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Ozet : ilk kez 1972 ·de Sharp ve ar;kadal?lan klinigi bir bag dokusu 
hastallgmdan ziyade birc;ok bag dokusu :hastahgma benzeyen ve 'hep
sinde de, antinukleer anti•kor ve ekstrekta:bl nukleer antijen'e karl?l 
antikorun pozitif oldugu bir hastal1k grubu tammladllar. Klinik olara.k 
bu grup hastalarda ar.trH-a:fralji, el l?il?ligi, Raynand fenomeni, anormal 
ozefogus motilitesi, miyozitis yuksek oranda bulunmakta, daiha diil?lik 
aranlarda da lenfoatenopati, atel?, hepatomegaH, splenome·gali, sero
zitis, renal, renal has-tal1.k. 11okopeni bulunmaktad1r. Bu hastallk gru
bunda steroid tedavisinde c;ok iyi cevap allnmakta bu nedenle diger 
bag dokusu ha.stahklanna .gore benign kabul ed ilmektedi·r. 

Mikst Bag Dokusu hastal1gma uyan iki has•ta ta:kdim edilmi·l?, ilgi
li literatik bilgileriyle olgular tartl$11mll?tlr. 

THE SYNDROME OF SHARP: MIXED CONNECTIVE TISSUE DISEASE 

Mixed Connecti·ve tissue disease, an entit y fi·rst de·scribed in 

1972 by Sharp et al, wh'ich is characterized by the development of an-
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tinuclear antibody and the syntnesis of antiboddies to extrectable nuc
lear antigen. It thas found tJhat artlhritidis-atralgy, Raynond's p'heno
menum, abnormality of esophagus motility, myositidis were obser
ved with high frequency and ly·tnphoadenopatlhy, fever, hepatomegaly, 
splenomegaly , serositidis, r-enalititidis, leukopenia seen with occa
sionally in thes egroup. These cases were treated by steroids, 

I 
however, it is suggested that there are may progress from a benign 
to a confirmed other connective tissue diseases. 

Two cases with mixt connective tissue disease were presented 
and discussed with literatory survey. 

Resim I ; lkinci olgunun ilk akciger 
grafisi. sol bazalde pnomoni ve plevral 
efiizyonu dii~iindiiren dansite artmas1. 

Resim II : a) lk·inoi olgunun. ikinci ya
tl~mda saptanan sol bazalde kavite. 

Resim - II b : Aynr hastanm sol yan akci
ger grafisi ve kavitenin goriiniimii. 
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ZUSAMMENFASSUNG 

Ed wurde zwe·i Patient.inen mit u Mixed Connectiv'e Tis·sue O·ise

ase" oder «Sharp Syndrom " mitgeteilto Die Atiopathogenese sowie 
I 

Besondet1heiten der klinik und der Diagnostik der Syndrom wurden 

besprochen ° 

Bag dokusu hastallklan veya sistemi:k romatik hastal1klann (Ro

matoid Artri·t. Romatik Rever , Sistemi'k Lupus Er.itematosus, Sklero

derma, Dermatomiyozitis ve Periarteritis Nodoza) kHnik belirNieri spe

sifik degildiro Bu hastallklann en yayg1n hist.:>lojik ozellikleri bag do

kusunda ve damarlarda yaygm inflamatuar harabiyet ve fibrinoi·d mad

denin depolanmas1d1ro Bu grup hastallklara «Kollogen Hastal1·klan" 

terimi Klemperer tarafmdan te'klif edilmi~tir (1)0 Nadir olmayarak 'bir 

olguda bir hastal1gm belirti-lerin.den ziyade hastal1klar gru'bunun belir

tileri bulunmakta, aym hastada bir antiteden digerine gec;:i~e s1k rast

lanmaktadlro 

1972 de ilk kez Sharp ve arkada~lan (2) klinigi bir bag dokusu 

hastal1gmdan ziyade birc;:ok bag dokusu hastal1gma rb3nzeyen ve hep

sinde, antinu·kleer antikor ve ekstrekta.bl nukleer antijen'e ka r~ 1 an

Hkorun pozitif oldugu, 25 hasta tammladllaro Bu hastalann steroit te

davisine iyi cevap verdigi, bu nedenle diger bt:lg dokusu hasta llkla

nna gore beni·gn oldugu kabul edildi. 

