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Ozet / Abstract

Dusuk Doz ve Kisa Siireli Kortikoterapi ile Diizelen
Tekrarlayan Polikondrit: Bir Olgu Sunumu
Relapsing Polychondritis that Recovers Rapidly with One-Dose Steroid: A Case Report

Abdurrahman Bozkurttan, Stiheyl Haytoglu, Soner Kadikoylii, Umut Aslan, Osman Kiirsat Arikan

Tekrarlayan polikondrit nadir goriilen, kikirdak dokuda epizodik inflama-
tuar ataklarla seyreden otoimmiin, multisistemik bir hastaliktir. iki yildir
cok sik olarak tekrarlayan her iki kulak kepgesinde agri, sislik ve kizariklik,
sach deride kasinti ve kepeklenme sikayeti ile bagvuran kirksekiz yasindaki
bayan hastanin kulak burun bogaz muayenesinde her iki aurikula ile dis
kulak yolunda eritem, 6dem ve hassasiyet saptandi.

Hastada Tekrarlayan Polikondrit distintldtginden aurikuladan kikirdak
dokuyu da icerecek sekilde biopsi alindi. Histopatolojik incelemede; pe-
rikondrial alanda lenfosit, notrofil I6kositler ve fibrozis saptandi. Klinik
ve histopatolojik bulgular dogrultusunda “tekrarlayan polikondrit” tanisi

Relapsing polychondritis is a rare, autoimmune, multisystemic disease
that presents with episodic inflammatory process of the cartilages. We re-
port a case of a 48-year-old woman who presented to our otolaryngology
clinic with complaints of pain, eritema, edema on both auricules, itching,
and desquamation on hairy skin. She had a history of multiple episodes of
these complaints for 2 years. Biopsy was performed in both the auricules.
The pathological examination revealed that the perichondrial area was in-
filtrated by inflammatory cells and fibrosis was composed. On the basis of
the pathological examination and clinic correlation, relapsing polychon-
dritis was diagnosed. Low-dose corticotherapy was administered and in

konuldu.

Tedavide verilen distk doz kortikoterapiye sekiz saat gibi kisa siirede be-
lirgin cevap alinmasi tekrarlayan polikondritin nadir bir hastalikta olsa

the first 8 h, significant healing was observed. This case indicated that cli-
nicians consider relapsing polychondritis and the demonstrative therapy
by low doses of corticosteroids for differential diagnosis and therapy of
relevant cases.

akilda tutulmasi gerektigini gosterir nitelikteydi.
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Giris

Tekrarlayan polikondrit nadir goriilen, patogenezinde tip Il kollajene karsi gelisen antikorlarin
rol oynadigl, artikiiler ve non-artikiiler kikirdak dokuda epizodik inflamatuar ataklarla seyreden
otoimmiin, multisistemik bir hastaliktir. Hastalarin %50’ sinin serumunda tip-Il kollagene karsi
gelisen immunglobulinG (IgG) tipi antikorlar gosterilmistir. Tekrarlayan Polikondritte, proteog-
likandan zengin kalp, kan damarlari ve i¢ kulak gibi bolgelerde de inflamasyon goriilebilmekte,
bunun yani sira deri ve i¢ organlari tutan vaskilit olusabilmektedir (1-3).

Olgularin %30’undan fazlasina lokositoklastik vaskiilit, romatoid artrit, sistemik lupus eritemato-
zus, hemolitik anemi, Hashimato tiroiditi, timoma, vitiligo, psoriazis gibi otoimmin hastaliklar
eslik edebilmektedir (4).

Hastaligin ortalama yillik insidansi milyonda 3,5’ tur. Tim yaslarda rastlanabilmekte ancak en sik
40-50 yaslari arasinda bildirilmektedir ve kadin:erkek orani 3:1dir (1-3, 5).

Tanisi, spesifik bir laboratuvar bulgusu olmadigindan klinik, patolojik ve radyolojik olarak
konmaktadir (6).

Burada uzun siredir sikayetleri olan ve palyatif tedavilerle yada tedavisiz diizelen hastaya klinik
ve histopatolojik olarak Tekrarlayan Polikondrit tanisi konmus ve kisa siireli-diisiik doz kortikoter-
api ile tedavi edilmis olup nadir gortilen bu hastaliga dikkat cekmek icin sunulmustur.

