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Tekrarlayan Polikondrit: Bir Olgu Sunumu
Relapsing Polychondritis: A Case Report
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Ozet

Altmis yasinda erkek hasta, yedi aydir her iki kulak kepgesinde tekrar eden, agrili sertlik ve kizariklik; dort aydir devam eden
okstirik, sternal ve kostal alanlarda agri sikayeti ile bagvurdu. Dermatolojik muayenesinde her iki aurikula ile dis kulak yolunda
eritem, 6dem ve hassasiyet saptandi. Aurikuladan kikirdak dokuyu da icerecek sekilde yapilan biyopsinin histopatolojik
incelemesinde, perikondrial lenfosit ve notrofil infiltrasyonu ile yer yer fibrozis alanlari izlendi. Klinik, histopatolojik ve radyolo-
jik bulgular dogrultusunda “tekrarlayan polikondrit” tanisi konuldu. Tekrarlayan polikondrit, patogenezinde tip 1l kollajene karsi
gelisen antikorlarin rol oynadig, artikiiler veya non artikiiler kikirdak dokusunun tekrarlayici inflamasyonuyla karakterize nadir
gorllen otoimmun bir hastaliktir. Burada, “tekrarlayan polikondrit” olgusu nadir gortilen bu hastaliga dikkati cekmek ve tipik
klinik 6zelliklerini vurgulamak amaciyla sunulmaktadir. (Tiirk Dermatoloji Dergisi 2009; 3: 73-76)
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Abstract

A 60-year-old man presented with a seven-month history of recurrent swelling, pain and warmth of bilateral ears and a four
month history of coughing, tenderness over trachea. Dermatological examination revealed redness, swelling and tenderness of the
cartilaginous portion of the ears. A biopsy showed perichondrial lymphocytes and neutrophilic infiltration and fibrosis. According
to clinical, histological and radyologic findings, he was diagnosed as “relapsing polychondritis”. Relapsing polychonderitis is a rare
autoimmune disorder characterized by recurrent inflamation of articular and non-articular cartilaginous tissue. Antibodies to type
Il collagen in cartilage are found. Here, a case of relapsing polychondritis (Turkish Journal of Dermatology 2009, 3: 73-76)
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Giris

Tekrarlayan polikondrit (TP), artikiler ve non-artikuler
kikirdak dokuda epizodik inflamatuar ataklarla seyreden
ve nadir gorulen otoimmun bir hastaliktir. Hastalarin yari-
sinin serumunda tip-2 kollagene karsi gelisen IgG tipi
antikorlar gosterilmistir (1). Olgularin %30’undan fazlasi-
na lokositoklastik vaskulit, romatoid artrit, sistemik lupus
eritematozus, hemolitik anemi, Hashimato tiroiditi, timo-
ma, vitiligo, psoriazis gibi otoimmun hastaliklar eslik

edebilmektedir (2). TP, ilk defa 1923 yilinda Jacksch-
Wartenhorst tarafindan ‘polikondropati’ adi ile bir olguda
bildiriimistir (3). Pearson ve ark. (4), 1960 yilinda TP'nin
klinik 6zelliklerini gdsteren 12 olguluk bir seri yayinlamisg-
lar ve TP terimini ilk defa kullanmiglardir.

TP, her yasta gorilebilmekle birlikte siklikla besinci
dekatta ve her iki cinste esit olarak gorilmektedir (5).
Beyaz irkta daha sik gorilmektedir (6). TP’nin etyolojisin-
de genetik ya da cografik faktorlerin rol oynadigina dair
yeterli delil yoktur (5). Kikirdak doku primer hedef olmak-
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la birlikte, bébrek, kan damari gibi kikirdak olmayan dokular-
da da immin hasar gozlenebilmektedir (5).

Burada, klinik ve patolojik bulgulari ile TP tanisi alan bir
olgu, nadir gorulen bu dermatoza dikkat cekmek amaciyla
sunulmustur.