Takip etmek f1rsat1n1 ·buldugumuz mikst bag dokusu has-tallgmm 

o.zelliklerinden bir k1sm1n1 ta~1yan 2 ologu nedeni ile bu konudaki lite

ratUr bilgHerini ve olgulan tart1~maya c;:all~t1ko 

OLGULAR 

Ologu 1 : 25 ya~mda, bayano Halsizlik, kuwet·sizli.k, vucudunda 

~i~Hk ve agz1ndaki yaralar nedeniyle 1978 Kas1m'mda yat1rlld1. Agzm-

015 



daki yaralar 2,5 ya:;;mdan bu yana degi:;;ik zamanlarda v.e degi:;;i'k su

relerde olup kayboluyor.mu:;; . Afjzmda yara 'vr·kmca ate:;;i yukselir, .i'9· 

tahr kesilir, bir~ey y iyemez ,olurmu:;;. Kilosunda 7 · 8 ylldrr degi:;;·iklik 

olmamr:;; . 2 ylldrr kuvvetsizligi ve eklemlerinin iyi katlanamamasr ne

deniyle gunlu-k gereksinmelerinin c;ogunu ba:;;ka ibirinin yardrmryla go

rehiliyormu:;;. 

10 yll once yattrgr bir lhastanede kum doktGgu, bobre·klerini u~ut

tugu soylenmi·~. 

8 ve 3 yll ·once di~eti, burun kanamalan ve vucudunda yaygm mor 

lekeler olmu$. Bu nedenle 3 yll onoe Ankara'da bir hastanede yatm

larak tetkik edilmi:;; . Malign lenfoma, aplastik anemi, prelosemi du

:;;unUimu:;;. 

2 ylldrr sac;lannda dokulme, sesinde c;atallanma ve kalinla-~ma 

olan hasta 3 ylla yakm bir suredir ilac; kullanmryormu:;;. 

F.M.: A : 36,5" C, N: 112/dak T: 20/dak. T.A. 150/100 mmHg 

Gene! durumu orta, ~uur ac;rk koopere, Heri derece:de zayrf, u~st goz 

kapagrnda violaceous suffusion (ihel·iotrope). agrz •kenarlannda ragat 

vard1. Tiroid bezi normalden bir misli di.~f.Uz olarak .buyu.k. nodul yok

tu . Bilateral aksiller 1,5 x 1,5 Cm. boyutlarmda lenfadenopati ve :kol

larda daha fazla olmak uzere butun vucutta yay.grn odem, dirse'kler

de ekstansiyon krsrtlllrgr adelelerinde kuvvet kaybr vardr. Yururken 

ayaklannr katlamadan yandan c;evirerek ordek var<i yuruyor.du. 

Laboratuvar : idrar taihiHi normal, Hb: % 13,4 gr. HK: 4·600/mm3 

sedimantasyon 21 · 30 mm/saat, PY: % •60 notrofil, % 4 eosinofil, 

% 3 monosit, % 33 lenrfosit, trombositler yeterli, eri·tros'i-tler nol"mok

rom, yer yer .tar.get hucreleri var. BUN % 6 mg. AK$ : % 99 mg. Na: 

140 .mmol/ml, K: 4,4 mmol/ml, Cl: 100 mmol/ml. SGOT : 6 Ojml, 
SGPT : 89-51 0/ml, Total protein % 5,9 gr. albumin % 3,3 gr. Ca: 

% 8,2 mg. kreatinin % 0,8 mg. Protein ·elek,troforezinde alfa- 2 glo

bul'in de hafif azalma, gama glo'bulinde lhaf,ilf artma vardr. l<an grubu 
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ORh ( + ). akciger ·graJisi normal, elektrokar.diyogramda s'inuzal ta~ikar
di vardr. Kanama zaman1, p1htlla~ma zaman1, turni.ke te·sti normaldi. 
ASO: 500 Todd0 ., CRP (-). lateks (-), Antini.i:kleer antikor {A'NA) 
( + ), LE hucresi (-). sag ve so l aksiller lent biyopsileri lenfos'itler 
hi.icrelerde atipi diye, sol on kol deri ve adele b'iyopsisi ve .sag kol 
deri ve adele lbiyopsisi muskuler dejenerasyon ve kronik dermatit 

diye bildirHdi. 

