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Systemic Sclerosis: Case Report

Emine Figen TARHAN?, Emine KOCA?

Mugla Sitk1 Kogman Universitesi"Tlp Fakiiltesi i¢ hastaliklar1 Anabilim Daly/Romatoloji Bilim Dali, Mugla
2Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ hastaliklar1 Anabilim Dali, Mugla

Oz

Primer lokalize kutandz amiloidoz ve diffiiz sistemik skleroz
birlikteligi nadirdir. 15 y1l 6nce biyopsi ile primer lokalize kutandz
amiloidoz tanis1 alan 61 yasindaki bir kadin hastaya deri ve
lokomotor sistem bulgulari, kapilleroskopi bulgular1 ve otoantikor
(anti-Scl-70) pozitifligi ile diffiiz sistemik skleroz tanisi
konulmustur. Farkli klinik, etiyopatogenetik ve genetik 6zellikleri
olan bu iki hastalik nadiren bir arada goriilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Amiloidozis, CREST, Sistemik Skleroz

Abstract

Co-existence of primary localized cutaneous amyloidosis and
diffuse systemic sclerosis is very rare. In a 61-year-old woman who
was diagnosed as primary localized cutaneous amyloidosis with
biopsy 15 years ago, additional diagnosis of diffuse systemic
sclerosis was made based upon skin, locomotor system and
capilloroscopy findings and autoantibody (anti- Scl70) positivity.
These two autoimmune diseases, which have different
aetiopathogenesis as well as diverse clinical and genetic
characteristics, are rarely seen together.
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Giris

Amiloidoz, amiloid adi verilen ¢6ziinmez
proteindz fibriler materyalin ¢esitli doku ve
organlarda birikimi ile fonksiyon bozukluguna yol
acan heterojen bir hastaliktir (1). ki gruba ayrilir;
amiloid hafif zincir amiloidozu (AL amiloidoz) ve
amiloid A (AA Amiloidoz) (2). Primer Lokalize
Kutanéz Amiloidoz (PLKA), i¢ organlarda
birikimler olmadan, dermiste amiloid birikimi ile
karakterize nadir goriilen kronik bir hastaliktir.
Klinik olarak papiiler, makiiler veya kitlesel bir
goriiniimde  olabilir (3). Insidansi literatiirde
Hindistan’da 62/y1l (4), Arabistan’da ise 6/yil
seklinde bildirilmistir (5).

Sistemik skleroz (SSc) deri ve visseral organlarin
fibrozisi ile karekterize kronik, sistemik otoimmiin
bir hastaliktir (6). Farkli etiopatogenetik, klinik ve
genetik 6zellik gosteren PLKA ve SSc birlikteligi
nadir goriliir. Burada diffiiz sistemik skleroz ve
PLKA birlikteligi olan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu
60 yasinda kadin hasta; halsizlik, yorgunluk,

ciltte koyu renkte dokiintii, 6zellikle soguk havalarda
ellerde beyazlagma, ellerinde ve ayaklarinda sislik,
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istirahat ile olusan el ve ayak eklemlerinde agri
sikdyeti ile romatoloji poliklinigimize bagvurdu.
Deri biyopsisi ile 15 yil 6nce primer lokalize kutandz
amiloidoz tanist aldigi  Ogrenildi.  Sistemik
sorgusunda Raynaud fenomeni pozitif, sikka
semptomlar1 ve artralji pozitif idi; buna karsilik oral
aft yok ve artrit saptanmadi. Fizik muayenede kan
basinct 100/60 mmHg; yiiz ve st ekstremitelerde
daha belirgin olmak iizere hiperpigmente nodiiler
deri lezyonlari, telenjektaziler, deride tuz biber
manzarasi, sklerodaktili, ve el kii¢lik eklemlerde
basiyla duyarlilik mevcuttu. Solunum sistemi,
kardiyovaskiiler sistem ve batin muayenesi olagandi.
Laboratuvar incelemesinde hemoglobin: 13 gr/dL
(11.2-15.7 g/dL), trombosit: 189x10x3/mL (180-
370x103), aclik kan sekeri: 92 mg/dl (74-109
mg/dL), kreatinin: 0.6 mg/dl (0.40-0.90), Troid
Stimiilan Hormon (TSH): 2.58 plU/mL (12-22),
antiniikleer antikor 1/320 niikleoler ve anti-Scl70
pozitif bulundu. Kemik iligi biyopsisi normoseliiler
ve serum protein  elektroforezi  olagandi.
Kapillaroskopide dev kapiller ve kanama alanlar
goriildii (Resim 1). Ekokardiyografisinde pulmoner
arter basinci olagandi. Akciger yiiksek ¢oziiniirlikli
bilgisayarli tomografi (YCBT) olagan olarak
degerlendirildi. Bu bulgular ile hastaya SSc tanist
konuldu. Raynaud fenomeni igin soguk ve
travmalardan korunmasi onerildi. Metilprednizolon
4  mg/giin, hidroksiklorokin 400 mg/giin,
asetilsalisilik asit 100 mg/giin, nifedipin 30 mg/giin
ve colchicum dispert 1.5 mg/giin basland1. Ugiincii
ay kontroliinde Raynaud semptomlarinda ve kas
iskelet sistemi semptomlarinda gerileme oldugu
kaydedildi.
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Resim 1. Kapilleroskopi: Kanama alan1 ve dev kapiller
varlifi

