
baglar ve 1-2 saat iginde ortaya ¢ikar. Brongial epitelin deskuamasyonu,
alveolar permeabiliteyi artirarak interstisyel 6dem yapar, bu da ventilasyon-
perfiizyon dengesizligine yol acar. Ikinci evre, 3-6 saat iginde inflamatuar
sitokinlerle mediyator bir akut inflamatuar yanit olarak gelisir ve notrofil
graniilosit aktivasyonu goriiliir. Aspirasyon pnomonisi ise, genellikle oral
ve nazofaringeal bolgelerde bulunan mikroorganizmalarin neden oldugu
bakteriyel enfeksiyonlardan kaynaklanir ve toplum veya hastane kaynakli
pnomoni tiirlerinden biri olabilir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
ORCID ID: 0000-0001-6827-7573 , nurbanuozler@gmail.com
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Aspirasyon sendromlarinin risk faktorleri sunlardir: (1) degisen biling
durumu: sedasyon, travmatik beyin hasari, ensefalopati, nobet, alkol/
ilag zehirlenmesi, (2) gastrointestinal bozukluklar: gastroozofageal refli,
bagirsak tikanikligi/ileusu, 6zofagus motilite bozukluklari, (3) bozulmug
ogiirme refleksi: endotrakeal entiibasyon, bulber paralizi, enteral tiiple
beslenme, (4) disfaji/yutma bozuklugu: inme, demans, kronik obstriiktif
akciger hastahigr (KOAH), Parkinson hastaligi, (5) obezite ve (6) dogum.

Klinik Bulgular

Klinik 6zellikler, aspirasyonu pnomonitten ve pnomoniden ayirt etmeye
yardimci olabilir. Kimyasal pnomonitlerin erken semptomlar: arasinda
siyanoz, tagikardi, Oksiiriik, dispne, kopiiklii balgam, massive pulmoner
6dem ve bronkospazm (amniyotik sivi embolisinden farkli olarak) yer
alir. Hipotansiyon da goriilebilir. Daha az giddetli vakalarda, aspirasyon
pnomonisi belirtileri, toksinin inhalasyonundan bir veya iki giin sonra
geligebilir.

Mendelson Sendromu’nun komplikasyonlart arasinda akciger apsesi,
hava yolu tikanikligi, bronkopnémonik fistiil, solunum yetmezligi, ARDS,
plevral effiizyon, empyema, sok ve sepsis yer alabilir.

Tan1

Tani, genellikle hastanin ge¢misi, tibbi durumu, vital bulgulari ve gogiis
radyografisiyle konur. Gogiis rontgeni baslangigta negatif olabilir, ancak
daha sonra bagiml pulmoner segmentlerde yeni infiltrasyon gosterebilir;
vatakla sinirli hastalarda st loblarin ters segmentleri ve alt loblarin iist
segmentleri, ambulatuar hastalarda ise alt loblar, ozellikle sag alt loblar
etkilenir. Pnomonitten farkli olarak, aspirasyon pnomonisinde laboratuvar
bulgular1 arasinda prokalsitonin seviyesinin artigt goriilebilir.

Tedavi

Aspirasyon pnomonitisinde destekleyici tedavi, aspirasyon pnomonisinde
ise antimikrobiyal tedavi uygulanir. Ayrica, yutma giigliigiiniin yonetimi
ve aspirasyon onlemleri de 6nemlidir. Bronkoskopi ve lavaj rutin olarak
yapilmaz, ancak lobar kollaps veya biiyiik atelektazi i¢in radyografik bulgular
varsa diisiiniilebilir.

PULMONER ARTERIYOVENOZ FISTUL SENDROMU

Pulmoner arteriovenoz fistiiller, ventz ve arteryel pleksus arasindaki
primitif baglantilar1 aywran vaskiiler septanin inkomplet veya uygunsuz
gelisgmesi sonucu meydana gelen bir malformasyondur.
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Kan yeterince oksijenlenmeden pulmoner arter ve pulmoner ven dallart
arasinda, araya giren bir pulmoner yatak olmaksizin arterden venoz sisteme

geger.
Prevalans yaklagik olarak 2600 kigide 1 dir.
Etiyoloji:

Cogu kalitsaldir ve otozomal dominant vaskiiler bir bozukluk olan kalitsal
hemorajik telenjiektazide goriiliir ve bu alt grupta pulmoner arterioventz
malformasyon taramasi endikedir.Bu nadir goriilen malformasyonun
Rendu-Osler-Weber hastaligy ile giiglii bir iligkisi vardir. Ayrica idiyopatik
olabilir, travma ve enfeksiyon sonucu ortaya ¢ikabilir veya hepatopulmoner
sendrom ve cift yonlii kavopulmoner sant nedeniyle sekonder olabilir.

Klinik bulgular:

Soliter ve kiigiik ¢apl fistiiller asemptomatik olmakla birlikte multipl
olanlar ve/veya genig caplilarda efor dispnesi ve platipne, epistaksis,
hemoptizi, bag donmesi, ¢arpinti, oksiiriik vb semptomlar goriilebilir. Fizik
muayenede ¢gomak parmak, iifiiriim, siyanoz, telenjiektazi goriilebilir.

Inme ve beyin apsesi gibi hipoksemi ve paradoksal embolizasyona bagli
komplikasyonlar gortilebilir.

Tanu:

Gogiis radyografisi ve kontrasth bilgisayarli tomografi temel basglangi¢
tan1 araglaridir ancak pulmoner anjiyografi altin standarttir. Kontrastl
ckokardiyografi tan1 ve tedavi sonrasi izleme igin yararhdir.

Tedavi:

Cogu hasta tedavi edilmelidir. Tedavi segenekleri arasinda metal koil
veya balon okliizyon ile anjiyografik embolizasyon ve cerrahi eksizyon yer
alir. Yasam boyu takip 6nemlidir ¢linkii embolizasyon tedavisinden sonra
rekanalizasyon ve kollateralizasyon meydana gelebilir. Anjiografik tedavi
kolay tekrar edilebildigi ve daha az invaziv oldugu i¢in siklikla tercih edilir.
Cerrahi rezeksiyon nadiren gereklidir ve embolizasyon adayr olmayan
hastalar igin sakli tutulur. Bakteriyemi riski olan prosediirler (6rnegin, dig
prosediirleri) i¢in antibiyotik profilaksisi, serebral apse riski nedeniyle tiim
hastalarda onerilir.

PULMONER ENFEKSIYON-EOZINOFILI SENDROMU

Pulmoner eozinofilik sendromlar, nedensel faktorlere gore intrinsik
veya ekstrinsik olarak simiflandirilabilir. Intrinsik nedenler arasinda Churg-
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Strauss sendromu, eozinofilik graniilom, kronik eozinofilik pnémoni ve
idiopatik hipereozinofilik sendrom bulunur. Ekstrinsik nedenler arasinda
ilaglar (siilfonamidler, fenitoin, fenobarbital ve karbamazepin) ve enfeksiyoz
ajanlar yer almaktadir.

Enfeksiyoz ajanlar igerisinde Ascaris, kancali kurtlar, Strongyloides,
Wuchereria bancrofti, Brugia malayi ve Brugia timori ile Paragonimus ,
filarial nematodlar ve toxocara bulunur.

Tropikal pulmoner eozinofili, ekstrinsik nedenler arasinda yer alir.
Weingarten, tropikal pulmoner eozinofili (TPE) terimini ilk olarak 1943’te
tanimladi. TPE, akciger dokusunda sikigmig mikrofilaryalara yamit olarak
ortaya ¢ikan agirt duyarliikla seyreden bir pulmoner sendromdur. TPE,
tilarial nematodlarin neden oldugu lenfatik filaryazin klinik bir belirtisidir.

Sinonim

Tropikal pulmoner eozinofili daha 6nce “eozinofilili psodotiiberkiiloz”
olarak tanimlaniyordu. Akcigerlerden helmint larvalarinin gegisine bagh
pulmoner eozinofili Loffler sendromu olarak adlandirilir, ancak terim
genellikle herhangi bir mantar, parazit veya ilag kaynakli nedenden
kaynaklanan basit pulmoner eozinofiliyi ifade etmek i¢in daha genel olarak
kullanilir. Loftler’in orijinal vaka serisinde, agiklanan vakalarin ¢ogu Ascaris
enfeksiyonlarindan kaynaklaniyordu. Ascaris’in neden oldugu insan pulmoner
eozinofilisi Ascaris lumbricoides ve Ascaris suum igin tanimlanmugtir.

Epidemiyoloji

TPE filarial endemik bolgede yaygindir, ancak son zamanlarda gog ve
kiiresellesme nedeniyle geligmis tilkelerde bu hastaligin yayginhiginda bir artig
goriilmektedir. Diinya Saglik Orgiiti’'ne (DSO) gore, tropikal ve subtropikal
bolgelerde tahmini 120 milyon kisi lenfatik filaryaz ile enfektedir. Calisma,
filaryazli bireylerin %1’inden azinin TPE gelistirecegini gostermektedir.
Adina uygun olarak, TPE, Hint yarimadasi, Giineydogu Asya, Afrika’nin
baz1 bolgeleri ve Cin’in bazi bolgeleri dahil ancak bunlarla sinirli olmamak
tizere tropikal bolgelerdeki kisilerde veya bu bolgelere seyahat etmig kigilerde
goriiliir.

Klinik

TPE’nin basglangict yavasgtir ve baslica semptomlar ates, gece Oksiirtigii,
dispne ve hiriltidir.
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Tedavi

Kortikosteroidler, hem enfeksiy6z hem de enfeksiy6z olmayan eozinofilik
pulmoner sendromlarin ¢ogu i¢in tedavide en O6nemli bilegendir. Ancak
strongiloidiazis vakalarinda hiperenfeksiyon sendromunu hizlandirabilirler.
Paraziter enfeksiyonlarin bir¢ogu i¢in antihelmintik tedavi gerekli olsa da
bazilarinda enfeksiyon kendiliginden sinirlanir ve genellikle herhangi bir
tedavi gerektirmez.

PULMONER SLING SENDROMU
Esanlamhilar: Pulmoner Arter Sling, Pulmoner Arterial Sling Sendromu

Pulmoner Arter Sling (PAS), bir pulmoner arter dalinin, karg: taraftaki
pulmoner arterden kaynaklandig: bir durumdur.

Etiyoloji:

Genetik risk faktorleri, ozellikle tek yumurta ikizleri ve trizomi 18l
hastalarda sol pulmoner arter (LPA) slinginde iligkilidir.

Epidemiyoloji:

Sol Pulmoner Arter Sling’i (LPAS), sag PAS’tan ¢ok daha yaygindir.
LPAS, vaskiiler trakeobrongial kompresyon sendromlarinin %5’inden daha

azini olugturur. Okul ¢agindaki ¢ocuklarda prevalanst 1 milyon bagina
59°dur.

Klinik Belirtiler:

Pulmoner arterin anormal pozisyonu nedeniyle, sol bronsu ve bazen
trakeayr sikigtirarak hava yollarmin daralmasina yol agabilir. Brongial
obstriiksiyon ve dolagim bozukluklar1 nedeniyle solunum sikintisi, nefes
darligy, oksiiriik ve higilt1 gortilebilir.

Tan:

Pulmoner arter slingini ve varsa iligkili tam trakeal halkalar1 tanimlamak
igin pulmoner anjiyografi, bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans
goriintiileme  kullanilabilir.  Bronkoskopik inceleme, iligkili  trakeal
anormalliklerin degerlendirilmesi ve tami konmasi i¢in tiim hastalarda
yapilabilir.

Tedavi:

Cerrahi onarim, sol pulmoner arterin kokiinden kesilmesi ve trakeanin
oniinde ana pulmoner artere yeniden yerlestirilmesi ile yapilir. Tam trakeal

halkalar igin perikardiyal greft trakeoplasti, ayni anda yapilabilir.
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PULMONO-RENAL SENDROM

Hayati tehdit edebilen bir durumdur ve difliz alveolar hemoraji (DAH)
ile hizla ilerleyen glomeriilonefritin (RPGN) birlikteligi olarak tanimlanur.

Epidemiyoloji ve Patofizyoloji:
Genel olarak ANCA iliskili vaskiilitler (AAV) (vakanin yaklagik %70’ini

olugturur) ve immiin kompleks aracili vaskiilitler (bir 6rnek olarak Anti-
GBM hastaligi, vakalarin %20’sine kadar yer alir) olarak ikiye ayrilabilir.
Inflamasyon, damar endotelyumuna nétrofil infiltrasyonu yoluyla ortaya
gikar, bu da arteriyoller, veniiller ve kapillerleri etkileyerek damar duvari
tahribat1 ve nekroza yol agar.

Klinik Belirtiler:
Hemoptizi, okstirtik, nefes darligi, subfebril ateg, akut solunum yetmezligi,
hematiiri, proteiniiri ve aktif idrar sedimenti goriilebilir.Pulmoner renal

sendrom, bilateral pulmoner infiltratlar, azalan hemoglobin seviyeleri ve
bobrek yetmezligi olan hastalarda diigiiniilmelidir.

Tani:

Solunum yetmezligi ve son donem bobrek yetmezligi hizla geligebilecegi
iginaciltamgereklidir. Gogiis rontgeni %25’c kadar normal olabilir. Genellikle,
ozellikle orta ve alt bolgeleri etkileyen bilateral opasiteler, perihiler dagilimda
goriiliir. Tipik CT bulgular1, konsolidasyon ve “ground glass” opasitelerinin
karigik alanlaridir. Kaviter nodiiller/kitlesel lezyonlar GPA’da goriilebilirken,
havayoluduvarikalinlagmasivekii¢iiknonkaviternodiiller EGPA’dayaygindir.
Laboratuvar testlerinde serum hemoglobin ve hematokrit seviyelerinde
azalma, iire ve kreatinin seviyelerinde artiy gozlemlenebilir. Ornegin,
periferik eozinofili EGPA’y1 diigiindiiriir. Idrar analizi esastir; proteiniiri her
zaman vardir. Seroloji, nedenin belirlenmesinde faydalidir.

Anti-GBM hastaligi, %95-100 duyarliik ve %90-100 o&zgiillikk ile
anti-GBM antikorlar ile iliskilidir. Anti-dsDNA, anti-Smith ve anti-Clq

antikorlar1 lupus nefriti ile iliskilidir. Lupus antikoagiilani ve anti-kardiyolipin
antikorlart APS ile iligkilidir.

Tedavi:

Optimal tedavi, altta yatan hastalik siirecine dayanir. Tedavi,
glukokortikoidler, immiinsiipresyon ve plazmaferezin bir kombinasyonunu
igerir; ayrica gerektiginde transfiizyon, mekanik ventilasyon ve renal
replasman tedavisi gibi destekleyici 6nlemler uygulanur.
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Boliim 20

RENDU OSLER WEBER SENDROMU

Dr. Bengiigiil Oztiirk!

Sinonim: Herediter Hemorajik Telenjiektazi (HHT), Babington
hastalig, Goldstein’s haematemesis,

Goldstein heredofamilial angiomatozis, Goldstein syndromu, Osler
hastalig1, Osler-Rendu-Weber sendromu,

Rendu-Osler-Weber Sendromu otozomal dominant gegigli kalitsal bir
hastaliktir, gocukluk doneminde goriiliir, genellikle erken eriskin doneme
kadar bulgu vermez. Ancak vakalarin yaklagik %20sinde aile 6ykiisii yoktur
ve sporadik mutasyonlar olabilir.

