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lc Kulak Tutulumu ile Giden Relapsing
Polikondrit: Olgu Sunumu

Relapsing Polichondritis with Inner Ear Involvement: Case Report
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OZET

Relapsing polikondrit (RP) kikirdak ve bag dokusunun inflamasyonu ve destriiksiyonuna yol agan, nadir goriilen otoimmiin bir hastaliktir. Kulak ve buru-
nun elastik kikirdagi, periferal eklemlerdeki hyalen kikirdak, vertebral fibrokartilaj, trakeobronsial kikirdak, goz ve kalpteki proteoglikandan zengin yapi-
lar ve i¢ kulak etkilenebilir. RP ¢ogu hastada fluktuan ve progresif bir seyir izlerken, yasam siiresinde belirgin bir kisalmaya neden olur. Major klinik
ozellikleri aurikular kondrit, artrit, nazal kondrit, okiiler inflamasyon, odyovestibiiler hasar, aurikiiler, nazal ve solunum yollar1 kondritidir. RP tanis kli-
nik, patolojik, radyolojik olarak konulmaktadir. Bu makalede 14 yasinda yaklagik ti¢ yildir, nazal kikirdakta ve her iki aurikiilada tekrarlayan polikondrit
ve bilateral ileri derecede sensorindral isitme kaybi olan bir cocuk olgu sunuldu.
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ABSTRACT

Relapsing polichondritis (RP) is an unusual autoimmune disorder that causes destruction and inflammation of cartilaginous and connective tissues. Elas-
tic cartilage of the ears and nose, hyaline cartilage of peripheral joints, vertebral fibrocartilage and tracheobronchial cartilage, as well as proteoglycan-rich
structures of the eye, heart, blood vessels or inner ear may all be affected. In most patients, RP manifests a fluctuating and progressive course which even-
tually results in a significant shortening of life expectancy. The major clinical features include auricular chondritis, arthritis, nasal chondritis, ocular inf-
lammation, chondritis of the respiratory tract and audiovestibular damage. The diagnosis of RP is made on clinical, pathological and radiological basis. In
this paper a 14 years-old child with a three-year history of the bilateral recurrent chondritis of the bilateral auricle, nasal chondritis and bilateral sensori-
neural hearing loss was reported.
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GiRiS

P, kikirdak dokularin epizodik ataklarla karek-
Rterize, nadir bir inflamatuar hastaligidir. Jacksh-

Wartenhost tarafindan ilk defa 1923 yilinda
tanimlanmis ve “polikondropati” olarak isimlendiril-
mistir. Hastalik daha sonra kondromalazi ya da kronik
atrofik polikondrit olarak adlandirilmistir. 1960°da Pe-
arson ve ark.! “relapsing polikondrit” terimini kullan-
mislardir. Hastalik her yasta goriilebilir ancak 40’l1
yaslarda pik yapar. Kadin ve erkekler arasinda hastali-
gin goriilme insidansi esittir.

RP, kikirdaklarin inflamasyonu ve progresif des-
triiksiyonuna ek olarak, noneroziv inflamatuar artrit, od-
yovestibiiler disfonksiyon, okiiler inflamasyon (sklerit,
episklerit), vaskiilit, daha nadir olarak renal tutuluma
neden olabilir.

OLGU SUNUMU

On dort yasinda erkek hasta sag kulakta ti¢ glindiir
agrili sislik ve kizariklik yakinmalari ile poliklinigimi-
ze bagvurdu. Hastanin 6ykisii derinlestirildiginde sag
kulaktaki sikayetlerin 2-3 yildir azalip artarak devam et-
tigi, burun sirtinda ¢6kme oldugu ve son ti¢ yildir gide-
rek artan isitme azlig1 oldugu 6grenildi. Ates, halsizlik,
iistime, titreme yakinmalar1 yoktu.