Olgu

Altmis yasinda erkek hasta yaklasik yedi ay dnce ilk defa
sol kulaginda, bir hafta sonra da sag kulaginda beliren kiza-
riklik, sislik, palpasyonla artan agri ve zonklama sikayeti ile
poliklinigimize basvurdu. Bu nedenle daha 6nce basvurdu-
gu saglik merkezlerince steroid iceren topikal ilaclar veril-
mis, ancak bu tedavilerden fayda gérmemisti. Yaklasik dort
aydir 6kslruk, oksurikle sternum ve kostalarda hassasiyet
ve palpasyonla agn tarifliyordu. Bu sikayetleri nedeniyle bir
saglik merkezinde yapilan akciger grafisi, sinls bilgisayarli
tomografisi normal olarak degerlendiriimisti. Ozgegmisinde
hipertansiyon nedeniyle bes yildir karvedilol (Dilatrend®)
12,5 mg/giin tablet kullanimi, spinal kanal darligi (S4-5)
nedeniyle ve iki yil dnce de burun deviasyonu nedeniyle
gecirilmis operasyon 6ykisl mevcuttu. Soy gecmisinde
herhangi bir 6zellik yoktu. Dermatolojik bakisinda her iki
aurikula ve dis kulak yolunda yaygin eritem ve 6dem saptan-
di (Sekil 1). Kulak memelerinde lezyon saptanmadi.
Aurikuladan kikirdak dokuyu da icerecek sekilde yapilan
biyopsinin histopatolojik incelemesinde, perikondrial lenfosit
ve notrofil infiltrasyonuna bagh kikirdagin normal bazofilisi-
nin kaybolup soluklastidi ve yer yer fibrozis alanlarinin olus-
tugu izlendi (Sekil 2). immunfloresan incelemede (IF) birikim
saptanmadi

Hemogramda trombositoz izlendi (479000/mm3) ve rutin
biyokimya degerleri, rutin idrar analizi, idrarda mukopolisak-
karit duzeyleri normal sinirlardaydi. Sedimentasyon (95
mm/s) ve C-reaktif protein (CRP) (12.1mg/dl) duizeyleri nor-
malden yuksekti. Romatoid faktor (RF), antintkleer antikor
(ANA), anti-DNA ve VDRL negatif idi. Tiroid fonksiyon testle-

Sekil 1. Aurikula ve dis kulak yolunda yaygin eritem, endiirasyon
ve ddem
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Sekil 2. (a) Yaygin kikirdak doku destriiksiyonu (H&E, x2,5)
(b) kondrositlerde nekrotik ve nekrobiyotik degisiklikler (H&E, x40)

Sekil 3. Toraks bilgisayarli tomografide trakeada ve her iki ana
bronsta mukozal kalinlagsmalar ile kikirdak kalsifikasyonlari

ri normal sinirlardaydi ancak tiroid oto antikorlarinda yik-
seklik (anti-TG: 46 IU/ml, anti-TPO: 475 IU/ml) saptandi.
Endokrinoloji konstultasyonu ile degerlendirilen hastaya
“Hashimato tiroiditi” tanisi koyuldu ve takip 6nerildi. Dinamik
ekspiratuar tomografide, trakeada ve her iki ana bronsta
saptanan mukozal kalinlagsmalar ve kikirdak kalsifikasyonla-
r polikondritis ile uyumlu bulundu (Sekil 3). Solunum fonksi-
yon testlerinde restriktif bulgular mevcuttu. Renal Doppler
ultrasonografisinde ana renal arterler normal idi.
Ekokardiyografik incelemede mitral, aort kapaklarinda birin-
ci derecede yetmezlik ve diyastolik disfonksiyon goruldd.
Kulak-burun-bogaz muayenesinde larinks bakisi ve otosko-
pi normaldi. Ayrintili odyolojik incelemede, isitme normal
sinirlarda olup i¢ kulak tutulumuna ait bulgu saptanmadi.
G06z bakisinda birinci derece hipertansif retinopati disinda
patoloji saptanmadi.

Olguya klinik, histopatolojik ve radyolojik bulgular dog-
rultusunda “tekrarlayan polikondrit” tanisi koyuldu. Tedavide
48mg/gin metilprednisolon oral olarak baslandi. Birinci haf-
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tanin sonunda kulaklardaki eritem ve édemde belirgin geri-
leme izlendi ve steroid dozu asamali olarak azaltildi. Yaklasik
iki yildir metilprednisolon (8mg/giin) almakta olan olgu klinik
olarak remisyondadir.

