KLIMIK

TURK KLINIK MIKROBIYDLOJI VE |

edeni BiIinmgye




-

Sunum Plani

* Dis merkez&Anamnez

* Fizik muayene

* Laboratuvar

* Goruntuleme

* Taniya yonelten tetkikler
* Tedavi plani

b




OLGU

45 yas
M.A.
Erkek
Ankara
Esnaf

Halsizlik, yaygin
vucut agrisi ve

ates

Ankara'da bagka bir Universite
hastanesinde yatarak izlendikten sonra
yonlendiriliyor.

Karin adrisi, gece terlemesi ve yine ates
ve kilo kaybi ile dis merkezde 2 ay
boyunca izlenmis.



Dis merkezde-1 | | Dis merkezde-2 Dis merkezde-3 Dis merkezde-4 Dis merkezde-5
Sikayetleri Muayene: Neredeyse tum tetkikleri * Takibinde geligen Boyun ve aksiller lenf
« Yaygin vucut agrisi, *Lenfoadenopatiler ve yapiimig! plevral eflizyon bezlerinden ince igne

ates kasektik gorinim diginda Tekrarlanan kan etyolojinin aspirasyon biyopsisi ile

« Gunde bir defa,
aksam saatlerinde
yukselen 38.5°C
dereceye kadar
¢ikabilen, genel
durumunu bozmayan
,ustime tireme eslik
etmeyen ates

*  Gece terlemesi

 Kilo kaybi ( 6 ayda 35
kg vermisg!)

« Boyun ve koltuk
altinda siglikler

Ozgecmis:

Son 6 ay iginde diyabet tanisi

almig, oral anti diyabetik

Diamicron MR 60 mg 1x1
(Gliklazid) baglanmis.

Ozellikli muayene bulgusu
yok.

klltUrlerinde Ureme
olmamis.

Tularemi, tuberkiiloz,
bruselloz,
toksoplazma, sfiliz ,
Human Herpes Viriis-8
de dahil olmak tizere
pek ¢cok enfeksiyoz ates
nedenleri arastiriimis. -
Hasta HIV ile infekte
degil.

Infektif endokardit
acisindan
ekokardiyografi
yapilmis, vejetasyon
saptanmamis.

Nedeni bilinmeyen
atesin olasi tim
infeksiyon tanilari!

arastiriimasi amaci ile
sitolojik inceleme de
yapiimig, malignite
yonunden negatif
sonuglanmis.

* Anemisi de olmasi

Uzerine hastaya
endoskopi ve
kolonoskopi de

yapiimis.

» Endoskopi sonucunda

gastrit, kolonoskopi
sonucunda ise malign
nitelikte olmayan
hiperplastik nodul
disinda bulgu
saptanmamis

ornek alinmig, ornek
suboptimal olmasi nedeni
ile diagnostik degil.
Torakoabdominopelvik
tomografi :

Akciger: Metastaz ile de
uyumlu olabilecek yaygin
infiltratif bulgular olarak
raporlanmis.

Dalak boyutu: 13 cm
olarak ol¢ulmus.(Ust
sinir)

Akciger bulgulari
saptaninca
bronkoalveolar lavaj da
yapllmis ; etken izole
edilmemis, farkli bir
diagnostik sonug yok.




A.U ibni Sina Hastenesi Gelis -1 :
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A.U ibni Sina Hastenesi Gelis -2:

/  Bas boyun :Sol tarafta servikal ve
/ supraklavikular bolgede 2x3 cm
boyutlarinda fibrotik doku? , sag
dogal ve lenfoadenopati yok
Solunum sistemi: Dogal
 Dolasim sistemi: Dogal
 Karin: Sag ust kadran ve ingunial
bolge palpasonda agrili ve hassas
, defans yok, rebound yok,
kostovertebral agl hassasiyeti yok
» Traube : Agik
* Ekstremite : Dogal