Rendu-Osler-Weber Hastaligi, damar duvarlarini travmaya ve yirtilmaya
karg1 savunmasiz hale getiren, cilt ve mukoza kanamasina neden olan nadir
bir fibrovaskiiler displazidir. Yiiz, eller ve agiz boslugunda tekrarlayan
epistaksis ve telenjiektazi; visseral arteriovenoz malformasyonlar ve pozitif
aile oykiisii ile karakterizedir. Epistaksis genellikle ilk ve en 6nemli bulgudur.
Birden fazla organda arteriovenz malformasyon olmasiyla iligkilidir.

Hastaligin ilk tanimi 1864 yilinda epistaksis, kutanoz telenjiektaziler
ve i¢ kanama ile kendini gosteren bir bozuklugu bildiren Henry Gawen
Sutton tarafindan yapilmis, daha sonra 1896da Louis Marie Rendu burun
kanamasinin nedeni olarak burun lezyonlarindan giiphelenen ilk kisi Rendu
olmugtur. Wiliam Osler 1901’de hastaligin kalitimini agikladign ii¢ vakalik
bir raporu tanimlamig ve ayni zamanda i¢ organlarin etkilenebilecegini
bildiren ilk kisi olmustur. 1907°de Frederick Parkes Weber, parmaklarda,
ozellikle tirnaklarin altinda lezyonlarin varhigini gozlemledigi bir dizi vaka
yaymlamistir. Oral, nasal, deri ve gastrointestinal mukoz membranda multipl
telenjiektaziler karakteristik bulgudur. Telenjiektazik damarlar klinik olarak
toplu igne bag1 biiyiikliigiinden birkag milimetre biiyiikliige kadar kirmizi
makil ve papiil seklinde goriiliir. Erken donemde ortaya ¢ikan lezyonlar

1 Arastirma Gorevlisi, Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 AD,
ORCID ID: 0009-0007-5406-0454 , rrockunzell@gmail.com
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yagam boyu devam eder. Her iki cinsiyet de esit oranda etkilenir. Ortak
bulgu epistaksis ve gastrointestinal kanamalardir. Yagin ilerlemesi ile birlikte
telenjiektazilerin kanamasi yagam kalitesini bozmanin yani sira yagami da

tehdit edebilir.

Hastalarda pulmoner arteriyovenoz malformasyonlara (AVM) bagh
olarak, dispne, hipoksi, siyanoz, egzersiz toleransinda azalma goriiliir.
Pulmoner AVM ye bagh emboli veya enfekte dokuya bagli olarak sagdan
sola sant gelisir ve buna bagli norolojik olarak; migren tipi bag agrisi, gegici
iskemik ataklar, inme, nobet, beyin absesi goriilebilmektedir. Hemoptizi ve
hemotoraks, hastalarin ancak %10 unda hastaneye yatig gerektiren seviyede
izlenmektedir. Pulmoner AVM nin ruptiire olmast sonucunda hayati tehlike
olusturan veya Oliime sebep olabilecek siddette hemoraji gelismesi enderdir,
ancak eriskinlerde de ¢ocuklarda da izlenebilir.

Pulmoner AVM’lerin ¢ogu alt loblarda yerlesimlidir. Pulmoner AVM
lerin %90 1 tek pulmoner segmenter arterden beslenir, %10u ise birden fazla
pulmoner segmentin arterinden beslenir. HHT hastalarinin %5 inde akciger
bulgular1 daha diffiiz dagilimlidir. Pulmoner AVMler bu hastalarda birden
tazladir ve birden fazla subsegmenter arterden beslenir. Bu hastalarda egzersiz
intoleransi ve siyanoz daha belirgindir, ayrica norolojik komplikasyonlarin
orami daha yiiksektir, beyin absesi gelisme orani %38 e kadar artmistir.
Bu pulmoner AVM’lerin embolize edilmesi, birgok AVM halen varligini
stirdiireceginden otiirti, norolojik sekel olugma ihtimalini diigiirmemektedir
ve hipoksiyi diizeltmemektedir.

HHT multipl angiokeratoma, spider nevi, multipl cherry angiomadan
ayirt edilmelidir. Hastalik tanisinda kontrasth EKO, bilgisayarli tomografi
ve anjiyografiden yararlanilabilir. AVM’nin transkateter embolizasyonu
giivenilir ve etkin bir tedavi yontemi olup cerrahiye olan gereksinimi
azaltmugtir. Embolizasyon bulgu versin veya vermesin, beslenme arteri 3
mm’den biiyiik olan tiim olgularda 6nerilmektedir

RESPIRATORY DISTRESS SENDROMU Bkz ARDS

RESPIRATORY MUCOSA SENDROMU -- SOLUNUM
MUKOZASI SENDROMU

Solunum Mukozast Sendromu, tamamen yeni bir kavram olup ilk olarak,
2020 yihinda resmen agiklanan yeni koronaviriis pndmonisi olan bir grup
klinisyen tarafindan rapor edilmigtir. Kavram, Cin’in Wuhan kentindeki
Yedinci Tip Merkezi’nde bir pulmoner yogun bakim uzmani tarafindan
onerilmistir. Pnomoninin tan1 ve tedavisi sirasinda, inflamatuar sitokin
firtinasinin meydana gelmesi ve ilerlemesi ile ilgili klinik kararlarin temelini
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olusturan yerel olarak yiiksek yogunlukta immiin yanitlarin yani sira, mukozal
bagisikligin daha savunmasiz oldugunu, gegmiste goz ardi edildigini ve daha
fazla dikkat gerektirdigi vurgulanmugtir.

Solunum Mukozas1 Sendromunun Patofizyolojisi

Solunum mukozasi, biiyiik bir ylizey alanina sahip bir organ sistemidir ve
stirekli olarak ¢egsitli patojenler dahil gevresel faktorlere maruz kalmaktadir.
Savunma siireci, solunum epitelinin veya tip-2 immiin yollarinin bir pargasi
olan immiinolojik ve immiinolojik olmayan faktorlerin katkisini igerir. Son
yillarda bronkoskopiden elde edilen ¢ok sayida histolojik veya immiinolojik
test sonucu gozlemleri temelinde, tedavi igin ¢ikarimlar yapilabilir. Ust
ve alt solunum yolu semptomatolojisi, iist veya alt solunum yollarindaki
dokulardaki inflamatuar siireclerle agiklanabilir. Tlk siniis veya akciger/
trombosit sayisinda yapr yeniden sekillendirmesi gibi sonuglar, bireysel bir
hastahigin dogal tarihini yansitir.

RMS’nin klinik belirtileri esasen solunum mukozasi hastahgyla iligkili
semptomlar1 ve bulgular i¢ermektedir. Bronkopulmoner RMS, oOksiiriik,
hirilti, nefes darlig1 ve/veya gogiiste sikigma seklinde ortaya ¢ikabilir. Nazal
RMS, esasen tekrarlayan nazal tikaniklik, burun akintis1 ve azalmig koku
fonksiyonu olarak kendini gosterir. Ayrica, RMS’li hastalarda burun kagintist,
hapsirma, burun tikanikhigi, farenkste kaginti, burun sonrasi damla, bogaz
kagintisi, ses kisikligi, bogazda yapigskanlk ve yutulan balgam semptomlar:
ile iligkili diger sendromlar gibi bagka semptomlar da olabilir. RMS’nin klinik
belirtileri farkli etnik gruplar veya yas gruplari arasinda farklilik gosterebilir
ve ¢ogu semptom, spesifik olmayan bir gekilde ortaya ¢ikar.

RMS, akcigerlerin veya hatta tist solunum yollarinin in situ hastaligidir ve
tipik olmayan klinik belirtilerle seyreder.

Pulmoner RMS’nin tamisinda kullanilan ana araglar, diger yardima
inceleme yontemlerinin yani sira goriintiileme teknikleri ve endoskopik
muayene teknikleridir; bu yardimei yontemler taniya katki saglar ancak tani
kriterleri degildir.

Su anda, RMS, birlesik tani i¢in klinik tan1 gostergeleri agisindan net tani
kriterleri bulunmamaktadir..

Tedavide inhalasyon veya topikal nazal yolla verilen kortikosteroidler,
RMS igin tercih edilen tedavi segenegidir. Oral antihistaminikler, yalnizca
tek bagma kullanilabilir veya topikal kortikosteroidlere eklenebilir. Oral
kortikosteroidler, ciddivakalarda veya topikal kortikosteroid ve antihistaminik
kombinasyonuna yanit alinamadiginda verilebilir. Farmakolojik olmayan
tedaviler, ¢evresel kontrol, yasam tarzi degisiklikleri ve cerrahiyi igermektedir.
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RIGIT SPINE SENDROMU (RSS) - SERT OMURGA
SENDROMU

Sinonim: congenital muscular dystrophy

Ryjit Omurga Sendromu, omurganin tamamen sertlesmesiyle karakterize
genetik bir durumdur. Bu durum lomber omurganin biikiilememesiyle
sonuglanir ve pelvo-lomber hareket ve trunkal dengeye mekanik bir sinirlama
getirir. Dik durug aligilmadik derecede serttir ve bu kigiler oturmakta ve
yurtimekte zorluk gekerler.

RSS, proksimal kifozlardan kaynaklanan siddetli torasik lordoskolyoz
ile karakterizedir. Cogunlukla X’e bagl resesif gegislidir ve tipik olarak 12
vagindan once baglar Tani koymak esas olarak, spesifik engellilik, yagam
kalitesi ve sagittal profil ve dengeyi dikkate alan kapsamli bir fizik ve
goriintiileme muayenesine dayanur.

Sertligin kademeli olarak baglamasi ve omurga hareketliliginin azalmasi
RSS’nin temel klinik 6zelligidir. Bireyler genellikle makaslama tipi ylirtiyiig
paterni ve yiiksek adimlama gibi norolojik belirtilere sahip olacaktir. Lordoz,
kifoz ve skolyoz gibi sorunlar nedeniyle agrilar1 olabilir. RSS’nin kotiilegmesi
normaldir, ancak ilerleme hiz1 bireyden bireye degisir.

RSSnin artik progresif dig oftalmopleji ve ¢ok nadiren yiiz, bogaz ve
akciger ve kalp problemleri etrafinda kas zayiflig: ile birlikte var oldugu kabul
edilmektedir. Kas hastaliginin ve kisitlamalarinin 6zelliklerinin ve seyrinin
RSSye ait oldugunu agik¢a ortaya koymak i¢in ti¢ temel unsur bulunmalidir:
sert ve kat1 bir omurga, uzun bir goz yiizii ve normale yakin zeka.

Cocuklarda daha sik goriilen bu sendromda solunum kaslari giigsiizliigiine
sekonder solunum yetmezligi daha ¢ok erigkinlerde tanimlanmigtir Solunum
yetmezliginin nedeni kosta-vertebral eklemlerdeki kontraktiir sonucu gogiis
kafesinin hareketsiz kalmasina, fiksasyona baglidir. Bu nedenle hastalarin
hemen tiimii solunum yetmezliginden kaybedilir

Tan i¢in tek bir kesin test yoktur, bu nedenle tan1 yontemleri hastanin
oykiisiine, fizik muayeneye ve goriintiilemeye dayanir. Manyetik rezonans
goriintiileme de dahil olmak tizere goriintilleme ¢aligmalari, omurganin
ayrintili bir goriintiistinii saglayabilir ve omurlarda dogustan anormalliklerin
varhigi gibi RSSnin altinda yatan bazi nedenlerin belirlenmesine ve
anlagilmasina yardimci olabilir. Ayirict tani klinik olarak, RSS’nin dogru
teshisi, inflamatuar sirt hastaliklari, Reiter hastaligi, jeneralize periyodik
paralizi, Schwartz-Jampel sendromu, noéromiyotoni, kalitsal konjenital
miyopatiler ve diger sendromlar gibi sert bir sirt ile ortaya ¢ikan gesitli
durumlarin diglanmasini gerektirir.
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Sert Omurga Sendromu tedavisi ¢ogunlukla gogiis ve omurga
hareketliliginin ciddi sekilde kisitlanmasi ve kronik agri gibi ana sorunlarin
yonetilmesine odaklanirken, tedavi stratejileri iki kategoriye ayrilabilir:
konservatif veya cerrahi yonetim tedavileri. Konservatif yonetim, hafif
kisitlamalar1 olanlar, ameliyat olmayr bekleyenler ve ameliyat olmak
istemeyenler igin endike olacaktir. Fizik tedavi ve rehabilitasyon programlari
konservatifyaklagimlarin temeliniolugturur. Omurgave gogsiin desteklenmesi
ve hareketinde basit ama temel bir rol oynayan kaslarin kontrollii olarak
gii¢lendirilmesi ve esnetilmesi, baz1 hastalarda omurganin hareket araliginda
bir miktar iyilesmeye yol agabilir ve kesinlikle bir hastanin sertlesmisg bir
omurga ile yagsayabilecegi rahatsizlik veya agr1 miktarini azaltabilir.

RILEY DAY SENDROMU

Sinonim: Ailesel disotonomi, Tip III Herediter Duyusal ve Otonomik
Noropati (HSAN TIP IIT)

Ik olarak 1949 yilinda “kusurlu lakrimasyon ile merkezi otonomik
disfonksiyon™ baglig: altinda tanimlanan ailesel disotonomi (FD), otozomal
resesif kalitim gosteren bir otonom sinir sistemi bozuklugudur.

Ailesel Disotonomi (FD), hastanin sinir sisteminde sorunlara neden
olan dogustan gelen bir durumdur. Yaklagik 600 kisiye teshis konulan bu
durumun anlagilmas, dogru teshis ve tedavi i¢in gok 6nemlidir. Tlk olarak 20.
yuzyihn baglarinda Agkenaz Yahudi niifusu arasinda tanimlanan sendrom,
genellikle ¢ocuklukta yanlig teshis edilir veya teshis edilmez ve semptomlar
degisen giddette yetiskinlikte de devam edebilir.

Tani klinik 6zelliklere dayanir: azalmis gozyas, agriya kargi duyarsizhik,
zayif 1s1 kontrolii, derin tendon reflekslerinin ortadan kalkmasi, postural
hipotansiyon, kusma ataklari, zayif motor koordinasyon ve zeka geriligi.
Tedavi semptomatiktir ve birgok ¢ocuk yagamin ilk yillarinda, genellikle
tekrarlayan aspirasyon pnomonisi sonucu oliir.

Bir ¢ocugun etkilenmesi igin her iki ebeveynin de tastyict olmasi gerekir.
Ailesel Disotonomi tagiyicisi olabilecek aileler igin genetik danigmanlik ve
genetik testler onerilmektedir.

FD’li kisilerin yaklagtk %40’ 1inda semptomlarin kotiilestigi donemler
(otonomik krizler) vardir. Bu zamanlarda FD hastalarinda ateg, kalp
garpintisi, yiiksek tansiyon, kirmizimsi cilt, terleme, kusma goriiliir.

Tedaviler semptomlarin giderilmesine odaklanir. Agr1  yonetimi,
intravendz C vitamini ve yetersiz beslenme igin beslenme tiipleri kullanilir.
Ilag dis1 stratejiler arasinda diyet tavsiyeleri ve uzman konsiiltasyonlar: yer
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alir. Semptom degiskenligi nedeniyle multidisipliner bir yaklagim esastir ve
hastalarin egitilmesi, bakimlarinin anlagilmasini artirir. Destekleyici bakim,
yagam kalitesini arttirmanin anahtaridir ve tibbi, psikososyal ve egitim
ihtiyaglarini ele alan, dayaniklilik i¢in toplum kaynaklari ile desteklenen
kigisellestirilmis planlar gerektirir.
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SAMTER SENDROMU

Dr. Serhat Ozgﬁ.n1

Sinonim: Samter Triad:

Samter sendromu, astim, aspirin intoleransi ve nazal poliplerin bir
korelasyonudur. Aspirin alim iist ve alt solunum yolu reaksiyonlarina neden
olur. Arasidonik asidin anormal metabolizmasina bagli aspirin ve CoX-1
inhibitorleri ile iligkili bir agir1 duyarlilik gelismektedir. Genel popiilasyonda
aspirin intoleransi prevalansi %0,3-0,9 arasinda olup, astimli hastalarda %3-
20’ye ve astim ve nazal polipleri olan hastalarda %30-40’a kadar ¢ikmaktadr.
Cocukluktan 40 yagina kadar her yasta baglayabilmektedir ve ortanca yag
30°dur.