Tartisma

Tekrarlayan polikondritte en sik aurikiler kondrit (%690),
ikinci siklikta ise nasal kondrit (%54-70) gelisir (6). Aurikler
kondritin tipik 6zellikleri; kulak memesinin tutulmamasi, dis
kulak kikirdaginda unilateral ya da bilateral olarak ani gelisen
kizariklik, hassasiyet ve 6demdir. Akut inflamasyon siklikla
1-2 haftada icerisinde spontan geriler, ancak haftalar veya
aylar sonra tekrarlayabilir. Kondritin tekrarlayan bu epizodla-
r, normal kikirdak dokuda dekstruksiyona ve fibrozise
neden olarak kulakta yumusamaya ya da karnibahar benze-
ri gériniime ve burunda ¢okmeye ya da semer burun defor-
mitesine yol acabilir. Bu hastada erken tani ve uygulanan
tedaviye bagl olarak belirgin bir kulak deformitesi gelisme-
migtir.

Polikondrit kulak ve burun diginda eklemleri de etkiler.
Olgularin %80’ninde artralji veya artrit gelisir. Artrit serone-
gatif, non-dekstriktif ve gezici karakterde bir veya daha
fazla, buyuk ya da kugik eklemde gelisebilir (7). Tek eklem
tutulumu gelisen olgularda gut veya septik artritten ayrimi
zor olabilmektedir Periferik artrit varligi hastaligin yayginhgi
ve kotu prognozla iligkili bulunmustur (8). Olgumuzda artalji
veya artrit gibi eklem tutulumuna ait semptomlar bulunma-
maktaydi.

ig kulak hasarina bagh bulanti, kusma, tinnitus, ataksi,
duyma kaybi ve larinks, trakea, brons tutulumuna bagh hor-
lama, non-produktif 6ksuruk, afoni, dispne, wheezing gozle-
nebilir. Trakeostomi endikasyonuna neden olabilecek hava
yolu kollapsi gelisen olgular da bildirilmistir (5). Olgumuzda
da respiratuar sistem tutulumuna bagh olarak okstrik ve
dispne semptomlari mevcuttu. Ayrica tomografik inceleme-
de trakeada ve her iki ana bronsta polikondritis ile uyumlu
mukozal kalinlagsmalar ve kikirdak kalsifikasyonlari saptandi.
GOz ve adneksiyal yapilarda konjuktivit, episklerit, keratit
gibi inflamatuvar semptomlar izlenebilir. Assenden aorta
veya aort kapagindaki ani dilatasyona bagl olarak aort yet-
mezligi veya aort anevrizmasi ve renal arter tutulumuna bagli
renal komplikasyonlar gelisebilir. Renal arter tutulumu kot
prognoz gostergesidir (9). Hastamizda renal arter tutulumu
saptanmazken, aort kapaginda birinci derecede yetmezlik
tesbit edildi.

Kutandz bulgular hastalann %50’sinde gozlenir. En sik
vaskulit, eritema nodozum benzeri lezyonlar gorilur (10).
Hastaligin erken doneminde gezici yuzeyel tromboflebit
gelisebilmektedir (11). Diger deri bulgulari arasinda oral aft,
anjioddem, Urtiker, livedo retikilaris, liken planus yer alirken,
literatiirde bazal hicreli karsinoma ile birliktelik gésteren
TP’li olgular da bildirilmistir (5, 10, 12). TP, myelodisplastik
sendromlarla (MDS) da birliktelik gsterebilir. MDS’nin eslik
ettigi TP daha ¢ok kadinlan etkilemekte ve bu olgularda vas-

kilit gibi kutandz bulgular daha sik gelismektedir (11). Bu
nedenle kutantz bulgularin varliginda bu hastalar MDS
yoninden arastiriimalidir. Bizim olgumuzda aurikiler kondrit
disinda ek bir deri bulgusu izlenmedi. Eslik edebilecek ek
hastaliklar agisindan yapilan incelemelerde “Hashimoto tro-
iditi” saptandi.