Hasta yatt1ktan 14 gun sonra 6demleri ~kendiliginden <;:6zulmeye 
basladr. l<linik ve laboratuvar sonu<;:lannm degerlendir~ilmesiyle der
m~tomiyozitis du~unulen hastaya yat1:;;mdan 17 gun sonra 80 .mg. oral 
prednizolon, proflaktif anti as it ve iNH ile tedaviy•e ba~landr. 10 gunli.ik 
ila<;: kullamm1 s1ras1nda yakmmalarmda degi~iki'ik olmadr. C·6zi.ilmeye 
ba~lamll? olan 6demler,i tamamen kaYiboldu. Arzumuz d1~mda kendi 
istegi ile c;:1kan hasta 6 gi.in sonra akut kann ta'blosu ile geldi. Lapara
tomide duodenum dordi.inci.i k1smmda perforasyon 91'kt1. Postoperatif 
devrede komplikasyon olmad1 ve 8 kom:pleksi vitamini ile ta'burcu 
edildi. 

' 
Olgu 2 : 18 ya:;;mda bayan. 4.7.1978 de burun kanamas1yla gelen 

hasta tel'kik edilmek i.izere yatmld1. 

1974 de avu9 i<;:i, ayak tabam ve yi.izi.inde i<;:i su dolu kabarc1rklar 
nedeniyle Ankara'da .bir hastanede yatml1p ~ikayetleri dekort'la di.i
zeltiliyor. ilac1 kesince ayn1 kalbarc1klar tekrarl1yor. ilaca bagh vi.icu
dunun ~i~tigi ve ilac1 aldl'ktan 15- 20 gun sonra burun •kanamasmm 
ba~lad1g1 6grenildi. 1974 den beri 6ksi.iri.ik, ate~ ve terlemesi oluyor, 
ye~il 11enkli balgam 91kanyormu~. Vi.icudu bir yere <;:arpsa moranr ke
silen yeri uzun sure kanarm1~ . 13 ya~1nda 'bobrek ta:;;1 ameliyat1 ol
mu~. 

FM : A: 37,5• C, N: 112/dak. T: 28/<dak. T.A. 120/80 mmHg. 
Ya~ma gr6re gefi.~mesi geri, boyu, olduk<;:a k1sa , sekonder seks ka
rakterleri heni.iz geli~memi~ . Yuzu aydede yuzi.ini.i and1nyor, yanakla
nnda gi.ine~ yan1g1m and1ran l•ezyonlar, sag -g.ozde pitozis, dudaklarda 
bi.illerin kurutlan vard1. Tiroid normalden h afif<;:e bi.iyi.ik, nodul yok. 
Akcigerlerde sagda sinus kapal1. Karaciger 12 Cm. ele geJ,iyor, sol 
tarafta bobre·k ta~ 1 amel·iyat1na bagh skar dokusu. 

laboratuvar : ·idrar : eser protid, bol lokosit. Hb: % 8,10 gr. 
BK: 700/mm3 sedirnantasyon: 60 mm/saat. Kanama zaman1 30 da'kika, 
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ptlhtlf·a$ma zamant 8 daki·ka. Pthtt retraksiyonu 24 saatte ollJ$mach . 

Protrom'bin zamant hastada 20 saniye, normaldi 14 san1iye, l!:rombosit

ler 3000/mm3 ilk akciger graifi~inde ~of bazal,de pnomoniyi du~undi.i

·ren dan&ite artmast {Resim-1). Cella grafisi no·rmal, kan g-rubu: 

ARh (+) . 

Burun :kanamalan nedeniyle 1hastaya K!BB b:oli.imi.ince tampon rkon

du. Kanamantn kesilmemesi i.izerine bir unite torbada i<an verildi. 

Kanama ·kes•ildi . Ankara'dan raporu sistemik lupus er.itematozus ola

rak geltdi. Hasta pr,edniz.olon rec;:etes.iyle kontrola 1gelmek uzer·3 ta

burcu edi ldi. 

