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TAM KAMN SAYIMI
LOKOSIT (WBC) =108/

ERITROSIT (RBC) : x10°12/L -5, Ornek Tiirii :SERUM

KAN GAZLARI+PH+NA+K+CA
PH

TROMBOSIT (PLT) =108/

HEMOGLOBIN (Hb) : g/dL

HEMATOKRIT (%) : a

ORTALAMA ERITROSIT HACMI (MCV) : fL

ORTALAMA ERITROSIT HEMOGLOBINI (MCH])

ORTALAMA ERITROSIT HEMOGLOBIN KONS.
(MCHC)

ERITROSIT DAGILIM GENISLIGI {RDW)

NOTROFIL %

LEMFOSIT %

MONOSIT % D-DIMER ng/mL FEU

ECZINOFIL %

BAZOFIL %

NOTROFIL SAYISI , *10*a/L

LEMFOSIT SAYISI . =103/l

MOMOSIT SAYISI *10*a/L

ECQZINOFIL SAYISI . =103/l

BAZOFIL SAYISI , *10*a/L

ORTALAMA TROMBOSIT HACMI (MPV) , fL

Maotrofil Lenfosit Orami (NLR)

SEDIMANT ASYOM
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SITOMORFOLOJI
Yaymalarda %59 alveclar makrofaj, %23 lenfosit, %15 notrofil Iokosit, %3 eozinofil I6kosit izlenmigtir.

HISTOKIMYASAL INCELEME
Histokimyasal olarak PAP ve Giemsa boyalan uygulanmigtir.

SITOPATOLOJIK TANI
NON-SPESIFIK MIKST INFLAMASYON BULGULARI , BAL yaymalan

Akan Hiicre Olger TIBBI BIYOKIMYA 2 (HEMATOLOJIK TESTLER)

brnek Turu :BAL
Gogus Hastahklan Faneli {Diger Vucut Sivilan)

Analiz Edilen Hucre Grubu Agraniiler Aepanier

CD 45 (DIGER VUCUT SIVILARI) 100

CD14 (DIGER VUCUT SIVILARI) 0

CD 5 (DIGER VUCUT SIVILARI) 95

CD 3 (DIGER VUCUT SIVILARI) 93

CD 4 (CD3+) 10 ?gnza:ar.

[ TH lenfosit §

CD 8 (CD3+) 89 ?.;11333&

[ Tols lenfosit )
CD 45 FED[DIGEFE VUCUT SIVILARLD a2

b omedindeki lokositlerin %67si lenfosit, % 20°'si monosit'makmofaj, % 13'u granulositir. Lenfositlerin %93'u T hucredir. (CO4/CD8:0,1)




OTOANTIKORLAR IFA IMMUNOLOJI LABORATUVARI

Ornek Tiirl :SERUM

ANTIMUKLEER ANTIKOR (AMA) (Ind. immdnflor(lIF))  Negatif

Megatif <1:100 Titre

(+) Zayf Pozitif 1100

+ Pozitif >1:100 - < 1:320

++ Pogzitif>==1:320- =1:1000

+++ Kuywetli Pozitif>=1: 1000 - <1:3200
++++ Cok Kuwwetli Pozitif>=1:3200

Anti Scl-70 (Immunaoblot)

Megatif

Anti Pm-Scl100 (Immunoblot)

Megatif

Sitoplazmada zayf ince benekli, fibriler (Aktin) boyanma.

