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#Olgu Sunumu

Nadir gortilen bir restriktif kardiyomiyopati olgusu: Hidradenitis suppurativa

Rare reason of restrictive cardiomiyopathy: Hydraadenitis suppuritiva
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Oz

Bu vakada restriktif diyastolik disfonksiyon, nefrotik sendrom ile seyreden bir hidraadenitis suppuritiva (HS) olgusu
anlatilacaktir.46 yas daha 6nceden bilinen bir hastaligi olmayan erkek hasta klinigimize ST elevasyonsuz miyokard infarktisg,
dekompanse kalp yetersizligi, akut bobrek yetersizligi, yeni tani diyabetes mellitus 6n tanilariyla interne edildi. Hastanin
g06gus, gluteal ve aksiller bolgede bir yildir mevcut HS ile uyumlu nodiiler-kistik bir lezyon saptandi. Hastanin ekokardiyografisi
grade 3 diyastolik disfonksiyon (restriktif diyastolik disfonksiyon)” ile uyumlu saptandi. Restriktif kardiyomiyopatisi ve
nefrotik sendromu olan hastada amiloidoz 6n tanisi ile serum amiloid A diizeyi istendi, 120 mg/I (N:0-6.4) bulundu.
Restriktif kardiyomiyopatisi ve nefrotik sendromu olan hastada amiloidoz 6n tanisi ile serum amiloid A diizeyi istendi, 120
mg/l (N:0-6.4) bulundu. Serum ve idrar proteini elektroforezinde monoklonal gammopati kaniti bulunamadi. Hidradenitis
suppurativaya bagl sekonder amilodoz ve restriktif kardiyomiyopati tanisi konuldu. Vakamiz restriktif kardiyomiyopati
olmasi Uizerine arastirilan HS'ye sekonder, sekonder amiloidoz tanisi konulan bir vaka 6rnegi olmasi nedeniyle 6zelliklidir.
Kronik hastaliklarla birliktelik gosteren sekonder amiloidoz kardiyoloji kliniklerinde diyastolik disfonksiyona eslik eden kalin

duvarlarla birlikte kiiguk ventrikiil hacmi olan hastalarda akla gelmelidir.
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Abstract

Giris
Hidradenitis suppurativa (HS), cilt kivrimlarini etkileyen kronik
bir cilt hastaligidir.

Anemi, proteiniri, lenfodem, nefrotik sendrom, artropati
gibi nadir ancak olimcul komplikasyonlari olabilir.[1-3] AA
amiloidoz, HS'nin ¢ok nadir bir komplikasyonudur. Bu vakada
restriktif diyastolik disfonksiyon, nefrotik sendromile seyreden
bir HS olgusu sunulacaktir.

Olgu

46 yasinda, erkek hasta acil servise nefes darligi, iki giindir
ara ara tekrarlayan baski seklinde gogus agrisi, bacaklarda
sislik sikayeti ile basvurmasi Uzerine istenen kardiyoloji
konsiiltasyonu sonucu degerlendirildi. Daha onceden tedavi
aldigi bir hastaligr olmadigi 6grenildi. Yapilan fizik muayenede
gogus bolgesinde bir yildir kendisinin aralikl olarak bosalttigini
ogrendigimiz noduiler-kistik bir lezyon vardi ve benzer lezyonlar
gluteal ve aksiller bdlgede de mevcuttu. Ayrica bilateral orta-alt
zonlarda ral, +++/+++ pretibial 6dem, juguler ven6z dolgunluk
saptandi.  Elektrokardiyografisinde sinlis ritmi, anterior
derivasyonlarda R progresyon kusuru digsinda bir 6zellik yoktu.
Lab degerlerinde kreatin 2,2 mg/dl, glukoz 214 mg/dl, GFR/
ckd-epi 35 ml/dk, LDL:187 mg/dl, albiimin 30 g/I, HDL 27 mg/
dl, troponin 218 ng/l, idrarda +++ protein saptanmasi tzerine
hasta ST elevasyonsuz miyokard infarktlsl, dekompanse kalp
yetersizligi, akut bobrek yetersizligi, yeni tani diyabetes mellitus

on tanilariyla interne edildi.
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In this case, a case of hydraadenitis suppuritiva (HS) with restrictive diastolic dysfunction and nephrotic syndrome is
described. A 46-year-old male patient was hospitalized to cardiology clinic with non-ST elevation myocardial infarction,
decompensated heart failure, acute renal failure and new diagnosis of diabetes mellitus. A nodular-cystic lesion in the chest,
gluteal and axillary regions of the patient was found to be compatible with HS for one year. Grade 3 diastolic dysfunction
(restrictive diastolic dysfunction) was found to echocardiographic examination of patient. The desired serum amyloid A
was 120 mg / | (N: 0-6,4) considering systemic amyloidosis in patient with restrictive cardiomyopathy and nephrotic
syndrome,. There were no evidence of monoclonal gammopathy in serum and urine protein electrophoresis. Secondary
amylodosis and restrictive cardiomyopathy due to hydradenitis suppurativa was diagnosed. Secondary amyloidosis which
has been investigated because of restrictive cardiomyopathy and nephrotic syndrome a rare complication of HS. Secondary
amyloidosis which are associated with chronic diseases, should be considered in patients with small ventricular volume with