Tartisma

Amiloidoz hem sistemik, hem de lokalize formda
olabilir. Sistemik amiloidoz; plazma hiicre
diskrazileri, multipl myelom gibi hastaliklarda
primer olarak (AA) ve ailevi akdeniz atesi, romatoid
artrit gibi hastaliklarda sekonder olarak (AL)
geligebilir. Primer amiloidozda kutandz tutulum
%20-40 oranindayken, sekonder amiloidozda
kutandz tutulum daha nadirdir (7). Primer lokalize
kutan6z amiloidoz, sistemik tutulum olmadan
amiloid maddesinin sadece deride birikimi ile
karakterizedir.

Olgumuz PLKA tanisi aldiktan yaklagik 15 yil
sonra, Raynaud fenomeni, ellerde sislik ve sertlik
sikdyeti ile geldigi romatoloji polikliniginde;
muayenede telenjektazi ve sklerodaktili; laboratuvar
tetkiklerinde anti Scl70 pozitifligi; kapilleroskopide
dev kapiller ve kanama alanlarinin varligr ile SSc
tanist almigtir.

SSc ve PLKA birlikteligi nadirdir. Literatiirde
Kikuchi ve arkadaglarinin iki olguluk sunumu
vardir; 70 yasindaki kadin hasta ellerde 6dem,
Raynaud fenomeni, telenjektazi klinigi, laboratuar
tetkiklerinde;  antisentromer  antikor  1/2560
pozitifligi ve deri biyopsisinde dermal sklerozis ve
Kongo red ve Dylon boyasinda amiloid pozitif
saptanmasi lizerine sinirli SSc ve PLKA tanist
almistir. Ikinci olgu ise solvent maruziyeti dykiisii
olan 62 yasindaki bir erkek hastadir. ANA 1/160
homojen ve graniiler pozitif, akciger YCBT’de
fibrotik degisiklikler, deri biyopsisinde epidermal ve
dermal skleroz, kongo red ve dylon boyamasinda
amiloid pozitifligi bulunmus ve sonugta SSc ve
PLKA birlikteligi gosterilmistir (8). Solvent, benzen
gibi etkenler hastaligin tetiklemesinde suglu
bulunmustur. Bizim olgumuzda ise hastanin
6zgecmisinde bdyle bir maruziyet saptanmamustir.

Ogiyama ve arkadaglar1 amiloid lezyonlar1 daha
¢ok st ekstremitelerde olan 6 hasta (4 kadmn, 2
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erkek) bildirmislerdir (9). Hastamizda ise amiloidoz
lezyonlar1  daha ¢ok  ylizinde ve  {ist
ekstremitelerdedir. Summers & Kendrick CREST
(Kalsinozis, Raynaund, Sklerodaktili, Ozafagus
Dismotilitesi, Telenjektazi) sendromu tanili bir
hastada ¢ok sayida nodiilleri olan primer lokalize
kutandz nodiiler amiloidoz (PLKNA)
tanimlamuglardir (10). Shiman ve arkadaslar1 ise
sklerodaktili, telenjektazi ve 1/1280 antisentromer
pozitifligi ile CREST sendromu tanisi alan bir
hastada PLKA tanis1 koymuslardir (11). Olgumuzda
ise anti-Scl70 pozitifligi mevcuttur.

Bu hastaliklarin bir arada olmasi belki de tesadiif
degildir. Benzer etiyolojik faktorlerin immiin sistemi
tetiklemesi ve hastaligin patogenezinde etken olan
bazi sitokin ve biiyiime faktorlerinin iretimini
arttirmasi sonucu olabilir.

SSc hastalarinda tuz biber manzarasi ve
telenjektaziler gibi ¢esitli deri lezyonlar goriilebilir.
Bu hastalarda nadir de olsa kutandz amiloidoz da
olabilecegi akilda tutulmalidir.
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