Anti Jo=1 {Immunoblat)

+++ Pozitif

AMCA (Indirekt immunfloresan (IIF))

Megatif =1:10 Titre

(+) Zayf Pozitif 1:10

+ Pozitif >1:10 - = 1:32

++ Pozitif ==1:32 - <1100

+++ Kuvwetli Pozitif ==1:100 - <1:320
4444 Cok Kuwetli Pozitif =>1:320

Anti CENF B (Immunoblot)

Megatif

Anti PCNA (Immunoblot)

Megatif

Anti ds DMA (Immunoblot)

Megatif

Anti Nukleozom (Immunablot)

Megatif

OTOANTIKORLAR IMMUNBLOT IMMUNOLOJI LABORATUVARI

Anti Histon (Immunoblat)

Megatif

Ornek Tiirl :SERUM

Anti Ribozomal P Protein (Immunoblot)

Megatif

MUK ANTIJ.KARS] ANT.IGG UZUN PANEL

Anti AMA M2 (Immunoblot)

Megatif

Anti nEMP/Sm (Immunoblot) MNegatif

Anti Sm {Immunablot) MNegatif

Anti DES70 (Immunoblot)

Megatif

Anti 55-A (Immunoblot) Megatif

Anti Mi-2 (Immunoblot)

Megatif

Anti Rob2 (Immunoblot) +++ Pozitif

Anti 55-B (Immunoblot) Megatif

Anti Ku (Immunoblat)

Megatif




TANI: ANTISENTETAZ SENDROMU ?

ONERI



NUMUNE TURU: SERUM

TETKIK ADI SONUC BIRIM REFERANS ARALTK ONCEKI SONUC
MIVOZIT GENIS PANEL
-ANTI $5-A ANTIKOR(Anti-Ro)(52 kDa) 3+ NEGATIF

Anti-554/Ro52, otoimmiin karaciger hastalid, mivozit ve inflamatuar sistemik hastaliklar gibi birkac farkl otoimmiin durumia
iliskilendiriimistir. Ama spesifik kabul edilmemektadiv. Kiinik bulgular ve diger testlere birlikte dederendiriimesi dnevilir.

-ANTI PM/Scl100 ANTIKOR NEGATIF MNEGATIF
-ANTI Jo-1 ANTIKOR 3+ MEGATIF
Anti-Jo-1 antikorlan, inflamatuar mivopati, interstisyel akcider hastalidi, eroziv olmayan seronegatif artrit vakalannda gdzienir.
-ANTI Ku ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI PL-7 ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI PL-12 ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI MDAS ANTIKOR NEGATIF MNEGATIF
-ANTI- NXP2 ANTIKOR NEGATIF MNEGATIF
-ANTI- E] ANTIKOR NEGATIF MNEGATIF
-ANTI-SRP ANTIKOR NEGATIF MNEGATIF
-ANTI-MI2 ALFA ANTIKOR NEGATIF NEGATIF
-ANTI-MI2 BETA ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI-SAE1 ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI-TIF1lg ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI PM/Scl75 ANTIKOR NEGATIF MEGATIF
-ANTI- 0] ANTIKOR NEGATIF MNEGATIF
ANTI-cN-1 A ANTIKOR NEGATIF NEGATIF

-Hata antlsentetaz sendmmu nlﬂrak kabul -EH:lII-ElI

-Hastadan CK ve Myoglobin gonderilmesi

-Gonderilebiliyor ise dig merkeze miyozit paneli gonderilmesi

-Hastadan ivedilikle hepatit marker ve quantiferon gonderilmesi

-Hastaya 3 gun boyunca 1 gram pulse steroid tedavisi verilmesi sonrasinda 60 mg prednol olarak devam edimesi

-3 gun pulse stercid sonrasi 1 gram siklofosfamid tedavisi verilmesi

-Takrolimus icin endikasyon disi basvurusunda bulunarak tedaviye takrolimus eklenmesi cnerilir.