Burun tikanikligi, rinore, hapsirma, anosmi gibi semptomlar ve siklikla
solunum yolu enfeksiyonlar1 gelismektedir. Samter Sendromu olan hastalarda
astim ataklarinda karakteristik olarak atak oncesi aspirin alimi ile rinore,
konjonktival enjeksiyon, yiiz kizarmasi ve preorbital 6dem goriilmektedir.

Tamda aspirin provokasyon testi ve paranazal siniis bilgisayark
tomografide siniisler i¢in opaklagma skoru kullanilmaktadir.

Tedavide aspirin duyarsizlastirma tedavisi ve cerrahi kombinasyonu
onerilmektedir.

SCHEUERMANN’S SENDROMU

Scheuermann hastahigl, adelosan donemi etkileyen, torasik ve
torakolomber omurganin hiperkifozunun en yaygin nedenidir. Vertebral
govdede kamalagma, intervertebral disk bogluklarinda daralma, erken disk
dejenerasyonu ve Schmorl nodiilleri ile karakterizedir. Hastaligin kesin
nedenleri hala bilinmemekte olup prevalansi %0,4-10 arasinda degismektedir.
Otozomal dominant kalitimla aktarildig: diigiiniilmektedir.

1 Uzman Doktor, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Aragtirma Hastanesi
ORCID ID: 0000-0003-3410-4847, serhatozgun@hotmail.com
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Torasik tutulum ve torakolomber tutulumun oldugu iki tipi vardir. Nadir
de olsa norolojik komplikasyonlar gelisebilir ancak ciddi seyretmektedir.
Disk hernisi gelismesi, arter kompresyonu ile omurilik iskemisine yol
agabilmektedir. Tan1 manyetik rezonans goriintiileme ile konulmaktadir.
Akut spinal miyelopati veya disk ¢ikintisina bagl parapleji gelisen olgularda
dekompresyon cerrahisi yapilmasi gerekmektedir.

SCIMITAR SENDROMU

Scimitar Sendromu, vena cavainferiora veyasagatriumasag taraf pulmoner
venlerinin agilmasiyla karakterize pulmoner venéz doniis anomalisidir. Sag
akcigerin ve pulmoner arteriyel sistemin hipoplazisi, kardiyak, bronsiyal ve
diger anomaliler sendroma siklikla eslik etmektedir. Prevalans: 1-3/100.000
olarak kabul edilmektedir.

Akciger grafisinde kalbin sag kenarina paralel olarak diyafragmaya kadar
inen geniglemis ven (Scimitar Belirtisi) gortlebilmektedir. Sendromun
infantil ve ¢ocuk/eriskin formu vardir. Infantil formda solunum sikintisi,
kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon gelisebilmektedir. Cocuk/eriskin
formu klinik olarak daha hafif seyretmekte olup enfeksiyonlar ve sag kalp
geniglemesi izlenebilmektedir. Akciger grafisindeki karakteristik Scimitar
belirtisi tantya yardimcidir.

Tedavi eglik eden anomaliler ve komplikasyonlar degerlendirilerek
belirlenmektedir. Infantil formdaki olgularda medikal tedaviye yanitsizlikta
veya pulmoner hipertansiyon geligmesi gibi durumlarda cerrahi girigim
gerekmektedir.
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SELFISH LUNG SYNDROME (P-SILI)

Dr. Hanife Albayrak!

Hastanin kendi kendine olan akciger hasar1 (P-SILI) ,altta yatan akciger
hasar1 olan hastalarda agir1 solunum ¢abasi sonucu gelisen hayati tehdit eden
bir durumdur. P-SILI kendiliginden eforu korunan mekanik ventilasyondaki
hastalarda ve mekanik ventilasyon destegi almayan hastalarda gelisebilir.
Patotizyolojisi altta yatan akciger patolojisi ve solunum mekanigi ile ilgili
faktorler igerir.

Klinisyenlerin artan solunum g¢abasinin ve solunum eforunun klinik
belirtilerinin farkinda olmas:t gereksiz entiibasyondan kaginilmasi ve erken
entiibasyondan fayda gorecek hastalar1 belirlemek i¢in 6nemlidir. Solunum
esnasinda akcigerlere agir1 mekanik enerji uygulanmasi inflamatuar yanit
olusturur ve sistemik bir inflamasyon geligir. Bu da ARDS ile 6len hastalarin
neden ¢oklu organ yetmezligi gelistirdigini agiklar. Patolojik durumlarda
solunum diirtiisiiniin artmasi, uygunsuz akciger stresi ve gerginligi, akciger
Odemi, diyafram yaralanmasi, mekanik ventilasyon sirasinda hasta-ventilator
dissenkronizasyonu hastanin kendi kendine olan akciger hasarina neden olur.
Akciger hasart sonrast gelisen solunum yetmezIligi sonucu olusan hipoksi,
hiperkarbi ve inflamasyon solunum diirtiisiinii uyarir. Bu da kendi kendine
olan akciger hasarini giiglendirir ve kisir bir dongii olugur.

Kendi kendine verilen akciger hasarini 6nlemek i¢in sunlar yapilabilir;

1-Uyanik ve yiiziistii pozisyona: Spontan solunum olan uyanik hastalarda
PaO2/FiO2 ve solunum hizi izerinde olumlu etkileri vardir. Entiibasyon
ihtiyacini ve haliyle mortalite iligkisini azaltir.

2-Sedasyon: Solunum diirtiisiinii  azalttig1 i¢in  P-SILI'min  daha
kotiilesmesini 6nler. Hasta-ventilator dissenkronizasyonunu baskilar.

3-Erken koruyucu mekanik ventilasyon: Yiiksek solunum diirtiisii ve
cabasi olan hastalarda akciger koruyucu parametrelere sahip ventilasyonun
erken gekilde uygulandiginda P-SILI ‘dan korudugu goriilmiistiir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma  Gorevlisi,
ORCID ID:0000-0002-5797-6309, dr.hanifealbayrak@gmail.com
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4-Mekanik ventilasyon sirasinda spontan solunum: Akciger havalanmasini
tyilestirdigi ve solunum kasi atrofisinin 6niine gectigi diigtiniilmektedir.

5-Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu (EKMO): Akcigerin
dinlenmesi ve iyilesmesini kolaylagtirmaktadir.

Kendi kendine verilen akciger hasari, yagami tehdit eden 6nemli bir
komplikasyondur. Klinisyenler agir1 solunum ¢abast ve solunum gabasinin
erken belirtilerinin farkinda olmasi hayat kurtaricidir.

SEVERE ACUTE RESPIRATORY SENDROM (SARS)

Siddetli akut solunum yolu sendromu, SARS iligkili bir koronaviriisiin
(SARS-CoV) sebep oldugu viral bir solunum yolu enfeksiyonudur. SARS-
CoV koronaviriisailesindendir. Ik olarak 2003°de Cin’de kiigiik memelilerden
insanlara bulagmasiyla ortaya ¢ikmugtir. Bu durumu agik tezgahta olii veya
canli hayvanlarin satildigr “islak pazarlar’ kolaylagtirmugtir. Bu salgin hizla
kiiresel bir boyuta ulagti ve 2003 yilinda kontrol altina alinmustir.

SARS’m bulasma vyollar1 damlacik enfeksiyonu, aerosolizasyon ve
tomitlerdir. Enfekte damlaciklarin ve aerosollerin solunum mukozasina
yapigmasi viral enfeksiyonu baglatir. Belirtiler temastan 2-10 giin sonra
ortaya ¢ikmaya baglar. Baglica semptomlar oOksiiriik, nefes darlig, yiiksek
ateg ve diger solunum semptomlaridir. Buna siklikla halsizlik, kas agrilar,
bag agris1 ve yorgunluk eslik eder. Hastanin kan tablosunda lenfopeni,
trombositopeni, uzamig pthtilagma problemleri, hafif artmis karaciger
enzimleri ve artmug akut faz reaktanlar1 goriiliir. Akciger goriintiilemelerinde
subplevral konsolidasyon ve viral pnémoni ile uyumlu buzlu cam siklikla
gozlenir. SARS’h kisilerde periferik T hiicrelerde lenfositopenisi oldugu igin
sekonder enfeksiyonlara yatkinlik izlenir.

Tami koyarken kullanilan laboratuvar yontemleri sunlardir; molekiiler
testler, antikor testleri ve hiicre kiiltiirleridir. SARS’l1 bireyler izole edilerek
tedavi edilmelir. %20-30'u  yogun bakim {initelerinde takip edilmesi
gerekmektedir. Genel Oliim orani yaklagik %15°dir. Hastaligin siddeti
ve oliim oranlart yasla iligkilidir. Bu da altta yatan komorbid hastaliklarla
aciklanmaktadir.

Hastalik antiviral ve destek tedaviler ile hastalik tedavi edilmeye ¢aligilir.
SARS-CoV’un gelecekteki salginlarimni 6nlemek igin birgok aktif ve pasif
bagisiklama galigmasit yapilmugtir. SARS gibi bulagic hastaliklarin kontrol
altina alinmasinda hastalik tanimini iyi yapmak, temas aragtirmasi, saglik
kurumlarinda enfeksiyonun kontrolii, hasta izolasyonu ve toplum kontrolii
onemli rol oynar.
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SEVERE COMBINED
IMMUNDEFICIENCY-AGIR KOMBINE
IMMUN YETMEZLIK SENDROMU (SCID)

Dr. Gézde Oksiizler Kizilbay!

Agir kombine immiin yetmezlik (SCID) ilk kez 1950 yilinda alenfositoz
olarak tanimlanan primer immiin yetmezligin en siddetli formlarindan
olan bir grup kalitsal bozukluktan olugmaktadir. T ve B lenfositlerin timus
bezinde ve kemik iliginde hemotopoetik kok hiicrelerden {iiretilme veya
farkhlagma safthalarinda meydana gelen bozukluklar nedeniyle hiicresel ve
humoral bagisikligin etkilendigi kombine immiin yetmezlik durumudur.
SCID’e sahip gocuklar dogum sonrast anneden aktarilan antikorlar sayesinde
bir siire daha korunmaya devam etseler de antikor diizeyleri azaldikga
bakteriyel, viral ve fungal firsat¢1 patojenlere karst korunmasiz hale gelirler.
Erken tan1 konulmadig: takdirde mortal seyreden bu hastalig: tespit etmek
i¢in ilk defa 2010 yilinda Amerika Birlegik Devletleri’nde yenidogan tarama
programi uygulanmaya baglamigtir. Bu tarama programi sayesinde 58000
canli dogumda 1 SCID vakas1 oldugu belirlenmistir.

SCID’ler tizerine yapilan gesitli genetik ve molekiiler ¢aligmalar sayesinde
T lenfositlerin farklilagmasini bozan birgok farkli gen ve bu genlerde meydana
gelen mutasyonlar saptanmugtir. SCID’ler etkilenen hiicre tiplerine gore (T
lenfosit, B lenfosit ve dogal oldiiriicii hiicreler [natural killer-NKJ) ayri
fenotiplere siniflandirilir ve meydana gelen genetik mutasyonlara gore (AK2,
IL2RG, RAG, COROIA, FOXNI vb) hastalig1 olusturan farkli patogenetik
mekanizmalar mevcuttur.

Klinik prezentasyonda siklikla gelisme geriligi, pneumocystis jirovecii’ye (p.
Jiroveciz) bagh interstisyel pnomoni, ishal ve oral kandidiyazis goriiliir. Ayrica
aspergillus tiirlerinin, listeria ve legionelln gibi hiicre i¢i organizmalarin, herpes
virdislerin. neden oldugu tekrarlayici enfeksiyonlar, nadiren Ebstein-Barr

1 Uzman Doktor. TC. SB. Mardin Devlet Hastanesi
ORCID ID: 0000-0002-6462-7094, gozdeoksuzler@gmail.com
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viriisiiniin neden oldugu kontrolsiiz B lenfosit profilerasyon bozukluklar:
goriilebilir. Maternal lenfositler veya transflizyon kaynakl allojenik hiicreler
nedeniyle hastalarda graft versus host (GVHD) geligebilir. Ayni zamanda
BCG (Bacillus Calmette-Guerin), oral polio agist gibi canlt agilar da yagami
tehdit eden enfeksiyonlara neden olabilir. Bu nedenle SCID hastalarina tami
konulduktan itibaren canli agilar uygulanmamaktadr.

Erken donemde tan1 konulamayan SCID hastaligi yagamun ilk 2 yilinda
gelisen bu enfektif hastaliklar ve gelisme geriligi nedeniyle mortaliteyle
sonuglanir. Bu nedenle yenidogan tarama programlart gelistirilmig ve
erken tan1 sikhig1 artmigtir. Pjirovecii igin profilaktik kotrimoksazol ve i.v.
immunoglobulin sagkalimi uzatsa da kiiratif tek tedavi allojenik hematopoetik
kok hiicre transplantasyonudur. Bazi spesifik SCID tipleri igin gen tedavisi
de uygulanabilmektedir.
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SEZARY SENDROMU

Dr. Ayse Zeynep Pehlivan®

Sezary Sendromu (SS), Mikozis Fungoides (MF) ile birlikte primer
kutanoz T lenfomalarin alt tiirleridir. Sezary Sendromu, MF’nin daha nadir,
agresif ve [6semik olan formudur. Kan, deri ve lenf diigtimlerinde kétii huylu
T hiicrelerinin (Sezary hiicreleri, serebriform ¢ekirdekli biiyiik lenfositler)
varligr ile karakterizedir. Neredeyse sadece yetiskinlerde goriiliir. MF ile
benzer klinik, patolojik 6zellikleri ve ayn1 tanisal yaklagimi paylagir. Ancak
S$§8°de semptomlar daha giddetli, tedavi yanit1 daha olumsuz ve prognoz daha
kottidiir.

Ciltte; yaygin (jeneralize), kirmizi ve kagintili dokiintiiler (eritroderma)
gozlemlenir. Kanda yiiksek oranda anormal T hiicreleri (Sezary hiicreleri)
goriiliir.  Lenfadenopati, alopesi, palmoplantar keratoderma, tirnak
distrofileri eslik edebilir. Yorgunluk, kilo kaybi, ates gozlemlenebilir. En
sik ekstrakutanoz tutulum lenf diigiimleridir. Periferik kan tutulumu, deri
lezyonlarinin boyutuyla iligkilidir.

Sezary Sendromu, nadiren akciger gibi i¢ organ tutulumuna neden
olur. Primer Kutanoz Lenfomalar’da radyografik olarak multiple bilateral
parankimal nodiiler dansiteler, yamali konsolidasyon alanlari, yaygin
retikiilonodiiler ve interstisyel infiltrasyonlar, plevral eftiizyon, mediastinal
veya hiler lenfadenopatiler goriilmiistiir. En sik parankimal nodiiller
gozlemlenir, gesitli ¢aplarda ve genelde bilateraldir. Pulmoner infiltrasyonlar
da daha ¢ok bilateral, simetrik, interstisyeldir ve bazallerde daha sik
tutulum olur. Eforla nefes darlig1 ve nonprodiiktif okstiriik en sik rastlanan
semptomlardir.