Hastanin fizik incelemesinde vital bulgular stabil,
sistemik muayeneleri normaldi. Oftalmolojik ve loko-
motor muayenesi dogal olup aktif artrit bulgusu saptan-
mad1. Kulak Burun Bogaz muayenesinde sag aurikulada
diffiiz 6dem, kizariklik ve palpasyonla hassasiyet mev-
cuttu. Sag dis kulak yolu (DKY) 6demli idi ve timpa-
nik membran degerlendirilemiyordu. Sol aurikula, DK'Y
ve timpanik membran dogaldi. Nazal muayenede dor-
sumda semer burun deformitesi mevcuttu. Larinks mu-
ayenesi dogal olup iist solunum yollarmin tutulumuna
dair bulgu saptanmadi (Resim 1).

Odyolojik incelemesinde saf ses odyograminda her
iki kulakta total isitme kayb1 oldugu saptandi. Yapilan
beyin sap1 odyometrisi ile her iki kulakta isitme esikle-
ri elde edilemedi.

Yapilan Romberg, yiirlime, parmak-burun-par-
mak testlerinde vestibiiler patoloji gézlenmedi. Spontan
nistagmus mevcut degildi.

Laboratuar analizinde: hemoglobin, beyaz kiire, C-
reaktif protein, sedimantasyon hizi, C3, C4 degerleri

Resim 1. Burunda semer burun deformitesi.

normal sinirda olup; romatoid faktdr (RF), antintikleer
antikor (ANA) ve anti-DNA (-) idi. Akciger grafisi nor-
mal olup iki yonli lumbosakral grafide sakroileit Iehine
bulgu saptanmadi. Sag aurikiila posteriorundan alinan
tam kat insizyonel biyopsinin histopatolojik incelemesi
perikondrit lehine degerlendirildi. Kikirdak doku ve et-
rafindaki yumusak dokuda yogunlasan mononiikleer il-
tihabi hiicreler, kikirdak dokuda lenfositik infiltrasyon
ve fokal nekrotik degisiklikler izlendi (Resim 2). Tem-
poral kemik bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde;
sag tarafta tragus ve aurikulada, solda tragusta kalsifi-
kasyonlar saptandi. RP olarak degerlendirilen hasta ro-
matoloji boliimiine konsiilte edildi, tedavi olarak
prednisolon 16 mg tb 1x1 ve diklofenak sodyum 100

Resim 2. Kikirdak dokusu ve etrafindaki yumusak dokuda yogunlasan mo-
noniikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu.



mg tb 1 x 1 baslandi. onuncu giinde aurikulada kizarik-
lik ve hassasiyet geriledi, tedaviye 6 ay devam edildi,
ancak isitme kaybinda diizelme gozlenmedi (Resim 3).

TARTISMA

RP i¢in siklikla Mc Adam ve ark.’ tarafindan
1976°da belirlenen tam kriterleri kullanilmaktadir.

Mc Adam kriterleri sunlardir:

1. Her iki kulak kepgesinde tekrarlayan kondrit,
2. Noneroziv inflamatuar artrit,

3. Burun kikirdaklarinda kondrit,

4. Konjonktivit, keratit, sklerit, episklerit ve/veya
iiveitin oldugu goz inflamasyonu,

5. Laringeal ve/veya trakeal kikirdaklarin tutuldu-
gu tist solunum yolunda kondrit,

6. Kohlear veya vestibiiler disfonksiyon.

Bu kriterlerden {i¢ veya daha fazlasinin olmasi ta-
n1 i¢in gereklidir.

1979’da Damiani ve Levine,* 1986’da Michet ve
ark.> Mc Adam kriterlerini modifiye ettiler.

Modifiye Mc Adam kriterleri sunlardir:

1. En az ii¢ ya da daha fazla Mc Adam kriterinin
bulunmasi veya

2. En az bir ya da daha fazla Mc Adam kriteri ve
pozitif histopatoloji veya
3. En az iki farkli bolgede kondrit bulunmasi

ve diisiik doz steroidlere veya dapsona yanit vermesi.