KUBRA ASLANTAS 28.11.2024 10:31 Miyoglobin:316 Kreatin kinaz: 434

Dilzen laboratuar miyozit panelinde ANTI SS-A ve ANTI JO-1 +3 pozitif olarak sonuclandi. (Raporu ilintili dékiimanlara
eklendi)




Patients suspected of Anti-synthetase syndrome

l

Classification Criteria for Anti-synthetase syndrome

v" Within each clinical/serological domain, only count the highest weight for calculating the total score

v Not present/not assessed/not available in any clinical/serological variables has score of 0

Clinical domain

Weight

Other clinical features

Weight

Joint involverment

Mechanic’s hands/Hiker's feet

1.0

Inflarmatory arthralgia or arthritis

1.0

Reaynaud's phenomenon

0.5

Musde irvolvernent

Subclinical evidence of myositis
{muscle enzyme/EMG/MRI)

inflammatory rashes (Gottron's,

heliotrope, \V-sign, shawl| sign, malar rash)

0.5

Unexplained fever

0.5

Clinical evidence of myositis

Serological domain

Biopsy-supported myositis

Anii-ARS antibodies

Interstitial lung disease

Mon-Jo-1 positive by non-IP methods

UIP or ather/unclassifiable pattern

Predominant NSIP and/or OP pattern

Jo-1 positive by any methods or

non-lo-1 positive by IP

ANA with cytoplasmic pattern

Anti-RoS52 or anti-554 antibodies




Management of chronic ILD

First-line immune modulators
Corticosteroids; mycophenolate or azathioprine

Progression, lack of considerable
improvement, or relapse of disease

A

Second-line immune modulators

Rituximaby; tacrolimus or cyclosporine; intravenous immunoglobulin

Progression or relapse of disease

v ‘

v

Antifibrotic for Third-line immune
pulmonary modulators
function tests* Cyclophosphamide
Nintedanib (after an
adequate trial of
immunosuppression)

Lung transplant
evaluation

Need for
supplemental oxygen

All patients:
Pulmonary
rehabilitation;
monitor for
medication adverse
effects; pneumocystis
pneumonia
prophylaxist

WSPH group 3
pulmonary
hypertension:
Inhaled treprostinil

Respiratory muscle
weakness:
Non-invasive
mechanical ventilation

Management of rapidly progressive ILD

First-line combination therapy

tofacitinib; IVIg

Corticosteroid pulse (500-1000 mg per day for 3 days)
AND one or two agents depending on severity: tacrolimus or
cyclosporine; cyclophosphamide (maximum 6 months); rituximab;

Progression or lack of significant

improvement

v

Therapeutic plasma exchange
and IVlg

Salvage Lung transplant evaluation

(if isolated respiratory failure)

Evaluate ECMO candidacy
(bridge to recovery or transplant in
acute respiratory failure)

All patients:
Monitor for
medication adverse
effects; pulmonary
rehabilitation;
pneumocystis
pneumonia
prophylaxist

WSPH group 3
pulmonary
hypertension:
Inhaled treprostinil

Management of rapidly progressive ILD

First-line combination therapy

Corticosteroid pulse (500-1000 mg per day for 3 days)

AND one or two agents depending on severity: tacrolimus or
cyclosporine; cyclophosphamide (maximum 6 months); rituximab;
tofacitinib; IVlg

Progression or lack of significant

improvement

Salvage Lung transplant evaluation
Therapeutic plasma exchange (if isolated respiratory failure)
and IVlg
Evaluate ECMO candidacy
(bridge to recovery or transplant in
acute respiratory failure)

All patients:
Maonitor for
medication adverse
effects; pulmonary
rehabilitation;
pneumaocystis
pneumaonia
prophylaxist

WSPH group 3
pulmonary
hypertension:
Inhaled treprostinil

Figure 4: Management algorithm for chronic and rapidly progressive ILD







OLGU 2

48 yasinda erkek

Meslek: Memur

Yasadigi yer: Hatay

Sikayeti: Kronik progresif dispne

Hikayesi: 1 yildir olan kronik progresif dispne sikayeti olan hastanin bu nedenle ¢ok sik tekrarlayan hastane ve
ybi yatisi olmus. Pnomoni olarak degerlendirilip antibiyotik ve steroid tedavileri verilmis. Dispnesi ataklar
halinde oluyormus, balgam eslik ettigini ifade ediyor. Gun icinde daha cok sabahlari sikisiyormus, duman, koku
ile semptomlari artiyor, hirilti hisilti eslik ediyormus. Nebil alinca rahatliyormus. 1 yil 6ncesine kadar bu
sikayetleri yokmus. Stipheli ilag, madde kullanimi, radyasyon ve kimyasal madde maruziyeti olmamis. Ciltte ara

ara doklintlist oluyormus. 10 giindir bilateral bacaklarda uyusma karincalanma baslamis.