Akciger tutulumunda tani transbrongiyal ya da perkiitan ince igne
aspirasyon biyopsisi ile konulur fakat kesin tani igin agik akciger biyopsisi
gerekmektedir. Genellikle tani1 otopside konulur. Akciger tutulumu

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi,
ORCID ID: 0000-0003-2498-7842, draysezeynep@gmail.com
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varliginda ortalama sagkalim 9,5 aydir. Hastalarin immunsupresif durumu,
firsat¢1 enfeksiyonlar ve sepsise neden olarak 6liime yol agmaktadir. Tedavide
gesitli kemoterapotik ajanlara bagvurulur, bunlara yanit degiskendir.

SHRINKING LUNG SENDROMU- KUCULEN AKCIGER
SENDROMU

Kiigiilen Akciger Sendromu (SLS); Sistemik Lupus Eritematozus
(SLE)un Ozellikle ilerlemis hastalikta ortaya ¢ikan pulmoner bir
komplikasyonudur. Bagka bir nedenle agiklanmaksizin akciger hacimlerinde
ilerleyen kayip ve buna bagl kisitlayicr akciger fizyolojisi ile karakterizedir.
Semptom olarak progresif nefes darligi, ploretik tipte gogiis agrisi,
subfebril ateg, prodiiktif Oksiiriik gozlemlenir. Altta yatan SLE varliginda
akciger hacimlerinde azalma gozlemlendiginde SLS diisiiniilebilir, bazen
akciger bulgularimin arastirilma siirecinde SLE tanist da koyulur. Ozellikle
uzun siireli SLE tanis1 bulunan hastalarda ilerleyici dispne varliginda ve
antibiyoterapilere yanit almamadiginda SLS diigiiniilmelidir. Etiyolojiye
dair solunum miyopatisi, frenik noropati, siirfaktan eksikligi ve plevral
yapigikliklar gibi ¢esitli mekanizmalar olast nedenler olarak 6ne siirtilmiistiir.

Nadir goriilmesi ve yapilan aragtirmalarin  yetersizligi nedeniyle
epidemiyolojik bilgiler sinirli olsa da, SLE’li hastalarin yaklagik %0,5 ile %11
arasinda goriildiigii tahmin edilmektedir.

SLS’l hastalarin solunum fonksiyon test raporlarinda (SFT) TLC (total
akciger kapasitesi), FEV1 ve DLCO’da progresif azalma goriiliir. Radyolojik
olarak, akciger grafisinde tek tarafli diyafram yiiksekligi tipiktir. Bu durumun
SLE’ye bagh diyafram miyoziti ile ilgili oldugu distintilmektedir. Alt lob
havalanmasinin yeterli olmamasi nedeniyle yine akciger grafisinde lineer
atelektazik alanlar goriilebilir. SLSde ilerleyici plorit saptanabilir, bunun
SFT°deki restriktif paternin nedeni oldugu diigiiniilmektedir. SLS’de akciger
parankimi siklikla normaldir.

Fizik muayene bulgularinda, gogiis duvari ekspansiyonunda azalma,
yardimci solunum kaslarini kullanma, solunum seslerinde azalma saptanur.
Tamida en 6nemli dikkat edilmesi gereken nokta, mevcut akciger bulgularin
agiklayacak diger patolojilerin diglanabilmesidir.

Tedavide prednizolon, klasik SLE tedavisinin (hidroksiklorokin ve
azatioprin gibi) yaninda ilk bagvurulan ajandir ve birkag hafta i¢inde klinik
yanit alinmasini saglar.

Akciger parankimi normal olan, plevral eflizyon bulgusu olmayan,
SFT’de total akciger kapasitesinde azalma ve goriintiileme ¢aligmalarinda
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kiiciik akcigerlerle birlikte diyaframin yiikseldigi SLE hastalar1, klinisyenleri
SLS olasilig1 konusunda uyarmalidir. Erken tani, morbidite ve mortalitenin
tyilegtirilmesine yardimcr olabilir.

SICK BUILDING SENDROMU- HASTA BINA SENDROMU

Hasta bina sendromu; belirli bir binada yagayan insanlarin, goriiniir
bir neden olmaksizin birtakim hastalik semptomlar1 gosterdigi (6zellikle
tist solunum vyollart iligkili) bir durumdur. Bina igindeki hava kalitesi gibi
birtakim faktorlere bagl olarak hastalarda iist solunum yolu irritasyonu, bag
agris1, yorgunluk, deri dokiintiisii gibi nonspesitfik bulgular bag gosterir.

Tan1 konulabilmesi i¢in semptomlarin isaret edebilecegi hastaliklarin
diglanmas1 ve hastalarin bina digindayken semptomlarinin iyilegmesi
gerekmektedir.

Hasta bina sendromunda en sik iist solunum yolu yakinmalar1 gézlemlenir.
Inatgi-kuru oksiiriik, stk hapsirma, bogazda kuruluk-kaginma hissi veya
bogaz agrisi ile burun akintis1 baglica semptomlardandir. Gozlerde yanma,
kizariklik, kagint1 hisleri; ciltte kaginti, dokiintii, kuruluk; norolojik olarak
bag agrisi, bag donmesi, konsantrasyon giigliigii ve yorgunluk; psikolojik
olarak sinirlilik, degisken ruh hali, stres; kas,eklem agrilar1; ek olarak mide
bulantis1 ve kokulara karg1 hassasiyet hasta bina sendromu’nda kaydedilmig
belirtilerdendir. Semptomlar genellikle bina igine girerken baslar, giderek
kotiilesir; binadan ayrildiktan sonra diizelir. Ayni binada birden fazla kigi bu
durumdan muzdarip olabilir.

Bu sendrom igin diigiiniilmiig gesitli sebepler vardir, bunlar i¢inde en
belirgini kotli havalandirma sistemleridir. Yeterli hava girigi saglamayan
veya bakimsiz filtrelere sahip 1sitma, havalandirma, klima sistemleri, i¢
mekan kirleticilerinin birikmesine neden olabilir. Yap: malzemeleri (boyalar,
yapistiricilar, halilar), ofis ekipmanlart (yazicilar, fotokopi makineleri),
temizlik {iirtinleri, tiitlin dumani, pestisitler gibi kimyasallar; ayrica kiif,
bakteriler, viriisler, toz akarlar1 gibi biyolojik etkenler bu i¢ mekan kirleticileri
i¢in verilebilecek Orneklerdendir. Bir diger sebep yetersiz ve kalitesiz
aydinlatma, agin giiriiltli, tutarsiz ortam sicakligs, yiiksek veya diisiik nem
gibi fiziksel faktorlerdir. Is yerindeki yiiksek stres, is rollerinden duyulan
memnuniyetsizlik, kotii is yeri iliskileri, yonetim ile ¢atigma psikososyal
faktorler olarak sendromu tetikleyebilir.

Geligmis olan tilkelerde, kadinlarda, geng ofis ¢alisanlarinda, 6nceden alerji

gibi solunum sistemi rahatsizlig1 olanlarda, kotii is ortaminda ¢alisanlarda
daha sik goriiliir. Ofis galiganlar arasinda prevalanst %20 civarindadir.
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SBSnin tedavi yaklagimi daha ¢ok taniyr koyduktan sonra ortam
kogullarinin  diizeltilmesi 1ile ilgilidir. Kogullarin diizeltilmesinin yaninda
hastanin semptomatik olarak rahatlatilmasi 6nem tagir.

SILO-FILLERS SENDROMU - SILO-DOLDURUCU
HASTALIGI

Silaj; s1g1r, koyun ve kegi gibi memeli hayvanlarin yem ihtiyacini kargilayan
ve silolarda saklanan yiiksek nem igeren fermente edilmis yemlerdir. Silo-
Filler’s sendromu ise bu silajlara maruz kalan bireylerde goriilen bir tiir
solunum rahatsizhig1 ve meslek hastaligidir. Silajin fermantasyonu siirecinde
nitrojen dioksit (NO2) gaz iiretilir, bu gazin cift¢iler tarafindan solunmasi
bu sendromun olusma sebebidir.

NO2, mukozal membranlar: siddetli sekilde tahris etme giiciine sahiptir.
Solunum yollar1 i¢ yiizeyinde inflamasyon ve hasara neden olur. Yiiksek
konsantrasyonlar1 akut akciger hasari, pulmoner 6dem ve brongiolitis
obliteransa sebep olabilir.

Silo-Filler’s sendromunun kesin prevalansi yapilan ¢aligmalarin eksikligi
nedeniyle iyi belgenemese de, sendrom oncelikle iftgileri, tarim isgilerini
ve silajlarin doldurulmas: ve bakimiyla dogrudan ilgili olan kisileri etkiler.
Uygun havalandirma ve giivenlik 6nlemlerinin uygulanmadigi ortamlarda
caliganlar daha yiiksek risk altindadir. Maruz kalma riski, tipik olarak hasat
mevsiminde meydana gelen silaj fermantasyon siireci sirasinda en yiiksektir.

Klinik olarak hastalarda solunum yollarinin tahrigi nedeniyle gelisen
inatg1 Oksiirtik en sik goriilen semptomdur. Dispne, gogiis agrisi, wheezing
(daralmig hava yollar1 nedeniyle) diger solunumsal semptomlardir. Yiiksek
konsantrasyonlarda NO2 maruziyetiayrica bulanti kusma gibi gastrointestinal
sistem yakinmalarina neden olabilir. Hastalar tedavi edilmezlerse kronik
bronsit, brongiolitis obliterans gibi tablolar ortaya ¢ikabilir.

Hastaligin tanisinda detayli anamnez alma gok 6nemlidir. Silaj maruziyeti
ve semptomlarin baglangic zamani kaydedilmelidir. Fizik muayenede,
takipne, wheezing, azalmig solunum sesleri tespit edilebilir. Akciger
goriintiilemelerinde pulmoner 6dem gibi akciger hasarimin  bulgular:
gozlemlenebilir. Kanda 6zellikle hipoksemi dikkat ¢eker. Siyanotik hastalarda
methemoglobinemi  diistiniilmelidir. ~ Solunum  fonksiyon  testlerinde
obstriiktif patern 6n plandadir.

Tedavide ilk adim, NO2nin daha fazla solunmasini Onlemek igin
kisiyi maruziyet alanindan uzaklagtirmaktir. Sonrasinda acil miidahale
uygulanmali ve zehir kontrol merkezine damigilmalidir. Solunum ve dolagim
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yollarinin stabilizasyonu saglanmali, hipoksi nedeniyle oksijen tedavisi
uygulanmahdir. Hava yollarin1 agmak ve nefes almay: kolaylastirmak igin
bronkodilatorler; akcigerdeki inflamasyonu azaltmak igin kortikosteroidler
de tedaviye eklenebilir. Siddetli semptomlart veya solunum sikintist olan
bireylerin, gerekirse mekanik ventilasyon da dahil olmak iizere yogun bakim
i¢in hastaneye yatirilmas gerekebilir.

NO2 maruziyetini 6nlemek ve en aza indirmek igin silo depolarinda
yeterli havalandirmanin yapilmasi, solunum yollarini koruyucu ekipmanlarin
kullanilmast, ¢aliganlara gerekli egitimin verilmesi kritik 6nem tagimaktadir.

SJOGREN SENDROMU

Primer Sjogren Sendromu (SS), kadinlarda 9 kat daha sik goriilen nadir
bir otoimmiin hastaliktir. Genetik olarak yatkin olan bireylerde, ¢evresel
faktorlerin de etkisiyle kronik otoimmiin bir siireg geligir. Egzokrin salgi bezi
hiicrelerinin yiizeyinde bulunan bazi proteinler (SS-A gibi) ile bu proteinlere
kargt olusan antikorlarin etkilesimi sonucunda bu hiicrelerde nekroz ve
apoptoz olur. A¢iga cikan sitokinler lenfoproliferasyona yol agar. Baglica
semptomlar ag1z ve goz kurulugudur, bunun yaninda i¢ organ tutulumlari
da gortiliir.

Akciger tutulumu siklikla trakeobrongiyal kuruluk ve interstisyel pnémoni
olarak kargimiza ¢ikar. SS’li hastalarda akciger tutulumunun prevalansi
tahmini olarak %9-24 arasindadir.

Solunumsal belirtiler SS°de ileri evrelerde gelisir ve nadiren bagvuru
ozelligidir. Folikiiler brongiolit gibi kiigiik hava yollarini etkileyen lezyonlar,
akciger tutulumu olan SS hastalarinda en sik goriilen histolojik bulgular
arasindadir. SSile iligkili akciger hastaligi olan hastalarda, diger SS hastalarina
kiyasla yagam kalitelerinde bozulma ve fiziksel aktivitelerinde kisitlanma
daha belirgindir. Pulmoner tutulum 10 yillik hastaliktan sonra 4 kat artmug
oliim riski ile iligkilidir.

SS, solunum sistemini birgok farkl gekillerde etkileyebilir. Agagida kisaca
bu etkilenimler ele alinacaktir.

Ust Solunum Yolu: Nazal kabuklanma ve epistaksis, kuruluk nedeniyle
sik goriiliir. Yine ses tellerini kaplayan kuruluk ve kalin mukus varlig: ses
kisikligina neden olur. Granulomatdz/non-granulomatoz laringeal nodiiller
goriilebilir. Primer SS hastalarinin yaklagik yarisinda persistan kuru okstiriik
mevcuttur, yagam kalitesini ciddi gekilde bozabilir. Kserotrakea, Sjogren
sendromu ile iligkilendirilen ve trakeanin kuru ve tahrig olmug yapisini ifade
eden bir durumdur. Bundan muzdarip olan hastalar, genellikle kalinlagmig
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sekresyonlar1 temizlemekte giigliik geker ve bu nedenle atelektazi, brongektazi,
tekrarlayan brongit ve bronkopnomoni gibi solunumsal sikintilar olusturur.

Distal Hava Yollar1: Folikiiler brongiolit (FB), SSnin en yaygmn
pulmoner belirtilerinden biridir. En yaygin radyografik bulgusu baskin
olarak sentrilobiiler dagilim gosteren, boyutlari 1 ila 3 mm arasinda degigen
nodiillerdir. Izole folikiiler bronsiolitli hastalarin ¢ogunda klinik seyir ve
prognoz nispeten iyidir. SFT’ler restriktif patern gosterir. VC, TLC, FEV1,
FEV1/VCve DLCO anlamh olarak azalirken, RV beklenen degerlere kiyasla
artmugtir.

Intersitisyel Akciger Hastalig1:

NSIP, SS hastalarinda en sik goriilen TAH alt tipidir ve prevalans1 %28 ile
%061 arasinda degismektedir. En yaygin bagvuru sikayeti birkag aydir devam
eden nefes darhigidir ve akciger grafilerinde genellikle bilateral interstisyel
infiltratlar  gortliir.  Yiiksek ¢oziintrliklii - bilgisayarli  tomografideki
(HRCT) karakteristik bulgular, vakalarin %75’inde goriilen, subplevral ve
baziler agirlikli buzlu cam opasitelerini igerir. NSIP’in histolojik tanis ile
korelasyon gosteren iki bulgu, subplevral koruma ve opasitelerin alt bolge
bronkovaskiiler demetler boyunca izlenmesidir. Bal petegi NSIP’de nadirdir
ve genellikle bir diglama faktorii olarak kabul edilir. Prognoz iyidir ve
tibrozisin varligina veya yokluguna bagldir.