Bizim olgumuzda sag aurikulada tekrarlayan tek
tarafli perikondrit hali mevcuttu ve nazal kikirdaklar-
da tekrarlayict kondrite bagli semer burun deformitesi

Resim 3.Aurikulada hiperemi ve 6dem.
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gelismisti. Kohlear tutuluma bagli bilateral sensoring-
ral isitme kayb1 mevcuttu. Aurikiiler kikirdaktan alinan
ornek dokunun histopatolojik incelemesinde perikon-
drit tablosu ortaya konmustu. Bu bulgularla olgumuza,
Damiani ve Levine kriterlerine gore, RP tanis1 konuldu.

RP’in patogenezi bilinmemektedir ancak ¢esitli ka-
nitlar otoimmiin mekanizmayi isaret etmektedir. Bun-
lar; inflamasyonun relaps ve remisyonlarla ilerlemesi,
etkilenen kikirdak dokusunun patolojik spesmenlerinde
hiicresel infiltrasyon ile IgG ve C3 gosterilmesi ve im-
miinstipresif tedaviye hastalarin cevap vermesidir.®
RP’li olgularda saglikli kontrollere gore daha sik HLA-
DR4 pozitifligi bildirilmistir.”® Tip II kollajene kars1 an-
tikorlar RP’li hastalarin %30-50"de saptanmis ve antikor
seviyesindeki degisikliklerin hastalik aktivitesi ile ilig-
kili oldugu gosterilmistir.’

RP’li olgularin %40-50’sinde i¢ kulak bozuklugu
tanimlanmistir. Sensorindral igitme kaybi iki tarafli
ya da tek tarafli olabilir. Isitme kayb1 progresyonu
hizl1 ya da yavas olabilir. Vertigo insidansi, igitme
kaybindan daha diisiiktiir.>'° I¢ kulak patolojisinin, in-
ternal auditor arterin kohlear ve vestibiiler dallarinda
vaskiilitin yol actig1 sirkiilasyon bozuklugu nedeniy-
le olustugu disiiniilmektedir.’ Kumakiri ve ark.!! bi-
lateral SN isitme kaybi1 (sag 47dB-sol 51 dB) gelisen
olgularinda, prednisolon ve indometazin tedavisi ile
besinci ayda igitmenin normal sinirlara dondiigiini
tespit etmislerdir. Erken teshis ile tedaviye erken bas-
lamanin ve 50 dB gibi iliml1 isitme kaybinin olmast,
geri doniisii kolaylastiran faktorler olabilecegini be-
lirtmislerdir. Bizim olgumuzda isitme kayb1 klinigi-
mize basvurmasindan i¢ yil dnce baslamisti ve
Oykistinde isitme kaybinin giderek artis gosterdigi
anlagilmisti. Hastaya bilateral total isitme kayb1 tani-
s1 ile prednisolon tedavisi uygulandi ancak isitme
kaybinda diizelme olmamasi tizerine kohlear implant
planlandi. Trentham ve Le'® yaptiklar1 66 hasta ice-
ren ¢alismalarinda baslangi¢c semptom ve tani arasin-
daki ortalama siireyi 2.9 yil olarak belirtmislerdir.
Taninin bu kadar gecikmesini lokal semptomlarin
farkliligina, diger otoimmiin hastaliklarla komplike
olusuna baglamislardir.

Isitme kayb1 sensorindral oldugu gibi iletim tipi
olarak da karsimiza ¢ikmaktadur. fletim tipi kayip, auri-
kulanimn veya dis kulak yolunun kollaps ve 6demine bag-
11 olarak olusabilir.