Hasta dispne ve periferik eozinofili etiyolojisi acisindan tarafimizca degerlendirildi.



SN R S B

Ek hastalik: KOAH, ASKH

Diizenli kullandigi ilac: inhaler, ekspektoran

Ozgecmis:

Sigara (aktif/pasif): 25paket-yil, 8 aydir icmiyor

Mesleki maruziyet: + (2 yil kdmur tozu ve dumani maruziyeti)
Alerji: Bilinen yok

USOT/Nebul/BPAP : +/+/-

Ameliyat/Travma: -/-

Soygecmis: -

Fizik Muayene: Dinlemekle bilateral raller duyuldu. Pt6-/-
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Tetkikler

R

ANCA ve ANCA alt tipleri (AnTi- Negatif
PR3, ANTi-MPO )
AFAS antikorlari Normal aralikta

Total Ig E 1553

Solunum fonksiyon testi: Erken reversibilitesi pozitif saptandi



TETKIKLER



TETKIKLER

* Bronkoskopide;

* BAL ve brons mukoza biyopsi sitolojisi intravaskuller yogun eozinofil I6kosit iceren,

non-spesifik inflamasyon bulgulari seklinde raporlandi.









Toraks Bilgisayarli Tomografi

Mediastinal ve hiler alanlarda blylgu superior paratrakeal alanda sagda kisa aksi 1 cm olcllen
olmak Uzere hafif baylimus lenf nodlari mevcuttur. Kalp ve mediastinal blytk damar yapilari
normal genisliktedir. Perikardiyal efflizyon yoktur. Trakea ve proksimal bronslar aciktir. Brons
duvarlari kalindir. Her iki akcigerde baskin olarak subplevral yerlesimli yamasal konsolidasyon

sahalari, buzlu cam alanlari ve alt loblarda belirgin olmak lizere retikiler dansiteler dikkat
cekmistir. On planda EGPA hastaligi distinilmustr. Klinik ve lab korelasyonu onerilir. Bilateral

plevral efflizyon mevcuttur.



TETKIKLER

* Ekokardiyografisinde akinetik-hipokinetik duvar hareketleri ve ejeksiyon fraksiyonu %25 olarak tespit edilirken,

* Kardiyak magnetik rezonans goriintiilemesinde miyokardda subendokardiyal alanlarda fokal kontrastlanmalar

izlendi,

» Kardiyoloji tarafindan degerlendirilen hastanin kardiyak tutulumlarinin bir kismi iskemik degisikliklere bir kismi

primer hastaliga sekonder degerlendirildi, takiplerinde hastaya kardiyoloji tarafindan ICD takildi,
* Elektromyelografisinde kronik sensorimotor aksonel polinéropati saptandi,

 Kemik iligi biyopsisi eozinofil Iokositlerde artis hiperselltler kemik iligi seklinde raporlandi.



Tablo 1: Hipereozinofilik Sendrom (HES) ve Eozinofilik Grantilomat6z Polianjitis (EGPA) ayirici tani tablosu

Ozellikler Var Yok

Periferik kanda eozinofili, doku eozinofilisi/hasari
Kardiyomiyopati
Hipereozinofilik Sendrom yomivep

Kortikosteroid yaniti koti

(HES)
Santral Sinir Sistemi Tutulumu

Obstruktif hava yolu hastaligi (Astim)
Paranazal Sintis Anormallikleri (Nazal polip)
Noropati (Mononeuritis multipleks)

Periferik Kan Eozinofilisi

Eozinofilik Graniilomato6z
(>1x10 9/L)