Olagan Interstisyel Pnémoni (UIP), TAH alt tipleri arasinda en kotii
prognoza sahiptir ve prevalanst %]17°dir. Hastalar ¢ogunlukla ilerleyici
dispne ve kuru oOksiiriik ile bagvururlar. HRCT deki klasik bulgular, bal
petegi ile bibasilar retikiiler anormallikleri igerir. Kortikosteroid tedavisine
yanit vermez.

Lenfositik interstisyel pnomoni (LIP), histopatolojik olarak, alveolar
septa ve kiigiik hava yollarini diffiiz olarak genisleten lenfositlerin ve plazma
hiicrelerinin diffiiz interstisyel infiltrasyonu ile karakterizedir. SFTler tipik
olarak azalmig DLCO ile birlikte restriktif bir patern ortaya koyar. Gogiis
radyografisi alt akciger bolgelerinde daha belirgin olan bilateral retikiiler
veya retikiilonodiiler opasiteler gosterir. En yaygin BT bulgulari, ince duvarli
kistlerle birlikte yaygin buzlu cam opasitesi ve konsolidasyondur.

Kistik Akciger Hastaligi, Primer SS hastalarinin yaklagik %10
kadarinda bulunur. Alt loblar agirlikli olarak etkilenir. Solunum fonksiyon
testleri degisken bir karigik restriktif ve obstriiktif patern gosterir. Fibrozis
gibi kistler de pulmoner SS’nin geri doniisii olmayan bir belirtisidir.

Pulmoner Lenfoma, (Primer pulmoner lenfomalar) nadirdir.
Arastirmalarda BALT lenfomalarin bir kisminda altta yatan SS saptanmugtir.
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(Mukoza ile iliskili lenfoid doku (MALT), BALT (brons ile iligkili
lenfoid doku) ve GALTyi (gastrointestinal lenfoid doku) igeren genel bir
terimdir.). Belirtiler arasinda oksiiriik, nefes darligi ve kilo kaybi ve ateg gibi
sistemik semptomlar yer alabilir. Goriintiilemeler; nodiiller, kitleler veya
lenfadenopatileri gosterebilir.

Pulmoner Amiloidoz, SS’nin bir komplikasyonudur. Genellikle AL
proteini tipinde, nodiiler olarak gozlemlenir. Amiloid nodiiller siklikla
periferik ve subplevral yerlesimlidir ve alt loblar: etkiler.

Pulmoner Hipertansiyon ve Plevral tutulum ise, SS’nin ¢ok nadir goriilen
pulmoner komplikasyonlarindandir.

Tani i¢in klinik 6ykii ve iyi bir fizik muayene ilk basamag olusturur.
SFT ile yukarida belirtilen restriktif paternler ortaya konabilir, HRCT ile
komplikasyonlara 6zel akciger bulgulari gozlemlenebilir, bronkoskopik
biyopsi ile histopatolojik tan1 konulabilir. Kanda bakilacak otoantikorlarda
SSye o©zel anti-Ro/SSA, anti-La/SSB  tespit  edilebilir. Inflamatuar
belirteglerin (eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein) artmast da
tanty1 destekler nitelikte olacaktir.

Tedavide daha ¢ok altta yatan SS’nin tedavisine yonelik yaklagimlar tercih
edilmelidir. Bunlar ise; kortikosteroidleri, hastaligi modifiye eden romatizmal
ilaglar1 (DMARD: metotreksat, azatioprin, mikofenolat mofetil), biyolojik
ajanlar1 (rituksimab) igerir. Gelisen solunumsal belirti ve hastaliklara karg ek
tedaviler de gerekebilir; bronkodilatorler, pulmoner hipertansiyon igin ilgili
ajanlar, enfeksiyonlara karg1 antibiyotikler kullanilabilir.

Sjogren  hastaiginda  pulmoner tutulumun prognozu, akciger
tutulumunun tipine ve siddetine bagh olarak degisir. Erken tan1 ve tedavi,
hastaligin ilerlemesini 6nlemede ve sonuglart iyilestirmede ¢ok onemlidir.
Gogiis hastaliklar uzmani ve romatolog ile diizenli izleme ve takip, hastaligin
etkili bir gekilde yonetilmesi igin gereklidir.

SLEEP APNOEA/HYPOPNOEA- UYKU APNE-HIPOPNE
SENDROMU

Obstriiktif uyku apne/hipopne sendromu (OSAHS), uyku sirasinda tist
hava yolunun tekrarlayan kismi (hipopne) veya tam (apne) tikanma ataklari
ile karakterize olup uykunun boliinmesine ve kan oksijen seviyelerinin
diigmesine neden olur. OSAHS yetigkin niifusun yaklagik %2-4’tinii etkiler.
Erkeklerde daha yaygindir, yagh yetiskinlerde ve obezite olanlarda daha
yiiksek bir prevalansa sahiptir. Risk Faktorleri; obezite, erkek cinsiyet, ileri
yas, kraniyofasiyal anormallikler ve aile 6ykiistidiir.
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Uyku sirasinda tiist hava yolunun kaslari gevser ve bu da ozellikle
biiylimiis tonsiller, biiyiik bir dil veya asir1 yag dokusu gibi predispozan
taktorlere sahip kigilerde hava yolunun kismen veya tamamen ¢okmesine
neden olabilir. Hava yolu tikaniklig1 hipoksemi ve hiperkapniye yol agarak
normal solunumun yeniden saglanmasi i¢in uykudan uyanmayi tetikler. Bu
hava yolu ¢okmesi ve uyarilma dongiisii saatte birden fazla kez meydana
gelebilir, bu da uykunun béliinmesine ve giindiiz asir1 uykululuga yol agar.

Yiiksek sesle horlama, uyku esnasinda bogulma nébetleri, tanikli apneler,
stk uyanma, noktiiri OSAHS1n baslica gece semptomlaridir. Giindiiz ise
hastalarda agir1 uyku hali, sabah bag agrilari, konsantrasyon giigliigii, sinirlilik
ve ruh hali problemleri gozlemlenir.

Hastalar yukaridaki semptomlar ile bagvurdugunda ayrintili tibbi 6yki
alinmali ve fizik muayene yapilmalidir. OSAHS teshisi i¢in altin standart
polisomnografidir. Cesitli fizyolojik parametrelerin (6rn. hava akigi, kan
oksijen seviyeleri, beyin aktivitesi, kalp hiz1 ve kas aktivitesi) izlendigi bir uyku
laboratuvarinda bir gece kalinarak gerekli olgiimler yapilir. Bu olgiimlerde
uyku saati bagina diisen apne ve hipopne sayist (Apne Hipopne Indeksi —
AHI) belirlenir. Saatte 5-14 arasi olgiiliirse hafif, 15-29 aras1 olgiiliirse orta,
30 veya daha fazla olgiiliirse siddetli OSAHS vardir.

Tedavide oncelikle kilo kaybi, sirt iistii yerine yan yatarak uyumak,
yatmadan Once alkol ve sedatiflerden kaginmak gibi yagsam tarzi degisiklikleri
gelir. Orta ve Siddetli OSAHS igin ilk basamak tedavi ise CPAP cihazi
kullanmaktir. Bu sayede uyku esnasinda hava yolu diizenli olarak agik tutulur.
Alt ¢eneyi ve dili yeniden konumlandirarak hava yolunu agik tutmak igin
tasarlanmug bazi oral aparatlar mevcuttur, uygun hastalarda kullanilabilir.
Anatomik olarak larengeal yapilar, dil veya ¢enelerinde bozukluk olan
hastalarda cerrahi se¢enekleri de mevcuttur.
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Peker Y, Ulukavak Cift¢i T, Pihtili A. 2024. BULUS Tasarim ve Matba-
acilik Hizmetleri Ankara:


https://thoracrespract.org/content/files/sayilar/163/buyuk/pdf_Toraksder_646.pdf
https://thoracrespract.org/content/files/sayilar/163/buyuk/pdf_Toraksder_646.pdf
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SLIPPING RIB SENDROMU - Bakiniz Cyriax
Sendromu

Dr. Ersin Alkiling!

SPANISH TOXIC OIL SENDROMU

Toksik yag sendromu (TOS) bir kas-iskelet sistemi hastaligidir.
Ispanya’da 1981 yilinda ortaya ¢ikan ve yaklagik 25600 kisiyi etkileyen,
4000’den fazlasinin birkag ay i¢inde 6ldiigli ve binlerce insanin da sakat
kaldig1 bir sendromdur. Salgina kontamine kolza yaginin neden oldugu
diisiintilmektedir.

ispanya’da, zeytinyag olarak hileli bir gekilde satilan bir yagin yenmesi,
daha sonra toksik yag sendromu (TOS) olarak bilinen ve klinik olarak yogun
giigsiizlestirici miyaljiler, belirgin periferik eozinofili ve pulmoner infiltratlarla
karakterize edilen, daha once kaydedilmemis bir durumun salginina
neden olmugtur. Bu durum, patogenezi bilinmeyen, nekrotizan olmayan
bir endotel hasar1 ile baglayan ve sonrasinda muhtemelen otoimmiin bir
bileseni olan multisistemik bir hastalig1 yansitmaktadir. TOS’tan kurtulanlar
arasinda deri, akcigerler, norolojik sistem, kaslar, karaciger ve diger organlari
etkileyen kronik durumlar bildirilmistir.

Toksik yag sendromu (TOS), klinik olarak yogun giigsiizlestirici
miyaljiler, belirgin periferik eozinofili ve pulmoner infiltratlar ile karakterize
edilir. Biytikligii, klinik durumun yeniligi ve etiyolojisinin karmagiklig
nedeniyle benzersizdi. Tlk ortaya ¢ikist aligiimadik 6zelliklere sahip bir
akciger hastaligr seklinde olmus, ancak semptomlar basglangigta bir akciger
enfeksiyonunu andirmugtir. Hastaligin belirli cografi bolgelerle sinirl oldugu
goriilmiig ve komsular1 hi¢bir belirti gostermezken bile bir ailenin birkag
tiyesi etkilenmigtir. Akut fazin ardindan bir dizi bagka kronik semptom
ortaya ¢ikmugstir.

1 Uzman Doktor. TC. SB. Kocaeli Sehir Hastanesi
ORCID ID: 0000-0002-6456-6623, ersinalkilincmd @gmail.com
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1987 yilinda, TOS’un anilin tiirevleri igeren kolza tohumu yag1 alimiyla
baglantili oldugu epidemoloji tarafindan tespit edilmistir. Yag asidi
anilidlerinin (anilin ve yaglar arasindaki reaksiyon sonucu ortaya ¢ikan)
seviyeleri tizerine yapilan iki ayr1 ¢aligma, vakayla iligkili yaglarin bu maddeyi
yiiksek seviyede igerdigini dogrulamugtir. 1991 yilinda yapilan ¢alisma,
Fransiz kolza yaginin endiistriyel kullanim amaciyla % 2 anilin ile denatiire
edildikten sonra Ispanya’ya ithal edildigini tespit etmistir. Zehirli yagin bu
endiistriyel yagdan tiretildigi, anilini ¢ikarmak i¢in yasadis: bir gekilde rafine
edildigi ve diger yenilebilir yaglarla karigtirildigi sonucuna varmuglardir.
1992 yilinda DSO, olayla ilgili olarak o zamana kadar elde edilen bilgilere
iligkin bir inceleme yayinlamugstir.

STRAIGHT BACK SENDROMU

Diiz sirt sendromu normal iist torasik spinal kifozun kaybr ile karakterize
bir torasik deformitedir. Bu deformite gogsiin 6n-arka ¢apinin azalmasina
yol agarak kalbin ve biiyiik damarlarin sikigmasina ve geniglemis gortinmesine
neden olur. Bu duruma kalbin sola dogru yer degistirmesi eslik eder ve kalpte
ftirtim, gogiis agrisi ve trakeal bast ile sonuglanir.

Hastalarin %64 ‘lnde mitral kapak prolapsusu (MVP) oldugu
bildirilmistir. Diiz sirt sendromunun perikardiyal yokluk olarak yanls teshis
edildigi de belirtilmigtir.

Diizsirt sendromlu olgularda kalpte hem klinik hem de elektrokardiografik
(EKG) degisiklikler goriilebilir ve bunlar kalbin, 6nde sternum arkada
kolumna vertebralis arasinda sikigmasina bagl olabilir.
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SUBMERSION SENDROMU

Dr. Sevil Aydogan Dis'

Sinonim: Bogulma sendromu, Drowning sendromu

Bogulma, “siviya daldirma/daldirilma nedeniyle birincil solunum
bozuklugu yagama siireci” olarak tanimlanmig olup, 2002 yilinda Diinya
Saglik Orgiitii (WHO) onerisiyle “bogulmaya yakin” ve “ikincil bogulma”
gibi daldirma olaylariyla iligkili terimlerin kullanimi birakilmigtir. Bogulma;
“oliimciil bogulma” ve “Oliimciil olmayan bogulma” olmak tizere iki ana
kategoriyi igerir.

WHOa gore bogulma, yillik tahmini 372000 6liim oramiyla kasitsiz
yaralanmaya bagh oliimlerin 6nde gelen nedenlerinden biri olup aspirasyona
bagli ciddi morbiditeye neden olabilmektedir. Risk faktorleri arasinda
epilepsi, kardiyak disritmiler, hiperventilasyon, hipotermi, hipoglisemi,
alkol ve uyusturucu kullanimi bulunmaktadir. Ayrica farkl etnik gruplar,
miilteciler ve su sporu yapanlar ve ¢ocuklar risk altindadir.

Suya batma vyaralanmasi, hava yolu agikliginin saglanamamasi ve
aspirasyon nedeniyle meydana gelen akciger hasarma bagl olugmaktadir.
Hipoksi bogulmada birincil 6liim mekanizmasidir. Bogulma hipoksemiye
neden olarak organ hasarini ve kardiyak fonksiyon bozuklugunu tetikler.
Kardiyopulmoner sistemde daha 6nce olugmusg olan hasarlar yeni fonksiyon
bozukluguna duyarliligi artirir. Hipoksi genellikle 3 dakika iginde biling
kaybina yol agtigindan, bogulan bireyler genellikle suda 6lii bulunur veya
hayatta kalanlar sudan ¢iktiktan sonra ciddi klinik seyir gosterir. Nadiren de
olsa suya daldirma sonrasi iyilesme siireci sonrast akciger fonksiyonlarinda
ani bozulma sonrast ani oliim gozlenebilir. Iyilesenlerde uzun siireli
kardiyorespiratuar yetmezlik, hipoksik ensefalopati, mikotik enfeksiyonlar

gibi gesitli komplikasyonlar meydana gelebilir.

Radyolojik olarak degerlendirmede, ilk akciger grafisi normal olup saatler
sonra infiltrasyon veya akciger 6demi tablosu belirginlegebilmektedir.

Tedavide olay yerinde ilk miidahale ©nemlidir. Hayatta kalan
semptomatik hastalara destekleyici bakim ve komplikasyonlarin tedavisi

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
ORCID ID: 0000-0002-7239-7102, dr.sevilaydogan15@gmail.com
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uygulanir. Oksijenasyonu saglamak ve hipoksemiyi 6nleyerek hipoksemiye
bagl gelisecek doku hasarini 6nlemek birincil hedeftir. Oksijen tedavisi,
mekanik ventilasyon, kortikosteroidler, gereginde antibiyotik kullanimi
tedavide yer almaktadur.