A.U. Ibni Sina Hastenesi
Gelis -3 On Tanu:

v

Hastada neredeyse
olasi tum enfeksiyon
etkenleri aragtinimis, r—
Ates seyri, klinik ~
durumu, bulgular ile
enfeksiyon digi ates
nedenleri?
Henuz tani almamis bir
\ enfeksiyon hastaligi?
» Malign ates?
B2 ™\ Romatolojik hastalik’
gTe o

g




Genel Hematoloji - IBNI SINA MERKEZ LABORATUVARI

Tam Kan Sayimi

Lokosit (WBC) 10,88 X109 L 4.5 11 11,83 13,54 12,06
{3107y (3O0IMT) (1440317
Eritrosit (RBC) * 3,01 101200 4.5 a.7 3,28 3,13 =
(31T (3OIMT) (140317
Trombosit (PLT) * 648 H10MS L 120 400 B2 Ta5 Ba9
{3107y (I0DIMT) (14037
Hemoglobin (Hi) * B g/dL 13,2 17.3 8,3 B3 9,5
(31T (IDIMT) (1440317
Hematokrit * 27T o 39 45 27, 28,4 31,3
{3107y (I00IMT) (14037
Ortalama Eritrosit Hacmi (MCW) 89,6 fL 80 a9 85.8 90,5 a5
(31T (IDIMT) (1440317
Ortalama Eritrosit Hemoglobini (MCH) * 26,7 Pa 27 S 23,6 25,5 25,6
{3107y (I0DIMT) (14037
Ortalama Eritrosit Hemoglobin Kons. (MCHC) * 29,7 grdi 32 a7 29.8 20,4 30,1
(1MOE1TY 2003 T i M7
(3I1MOI1T) (2MIMT) (1440317
Eritrosit Dagiim Genisligi (RDW) * 12,2 To 11,5 14,5 17,5 19 17,1
(31T (3ODIMT) (1037
MGtrofl %% * T76.9 O A0 - TO 51,4 85,7 76,9
(303M17T) (3003MT) (140317
Lenfosit % * 14,5 %o 20 - 45 2.9 7.4 14,6
(3103M7) (3WO03MT) (140317
Monosit Y% 7 ) 3 -9 5.9 4.4 B2
(303M7T) (3WO03MT) (140317
Eozinofil % 0,2 %o 0 - 6 0,3 o 0,7
(3U03M17) (3WO03MT) (140317
Bazofil % 0,1 S 0o - 1 0,2 oA 0.1
(3U03M7T) (3WO03MAT) (140317
LUC %% 1,3 %o 0O - 4 2.4 1,3 1,5
(303M17T) (3WO03AT) (140317
LUC {Large Unstained Cells - Boyanmamig Blylk Hicreler). Yikselmis LUC % dederi olmasi durumunda
numunenin perferk yayma yapilarak dederendirilmesi dnerilmektedir.
MNotrofil Sayisi * 8,36 ®x10 VL 1.8 - 7.7 9.63 11,74 828
(3U03M7) (3W0IMT) (140317
Lenfosit Sayisi 1.58 »10M9 L 1.9 - 4 1,17 1,01 1,76
(3U03M17) (3W03IMT) (140317
Monosit Savis 0,76 ®x 109Vl 0.2 - 0,95 0,569 0,59 Ora
(3U03M7) (3W03MT) (14037
Eozinofil Sayisi 0,02 »10M9 L o - 0,7 0,03 0,01 0,08
(303M7T) (3WO03MAT) (140317
Bazofll Sayisi 0,01 ®x 109Vl o - 013 0,02 0,02 ooz
(3U03MT) (3W03MT) (140317
LUC Sayisi 0,14 * 109 0o - 04 0,28 0,18 0,19
(3U03M17) (3WO3MT) (140317
Ortalama Trombosit Hacmi {(MPW) 8,6 L 6,5 - 10,5 T 8,7 ¥ B
(3103M17T) (3W0IMT) (140317

TEKRAR EDILMISTIR.