Olgu Sunumu

5 yil once baslayan ve hemen her ay tekrarlayan her iki kulaginda kasinti, son 2 yildir kulak kep-
cesinde sislik, kizariklik ve dokunmayla agri sikayetleri ile poliklinigimize basvurdu. Ozellikle sag
kulak kepcesinde daha belirgin oldugunu belirtti. Bu sikayetlerle daha once basvurdugu saglik
merkezlerinde cesitli ilaglar (topikal steroid, topikal ve oral antibiyotikler vb.) verilmisti.

5 yildir sacli deride siddetli kasinti ve kepeklenme sikayetleri ile birlikte ara sira viicudunun
herhangi bir yerinde yuvarlak kirmizi kasintili lekeleri olup kasidiginda baska bolgelere atlayan,



kendi kendine diizelebilen cilt bulgularindan sikayetci oldugunu
belirtti. 2 ay 6nce Hastanemiz Dermatoloji kliniginde psoriasis
(sedef hastaligi) tanisi konuldugunu belirti. Diger sistem bulgulari
ayrintili olarak sorgulandi. Eklemlerinde siddetli olmamakla
birlikte arada olup gecen agri sikayeti yaklasik 10 yildir varmis.
Son 3 yildir da gozlerde sulanma, kasinti, kizariklik sikayetleri
oluyormus. Hic ilac kullanmadan 1-2 haftada kendiliginden
geciyormus. Bunlar disinda ek sikayet tariflemedi.

Ozgecmisinde on sekiz yil once kadin hastaliklari nedeniyle
gecirilmis operasyon oykiisi mevcuttu.

Soy gecmisinde annesi ve ablasinda egzema oldugunu belirtti.

Kulak-burun-bogaz muayenesinde her iki aurikula ve dis kulak
yolunda yaygin eritem ve 6dem mevcut olup nazal, orofarengeal
ve larengeal muayenesi normaldi (Resim 1). Ayrintili odyolojik
incelemede, isitme normal sinirlarda olup i¢ kulak tutulumuna
ait bulgu saptanmadi. Dermatolojik muayenesinde sacli deride
yapisik skuamli plaklar, her iki dizde eritemli zeminde krutlar
saptandi. Gozde sol anizometik ambliyopi saptandi, biyomikrosko-
pisi normaldi. Kadin hastaliklari muayenesinde gecirmis oldugu
operasyonun sag overektomi (muhtemelen over kistine bagh)
oldugu saptandi. Diger sistem muayeneleri normaldi.

Hemogram, sedimentasyon, rutin biyokimya degerleri, tiroid
fonksiyon testleri, rutin idrar analizi normal sinirlardaydi. C -reak-
tif protein (CRP) 0.6miligram/desilitre(mg/dL) diizeyi normalden
hafif yiksekti.

Romatoid faktor (RF) ve Antistreptolizin O (ASO) negatif idi. Ig A
(84.14 mg/dL) normalden hafif dusuk, 1gG ve IgM diizeyleri ise nor-
mal diizeylerdeydi. C3 (77 mg/dL) diizeyi normalden hafif dusuk,
(4 diizeyi normal duzeylerdeydi. pANCA / cANCA (Anti Notrofil Si-
toplazmik Antikor Profil) titresi <1:10 olup normal sinirlardaydi.

Hastaya radyolojik olarakta ayrintili inceleme yapildi. Dinamik ek-
spiratuar toraks tomografisinde, amfizem ve bilateral alt zonlarda
hafif formda interstisyel buzlu cam manzarasi saptandi. Gogus
hastaliklarina konsulte edildi. Muayene ve solunum fonksiyonlari
testleri normal olup sikayetide olmayan hastaya takip onerildi.

Renal Doppler ultrasonografisi normal olarak raporlandi.

Ekokardiyografik incelemede aort ve mitral kapaklarda kalsifikasy-
on, sol ventrikil diyastolik disfonksiyonu (Evre 1) saptandi. Kardi-
yoloji tarafindan degerlendirildi; tedaviye gerek gortilmedi.

Aurikuladan kikirdak dokuyu da icerecek sekilde yapilan bi-
yopsinin histopatolojik incelemesinde; Akantotik, hiperplazik cok
katli yassi epitel altinda dermiste kollojende dejenerasyon, yag do-
kusunuda infiltre eden siddetli aktif kronik iltihabi hiicre infiltra-
syonu, kapiller damar proliferasyonu yanisira perikondrial alanda
lenfosit, notrofil 1okositler ve fibrozis saptandi.