VENA KAVA SUPERIOR SENDROMU

Vena kava siiperior sendromu (VKSS); kanin vena kava siiperior (VKS)
yoluyla sag atriuma bogalma mekanizmasinda obstriiksiyon olmasi sonucu
ortaya ¢ikan klinik bulgu ve semptomlar grubudur. Ik kez 1757 yilinda
William Hunter tarafindan aort anevrizmali bir hastada tanimlanmugtir.

Vena kava siiperior; bag, boyun, kollar ve {ist toraksin ventz drenajindan
sorumludur ve kalbe ven6z doniigiin tigte birini gergeklestirir. Obstriiksiyon;
dig bas1 ya da intravaskiiler patolojilere bagh olarak VKS diizeyinde, VKS’ye
drene olan venlerde veya VKS’nin atriuma bosgaldig1 yerde olabilir.

VKSSli hastalarin %60-851 intratorasik malignitelerden kaynaklanur.
Kiigiik hiicreli dig1 akciger kanseri (KHDAK) en sik nedenidir. Malign
VKSS’li vakalarin %951 akciger kanseri ve Non-Hodgkin lenfoma
hastalaridir. Port kateteri, kalp pili, implante edilebilen defibrilator gibi
intravaskiiler cihazlar trombotik komplikasyonlara neden olmakta ve buna
bagli VKSS’de artig goriilmektedir. Mediastinal fibrozis, tiiberkiiloz ve
mantar enfeksiyonlari, vaskiilitler (Behget hastaligl), aort anevrizmasi,
silikozis, sarkoidoz, radyoterapinin ge¢ donemi gibi bazi durumlar da
etyolojide yer almaktadir.

Klinik bulgular, obstriiksiyon distalindeki basing artistyla iligkilidir.
Dispne, oksiirtik, ses kisikligi, stridor, bag agrisi, bulanti, gorme bozuklugu
goriilebilir. Fizik muayenede fasiyal 6dem, boyun ve {ist ekstremite
venlerinde dilatasyon, gogiis venlerinde dolgunluk, fasyal plethore ve siyanoz
gozlenebilir. Hizli gelisen VKSS’de larengeal 6dem, letarji, senkop, stupor
veya koma goriilebilir.

Hastalarda, tipik klinik bulgular tani koymak igin yeterlidir. Taninin
radyolojiyle dogrulanmasi gerekmez. Radyolojik goriintiileme daha gok
etiyoloji ve tedavinin belirlenmesinde 6nem tagimaktadr.

Tedavide iki amag vardir; semptomatik palyasyon ve altta yatan hastaligin
tedavisini saglamak. Konservatif tedavide; istirahat, bag elevasyonu, sivi
ve oksijen destegi, ditiretik ve kortikosteroid tedavisi uygulanir. Spesifik
tedavi yaklagiminda klinik tablonun ciddiyet diizeyi belirlenerek acil stent
uygulamasi, trombolitik tedavi, histopatolojik taniya yonelik tedaviler, cerrahi
tedavi, kemoterapi/radyoterapi ve endovaskiiler tedaviler uygulanmaktadr.

SWYER-JAMES SENDROMU Bakiniz Mac Leod sendromu
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SYNDROME Z

Dr. Saliha Betiil Sen'

Sendrom z metabolik sendrom ve obstruktif uyku apnesinin bir arada
goriilmesine verilen addur.

Sendrom Z’nin kardiyovaskiiler sistem iizerine etkileri, obstriiktif uyku
apnesinin ise hipertansiyon, insiilin direnci, koroner arter hastaligi, inme
ile bagimsiz iliskisine dair kanitlar bulunmaktadir. Metabolik sendrom
ABD’lilerin  yaklagtk  %25-40’1inda  bulunmaktadir ve orani giderek
artmaktadir. Obstriiktif uyku apnesi olan hastalarda ise metabolik sendrom
daha fazla goriilmektedir.

Metabolik sendrom kriterleri:

Asyali erkekler igin bel gevresi >90 cm, kadinlar igin bel ¢evresi >80 cm
olmasi ve agagidaki 4 kriterden ikisinin bulunmasi gerekmektedir.

Trigliserid >150 mg/dl olmasi veya trigliserid yiiksekligi nedeniyle tedavi

altinda olmak

HDL degerinin erkeklerde <40 mg/dl, kadinlarda <50 mg/dl veya
diisiik HDL nedenli tedavi altinda olmak

Sistolik kan basinct >130 mmHg , diyastolik kan basinct >85 mmHg
olmasi veya hipertansiyon nedenli tedavi aliyor olmak

Aglik plazma glukozu >100 mg/dl veya diyabet nedenli tedavi aliyor
olmak

Obstriiktif uyku apnesi tani kriterleri:
Polisomnografide >15/sa apne + hipopne saptanmast veya

Giindiiz uykululuk hali, giindiiz uyku ataklar1, bogulma hissiyle uyanma,
yorgunluk, uykuda tanikli horlama, uykuda tanikli solunum durmas:

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi,
ORCID ID: 0009-0005-3528-4001 , salihabetulsen@hotmail.com
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sikayetlerinden herhangi birini bildiren hastada polisomnografide >5/sa
apne + hipopne saptanmasi

Obstriiktif uyku apnesi ve metabolik sendromun her ikisinin sebep
oldugu sorunlar yagsam tarzi degisikligi ve girisimsel bagka yontemler ile

degistirilebilir.
TORASIK OUTLET SENDROMU

Torasik outlet sendromu, birinci kaburga skalen kaslar ve klavikuladan
olugan torasik outlet adi verilen araliktan gegen norovaskiiler yapilarin
sitkigmast ile goriilen bir sendromdur. Torasik outletteki basing durumunu
degistiren kaburga yapilari, tiimor veya kist gibi yer kaplayici lezyonlar,
bolgedeki kaslarin agir1 kullanimina bagli olugan fibroz kas bantlari, gegirilmig
travma Oykiisii torasik outlet sendromuna neden olabilir. Sekonder neden
olarak trapezius kas eksikligi, klavikula kirigr da omuz ¢okmesi ile torasik
outletin daralmasina ve torasik outlet sendromuna neden olabilir.

Torasik outlet sendromunun gesitli tipleri mevcut olmakla beraber
%90°dan fazlasin1 norojenik tip olugturur. Kadinlarda, durug bozuklugu ve
kas zayiflig1 veya her ikisinin birden bulundugu kisilerde daha fazla goriiliir.
Prevalansi net belirlenememekle birlikte 1000 kiside 3-80 vaka arasindadir.

Servikal kaburga bulunanlarda, boyun travmasi gegirenlerde, kist, tiimor,
tibroéz bant bulunmasi, tekrarlayict agir1 abduksiyon ve dig rotasyon yapilan
ylizme, su topu, beyzbol, tenis gibi sporlar ile ugrasanlarda gortlebilir.

Semptom yelpazesi genistir. Agr1 en yaygin sikayettir. Venoz torasik ¢ikis
sendromunda kolda agr1 ve siglik goriilebilir. Ayrica {ist ekstremitede derin
ven trombozu gelisebilir. Arteriyel varyantta iist ekstremitede solukluk ve
nabizlarda zayiflama eslik edebilir. Kollateral kan akigi nedeniyle semptomlar
ge¢ veya sadece basincin arttigr pozisyonlarda ortaya gikabilir. En yaygin
torasik outlet sendromu nedeni olan norojenik tipte brakial plexus sikigmasi
goriiliir. Agr1 yaygin goriilen semptomdur. Elin intrinsik kaslarinda atrofi,
elde gii¢ ve duyu kaybr eslik edilebilir.

Taniyr dogrulamak igin fizik muayene 6nemlidir. Her iki kolun simetri
ve hareket agikhigr degerlendirilmelidir. Arteriyel basi siiphesi varsa
Adson manevrasi ile radyal nabzin azalip azalmadigina bakilmalidir. Sinir
stkigmasinin - degerlendirilmesi igin tist ekstremiteye norolojik muayene
yapilmalidir. Sinir kompresyonu nedenli hipotenar kaslarin ve abductor
pollicis brevisin atrofiye ugramast ile goriilen bulguya Gilliatt-Sumner eli ad1
verilir. Dirsek 90 derece agiklikta olacak sekilde kolu abduksiyona getirerek
el agip kapatma ile semptomlarin ortaya ¢ikmasi varyant ayrimi olmaksizin
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torasik outlet sendromu tanusi i¢in yardimcidir. Bu manevraya Roos stres
testi ad1 verilir.

Gortintiileme yontemlerinden basit bir gogiis veya servikal omurga
rontgeni ile anatomik varyant saptamasi yapilabilir. Venoz doppler
ultrasonografi ventz varyant tamsi i¢in yardimcidir. Arteryel varyant
konuma bagli gelistigi i¢in teoride anjiyografi ideal gibi goriinse de tanisal
yaklagimda kullanimi tartigmalidir. No6rojenik varyant igin ems pozitifligi
tan1 koydurucudur ancak pozisyonel degisiklik nedeniyle tanida soruna yol
agabilir.

Tedavide iki ana yol bulunur: Konservatif tedavi ve cerrahi. Konservatif
tedavi yasam tarzi1 degisikligi, fizik tedavi ve rehabilitasyondan olugur. Basiya
bagli zayiflatic1 semptomlari ve siddetli agris1 olanlar digindakilerin tedavisine
konservatif tedavi ile baglanmast Onerilir. Cerrahi miidahale tartigmali bir
tedavi yontemidir. El intrinsik kaslarinda atrofi, vaskiiler yapilarin risk altinda
oldugu ve bu semptomlarin torasik outlet sendromundan kaynaklandigina
dair giiclii kanitlar oldugunda cerrahi 6nerilir. Semptomlarin nonspesifik
olmasi nedeniyle vakalarin ¢ogu giiglii kanit bulunmadan opere edilir.
Komplikasyon oranlar da yiiksek saptanmugtir.

THORSON- BJORK SENDROMU

Serotonin ( 5- hidroksitriptamin) agir1 salinimina bagh paroksismal ates
basmasi ve sag ventrikiil yetmezligi birlikteligine verilen addr.

Serum serotonin diizeyleri yiiksek degerlere ulagtiginda ortaya gikar. Bu
durum genellikle karsinoid tiimor ve/veya hepatik metastazlar oldugunda
gergeklesir.

Sendrom ince bagirsak karsinoidi, karacigere veya diger parankimatoz
organlara metastaz, kalbin sag tarafinda kapak hastalig, flushing, degiskenlik
gosteren siyanoz, diyare, astim ve son olarak 6dem ve asitten olugmaktadir.
Bu semptomlar agir1 serotonin salgilanmasina bagli olarak gelisir. Kalp kapak
hasart ilerleyen zamanlarda goriiliir.

Karsinoid tiimorler salgt ozelligine sahip, iyi diferansiye tiimorlerdir.
Brongiyal aga¢ ve gastrointestinal sistem boyunca goriilebilir, karacigere
metastaz yapabilirler. En sik ince bagirsak ve appendikste goriiliir.

Tedavide serotonin salgisina sebep olan tiimor ve metastazlarin cerrahi
olarak ¢ikarilmasi yer alir. Semptomatik tedavide octreotid de yer alir.
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TIETZE SENDROMU
Es anlamlilar: Kondropati Tuberoza, Kostokondral Bileske Sendromu

Gogiis 6n duvarda sislik, agri, hassasiyet gibi semptomlarin goriilebildigi
kostosternal, kostokondral ve sternoklavikuler eklemlerin inflamasyonuyla
karakterize bir sendromdur. En sik 2. kostokondral eklemde ve 40 yas
alt1 hastalarda saptanmustir. Olgularin %701 tek bir kostada goriiliir ve
kostosternal eklem olgularin %80’inde tutulmustur.

Kesin neden belirlenememekle birlikte gogiis 6n duvara ¢oklu
mikrotravmalarin neden olabilecegi goriisii mevcuttur.

Agr1 bazen kol, boyun ve omuzlari etkileyebilir. Etkilenen bolgede
kizariklik ve 1s1 artist mevcut olabilir. Tietze sendromu tanisi ayrintil
anamnez, karakteristik bulgularin varlig: ve diger gogiis duvar patolojilerinin
diglanmast ile konur.

Bazi durumlarda agr tedavi olmaksizin geriler. Medikal tedavi
antiinflamatuar, nonsteroid antiinflamatuar veya analjezik ilaglardan olugur.
Dinlenme, yorucu aktivitelerden kaginma gibi 6neriler de mevcuttur.

TOKSIK YAG SENDROMU

Toksik yag sendromu 1981°de Ispanya’da kolza yag: tiiketen kisilerde
gida kaynakli salgina yol agmistir. Salginda 20.000°den fazla kisi etkilenmig
ve birkag ytizii ilk y1l i¢inde 6lmiistiir.

Sendromun farkli klinik profiller igeren {ii¢ evresi vardir. Akut evre;
yaklagik 2 ay siirer ve eozinofili, miyalji, ates, dokiintii, pulmoner édem
tablosu hakimdir. Orta evrede; miyalji, kilo kaybz, sikka sendromu, karaciger
hasari, gode birakmayan 6dem goriiliir. Kronik evre ise; periferik néropati,
karaciger hasari, skleroderma ve pulmoner hipertansiyon ile karakterizedir.

Baglangicta hastalarda okstiriik, orta veya diisiik dereceli ateg semptomlari
goriiliir.

Yag ile hastahik iligkisi belirlendikten sonra gesitli mikrobiyolojik ve
serolojik testler yapilmig ancak bulagici etken saptanamamugtir. Sendromun
stipheli yagdaki bir toksinden kaynaklandigi varsayilmistir. Yag igindeki
etyolojik ajan tespit edilememekle birlikte iginde zeytin yag1, diger bitkisel
yaglar ve hayvansal yag bulundugu tespit edilmistir. Bazi yaglarin igeriginde
kolza yag1 ile anilin de saptanmugtir ancak toksik yag sendromu klinik
bulgular1 anilin zehirlenmesiyle uyumlu degildir. Bazi kolza yaglarinda
bulunan toksik bir bilegen olan erusik asit de etyolojik olarak diglanmuistir.
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Yaga maruz birakilan hayvanlarda toksik yag sendromu gelismemesi
toksikolojik ¢aligma yapilabilecek hayvan modeli olusturulamadigi igin
caligmalar1 engellemistir. Hayvanlar iizerinde galiyma ile kanit saglanamasa
da epidemiyolojik veriler yag ile hastalik arasinda giiglii bir iliski oldugunu
ortaya koymaktadir.

Tant klinik ile konur. Spesifik tetkik bulunmamaktadir. Ayirici tamida
basglangigta interstisyel akciger hastaliklart diglanmalidir. Kronik donemde
ise idiyopatik pulmoner hipertansiyon, skleroderma ve gesitli otoimmiin
hastaliklar diglanmalidir.

Spesifik tedavi olmamakla birlikte baglangi¢ doneminde akciger 6demi
tablosu gelisirse yogun bakimda destek tedavi fayda gosterebilir. Pulmoner
hipertansiyon geligmesi halinde vazodilator tedavi verilebilir.

Prognoz degiskenlik gostermektedir. Etkilenen 20.000 kisiden 300°den
fazlas1 ilk birkag yil i¢inde Olmiistiir. Hayatta kalanlarda kardiyovaskiiler
riskte artig ve yaklagik %30’unda kronik hastalik geligmigtir. Diger hastalar
ck saghk sorunu yagamadan iyilegmistir.
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TOKSIK SOK SENDROMU

Dr. Ayfer Urgan'

Ates, hipotansiyon, giineg yanig1 benzeri dokiintii ve son organ hasari ile
karakterize akut baslangigh bir hastaliktir.