Achk Kan Glukozu 1386 mg/dL 74 100 199 1 22.:.: 1
(31017 (1403M7)
T.548 mmol/L 4 107 2,99
Kan Ure Azotu (BUN) 14 mg/dL G 20 25 13
(30MNW1T) (14M3M17)
5 mimoliL 2 7
Hesaplanmis Glomerdler Filtrasyon Hizi (hGFH) =90 mbL/dkM, 73 me2 &0 ==fﬂl':ﬂﬂ ! 3"3_13"': :
(30017 (14037
Koreatinin 0,57 mgdiL 0,7 1.3 0,9 0,57
(30M0W1T) (1403M17)
50,29 HmoliL 61,88 1149
Sodyum (Na) 137 mEg/L 136 145 13;{ 1
{30M317)
137 mimol/L 136 145
Potasyum (K) 3.6 mEg/L 3.5 5,1 A
(30M31T
3.6 mimaol/L 3.5 2,1
Klor (Cl) 98 mEq/L 98 - 108 o1
{30M17T)
98 mmol/L 98 108
Kalsiyum (Ca) 8,3 mg/dL 8,7 10,4 50
(30T
21 mimaol/L 22 26




FOSTOr (F} 3,70 migrarc P | o, ‘*:_'EI*: .
1,214 mmolf/llL 0,775 1,847
Magnezyum (Mg} 1,75 migsdiL 1.6 2.6 1:_‘.%5_?: -
0,72 mmol/lL 0,658 1,07
Total Protein * 8.3 g/dL 5,7 8.2 7.9 8,8 5.z
(31O317) (3V0IAT) (14037
* 83 gL ar 82
Albamin * 2,6 g/dL 3.2 4.8 25 28 2,97
(3103M17) (3V0IAT) (14037
* 28 g/L 32 - 48
Total Bilirubin 0,40 mg/dL 0,30 1,20 040 045
6,84 HmoliL 5,13 20,52
Direkt Bilinubin 0.20 mg/dL 0,00 0,30 020 o 028
3,42 pmoliL 0,00 513
indirekt Bilirubin 0,20 mg/dL 1.00 020 1o
3,42 Hmol/L = 17,10
Alanin Aminotransferaz (ALT) 11 L 10 49 11 15 30
(310317} (3WOIAT) (1403MT
0,187 Hkat/L 017 0,833
Aspartat Aminotransferaz (AST) 17 VL 34 11 14 24
(31O317) (3WOIAT) (14037
0,289 pKat/L 0,578
Gama Glutamil Transferaz (GGT) * 172 L T3 174 213 240
(310317) (3V0IAT) (14037
* 2,924 Hkat/L 1,241
Laktat Dehidrojenaz (LDH) * a7 L 120 245 T3 s S0
(310317} (3WOIAT) (1403MT
2,04 4,182




Spesifik Proteinler - IBNI SINA MERKEZ LABORATUVARI

CRP * 179,0 mgL 00 - 5,0 2043 323 186,6

(3117 (IQO3IT) (1H03MT

Genel Hematoloji - IBNi SINA MERKEZ LABORATUVARI

Sedimantasyon ~ 129 mm/saat 0 - 20 114 129

— - - —

Spesifik Proteinler - IBNI SINA MERKEZ LABORATUVARI
CRP - 2043 mgsfL o0 - 5,0 2323 185,85
(30MD3T) (140317
RF 11,0 I 0,0 - 14,0
IgA * B8,08 g/l 082 - 453
Igh 0.75 g/L 046 - 3,04
g - 27.2 g/l .21 - 15,6
IgG Sub Grupjan
Ig= * 9,36 g/l 3,824 - 9. 286
Spesifik Froteinler - IENT SINA MERKEZLZ LABORATUVARI
g2 * 11.1 il 2418 - T,003
IgG3 1,75 /L 0,218 - 1,761
IgG4 0,651 g/L 0,039 - 0,864
3 1.5 Q'L o,749 - 1,52
C4 0,284 g/L 0,16 - 0,38
Beta-2 Mikroglobulin * 4. 26 mgfL 1,09 - 253
Serbest Kappa (Serum) * 126 mag/L 3.3 - 194
TESTIN REFERANS ARALIGI 14.10.2015 TARIHINDEN ITIBAREN DEGi$TiF-EiLMi$TiH-
Serbest Lambda (Serum) * 118 mg/L 571 - 26,3