12.1 .1979 da, hasta bulant1, kusma, el ve yuzundeki lezyonlan ne

deniyle tekrar yat1nld1. idrar: eser protid . Hb : % 8,95-6,5 gr. BK: 

2000 - 16000 - 6600/ mm3
. Se-dimantasyon : 80 mm/ saat. BUN : % 15 

mg. PPD : 10 mm. 20 . ikinci akciger grafis i : sol bazalde kavite ve 

plevral epan$man (Resim II a ve b) . intravenoz Piyelografi (.iVP) : he

patomegal i, kemiklerde ileri derecede osteoporoz, vertebralarda yiik

seklik kaybt, sag bobrek kafi.ksiyel yaptstnda kuntle$me .. nefrite uyar. 

LE Hucresi pozitif. Antinukleer Antikor {ANA) poz-itilf. Serum elekt ro

forezi : albuminde hafif azalma, alfa-1 ve alfa-2 globulinlerde hafif 

azalma ve gama glo!bulinde bariz artma. Coombs testi: negatirf. Bal

gamda dire·kt basil : pozitH. Torasentez: eksuda ozeJI·iklerinde ~tvl. 

Bal9amda basil pozitif olmas1 nedeniyle tliberkuloz t•edavisine ba$

lanlp 900 mg. etambutol, 300 mg. iNH ve 1 gr. streptomisin rec;:ete.· 

si ·ile 1kontrola gelmek uzere taburcu edildi. 

21 .5.1979 da gastrointestinal kanama nedeniy le s·ervise yat1rtlan 

hasta 25.5.1979 da eksitus oldu. Otopsi almamad1. 
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TABLO - 1 Sharp Sendromuna uyan ve uym1yan bulgular. 

Bulgular 1. olgu 2 . olgu 

Serozitis + 
Artrit/ Atralji + 
El ~i~ligi + + 
Ra'/naud fcnomeni 

Anormal ozefagus motilitesi 7 7 

Miyozitis + 
Lenfadenopati + 
Ate:J + + 
Hepatomegali + 
Splenomegali 

Renal hastahk + + 
Lo~openi + 
ANA + + 

TARTI$MA 

Sharp ve arkada~lan, 1972 de, ·klinik bul.gulan sk·leroderma, der

matomiyozitis, polimiyozitis ve sistemik lupus ·el1itematozus rile ortak 

olan 25 :hasta tantmladllar. Bu hastalann !heps'inde yuksek titrede an

tinukleer antikor (ANA) ve ek•strektabl n•ukleer antijen'e (ENA) :kar

~·· antirkor bulunuyordu. Bu grupta, klinirk olarak Raynaud f.enomeni, 

artri·t/atralji, mriyozitis ,ve el ~·i~li·gi yukse:k oranda bulunuyordu (Tab

lo -II). Sharp 1973 de ek olarak diger doktorlarm gonderdigi hasta 

serum orneklerini bildirdi. Degi~i·k merkezlerden 197·5'e kadar 200 olgu 

bildi-rildi. Si1arp ve arkada~lan bu gru.p hastallga «Mi.~s Bag Dokusu 
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Hastallg1" ad1n1 verdile.r .. Bu terimin ·kullanllma·SI ile ortada :bulunan 
veya hirinden dige~ine .ge<;mi$ gibi gorunen hastallklar i<;in kolayllk 
saglanml$ olur (2,3,4,6,7,8,9). 

Orijinal olarak ENA ad1 verilen ni.ikleer ribonukleoprotein'nin en 

az iki farkl1 anNjenden olul?tug·u .gosterilmil?tir. Birisi RN'az ve tripsine 

hassas · ni.ikle•er riboni.i·kleoprotein'dir ve digeri RN'az'a diren<;li Sm 

(Nukleer asidik bir proteindir) antijenidir (2.4,8). 