Polianjitis

Ekstra Vaskiiler Eozinofili (Biyopside)

(EGPA)

ANCA pozitifligi (c-ANCA ya da anti-PR3 antikor)

Glomerilonefrit (hematiri, proteindri)
Deri dokiintiisii (palpable purpura) +

Kardiyak Tutulum + (myokardit,
konjestif kalp

yetmezligi)




ANCA-negative
IL5/IRF1, GPA33 (IL-10)
CNS involvement

Asthma
Sino-nasal disease

Heart involvement

Gl involvement

Purpura

Qeral neuropathy

\ / ANCA-positive
HLA-DQ, HLA-DR
CNS involvement
Alveolar haemorrhage

Asthma
Sino-nasal disease
Renal involvement
)

Gl involvement

o0
“i.u.{’,vj Vasculitis on biopsy

Peripheral neuropathy

n
Weight loss, fever, myalgia, arthralgia /
N—

Mucus -

© |L-25, L33

ANCA-negative
IL5/IRF1, GPA33 (IL-10)
- e Allergen
L

\ ANCA-positive
Th1/Th17 HLA-DQ, HLA-DR
R MPO g &9
-
ANCA), 5 &
Necrotising
@ Vvasculitis

3 o @

I'. tDI\I Tissue ANCA
Pt N
L s+ damage N

. e— ——
e I
Y . £m PR3
. e s

B-cells| . . PI—gE, 1gG4 - A -

Mast cells ¥ v - 4 Primed
A ANCA L | .
Activated B-cell A\ neutrophils

Figure 2. a) Clinical and genetic subset of EGPA and ANCA status. b) Immune dysregulation and ANCA

status. CNS: central nervous system;

Gl gastrointestinal; TCR: T-cell receptor; APC: antigen-presenting cell;

Th: T-helper cell; MPO: myeloperoxidase. Figure created using Biorender.com

Systemic/extrapulmonary manifestations

HES Eosinophilic vasculitis }

HES
- Infection (helminthic)
- Drugs (allergic drug reaction)
- Malignancies (paraneoplastic}
\-LHES
—_
) HESy
Eosinophilic - FIP1L1-PDGFRA*
asthma - Other rearrangements involving PDGFRA, PDGFRB, FGFR1, JAK2
- Chronic eosinophilic leukaemia, not otherwise specified
-~/
—_— s A
) » [ Idiopathic HES
Eosinophilic
bronchitis
R

) CEP
Eosinophilic / EGPA \

pleuritis

Eosinophilic lung disease

ANCA-negative EGPA

\
LEosinophilic phenoty|
ANCA-positive EGPA
AEP
Vasculitis phenotype
( Polyangiitis EGy

Figure 2. Overlap between different forms of eosinophilic pulmonary diseases. In the clinical classification
of eosinophilic lung disease, it is important to determine whether the disorder is limited to the lung or
reflects a multisystemic disease. Lung-restricted eosinophilic diseases include eosinophilic pneumonias
and eosinophilic airway diseases, such as asthma or ABPA. Given the central role played by eosinophils in
tissue damage in CEP, this disease represents a genuine HES [ie. an organ-restricted disease form).
Classical multisystem eosinophilic diseases include HES and EGPA; both may present initially as
lung-restricted disease before progressing to systemic disease, and the former may never affect the lungs
in some patients. The schematic representation of how these disorders overlap is derived from [9, 49-53].
HESy: neoplastic HES (or “myeloid variant”™ HES [M-HES)); HESg: reactive HES [or “lymphocytic variant”
HES [L-HES)); HASM: hypereosinophilic asthma with systemic manifestations.