Otoantikorlar (immunoblot yéntemi) - IMMUNOLOJI LE
MNikleer Antijenlere Karsi Antikorlar IgG KISA PANELI
dsDMNA (Immunoblot) MNegatif
Anti Mucleosome (Immunoblot) MNegatif
Anti Histon (Immunoblot) MNegatif
Anti Sm (Immunoblot) MNegatif
PCMNA(ImMmmMunoblot) MNegatlif
PO MNegatif
Anti SS-A (Immunoblot) Megatit
Anti Ro-52 (Iimmunoblot) MNegatif
Anti SS-B (Immunobilot) MNegatif
Cenp-B MNegatif
Anti Scl-70 (Immunoblot) MNegatif
Anti nRMNPSSmM (Immunoblot) Megatif
AMA-NMZ({Immunoblot) MNegatlif




A.U ibni Sina Hastenesi
Gelis -4

* Tumor markerlari: Normal

» ANA: Zayif pozitif

» ANCA: Negatif

«  Immiinglobulin seviyeleri: Normal

« Serum Kappa ve Lambda
seviyeleri yiuksek ama oranlari
normal

«  Immunblot : Negatif

 Protein Elektrofarezi : Poliklinolal

gamapati

» Torakoabnominopelvik
tomografi:

*Boyun ve mediastende yaygin

lenfoadenopatiler

*Akcigerde dlzensiz konsolidasyon

alanlari ve ¢ok sayida noddl

*Hepatomegali ve splenomegali

pankreasda kronik pankreatit

dusunduren bulgular

** Radyoloji yorumu; On planda

malign stirecg, lenfoma olasiliqi igin

ileri tetkik onerisi...

A.U ibni Sina Hastenesi Gelis -5 *
















A.U ibni Sina Hastenesi Takip
sureci

A.U ibni Sina Hastenesi Gelis -
Takip Sureci:

* Pankreatit nedeniyle oral « Ates: GUnde bir defa olan, aksam

antidiyabetik ilaci kesilerek insilin Tromboz saatlerinde yikselen en cok 38.5 C
tedavisine gegildi. , gelisince ' dereceye kadar cikan, genel
* Dis merkez tetkikleri tekrar incelendi, durumunu bozmayan,ustme titreme
diagnositk bulgu yok! e Tromboz ‘ eslik etmeyen ates
»  Skrotal sislik gelisti, skrotel USG , etyolojisi? ' « drarda yanma nedeniyle yapilan
normal o Losemi ve diger /\ tetkiklerde piy(ri yok, kltiirde treme
» Sol kol 6n yuzinde ani gelisen miyeloproliferatif yok.
hiperemi ve 6dem , tetkik edildi, hastaliklarda «  Once piperasilin-tazobaktam 3x4.5

tromboflebit , enoksaparin sodyum
Clexane bagland!.

gr iv baglanip,sonra da levofloksasine
1x750 mq iv olarak degistirildi.Hasta
7 gun boyunca tedavi aliyor .
Kilthrlerinde Greme olmamasi ve
ates niteligi nedeniyle enfeksiyoz

saptanabilen bcr-
abl ve JAK2
mutasyonlari
calisildi, negatif

8. A



PET

18F—-FDG TUM VUCUT POZITROMN EMISYON TOMOGRAFISI

Flinik Bilgi:

Bkciger Ca?—Lenfoma? — ICD-10 kodwu:C34, C81 — Haizlia kilo kavyvbi wve wvaygin kemik agrailara
bulunan hastada BT '"de mediastende supraklavilkiiler bBSlgeds lenft nodlara, her iki
akcigerde nodiller lezyonlar tanimlanmaktadir. Tani we ewvreleme amaciyvla PETS/BT
istcenmistir.