Artrit ve artralji, RP’1i hastalarin %50-75"1 kada-
rinda goriiltir. Artrit tekrarlayici, gezici, asimetrik, bii-
yiik ve kiigiik eklemleri etkileyen, erosiv olmayan ve
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deformasyon birakmayan karakterdedir. RF pozitifligi
ve ANA titresinin yiiksekligi yaygin degildir.” Bizim ol-
gumuzda artrit ve artralji semptomlar1 yoktu. Otoimmiin
laboratuar markerleri normaldi.

Aurikular kondrit hastalarin %26’sinda goriilen bir
semptomdur. Hastalarin  %89’da  ortaya ¢ikar
ve vakalarin %95’de bilateraldir. Akut donemde
kizariklik, 1s1 artisi, agri, sislik ile karakterizedir. Auri-
kulada hasar ve sekil bozuklugu ile sonuglanir. Nasal
kondrit; kulak kondritine benzer, ¢ok agrilidir, rinore ve
epistaksisle sonuglanabilir. Tekrarlayan inflamasyonlar
burun kikirdaginda kollaps ile sonuglanir ve semer bu-
run deformitesi ortaya ¢ikar.? Bizim vakamizda tek ta-
rafli aurikular tutulum ve buna bagh deformasyonla
birlikte semer burun deformitesi mevcuttu.

G0z tutulumu en sik sklerit ve episklerit seklinde
goriiliir. Keratit, konjunktivit, iiveit ya da iritis de goz-
lenebilir.? Renal tutulum ¢ok nadirdir ve varligi koti
prognozu gosterir. Mikroskobik hematiiri, proteiniiri ve
bazen de siddetli bobrek fonksiyon kaybi ile gidebilir.
Solunum yolu tutulumu, hastalarin %50 kadarinda go-
riliir. Laringeal ve trakeal tutulum sonucunda ciddi
dispne, stridor, wheezing, afoni goriilebilir.

RP; sistemik vaskiilitler, romatoid artrit, sistemik
lupus eritematosus, Sjogren sendromu, spondiloartro-
pati, myelodisplastik sendrom, inflamatuar barsak has-
taliklari, Behget hastaligi, otoimmiin hemolitik anemi
gibi hastaliklarla beraber goriilebilmektedir.'?

Hastaligin tedavisinde kortikosteroid kullaniminin
6nemli bir yeri vardir. Non-steroid antiinflamatuar ilag-
lar, aurikiilar ya da nazal kondriti olan hastalarda tek ba-
sina kontroli saglayabilir ancak ciddi organ tutulumu
olan yaygin hastalikta kortikosteroid ve sitotoksik ilag-
larin (azotioprin, siklofosfamid) kombinasyonu ile daha
agresif tedaviye ihtiya¢ vardir.” Steroide yanit verme-
yen veya tolere edemeyen hastalarda azotioprin, siklo-
fosfamid, klorambusil, siklosporin, metotreksat gibi
immiinsupresif tedavi kullanilabilir. AntiCD4 monok-
lonal antikorlar, TNFalfa, dapson kullaniminin da RP’li
hastalarda etkili oldugu saptanmistir. Bizim olgumuzda
prednisolon ve diklofenak sodyum ile tedaviye baslan-
di. Sag aurikulada 6dem, hiperemi ve hassasiyet tedavi
ile geriledi ancak isitme kayb1 diizelmedi.

SONUG

RP nadir goriilen bir hastalik olmasina ragmen
komplikasyonlari, hasarlart 6nlemek ve hastaligin teda-
visine erken baglamak igin tiim belirti ve bulgularindan
klinisyenler haberdar olmalidir. Bu hastalikta erken ta-
n1 ve tedavi, hastaligin mortalite ve morbiditesini dnem-
li derecede etkilemektedir Onceki yillara gore tedavi
metodlarindaki ilerleme ve hastaligin daha iyi taninma-
sindan dolay1 beklenen yasam siireleri uzamistir. RP,
tekrarlayan aurikiilar perikondriti olan hastalarda ayiri-
c1 tan1 i¢in akilda tutulmalidir.
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