En sik Staphylococcus aureus™un toksijenik bir tiirii veya A Grubu
Streptokok (Streptococcus pyogenes) neden olur. Hastalik en sik olarak
yiiksek emicilige sahip tamponlarin kullanimina son verilmesine ragmen adet
doneminde ortaya ¢ikar. Bununla birlikte, yumugak doku enfeksiyonlari,
ameliyat sonrasi enfeksiyonlar, yaniklar, burun tikaci gibi yabanci cisimlerin
tutulmasi ve diyaliz kateterleri gibi adet dig1 ortamlarda da ortaya ¢ikabilir.

Amerika Birlesik Devletleri’nde menstriiel ve non-menstriiel TSS
insidansinin 100.000°de 0,8 ila 3,4 civarinda oldugu tahmin edilmektedir.
Insidans kis aylarinda daha yiiksek olma egilimindedir ve gelismekte olan
tilkelerde daha yaygindir. Deri, ciddi enfeksiyon geligimi igin en yaygin
kaynak/risk faktortidiir.

Multiorgan yetmezligi sirasinda geligen akut solunum sikintisi; kalp
yetmezligi yoklugunda akut baglangigh yaygin pulmoner infiltratlar ve
hipoksemi veya akut baglangigh yaygin 6dem veya hipoalbiiminemi ile
birlikte plevral veya peritoneal efiizyonlarla kendini gosteren yaygin kapiller
sizint1 kaniti ile tanimlanir.

Tan1 A grubu Streptococcus izolasyonu ve laboratuar ile konulur.

Tedavide genis spektrimlu antibiyotik, kristalloidlerle agresif intravenoz
(IV) swv1 hidrasyonu, IV sivilara direngli sok hastalar1 i¢in vazopressorler
uygunlanmalidir. Tim hastalar bir yogun bakim iinitesine yatirilmalidir.

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi,
ORCID ID: 0009-0005-1597-9148 0009-0005-1597-9148, ayferurgan@hotmail.com
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TRAPPED LUNG- TUZAKLANMIS AKCIGER SENDROMU

Tuzaklanmig akciger, normal viseral ve parietal plevral apozisyonu
engelleyen fibrinoz kisitlayict bir plevral tabaka nedeniyle akcigerin
genigleyememesi ve torasik boglugu dolduramamasi olarak tanimlanur.
Plevranin uzaktan enflamasyonundan kaynaklanir ve tipik olarak kronik
stabil plevral eflizyon olarak ortaya ¢ikar.

En yaygin etiyolojiler arasinda romatoid plorezi, inflamatuar plorit, yanls
drene edilmis hemotoraks, parapnomonik efiizyonlar gibi immiinolojik
hastaliklar ve bakteriyel ampiyem, tiiberkiiloz plorezi, malign plevral
efiizyonlar, asbest maruziyeti, tiremik plorezi, kalp cerrahisi sonrasi, gogiis
radyasyonu ve ilaglar gibi enfeksiyonlar yer alir. Belirtiler plevral efiizyonun
boyutuna bagh olarak degisir. Hastalar kiiglik efiizyonlarla asemptomatik
olabilir ve gogiis rontgeni ve gogiis veya karin bilgisayarli tomografi gibi
goriintiileme galigmalarinda tesadiifen fark edilir. Klinik muayene ipsilateral:
azalmig nefes sesleri, tagh donuk perkiisyon ve azalmig fremitus gosterir.

Eftizyon yeterince Onemli oldugunda, solunum sikintisina neden
olabilir ve torasentez veya hatta cerrahi bir yaklagimla derhal rahatlamay1
gerektirebilir. Segili vakalarda implante edilebilir plevral kateter, cerrahi
dekortikasyon veya intraplevral fibrinolitik tedavi diistiniilmelidir.

TRAVMATIK ASFIKSI SENDROMU
Sinonim:Perte’s syndrome

Perte sendromu veya travmatik asfiksi, kranioservikal siyanoz,
subkonjonktival kanama, ¢ok sayida petesi ve norolojik semptomlarla
iligkili klinik bir sendromdur. Bu sendrom, gogiis kafesinin veya iist karin
bolgesinin ya da her ikisinin birden ani veya siddetli sekilde sikigsmasi sonucu
ortaya gikar. Bu sendromun geligmesi igin torasik kompresyondan 6nce bir
valsalva manevrasi gereklidir. Bu ¢arpici fiziksel 6zelliklerin geligiminde rol
oynayan faktorler arasinda, kapali bir glottise karg1 derin inspirasyon sonrasi
torakoabdominal kompresyon yer alir ve bu da kapaksiz servikofasiyal venoz
sistemde venoz hipertansiyona neden olur. Siklikla iligkili yaralanmalar
arasinda pulmoner kontiizyon, hemotoraks ve pnomotoraks yer alir.

Tani fiziksel goriiniim, muayene ve Oykiiden anlagilir. Tedavi, iligkili
yaralanmalarin 1iyi yonetilmesidir. Oksijenasyon ve perfiizyonun yeniden
saglanmasina dikkat edilerek hizli tedavi iyi bir sonugla sonuglanabilir.
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TUMOR LIZIS SENDROMU

Tiimor lizis sendromu en yaygin onkolojik acil durumdur. Tiimor lizis
sendromu, agagidaki metabolik bozukluklarla iligkili olarak kendiliginden
veya kemoterapinin baglamasindan sonra ortaya g¢ikabilen klinik bir
durumdur: hiperkalemi, hiperfosfatemi, hipokalsemi ve hiperiirisemi, son
organ hasarina yol agar. En sik solid tiimorlii hastalarda goriliir.

Timor lizis sendromu en sik beyaz kan hiicresi (WBC) sayisi ¢ok
yiksek olan losemi tanili hastalarda goriiliir. Yiiksek dereceli lenfomalarda,
ozellikle agresif kemoterapinin baglamasindan sonra da goriilebilir. Tiimor
lizis sendromuna neden olabilen diger solid tiimorler hepatoblastom veya
noroblastomdur.

Tiimor lizis sendromunun kesin insidansi bilinmemektedir. Ttimor lizis
sendromuna yatkinlik irk veya cinsiyetle iligkili degildir. Ulusal Yatan Hasta
Ornegi veri tabaminin sorgulandigi bir ¢aligmada, tiimér lizis sendromu ile
iliskili en yaygin maligniteler arasinda non-Hodgkin lenfoma (%30), solid
tiimorler (%20), akut miyeloid 16semi (%19) ve akut lenfositik 16semi
(%13) yer almaktadir. Genel hastane i¢i mortalite yaklagik %21°dir. Tiimor
lizis sendromu, potasyum, fosfor ve iirik aside metabolize olan niikleik asitler
gibi hiicre i¢i iyonlarin kitlesel salinimindan kaynaklanir. Hiicre igi iyonlarin
yogun salinimi sonucunda bobregin telafi edici yanit: titkendiginde, iirik asit
obstriiktif tiropatisi geligir ve bu daha sonra akut bobrek hasarina ilerleyebilir.

Solunum semptomlari olan dispne, ortopne ve takipnenin varligi primer
tiimorden kaynaklanan hava yolu basisinin bir igareti olabilir. Hipokalsemiye
sekonder olarak bronkospazm ve buna bagli hiriltili solunum olabilir. Fizik
muayenede, agir1 hacim yiiklenmesinden kaynakli ral duyulabilir. Tan1 ve
degerlendirmede klinik, laboratuvar, goriintiileme ve elektrokardiyografi

(EKG) birlikte kullanilmalidir.

Tiimor lizis sendromunun tedavisi hizli hacim genigletme ile baglar.
Tedavide allopurinol, rekombinant iirat oksidaz, kalsiyum glukonat,
sodyum bikarbonat, febuksostat gibi ajanlar kullamilabilir. Hayati tehdit
eden hiperkalemi igin erken hemodiyaliz Onerilir.

TURNER SENDROMU
Sinonim: Congenital ovarian hypoplasia syndrome

Turner sendromu, kadinlarda goriilen en yaygin cinsiyet kromozomu
anomalisidir. X kromozomlarindan biri kismen veya tamamen eksik

oldugunda ortaya ¢ikar.
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Benzer klinik 6zellikleri ile en stk Noonan sendromu ile karigir. Noonan
sendromunda, Turner sendromunun aksine X kromozomu anormalligi
yoktur. Bu nedenle, Noonan sendromu hem erkeklerde hem de kadinlarda
goriilebilirken, Turner sendromu sadece kadinlarda goriiliir.

Turner sendromlu niifusun yaklagik yarisinda monozomi X (45,XO)
vardir. Popiilasyonun diger %50’sinde ise mozaik kromozomal bilesen
(mozaizmli 45,X) bulunmaktadir.

Turner sendromunun bir nedeni olmamasma ragmen, SHOX (X
kromozomu iizerindeki kisa boy homeobox igeren gen) Turner sendromunda
bulunan kisa boy ile iliskilidir. Turner sendromu genellikle kalitsal degildir
ancak tireme sirasinda rastgele bir olaydir.

Turner sendromu yaklagik 2000 ila 2500 canli kadin dogumunun 1’inde
goriilmektedir.

Turner sendromu, artmig ense saydamhgi, ense kistik higromasi,
aort koarktasyonu/sol tarafli kalp anomalileri, brakisefali, at nali bobrek,
polihidramnios, oligohidramnios veya immiin olmayan fetal hidrops
gibi anormal ultrason bulgular1 ile prenatal olarak tamimlanabilir. Kiz
yenidoganda Turner sendromu ellerde ve ayaklarda konjenital lenfodem,
perdeli boyun, tirnak displazisi, dar ve yiiksek kemerli damak ve kisa
dordiincii metakarpal veya metatarsallarla ortaya ¢ikabilir. Kizlar biiyiidiikge
boy kisaligi, genis aralikli meme uglarina sahip “kalkan”™ gogiis, perdeli
boyun, boyun tabaninda diigiik sa¢ ¢izgisi, cubitus valgus ve 6n kol ve el
bileginde Madelung deformitesi geligir.

Ergenlik doneminde, kadinlar genellikle erken yumurtalik yetmezligine
ikincil olarak gecikmis ergenlik veya birincil amenore ile bagvuracaktir.
“Streak gonadlar” Turner sendromunun bir 6zelligidir. Disgenik gonadlarin
varlig1 nedeniyle Turner sendromlu kadinlarda gonadoblastom geligme riski

yiiksektir.

Tani karyotip analiz ile koyulur. Tedavi multidisipliner yaklagim gerektirir.
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UPPER AIRWAY RESISTANCE
SENDROMU-UST SOLUNUM YOLU
DIRENC SENDROMU

Dr. Pinar Yilmaz!

Ust solunum yolu direng sendromu, iist solunum yollarinda en stk olarak
retropalatal ve retroglossal bolgelerdeki kismi daralma ve artan direng
nedeniyle hava akimmnimn kisitlanmasidir. Uyku sirasinda kotiilesen hava
akig1, olumsuz {ist solunum yolu anatomisine sahip duyarl bireylerde iist
solunum yolunun kismi daralmasina yol agabilir. Duyarli hastalarda, uyku
sirasindaki diisiik uyarilma egigi, uykunun boliinmesine katkida bulunabilir.

Artan direng ve inspiratuar akig sinirlamasiyla iligkili artan ¢abalar, uykudan
birden fazla uyariimaya yol agabilir ve dogal uykuyu bozabilir. Bu sik goriilen
solunumla ilgili uyarilmalar canlandirict olmayan uykuya, asirt giindiiz
uykululuguna veya agiklanamayan giindiiz yorgunluguna neden olur.

Temel tedavi, siirekli pozitif hava yolu basincidir (CPAP). Bununla
beraber tedavi secenekleri arasinda burun alerjileri, dis malokliizyonu ve
anormal yagam tarzlar1 gibi altta yatan nedenlerin ele alinmasi yer alir.

VANISHING LUNG - KAYBOLAN AKCIGER SENDROMU
Sinonim: idiyopatik dev biilléz amfizem

Siklikla kronik obstriiktif akciger hastaligina bagl olarak akciger
parankiminde geri doniigii olmayan hasarin nadir bir formudur. Bu duruma
sahip hastalarin tipik olarak uzun bir sigara igme Oykiisii, KOAH gegmisi,
esrar kullanma Oykiisii veya alfa-1 antitripsin eksikligi vardir. Kotiilegen
nefes darligi, oksiiriik, azalan akciger fonksiyonu ve bazen de biil riiptiirii
nedeniyle spontan pnomotoraks gibi bir dizi klinik belirtiyle iligkilidir.

Gogiis rontgenindeki radyografik bulgular baglangigta yanliglikla spontan

1 Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali Arastirma Gorevlisi,
ORCID ID: 0000-0001-9890-6510, pyilmazfo@gmail.com
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pnomotoraks olarak yorumlanabilir. Bu nedenle yiiksek ¢oziiniirliiklii bt
tercih edilen tanisal goriintiileme yontemidir ve pnomotorakstan ayirmaya
yardimci olabilir.

Tedavi genelde semptomatiktir. Hastalara tiitiin ve esrar igmeyi
birakmalar1 tavsiye edilir. Uygun hastalara akciger hacmini kiigiiltme
ameliyat: yapilabilir.

WEGENER SENDROMU
Sinonimler:graniilomatoz polianjit, wegener graniilomatozu

Burun, siniisler, bogaz, akcigerler ve bobreklerdeki kan damarlarinin
iltihaplanmasina neden olan bir tiir vaskiilittir. Etkilenen dokularda graniilom
ad1 verilen iltihap alanlar1 geligebilir.

Kronik siniizit vakalarin %67’sinde goriiliir ve en yaygin baglangig
sikayetidir. Bunun diginda rinit (%22) ve epistaksis (%]11) olabilir. Akciger
tutulumu asemptomatik, sinsi baglangigh veya siddetli ve fulminan olabilir.
Belirtileri arasinda plevral eftiizyon (%71), okstiriik (%34), hemoptizi (%18)
ve dispne (%7) vardir. Ik tan1 aminda hastalarin %18’inde bobrek hastalig
mevcuttur ve genellikle asemptomatiktir, ancak hematiiri goriilebilir.

Miyalji ve kiigiik-orta eklemleri etkileyen genellikle poliartikiiler ve
simetrik artraljiler goriilebilir. Deri bulgular: degiskendir ve spesifik degildir.
Genellikle alt ekstremiteleri etkiler

En sik palpabl purpura veya cilt tlserleri (%45) goriliir. Hastalarin
%50’sinde  hafif normokromik normositik anemi mevcuttur ve notrofil
baskinligs ile 16kositoz yaygindir. Inflamatuar belirtegler (ESR, CRP) yiiksek
saptanabilir. Hastalarin tigte ikisinde diisiik titrede romatoid faktor pozitiftir.

PR3’ kargt yonlendirilen sitoplazmik antinotrofil sitoplazmik antikor
(c-ANCA), Wegener sendromu igin en spesifik olanidir. Bazi hastalarda
miyeloperoksidaza (MPO) 6zgii periniikleer boyama ANCA’s1 (p-ANCA)
eksprese edilir

Radyolojik olarak en sik goriilen tek veya ¢oklu nodiiller ve kitlelerdir.
Nodiiller tipik olarak daginiktir ve yaklagik %50’si kavitelidir. Bilgisayarli
tomografi taramalarinda konsolidasyon, pargali veya daginik buzlu cam
opasitelerini veya her ikisini birden igerir.

Tani genellikle aktif hastalik bolgesinden alinan doku biyopsisi ile
dogrulanir; bobrek ve akciger biyopsileri en spesifik olanidir; kresentik
nekrotizan glomeriilonefrit en sik goriilen renal bulgudur.