Teknik:

Ha=stawva 6 saat aglidfgil takiben kan glukoz dizeyi 130mg/dl iken iv wywoldan 7.96mCi 18F-FDG&
(fluorodeck=siglukoz) bilegsigi wverilmistir. 1 saat sonra tim vicut protokold Eknmllanilarak
werteksten uyluk sewviwyvesine kadar PET gdrintileri elde edilmistcir. Hontrast
kknllaniimaksizin elde edilen aksiyel BT gdrintidleri gama i1sini a=zaltimia dizeltilmesi wve
18F-FDi= uptake'inin lokalizasyonunua belirlemek amacivla knllanilmistir.

Eunlgular:

Werilen radyofarmasStigin normal fizyolojik birikim yerlerinde toplandidgil gozlemnmistir.
yricar

— Solda daha belirginm olmak dzere her iki akcifger apikal kesimlerinde, her iki akciger
orca zonda wvayvgin maltipl nodiler lezyonda defdisik yvodunlukta patolojik aktcivitce
arciszlari SVmax: 8.49"e ulasan) izlenmistir.

— Bgol dst Juguler we parartarcengial (SUVmax: 4.2), =Sag superior Jjuguler (SUVmax: 3.2) .
her iki supraklawvikidler blge mediali (SUma=x: 4.4), batinda peripankreatik alanda
(SU0Vmax: 3.5), sagda daha belirgin olmak dizere her iki eksternal iliak we inguinal lenf
nodlarinda (SUOVmax: S5.6) goreceli metabolizma artiglari dikkati gekmistirc.

— Eemik ilifinde nonhoomijen genel aktivite artisi (SUVmax: 3.2) gizlemnmistir.

— WVicutta difjer alanlarda patolojik 18F-FD&F tutulumsa sSaptanmamlStir.

SCOMUC: Her iki akcifgerde dedigsik biiyikliikte wayvgin multipnl nodiler lezyonda, boyun her
iki wanda supraklavikidler bolgede, her iki tarafta eksternal iliak we inguinal BEBSlgede
lenf nmnodlarinda we kemik iliGinde hafif genel metabolizma artislara
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1: 1-ANTRAKDZIS VE FOLIKULER HIPERPLAZI GOSTEREN REAKTIF LENF NODULLERI, Konsiitasyon (4009- 17), 4 nolu lenf nodii

2- TANISAL OZELLIKLER BULUNDURMAYAN, DEJENERE HUCRELERI ICEREN YAYMA PREPARATLAR, Konstitasyon (5-28943.16), Sol boyun bolgesi

Ozel Not:R: .1: .
Yorum:R: . 1: .

Prof.Dr. Iginsu Kuzu
Dr. Merve Temmuz Bostan

EK RAPOR - 1:HISTOPATOLOJIK TANI - , -
1- ANTRAKOZIS VE FOLIKULER HIPERPLAZI GOSTEREN REAKTIF LENF NODULLERI, Konsiitasyon (4009- 17), 4 nolu lenf nodili

2- TANISAL OZELLIKLER BULUNDURMAYAN, DEJENERE HUCRELERI ICEREN YAYMA PREPARATLAR, Konstitasyon (S-28949.16), Sol boyun bolgesi

. W -~

atolop No: 5.05506.17
Rapor Tanh: 03/05/2017 08:58

Histopatolojik TantR: ACIK BIR MALIGNITE BULGUSU GOSTERMEYEN SOL SERVIKAL LENF NODU iiAB YAYMALARI VE HUCRE BLOGU

Ozel Not:R: .

Yorum:R: Yaymalarda bol miktarda reaktif lenfositler izlenmektedir. Hucre blogu materyalinde ise fibrotik dokuyu yansitr degisiklikler ve kuguk bir alanda histiyositik
proliferasyon gozlenmektedir..