Aspirin-exacerbated
respiratory disease




Multidisipliner degerlendirme sonucu hastaya ANCA negatif, kardiyak-norolojik
tutulumlu Eozinofilik granilomat6z polianjitis tanisi konularak pulse steroid ve

siklofosfamid tedavisi baslandi.
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Kontrol Toraks Bilgisayarli Tomografi

A







* Mediastinal ve hiler alanlarda patolojik boyutlara ulasan lenf nodu saptanmamustir. Kalp ve
mediastinal blylk damar yapilari normal genisliktedir. Perikardiyal effliizyon yoktur. Koroner
arterlerde plak/stente ait olabilecek dens goriiniim mevcuttur. Apekslerde sekel fibrotik
degisiklikler mevcuttur. Her iki akcigerde Ust loblar hafif amfizemlidir. Trakea ve proksimal
bronslar aciktir. Brons duvarlari kalindir. Eylil 2024 tarihli incelemede tanimlanan, subplevral
yerlesimli yamasal konsolidasyon sahalari, buzlu cam alanlari ve alt loblarda belirgin olmak Gzere
retiktler dansiteler biyuk oranda gerilemistir. Yer yer sekel buzlu cam alanlari ve periferal
retikiler dansiteler kaydedilmistir. Her iki akcigerde 6 mm den kic¢uk birka¢c nodil mevcuttur.

Onceki incelemede secilen plevral effiizyon giincel incelemede gerilemistir.



TEDAVI

4. doz siklofosfamid === subat 2025 de yatis

Prednol 60 mg (kendi kesmis) mmmmmp  yatisinda genel durumu kétii

Siklofosfamid tedavisi ertelendi === scabies tanisi ile ivermektin

e Oksijen ihtiyacinda artma,
*  Uykuya meyil,
e Kcft-bft sinde bozulma

e YBU ye alindi
* Genel durumu toparladi

IVIG tedavisinin 3. gliniinde genel
Romatoloji ile tekrar degerlendirilen hastaya IVIG 0.4 gr/kg/giin, ivermektin kesildi ~ mmmmmmp ~durumunda kétilesme, biling
bozuklugu, pulmoner 6dem, bft kcft
bozuklugu, anri












Mediastinal ve hiler alanlarda patolojik boyutlara ulasan lenf nodu saptanmamistir. Kalp ve
mediastinal blyik damar yapilari normal genisliktedir. Minimal perikardiyal efflizyon mevcuttur.
Koroner arterlerde plak/stente ait olabilecek dens goriinim mevcuttur. Apekslerde sekel fibrotik

degisiklikler mevcuttur. Her iki akcigerde Ust loblar hafif amfizemlidir. Trakea ve proksimal bronslar
aciktir. Trakeada sekresyona ikincil yumusak dokular dikkati cekmektedir. Brons duvarlari kalindir.
Her iki akcigerde 6 mm den kiiclik birka¢c nodul mevcuttur. Her iki akcigerde sol akciger alt lobda
belirgin olmak Uzere, yeni gelisimli, yaygin peribronkovaskiler buzlu cam dansitesinde alanlar
dikkati cekmektedir. Enfektif/inflamatuar siirecler acisindan klinik-laboratuar korelasyonu onerilir.
Ayrica sol akciger alt lob posterobazalde yaklasik 3 cm capinda dlcilen, konsolidasyon/round
atelektazi ayrimi yapilamayan yeni gelisimli nodiler opasite dikkati cekmektedir. Uygun tedavi
sonrasl kontroll onerilir. Alt lob bronslarinda yer yer mukus impaksiyonlari izlenmektedir.
Her iki hemitoraksta en derin yerinde sagda 7 cm dlc¢ulen plevral eflizyon ve eslik eden kompresyon

atelektazileri dikkati cekmektedir. Sag major fisstirde sivi degerleri izlenmektedir.



TEDAVI

* |VIG kesildi, Konsey ile Rituximab baslanmasi planlandi

* CMV DNA+ sonuglanan hastaya Gansiklovir 2*5 mg/kg mmmm)  Genel durumu toparladi

e CMV DNA pozitif sonuclanmasi nedeniyle yatisi siiresinde RITUXIMAB verilemedi, hasta kendi
istegi ile servisten ayrildi
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