Hastaya intravenoz kortikoterapi baslandi. Hastamiz 48 yasinda ve
88 kilogram agirhginda idi. Tedaviye 40 miligram metilpredniso-
lon intravenoz olarak baslandi. Tedavinin heniiz 8. saati sonunda
belirgin diizelme oldugundan (Resim 2) giinde 10 mg azaltilarak 5.
glin tedavi sonlandirildi (Resim 3-5). Hasta tedavisiz olarak izleme
alindi (Resim 6).
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Resim 3. a, b. Tedavi sonrasi 24. saat sag (a) ve sol (b)

Tartisma

Ozellikle bilateral tekrarlayici aurikiiler inflamasyonda tekrarlayan
polikondritin ilk anda dustnilmesi gerekir, bu bulgu tani konan
hastalarin %85'inde bulunmaktadir. Nadiren i¢ kulak tutulumu da
bildirilmektedir (7).

Auriktler kondritte dis kulak kikirdaginda unilateral ya da bilateral
olarak ani gelisen kizariklik, hassasiyet ve 6dem mevcuttur. Akut
inflamasyon siklikla 1-2 haftada icerisinde spontan geriler, ancak
haftalar veya aylar sonra tekrarlayabilir. Uzun siiren ve niikseden
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inflamasyon epizodlari kikirdak dokuda dekstruksiyona ve fibro-
zise neden olarak kulak kepcesinde sekil bozukluguna yol acar.
i¢ kulak hasarina bagli bulanti, kusma, tinnitus, ataksi, duyma
kaybi gozlenebilir. Hastamizda i¢ kulak tutulumuna bagh bulgu
saptanmadi, isitme testi normaldi.

Nasal kondrit %54-70 hastada goriilmektedir. Bu durum aniden
meydana gelen ve birkac glinde spontan gerileyen inflamasyonla
karakterizedir. Eger ataklar tekrarlarsa kikirdak kollapsi meydana
getirirler. Bu semer burun deformitesine sebep olabilir. Burunda
agri, kizariklik, terleme, rinore, bazen epistaksis ile kendini goster-
ebilir (5). Olgumuzda nazal semptomlar yoktu.

Tekrarlayan Polikondritte artropati en sik rastlanan ikinci tablo-
dur (%50-80). Artrit genellikle asimetrik, migratuar, seronegatif,
non-dekstriktif ozelliktedir. Klinik olarak gecici artraijiden mono,
pauci veya poliartikiler, simetrik veya asimetrik sinovitise kadar
degisen ve gerek bk, gerekse periferik eklemleri ve parasternal
eklemleri (kostakondral, manibrio-sternal, sternoklavikiler gibi)
tutabilen bir artritis soz konusudur. Periferik artritin varligi, yaygin
hastalik ve kotu prognozla iliskilidir (8). Olgumuzda artrit veya ar-
traljiye bagh hafif siddetli ve nadiren olan semptomlar mevcuttu.

Solunum sistemisemptomlaridasiktirve mortaliteninen 6nemlise-
bebidir. %25-50 hastada hastaligin baslangicinda saptanmaktadir.
En sik larinks, trakea ve bronslar etkilenmektedir. Kartilaj tutu-
lumu disfoni, afoni, non-produktif okstirtk, dispne, wheezing ile
kendini gosterir; cogunlukla astimla karisabilmektedir (9).

Goz tutulumu da temel bulgulardan biridir. En sik sklerit, episklerit
ve konjunktivit goralir (10). Bu bulgular gormeyi hafif veya belir-
gin azaltacak kadar siddetli olabilmektedir.

Kutanoz bulgular hastalarin %50’sinde gozlenir. En sik vaskiilit,
eritema nodozum benzeri lezyonlar gorilir. Diger deri bulgular
arasinda oral aft, anjioodem, urtiker, livedo retikilaris, liken
planus, vitiligo, psoriasis bulunmaktadir (2, 11, 12). Bizim olgumuz
psoriasis tanisi almisti.

Renal tutulum c¢ok nadirdir (%10) ve varhigi kotli prognozu goster-
Resim 5. a, b. Tedavi sonrasi 72. saat sag (a) ve sol (b) ir. Mikroskobik hematiiri, proteiniiri ve bazen de siddetli bobrek
fonksiyon kaybi ile giden, genellikle biyopsi ile gosterilebilen kre-
sentrik pauci-immiin glomerulonefrit, segmental nekrotik glom-
ertilonefrit, glomeriilosklerozis, IgA nefropatisi saptanabilir (13).