I --_-_-_--d



Histopatolojik Tan:F: INTERSTISYEL VE DDAKSAL BELIRGIN PLAZMASITOID HUCRE ARTISI, MEGAKARYDSITLER VE GRANULOSITER SERIDE
ORAN ARTISI GOSTEREN HIPERSELLULER KEMIK ILIGI BivOPSI MATERYALI

- % 16 ORANINDA PLAZMA HUCREST IZLENMISTIR. _ - _ _ )

1: BELIRGIN ARTMIS POLITIPIK PLAZMA HUCRELERI VE INTERSTISYEL ARTMIS REAKTIF KUCOK T LENFOSITLER BULUNDURAN HIFERSELULER
KEMIK, ILIGI BIYOPST MATE R —

- REAKTIF T LENFOSIT YE PLAZMA HOCREST ARTISIYLA KARAKTERL DEGISIKLIKLER - _ o :

2 BIR KISMI IGG4 YAPILAN BULUNDURAN, GG VE IGA AGIR ZINCIRLER HAKIM PLAZMA HUCRES] ARTIS!ILE KARAKTERLI HIPERSELLULER
KEMIK. LiGI BIYOPSI MATERYALL _

-1GG4 LISKILI LENFOPROLIFERATIF HASTALIK A¥IRICI TAMIS| GEREKTIREN BULGULAR

Ozel Mot:R: 1:.2: .

“orum:F: Bulgular hastada oncelikle plazma hucreh neoplastik hastahklan [mulbiple meelom, lenfoplazmasitik lenfama, marginal zon lenforma)l avne tansin
gerektimektedin. Avnc tan icin immdnhiztokimyazsal incelemes yapilacak, sonug EER BAPOR olarak venlecektir. 1: immiinfenatipil bulgular kemik iliginde
tarimlanan artnig plazma hiicrelennin neoplaztik, bir praliferagyonu vansitrmadidine desteklemektedir. Haztanin ancelikle enfekzivoz patolajiler ve ataimmiin
hagtalklar apizindan aragtnimas onerili. 2 Meout bulgular GG iligkili lenfoproliferatit hastahk, ayine tanem gerektirmektedir. Bu nedenle serum GG ve 1GG4
duizevleninin aragtmlacak. hastanin klinikopatolajik. ozelliklern ile birlikbe bu yonde aynec tanis gerekmektedi..

EK RAPOR - 1:v0RLIR

immunfenatiplk. bulgular kemik iginde tanimlanan artriz plazma hucrelennin neaplastk bir proliferazyonu yanstmadidin desteklemektedr. Hastann oncelikle
enfeksivoz patalojiler ve atoimmiin hastalklar acisndan arastinimas anerili.

EF. BAPOR - 1:HISTORATOLOJIE TAMI - : - : : .
Bw PLARAS HUCRELER|WE [MTERSTISYEL ARTHMIS BEAKTIF KUCUE T LEMFOSITLER EULUMDURAM HIFERSELULER
KEMIK ILIGI BIVOPSI MATERYALI

-REAKTIF T LENFOSIT VE PLAZMA HUCRES] ARTISIVLA KARAKTERLI DEGISIKLIKLER

EK RAPOR - 2%'0RLIK

b evout bulgular 1GG4 iligkill lenfopraliferatit hastahl, avinc tanzinn gerektirmektedn. Bu nedenle serm GG ve 1GGE4 duzevlernin araztinlacak hastanin
klinikopatalajik. Gzelliklern ile birlikte bu vdnde avnc taniz gerekmektedin.

EF. RAPOR - ZHISTOPATOLOUIE TAMI - : : ~ : : - ~ :
BiR KISMI IGG4 YAPILAN BULUNDURAN, IGG VE 1G4 AGIR ZINCIRLERT HAKIM PLAZMA HOCRESI ARTISI ILE KARAKTERLI HIPERSELLOLER KEMIF.
ILIGI BIvOPSI MATERYALL _ _

-1GG4 [LISKILI LEMFOPROLIFERATIF HASTALIK AYIRICI TAMISI GEREKTIREM BULGULAR

. —— i
Histopatolojil. TameA: 1.2- BAKIMIZ Y'ORUM, Frozen arhi ve 2a akciger alt lob wedge rezeksipon materyal