Miks bag .dokusu hastal1g1'nda olul?an ENA antikorlan RN'az ve 
tripsine hassast1r ve titresi 1/ 1000 nin ·altma genellikle inmez. AkNf 
ve inaktif sistemi·k lupus eritematozus'lu hastalarda ENA antikoru 
% 50 pozitif bulunmul?tur. Sistemik lupus eritematozus'lu hastalann 
serumunda bulunan ENA antikorlan Sm ant·ijenine kar$1 oll?an antikor
lardlr. Ve bu anUkorlar RN'az ve tripsi·ne diren<;:lidir. Bu antikorlann 
bu hastal1g1 lbelirliye'bilecek antikor oldugu di.i$Linulmektedir. DNA'ya 
ikarl?l ·Oiul?an antikorlar sistemik ·lupus eritematozus'ta, •yuksek titrede 
diger bag dokusu hastallklarmda du~i.ik t itrede bulunmu~tu.r. i<;lerin
de skleroderma, polimiyozit ve romatoid artrit'li hastalannda bulun
dugu 407 ki·~ilik ·kontrol grubunda ENA ant+korlan % 0,5 bulunmu~
tur (7). 

S'istemik romati-k hastallkll hastalann serumunda hucresel ve 
nu·klee~ .komponentlere kar~l olu~an bir<;:ok ot::>antikorlar tammlan
ml·~tlr. Farkl1 immunolojik yontemler uy;gulanarak bu otoantikor-larm 
varllg1 sa.ptanabilir. Son zamanlarda DNA antikorlanm gost-srmek i<;in 
radyoimmi.inassay metodlar yay.gm bir ~ekilde kullanllmaktad1r. Birden 
fazla otoantikor olur·sa {3-4 tane) lbu hastanm hastallg1 % 90 sistemik 
lupus eri·tematozus (SLE) dur (7,8). 

Bir hastada Raynaud fenomeni, el ~ 'i$1igi ve miyozitis varsa ozel
likle mhks bag dokus·u hastal1.g1 du~i.ini.ilmelidir (2). 

Mih bag dokusu hastal1g1 'nm klinigi di·ger hastallklarla kan~tl· 

gmdan, ENA anti.korlan gosterilmezse tam gi.i<;tl.ir. Bir ara9t1rmada, 

15 miks bag dokusu hastallg1 olan hastalann erken klin ik incaleme· 

sinde, hastalann 8'i romatoid artrit olarak tesbit edi lmi~. sonradan 

milks bag dokusu hastallg1. oldugu an la~llm1~t1r (6) . 1Bu nedenle bir<;ok 

olguda ozelli•kle romatoi·d artrit'te ANA bakllmall pozitif olanlarda 

ENA antikorlan bakllarak miks bag dokusu hastallg1 ara'l?tlnlmall· 
d1r . 
. , . 
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ilk yaytnlarda akciger tutulumundan soz edilmemi~ ol,mas1na rag-
en son <;:al1~malarda miks bag dokusu 'hastall.gmda % 67 di.ffuzyon 

~pasitesi bozuklugu ve % 50 res"triktH akciger nastallg1 tesbit edil
mi~tir. Akciger tutulumu nadi ren bir klinik probleme yol a<;:makta-

dlr (2). 

Bizim hastalanm1zda ENA antikorlan ba:kllamadlgJndan, mrks bag 
dokusu .hastal1g1, kesin olarak v.a rdenemez. IB irinci ol.gu daha <;:ok der~, 
matomiyozoitise, ikinci olgu ise SLE'a uymak.tadlr. 

Birinci olgunun artrit, atralji, el ~i~ligi, lenfadenopati , ate~. AN·A'
un pozitif olmas1 miks bag dakusu hastallg1 'na uyan taraHand1r. 
Raynaud fenomeni 'nin olmamas1 ve stroit tedavisine iyi cervap ver
memes·i (Ger<;:i 10 gun ·sureyle steroit ·kullanm1~ ve bu surede degi
~iklik g6zlenmemi·~tir.) mik·s bag dokusu hastallg1'na uym1yan yonle
ridir. Hastada olu~an akut kann tablosu kulland1g1 stemide bagll 
perforasyondan ileri gelmi~tir. 