Tedavi, uzun siireli bagigiklik sistemini baskilayan ilaglarin kullanimini
icerir. Prednizon gibi kortikosteroidler kan damarlarindaki iltihaplanmayi
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azaltmaya yardimci olur. Diger ilaglar arasinda siklofosfamid, azatioprin,
mikofenolat ve metotreksat bulunur. Rituximab diger bir segenektir ve
siklikla kortikosteroidlerle birlestirilir.

WELDER’S LUNG SENDROMU- KAYNAKCI AKCIGERI
SENDROMU

Sinonim: Pnomosiderozis

Demir tozu pargaciklarinin kronik olarak solunmasi sonrasinda ortaya
¢tkan mesleki bir akciger hastahigidir. Genellikle kaynakgilarda goriiliir.
Demir pargaciklar akcigerlere girdikten sonra siderozise yol agar. Viicut bu
parcaciklara reaksiyon gosterir ve iltihaplanma ile sonuglanur.

Semptomlar genellikle spesifik degildir ve en yaygin olarak nefes darligy,
oOkstiriik ve balgam iiretimini igerir. Uzun siireli maruz kalma durumunda
kronik interstisyel akciger hastaligi, kronik bronsit, akciger fonksiyonunda
azalma ve kalict semptomlar gelisebilir. Klinik olarak kronik obstriiktif
akciger hastalign (KOAH) veya astim gibi diger akciger hastaliklarimni taklit
edebilirken radyolojik olarak ayirt edilebilir. Rontgende, demir birikintilerini
temsil eden kiigiik, opak nodiiller genellikle akcigerlere dagilir. Asbestozis
veya silikozisin aksine, siderozis fibrotik olmayan bir durumdur. Bt taramasi
genellikle akcigerlerde ¢ok sayida kiigiik sentrilobiiler nodiil gosterir. Serum
ferritin seviyeleri tipik olarak bal’deki yiiksek ferritinle birlikte yiikselir.

Pulmoner siderozisin kesin tedavisi olmamakla birlikte bu hastalarda demir
tozuna maruz kalmaktan kaginmak ve siki onleme stratejileri uygulamak
tedavinin temelini olugturur. Semptomatik tedaviler uygulanabilir ve
pulmoner rehabilitasyon 6nerilebilir.

WHITE LUNG - BEYAZ AKCIGER SENDROMU

Gogiis rontgeninde beyaz goriinen akciger alanini tanimlamak igin
kullanilan, spesifik olmayan bir terimdir. Bu beyaz goriintii, akcigerlerdeki
hava keselerinde sivi birikmesi, akciger dokusunun iltihabi ve akciger
dokusunda yara izi gibi gesitli nedenlerden kaynaklanabilir. Bu goriintiiniin
en yaygin nedeni Mycoplasma pneumoniae veya Streptococcus pneumoniae
kaynakli pnomoniler olmakla birlikte RSV, COVID-19 gibi viriisler ve

mantarlar da buna neden olabilmektedir.

Belirti ve semptomlar hastaliga neyin sebep olduguna bagh olarak
degisebilir. En sik goriilen semptomlar; koyu renkli yogun mukus, oksiiriik,
ateg, terleme, nefes darligi, keskin veya bigak saplanir nitelikte gogiis agrisi,
istah kaybi, diisiik enerji ve yorgunluktur.

Tedavide bakteriyel pnomoni igin antibiyotikler, viral pnomoni igin
antiviral ila¢ ve mantar pnémonisine karg1 antifungal ilaglar kullanilir.
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WILLIAMS-CAMPBELL SENDROMU

Dr. Ferzat Zonuzi!

Williams-Campbell Sendromu (WCS), subsegment bronglarda eksik
veya tamamen olmayan brons duvari kikirdagr ile karakterize, distal
hava yolu kollapsina yol agan, ¢okmiis bronglarin distalinde brongektazi
olusumuna katkida bulunabilecek mekanik bir anormallik olusturan nadir
bir konjenital sendromdur. Kikirdak eksikligi genellikle dordiincii ve altinc
brong boliimleri arasindadir, ancak proksimal bronslarin birinci ila sekiz
boliimleri arasinda uzayabilir. Kikirdak eksikligi, akcigerler hala geligirken ve
biiyiirken yagamin erken donemlerinde ortaya gikar. Kesin mekanizma hala
tam olarak anlagilamamugtir. Etkilenen hastalar normal kalibreli trakea ve
merkezi bronglara sahiptir. Genetik ¢aligmalar WCS de su ana kadar spesifik
bir geni tanimlanmamugtir.

WCS ilk kez 1960 yilinda Williams ve Campbell ve arkadaglar: tarafindan

konjenital brongektazinin nadir bir formu olarak tanimlanmugtir.

Bazi1 yazarlar WCSyi konjenital ve edinilmis formlarda siniflandirmugtir.
Konjenital form genellikle ¢ocuklarda bulunur ve polispleni, abdominal
organlarin malrotasyonu, toraks piriformis, konjenital kalp hastaliklar1 ve
brongsiyal izomerizm gibi konjenital anomalilerle iligkilidir. Diger yazarlar,
brongektaziye neden olan adenoviriis enfeksiyonlarna sekonder oldugu
edinilmis hipotezi desteklemektedir.

Brongduvarindaki kikirdakli plakalarin eksikligini gosteren bronkoskopiile
etkilenen bronglarin patolojisi dogrulayici bir testtir. Bununla birlikte, akciger
biyopsisinin ¢egitli komplikasyonlart vardir ve her zaman tanisal degildir.
2006 yilinda, D1 Scioscio ve ark. inspiratuar ve ekspiratuar BT gortintiileme
kullanarak, akcigerin hiperinflasyonu ile ligiincii nesil bronglarin distalinde
bilateral silindirik/kistik brongektazide inspiratuar balonlagma gosteren bir
WCS vakasini tanimladilar. Ekspirasyon agamasinda, brongektazide tam bir

1 Op.Dr. VM, Medical Park Kocaeli Hastanesi Gogiis Cerrahisi
ORCID ID: 0009-0003-1839-8088 fzonuzi@gmail.com
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¢okme vardi, bu da subsegmental bronslarda kikirdakli plakalarin olmadigini
diigtindiirdii. (Sekil:1) non-invaziv metodolojisi, uygulama kolaylig1 ve
iyl hasta toleransi goz Oniine alindiginda, ¢ok kesitli spiral BT veya BT
bronkoskopi, kistik akciger hastaliklarini, 6zellikle de WCS’yi incelemek igin
tercih edilen bir teshis metodudur.

WCS igin spesifik bir tedavi yoktur. Alevlenmeleri 6nleme tedavinin
temeli olmaya devam etmektedir. Profilaksi, 7-10 giin stireyle agizdan veya
parenteral antibiyotik verilirse veya balgam tiretimi azalana kadar saglanabilir.
Non-invaziv pozitif basingli ventilasyonun (NPPV) brongektazili hastalarda
kronik solunum yetmezligini iyilestirdigi bildirilmistir. Akciger nakli igin
hasta se¢imi konusunda 6zel bir 6neri yoktur.

WISKOTT-ALDRICH SENDROMU

Wiskott-Aldrich sendromu (WAS), klasik olarak immiin yetmezlik,
trombositopeni ve egzama gibi karakteristik {iglilyii igeren nadir bir X’e
bagli hastaliktir. Goriilme sikligi her 100000 canlt dogumda 1 olarak tahmin
edilmektedir. Wiskott-Aldrich sendromu proteinini (WASp) kodlayan
gendeki genetik bir mutasyondan kaynaklanir. Hiicresel sinyalleme ve
immiinolojik sinaps olusumunda rol oynayan WAS proteini.

Yenidogan, trombositopeni sonucu ¢esitli kanama belirtileri gosterir.
Petegi, gobek kiitiiglinden kanama veya siinnetten sonra. Purpura,
hematemez, melena, burun kanamasi, hematiiri ve oral, gastrointestinal ve
intrakraniyal kanama gibi hayati tehdit eden semptomlar.

Immiin yetmezligin siddeti biiyiik 6l¢iide mutasyonlarin tipine ve
sonugta ortaya ¢ikan protein ekspresyonuna baghidir. Hastalar Streptococcus
pnewmoniae, Neisseriameningitides ve Haemophilusinfluenzae gibikapsiillenmis
organizmalara karg1 hassastir. Belirtiler arasinda orta kulak iltihabs, siniizit,
pnomoni, menenjit, sepsis ve kolit bulunur. Zaman zaman kanama riskini
azaltmak igin yapilan splenektomi, ciddi enfeksiyon ve sepsis riskini daha da
artirir. Bu immiin yetmezlik ayrica hastalar1 Preumocystis jivovecii, Molluscum
contayyiosum ile birlikte sistemik sugigegi ve sitomegaloviriis enfeksiyonu ile
firsat¢1 enfeksiyonlara yatkin hale getirir.

WAS hastalarinin yaklagik yarisinda yagamun ilk yilinda degigen siddette

egzama geligir ve klasik atopik dermatite benzerlik gosterir.

Wiskott-Aldrich sendromunun tedavisi esas olarak bakteriyel enfeksiyonlar
icin genig spektrumlu antibiyotikler, viral ve fungal enfeksiyonlar igin
antiviraller/antifungaller igeren konvansiyonel ve destekleyici bakima
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baglidir. Hastalar ayrica kanamay1 onlemek i¢in trombosit transflizyonuna
ihtiya¢ duyarlar. Egzamay1 tedavi etmek igin topikal steroidler kullanilir

X’e bagl trombositopeninin prognozu, normal popiilasyona yakin yagam
beklentisi ile iyidir, ancak klasik Wiskott-Aldrich sendromu, tekrarlayan
enfeksiyonlar, otoimmiin hastalik ve malignite nedeniyle azalmig yagam
beklentisi ile kotii bir prognoza sahiptir. Bu hastalarda en sik 6liim nedeni
kanamadir.

YELLOW NAIL - SARI TIRNAK SENDROMU

Sart tirnak sendromu (YNS), asagidakilerden ikisinin varlig: ile
tanimlanan nadir bir durumdur: (1) yavag biiyiiyen, sert, sar1 ve distrofik
tirnaklar, (2) lenfédem ve (3) solunum yolu hastaligi. 1947°de Samman ve
White, tirnak renk degigikligi ve lenfodemi olan hastalarda ilk YNS vaka
serisini yayinladilar. Genel olarak, sendrom edinilir ve 50 yagin iizerindeki
yetigkinleri etkiler. Bununla birlikte, ¢ocuklarda ve hatta yenidoganlarda
meydana gelen YNS vaka raporlar1 vardir. Anatomik olarak YNS, tirnaklari,
ayak tirnaklarini, solunum yollarini ve sivi biriktirebilen yer¢ekimine bagh
alanlar1 (tipik olarak alt ekstremiteler) etkiler. Bu belirti ve semptomlarin
lenfatik drenajdaki islev bozukluguna baglh olduguna inanilmaktadir.

Sar1 tirnak sendromunun (YNS) spesifik nedeni belirsizdir. YNS ile iligkili
belirti ve semptomlar i¢in en yaygin kabul goren agiklama, lenfatik sistemin,
ozellikle de lenfatik drenajin iglev bozuklugudur. YNS’nin 6nerilen bir bagka
etiyolojisi titanyuma, Ozellikle titanyum dioksite (dig ve eklem implantlari,
cerrahi zimbalar ve gesitli kozmetikler gibi gesitli tirtinlerde kullanilir) maruz
kalmaktir. YNS ayrica bazi maligniteler, otoimmiin hastaliklar ve immiin
yetmezlik bozukluklarr ile iligkilendirilmistir.

Tahmini prevalans 1/1.000.000°dan azdir 50 yasindan sonra daha sik
goriiliir ve erkekleri ve kadinlar egit olarak etkiler. Konjenital ve pediatrik
vakalar son derece nadirdir.

YNS’nin tanst kliniktir ve spesifik bir test gerekmez veya tanisal degildir.
Potansiyel testler agagidakileri igerebilir:

* Kalp yetmezligini ekarte etmek igin ekokardiyografi

* Pnomoni veya diger pulmoner patolojiyi tanimlamak igin gogiis

radyografisi
* Kronik siniiziti degerlendirmek igin siniislerin BT’si

* Balgam analizi veya CBC gibi enfeksiyon testi
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* Onikomikozu ekarte etmeki¢in tirnak kazintilarinin veya kirpintilarinin
analizi

* DPlevral sivinin degerlendirilmesi ile torasentez
* Lenfatik yetmezligi tanimlamak i¢in lenfosintigrafi

Sar1 tirnak sendromunun (YNS) yonetimi semptomlarin tedavisine
odaklanir. Plevral efiizyonlar genellikle torasentez ile tedavi edilir.
Oktreotidin YNS ile iligkili bazi §iloz efiizyon vakalarinda etkili oldugu
gosterilmigtir. Ne yazik ki, plevral eflizyonlar tekrarlama egilimindedir ve
dekortikasyon, plorodez veya torasik kanal embolizasyonu dahil olmak iizere
kesin miidahaleler gerektirebilir.

YNS’deki tirnak hastaligr  kendiliginden  diizelebilir. Tirnak renk
degisikligini tedavi etmek igin oral E vitamini kullanimina iliskin kanitlar
karigtk bagariya sahiptir. Antifungaller, tek bagina veya E vitamini ile
kombinasyon halinde, mantar enfeksiyonu olmamasina ragmen kullanilmistir.

YNS’de goriilen lenfodem, primer lenfodemde kullanilan ayn1 girisimlerle
tedavi edilir. Genel olarak, cilt bakimi, manuel lenf drenaji ve egzersizlerle
birlikte kullanilan kompresyon giysileri ve bandajlama dahil olmak tzere
cerrahi olmayan miidahaleler kullanilir.

YOUNG SENDROMU

Siniizit-infertilite sendromu olarak da adlandirilan Young sendromu,
adin1 bu durumu ilk goézlemleyen iirolog Dr. Donald Young’dan almugtir.
Nadir goriilen kalitsal bir sendromdur ve siklikla kronik rinosiniizit,
azospermiye bagli dogurganlikta azalma ve brongektazi olan orta yash
erkeklerde goriiliir. Spermatogenez normaldir ve dogurganligin azalmasi,
genital sistemden sperm taginmasinin engellenmesinden kaynaklanir. Bu
bozuklukla dogan bireylerde akcigerler normal, ancak kalin, viskoz mukus
iretme egilimindedir, bu da spermleri epididimde hapsederek hareketlerini
etkiler. Azospermi, spermin epididimden agag1 dogru fonksiyonel olarak
engellenmesine baghdir.

Young sendromunun kesin nedeni bilinmemektedir, ancak genetik
bir etiyolojiye ek olarak, bazi aragtirmacilar bunun civa maruziyetine
bagli olabilecegini diigiinmektedir. Civa kullanimina iliskin kisitlamalarin
uygulanmasindan bu yana, Young sendromunun goriilme sikligi da
azalmgtir.

Young sendromlu hastalar genellikle normal bir yagam siiresi ile aktif
bir yagam siirerler. Akciger fonksiyonlarindaki azalma orani kistik fibrozise
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gore daha yavastir. Bununla birlikte, siniizit gibi tekrarlayan enfeksiyonlar
sinir bozucu olabilir ve yagam kalitesini olumsuz yonde etkileyebilir. Akciger
fonksiyon varyasyonu tani anindaki yagsla iligkili degildir.

Young Sendromunu Kistik Fibrozis ve Kartegener Sendromundan ayirt
etmek onemlidir.
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