thick walls accompanying diastolic dysfunction in cardiology clinics.
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Hastanin yapilan ekokardiyografisinde EF %43 (Simpson),
septum, apex, anterior ve inferior duvarlar hipokinetik, sag
atriyum 44x44 mm, sol atriyum volim indeksi (LAVI) 42 ml/
m2 (biatriyal dilatasyon), sol ventrikiil end diastol ¢cap1 45 mm,
interventrikiler septum 13 mm, posterior duvar 16 mm, E/A
orani 2, E/e":17, deselerasyon zamani 99 ms, €’ velositiesi 4
mm/sn saptanarak “grade 3 diyastolik disfonksiyon (restriktif
diyastolik disfonksiyon)” olarak degerlendirildi. Anlamli kapak
hastaligi mevcut degildi.

Hastaya IV dilretik, antiagregan, antikoagtilan, antiglisemik ve
statin tedavisi baglandi. Hastanin cilt lezyonlari icin dermatoloji
konstltasyonu istendi. Koltuk alti, g6gus ve gluteal bélgedeki
lezyonlarin HS ile uyumlu oldugu saptandi. 24 saatlik idrarda
makroskopik proteiniiri mevcuttu. Restriktif kardiyomiyopatisi
ve nefrotik sendromu olan hastada amiloidoz 6n tanisi ile

serum amiloid A diizeyi istendi, 120 mg/l (N:0-6.4) bulundu.

Serum ve idrar proteini elektroforezinde monoklonal
gammopati kaniti bulunamadi. Anti-nuikleer antikor, romatoid
faktor ve anti-sitriiline peptit antikoru, anti HBV IgG, IgM ve
anti-HCV negatif saptandi. Renal ve karaciger ultrasonunda
anormal bulgu yoktu. Sekonder amiloidoz ve buna bagl
restriktif diyastolik disfonksiyon ve nefrotik sendrom tanisi
konuldu. Hastaya renal degerleri diizelmesi (izerine koroner
anjiyografi planladi. Hastada coklu koroner arter hastaligi
saptanmasi lzerine koroner arter bypass greftleme onerildi
(resim 1). Hidradenitis suppurativaya bagli sekonder amilodoz

saptanan hasta dermatolojiye yonlendirildi.



Resim 1: Hastanin koroner anjiyografi gorintileri ve ¢oklu koroner

arter hastaligi
Tartisma

HS, ergenlikten sonra, cogunlukla aksiller, inguinal ve
anogenital bolgelerdeki agrili, derin yerlesimli lezyonlarla
kendini gosterir. Hastaligin kronik seyri sirasinda, diger
dokulara fistll veya anemi, sekonder amiloidoz, lenfédem,
nefrotik sendrom, artropati gibi bircok lokal ve sistemik
komplikasyon ortaya ¢ikabilir.[4]

ikincil sistemik amiloidoz, diinya capinda en yaygin amiloidoz
taradur.[5] Sistemik AA amiloid, blyiik bir akut faz reaktani olan
serum amiloid A proteininin dokuda birikmesinden kaynaklanir.
[6] Etkili tedavi olmadan, AA amiloidoz 6limcil olabilir, son
doénem bobrek yetmezIligi 6limiin en 6nemli nedenidir.[7]

Vakamiz restriktif kardiyomiyopati olmasi lizerine arastirilan
HS'ye sekonder, sekonder amiloidoz tanisi konulan bir
vaka Ornegi olmasi nedeniyle ozelliklidir. Hastanin altta
yatan koroner arter hastaligina diyabetes mellitusla birlikte
nefrotik sendrom ve kronik inflamatuar durum da katkida
bulunmaktadir. Duvarlari kalin ve kiictk ¢capli ventrikil boyutu,
azaltilmis stroke hacmi ve sabit kardiyak output kardiak
amiloidozun en 6nemli 6zellikleridir. Bu hastalarda paradoksik
low flow-low gradient aort stenozu da gorilebilir.[8]

Sonu¢

Atriyal fibrilasyon yaygindir ve sert ventrikiller nedeniyle zayif

tolere edilir.
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Amiloid infiltrasyonuna ragmen, yiksek sol ventrikil dolum
basinglari nedeniyle atriyum dilatasyonu mevcuttur. Kronik
hastaliklarla birliktelik gosteren sekonder amiloidoz kardiyoloji
kliniklerinde diyastolik disfonksiyona eslik eden kalin duvarlarla

birlikte kliclik ventrikiil hacmi olan hastalarda akla gelmelidir.
Cikar catismasi/finansal destek beyani

Bu yazidaki hicbir yazarin herhangi bir ¢ikar catismasi yoktur.
Yazinin herhangi bir finansal destegi yoktur.

* Makale icin hastadan aydinlatiimis onam belgesi imzalatildi.
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