ikinci olguda uzun s·ure stroid kullan1mma bagl1 sekonder ku
~ing geli~mi~. Burun kanamalanmn nedeni tmmbosit ·eks•iklig·i ya
nmda trombosi'i fonrksiyonlanmn bozulmas1 ve s·ekonder ku~ing 'e bag-
11, tansiyon yuksekligidir. Bag dokusu hastal1rklannda trombo·sitlere 
kar~1 antikor olu~arak !hem trombosit say1stn1 azaltmakta hemde fonk
siyonuhu bozmarktad1r. Hastan1n yuzundeki lezyonlar, burun kanama
SI, ple·vral efuzyon, sedimantasyon yuksekHgi, LE nu.cres·inin poziHf 
olmas1 ve ANA'un pozitirf olmas1 SLE 'u du~undurmektedir. Zaten hu 
tan1y1 da:ha once alm1 ~t1r . .Su hastantn ErNA antiko.rlan bakdabilmi~ 

ve pozitif olsay·dl, miks ba.g doku,su hastallg1 tams1 konabilirdi. Steroit 
tedav.isine <;:ok iyi cevap veren bu ol1guda miks bag dokusu hastal1g1 
tamstna yakla~1 m artmaktad1r. 

Sharp hastalanm ENA antikorlc'mn1n olup olmamasma gore 3'e 
ay1rd1. 1 - Antikor olm1yan SLE v e nefritli ihastalar, lbunlar steroit'e 
iyi cevap vermezler. 2 - Antikoru olup SLE ve nefritli olan hastalar, 
steroit tedavisine iyi cevap verir. 3 - Ant ikoru pozitif, miks hastallk 
semptomlan olan hastalar, steroit tedavisine iyi cevap verir {9}. 

Miks Bag Dokusu Hastallg1 'nda steroit tedav.i·sine <;:ok iyi ceillap 
almmakta bu nedenle diger bag dokusu hastallklanna g·ore benign 
kabul edilmektedir. Serilerde hastal1g1 saptand1ktan sonra 8 ylld1.r 
ya~ayan olgular bildirilmi ~tir . Tedavide prednizolon 1 mg/kg ile ba~
lamp semptomlann kaybolmas1 ve antikor titresinin du~.mesiyle doz 
azaltll1p 10 mgj .gun ile idame edilme•ktedir (6 ,7) . 
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TABLO - II Mik.s Bag Dokusu Hastalrg1 olan hastalarm ozelliklerlnin insidans1 . 

Ozellikler Sharp ve arkadaflanmn 

Sari- 1 
25 olgu 

Artrit/Atralyi 96 

El ~llilig i 88 

Raynaud fenomeni 84 

Anormal ozefagus motilitesi 77 

M'iyozitis 72 

Lenfadenopati 68 

Ate~ 32 

Hepatomegali 28 

Serozitis 24 

Splenomegali 21 

Lokopenl 48 

ANA 100 

Anti DNA antikoru 12 

Pulmoner difuzyon kapas'itesinde azalma -

Sklerodermal degi:;iklikler 

Noroloji·k anormallikler 

Hazimoto tiroiditisi 

% Seri - 2 
200 olgu 

I 

95 

66 

85 

67 

63 

39 

33 

15 

27 

5 

96 

12 

67 

33 

7 

6 

ikinci ol,gunun ilrk yat~nldJgmda tuberkuloza uyan yahnmalan bu
lunmaktadtr. Hasta stero'it kullandtgmdan Wberki.iloza kar~r duyarlrgr 
vardr.r. Bu nedenle ilk yattrgmda JS·rarla .basil bakrlmr~ ol:sa bel·ki er
ken yakalama ·imkant olurdu. ikinci yatt1g1nda akc'iger grafisinde ikaiiJi
te saptanmast ile bal·gamda r·srarla aranan ba·sil saptanarak tGbel'!ku
loz tedavisine alrndt. Bu olgumuz bize tei<rar gosteriyor ki , T·urkiye'de 
steroit tedavi·s·ine allnan her hasta, Wberkuloz yonunden proflaksiye 
allnmalldrr. 
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ikinci ol·gunun kemik grafilerinde, gi:izlenen yaygm osteoporoz ve 
vertebralardaki yuksek!ilk kayb1 steroit :kulf.ammma 'bagh olabilecegi 
gibi hastaflgma sekonder veya her ikiosinede bagh ola'bilir. 