1: 1,2- 1GG4 ILISKIL HASTALIK ILE UYUMLU BULGULAR GOSTEREM AKCIGER DOKUSU, BAKINIZ YORUM, Frozen artidi ve sad akciger alt lob wedge
ezeksivan matemnal,

Brmelivatta TanlFrozen] : 1- Frozen amii [ibri Sina Hastanesi 500 Molu Frozen]; Parafin
Idzm.0r.Cevrive Erzoz

zel MatF: .1:

arum:B: Azikar bir malignite bulguzunun Bulunmadidn ve klinik olarak 1aG4 pikzekid aldugu bildirlen hastada, akecider dokusunda izlenen bulgular 1G4 iligkil
haztalkla da upumiu olabilecek niteliktedin. Kegin tam amaciyla ek immiinhistokimpazal/molekiler calizmalar paplacak, sonug EE BAPOR ile bildirilecekti. =
1: Olguda izlenen lgG4d vogunlugu, loG4/1aG oran ve marfolojik bulgular oG4 iligkil hastalk: ile uoumlu ozeliktedin. Ancak bu bulgular 105G 4 iligkili hastal3a
epesifik almadidindan bu tan igin klink venler le birlkte degerdendinimesi anerilir..




B Intra-heavy chain disulfide bond formation
Homobivalent antibody

Light chain

Heavy chain

Intrachain b Interchasn

desulfide bonds

NS
s

C Fe-Fc interaction with other IgG4 antibodies

Figure 1. Biologic Characteristics of IgG4.
1gG4 molecules are released from plasma cells as symmetric homobivalent antibodies (Panel A). Because of the
instability of the disulfide bonds between heavy chains of 1IgG4, some 1gG4 antibodies form intrachain disulfide
bonds in the hinge region and consist of heavy chains linked by noncovalent interaction (Panel B). In vitro analyses
suggest that Fc interactions between IgG4 molecules are an intermediate stage preceding Fab-arm exchange (Panel C).
These interactions may prevent inflammatory responses by shielding Fc portions from other immune-related mole-
cules. 1gG4 is transformed to an asymmetric, bispecific antibody by exchanging half-molecules with other IgG4
molecules (Panel D). IgG4 with two different antigen-combining sites behaves as a monovalent antibody. Fab-arm
exchange results in the loss of the antibody’s ability to cross-link antigens and to form immune complexes, leading
to ineffective immune-complex formation with other IgG4 antibodies and other antibody isotypes.

-
-



Spesifik Proteinler - IBNIi SINA MERKEZ LABORATUVARI

IgG Sub Gruplarn

IgG1 * 10.8 g/L 3.824 0,286 936
(310317)

Ig&2 * 10,3 L 2418 003 11,1

g 9/ (310317

IgG3 * 2,08 L 0,218 1,761 1,75

g g/ (31/03017)

IgG4 = >10,15 g/l 0,039 0,864 0,651

(3103/17)
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Hastanin klinik seyri
« Tedavi baslangici ile
hastanin yaygin agri ve
ates semptomlari geriledi.

Hastanin « Hastanin genel durumu
tedavisinde: dluzelmeye baglad!.
. 34i » Hasta tedavisini ayaktan
gun alacak sekilde taburcu
boyunca 2 ol
| mg /kg « Zaman igerisinde kilo alimi
.+ Sonrasinda oldu ve kasektik gorinimd
1 mg/ kg kayboldu.
prednizolon Lenfoadenopatileri zaman

icerisinde kayboldu.

What are the treatments?