Assenden aorta veya aort kapagindaki ani dilatasyona bagli olarak
aort yetmezligi veya aort anevrizmasi ve renal arter tutulumuna
bagli renal komplikasyonlar gelisebilir. Renal arter tutulumu kot
prognoz gostergesidir (14).

Tekrarlayan polikondrit tanisinda laboratuar bulgular da onemli
yer tutar. Spesifik bir test olmamasina ragmen, aktif donemde
anemi, lokositoz, trombositoz gozlenebilir. Eritrosit Sedimantasyon
HizI(ESR) ve CRP artmis bulunabilir. Bazi olgularda hastahigin ciddi-
yetiyle orantili olarak anti-kolajen antikorlar pozitif saptanabilir
(15). Olgumuzda yapilan tiim laboratuvar testleri normaldi.

Histopatolojik incelemede perikondrial lenfosit ve notrofil in-
filtrasyonuna bagl kikirdagin normal bazofilisinde kaybolma
ve soluklasma saptanir. Sik tekrarlayan inflamasyon sonrasinda
kikirdak dokunun yerini fibrotik doku alir. Hastalarin yarisinda
imminfloresan incelemede imminoglobilin veya kompleman
birikimi saptanabilir.

36 Resim 6. a, b. Kontrol 24. giin sag(a) ve sol(b)



Tanisal algoritim 1976 yilinda McAdam ve ark. (10) tarafindan
belirlenmistir. Tani i¢in aranan kriterler sunlardir:

a) Enaz3 kriter pozitifligi veya,

b) Histopatolojik tani ve en az bir kriter pozitifligi veya,

¢) Teroidlere ve/veya dapsona yanit

ile birlikte iki ya da daha fazla farkhi anatomik bolgede kondrit
bulunmasi

Hastamizda bilateral aurikuler kondrit mevcut olup histopatolojik
taninin yanisira korkikoterapiye cok hizli yanit alinmasi tekrar-
layan polikondrit tanisi koymamizi sagladi.

Hastaligin prognozu oldukca degisken olup %30 oraninda mor-
talite bildirilmistir. Laringotrakeal-bronsiyal tutulma olan hasta-
larda prognozun kotu olduguna karar verilebilir.

Ses kisikligi ile tiroid kikirdak ve 6n trakea tzerindeki hassasiyet bu
bolgenin tutuldugunu gosteren semptomlardir. Klinik olarak ok-
suriik, dispne, inspiratuvar stridor veya nadiren hemoptizi goriliir.
Ciddi vakalarda odemle birlikte olan glottik, subglottik veya lar-
ingeal inflamasyon trakeostomi gerektirebilir. Tekrarlayan ataklar
havayolunda kalici yapr bozukluguna yol acar ve asfiksiye bagl
olim meydana gelebilir. Ust veya alt solunum yollari infeksiyonlar
da sik gordlir. En sik 6lim nedeni hava yolu kollapsi ve alt solu-
num yolu infeksiyonudur. Kardiyovaskiiler komplikasyonlar ikinci
sirada yer alirken ticlincl sirada steroid tedavisine ikincil gelisen
infeksiyonlar bulunur (16).

Ozellikle respiratuar sistem tutulumunu erken evrede saptam-
ak mortaliteyi onemli olclide azaltir. Respiratuar sistem tutu-
lumu dustnilen olgularda rutin goriintiileme yontemi olarak
pulmoner patolojiyi daha yiiksek oranda saptayabildiginden
dolayr dinamik ekspiratuar tomografi kullaniimasinin gerekliligi
vurgulanmaktadir (17).

Tekrarlayan polikondritin tedavisinde standart bir protokol
onerilmemistir. Eklemlerde, burun ve kulakda hafif inflamasyon
varliginda, nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar, dapsone ve kolsisin
genelde fayda vermektedir. Akut alevlenmelerde sistemik ster-
oidler kullaniimaktadir.

Tekrarlayan durumlarda glomerilonefrit ya da laringotrakeal et-
kilenmeler olabilir ki bu durumlarda sistemik steroid, siklofosfa-
mid ya da sitotoksik ilaglarla immiin supresyon gerekebilir. Ayrica
steriode direncli bazi olgularda siklosporin-A da denenmektedir
(18).

Sonug
Tekrarlayan polikondrit nadir goriilen multisistemik inflamatuvar

bir hastaliktir. Bu hastaligin ozelliklerini bilmek ve erken tani ile
uygun tedaviye baslamak onemlidir.
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