TP i¢in 6zgun laboratuvar testi bulunmamakla birlikte en
sik sedimentasyon ve CRP yiiksekligi gbzlenir. Trombositoz,
I6kositoz ve normokrom normositer anemi %50 olguda sap-
tanmaktadir. idrarda asit mukopolisakkarit artisi ve kanda
tip 2 kollajene karsi gelisen antikorlar tesbit edilebilir. Bizim
olgumuzun tetkiklerinde tipik olarak sedimentasyon ve CRP
yiksekligi ile trombositoz saptandi. Histopatolojik inceleme-
de perikondrial lenfosit ve notrofil infiltrasyonuna bagh kikir-
dagin normal bazofilisinde kaybolma ve soluklasma sapta-
nir. ilerlemis vakalarda kikirdak dokunun yerini fibrotik
materyal alir. Hastalarin yarisinda immdinfloresan inceleme-
de immunoglobulin veya kompleman birikimi saptanir ancak
olgumuzda IF incelemede herhangi bir birikim saptanmadi.

Tanisal algoritim 1976 yilinda McAdam ve ark. (13) tara-
findan belirlenmistir. Tani icin aranan kriterler sunlardir:

(1) bilateral aurikuler kondrit

(2) non-eroziv seronegatif inflamatuar poliartrit

(3) nazal kondrit
(4) okuler inflamasyon
(5) respiratuar sistem kondriti
(6) audiovestibuler hasar

Buna gore:

a) En az g kriter pozitifligi veya;

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

c) Steroidlere ve/veya dapsona yanit ile birlikte iki ya da
daha fazla farkl anatomik bdlgede kondrit bulunmasi TP
tanisi icin yeterli kabul edilmistir.

Bizim hastamizda histopatolojik taninin yani sira, Mc
Adam kriterlerinden, bilateral aurikller kondrit ve respiratuar
sistem kondriti olmak Uzere iki kriterin pozitifligi saptandi ve
bu bulgularla olguya TP tanisi koyuldu.

Hastaligin prognozu oldukca degisken olup %30 oranin-
da mortalite bildirilmistir. En sik 6lim nedeni hava yolu kol-
lapsi ve alt solunum yolu infeksiyonudur. Kardiyovaskuler
komplikasyonlar ikinci sirada yer alirken tgtincu sirada ste-
roid tedavisine ikincil gelisen infeksiyonlar bulunur (14).
Ozellikle respiratuar sistem tutulumunu erken evrede sapta-
mak mortaliteyi onemli 6l¢lide azaltir. Son zamanlarda 6zel-
likle dinamik ekspiratuar tomografinin erken tanidaki rolundin
ustinlugune dikkat cekilmektedir. Yapilan calismalarda pul-
moner semptomlari olan TP hastalarinin blyik bir kisminda
dinamik ekspiratuar tomografide tutulum saptanirken rutin
inspiratuar tomografide bu hastalarin ancak yarisinda pato-
loji saptanabildigi belirtiimektedir (15). Bu nedenle respiratu-
ar sistem tutulumu dislndlen olgularda rutin goériintileme
yontemi olarak dinamik ekspiratuar tomografi kullaniimasi-
nin gerekliligi vurgulanmaktadir.

TP tedavisinde kullanilan temel ajanlar arasinda sistemik
steroidler, kolsisin, mikofenolat mofetil ve dapson bulunmak-
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tadir (16). Azatiyopirin / siklofosfamid / siklosporin, metotrek-
sat gibi immuUnsupresif ajanlar ve TNF (timor nekroze edici
faktdr) inhibitorleri (infliksimab/ etanersept) de tedavide
basariyla kullanilan ajanlardir (17, 18). Olgumuza dusik doz
steroid tedavisi baslanmis ve kisa surede dramatik yanit
alinmistir.

TP henuz etiyolojisi bilinmeyen bir hastaliktir. Bu olguda
dikkati ceken bir bulgu hastallk baglamadan iki yil 6nce
burun kikirdaklarina yonelik deviasyon ameliyati yapilmis
olmasidir. Bu esnada kikirdagin immunolojik olarak tanin-
masi ile TP'nin tetiklenmis olabilir. Ancak literaturdeki olgu
bildirimlerinde daha 6nceden kikirdaga yonelik bir operas-
yon olup olmadigi belirtiimemistir. Bundan sonraki olgularda
etiyolojiye yonelik arastirmalarda kikirdak iceren bélgelerde
bir operasyon yapilip yapiimadiginin sorgulanmasinin da
yararl olacagi kanisindayiz.
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