NEDENI BILINMEYEN
ATESLER

1. infeksiyonlar
> Sistemik
> Fokal
2. Maligniteler
> Hematolojik maligniteler(Losemi,
lenfoma
» Solio eleri
r

)
ar hastalikla

globulinemi

askilitler; Temporal arterit
Grantilamatoz Hastalaiklar
> Inflamatuvar Bagirsak Hastaliklari
» Sarkoidoz

‘ Digerleri?
llac atesi



Infeksiy6z olmayan inflamatuar

Klinik

Literaturdeki isimleri: :

hastaliklar: *  Pankreatit’
 Silyaadenit ,
o «  Gezici tromboflebit* * lgGA-related disease
* Genellikle %20 civarinda ; . Ales’ e |gG4-related systemic disease
 En sik gorulen Erigkin Still Hastaligi *  Yaygin lenfoadenopati* « |gG4-syndrome
«  Skrotal sivi*  |gG4-associated disease
 |gG4-related sclerosing disease
:  |gG4-related systemic sclerosin
IgG4 lligkili Hastalik: Laboratuvar : d%sease ! ’

lgG4 ile iligkili hastalik grubu son
10 yilda tanimlanmig, ancak daha
onceleri baska isimlerle literaturde
yer almig bir grup hastaliktir.
Hastalik spektrumu oldukca

Rutin testlerde belirgin ve
patognomonik bir ozellik
beklenmez

Serum |gG4 seviyesi genellikle
yuksek, ama bu olguda baglangig

 |gG4-related autoimmune
disease

 |lgG4-positive multiorgan
lymphoproliferative syndrome

* Hyper-IgG4 disease

»  Systemic IlgG4-related

geni§tir. dénem.ir.]de Oldugu g|b| normal de p|asmacytic Syndrome
saptabilir. «  Systemic IgG4-related sclerosing
* Akut faz yaniti gostergelerinde syndrome

artis olmayabilir.

» Multifocal fibrosclerosis
» Multifocal idiopathic fibrosclerosis

Pataloji
lgG4 positif yogun lenfoplazmositik infiltrasyonlar, storiform paternde fibrozis Grantlom
ya da nekroz hemen hig goruimez.
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A35. CASE REPORTS IN AUTOIMMUI|
DISEASE

Home > ATS Conferences > ATS 2016 > A35. CASE REPORTS IN AUTOIMMUME LUMNG DISEASE

American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine 2016;193:A1380
eG4 Related Disease (lgG4-RD): A Differential Diagnosis for Fever of

Unknowvwn Origin

Sheila Zanoria . Raymond Foley .,

A3S CASE REPORTS IN AUTOIMMUNE LUNG DISEASE / Thematic Poster Session / Sunday, May 15/9:00 AM-4:15 PM / Area G, Hall D (North Building, Lower Level MOSCONE CENTER

lgg4 Related Disease (igg4-Rd): a Differential Diagnosis For Fever Of Unknown Origin

S.Zanoria', R. Foley |

IUr‘ni\.«a-l'sit)r of Connecticut, Farmington, CT

Introduction
We present a case of a 46 year old previously healthy male with 10 weeks of persistent fever with negative workup for infection,
malignancy, thromboembolism, and vasculitis. He was diagnosed with IgG4 related disease with good response to steroids.

Case




Tedavi sonrasl! takip

* Romatoloji Poliklinik
e GOz Hastaliklari Poliklinik
* Tekrar hospitalizasyon ihtiyaci yok

* A.U. Ibn-Sina Hastanesinde toplam 15 IGG4 iliskili hastalik ile izlenen
hasta var . Hepsi son 5 yilda tani almis.



Sonug Olarak:

Nedeni bilinmeyen ates
olgularinda enfeksiyon disi
nedenleri de distinmeye
aslina alisigiz!

Tani yontemlerinin
gelismesi bilinen
hastaliklara tani
koyulmasini
kolaylastirmakta ve yeni
hastalik tanimlamalarini da
beraberinde getirmekte.
Ozellikle immiinoloji
alanindaki gelismelere
enfeksiyon hastaliklari ve
klinik mikrobiyoloji
uzmanlari olarak hakim
olmaliyiz!




Hastayi izleyen hekimler §
/ Dr. Alpay Azap
Dr. Isinsu Kuzu

Dr. Merve Temmuz Bostan
Dr. Tazegul Gul

Tesekkurler..
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