Yaplfan bir rontgen 9ah~masmda, mi~s bag dokusu :hastahg1m 
diger hastal1klardan (·S·klerodel1ma ve SLE) ay1racak farkh radyogra
fik bul.g·u •bulunamaml$tlr. Miks 1bag dokusu hastaflgtna i:izel radyolo
jik bulgu olmamasma ragmen bag .dokusu hastahklarmda rontgenor 
lojik olarak; yumu~ak doku ·kalsifikasyonu, yumu$a1k doku atrofis·i, yay
g1n osteoporoz, k1k1t"dak mesafeslnde daralma, son parmak kemigin
de erozyon, ·ozefagus hareket anormalligi, dilatasyon, diverti,kul, plev
ral ve rperikardiyal e.fuzyon, akciger grafisinde 1inter.stis·iyel f.ihrozis 
tesbit ·edilmektedir (3) . 

Miks bag dokusu hastahgmda bobrek tutulumu ilk serHerde 
% 5- 10 ve 'benign olarak bildirilmesine ragmen son 9ah$malarda 
bobrek yetmezliginden olen olgulara rastlanm1~t1r. 8-o'brek biyops·isi 
yaplfan 2 hastada biyops•i membrani:iz glomer·ulonefrit diye bildirili.yor 
ve immunfl6r·esanla bi:ibrek bazal membranmda i.g G, c~ ve c. gra
nulleri dapoland1g1 g6steriliyor. Su veriler mi,ks bag dokusu hasta
l1g1'nda bobrek hastal1g1n1n patogenezinin ·immun komplef<islerle oldu
gunu fakat SLEdan farkl1 ol·dugunu dli·l?·Gndurmektedir (2,6). 

Bizim de her .iki olgumuzun oykusunde bobrek patoloji·si saptan
mll?tlr. ikinci olgunun dG$Gk bulunan albumini, idrarda devamh eser 
protid 91karmasma, yuksek olan gama gloibulinleri de olu$an otoanti
korlara bagl1 olabilir. 

Mi•ks bag dokusu hastahg1'nda, gastrointestinal kanalda tutulum 
olmaktad1r. Onceleri sadece ozefagusta dismotilite ol.dugu bunun dl
$1nda tutulum olmad1g1 bildkilmi$Se de, Norman ve ar.kada$1an, 1978 
de mi.ks bag dokusu hastahg1 olan 3 !hastada ozefagus, duodenum, 
ince'bar.sak ve kolon tutulumu ve pnomotozi•s sistoides intestinal'is ol
dugunu bildiriyorlar (4). · 

Gastrointestinal kanal tutulumu en s1k sklerodermada (% 80) 
sonra dermatomi.yozitis ve ·dalha az oranda SLE, romatoid artrit ve 
sjogren sendromunda olmaktad1r (4, 10). 

Sklerodermada gastrointestinal kanalda en .fazla tutulum, ozefa
gusta olmakta, i:izefagusun 2/ 3 d<istal'inde peristal:ti'k dalganrn bulun
madlgl dilatasyon gi:izlenmektedir. ince barsaklarda sirkule.r kaslann 
fibrozi·sf·e dejenerasyonu ve submukozada kollogen toplanmas1 goz-
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Ienir. Dilatasyon, per.istaltik dalgada di.izensizlik ve hastallg1n ilerle
mesiyle ileusu taklit eden ince. barsak abstri.i,ksiyonu baskm ozeiHk
ti-r. Geni~ k1s1mda intestinal muhtevanm staz1 sekonder bakteriyel i.ire
meye ve buda malabsorpsiyona neden olmakota, antitbiyotikle sekonder 
_i.ireme ve malabsor.psiyon ·di.izeltilehilmektedir. Sklerodermall hasta
larda hazen pn6motozis sistoides intestinalis ortaya <;:1kar. ince bar
sak tutulumu olunca 'hele pn6motozis si·stoides intestinal·is orta:ya 
<;:J·kml-l?Sa h1zl1 bir ilerleme ve k6ti.i 1bir prognoz olmaktad1r (4,5). 

Skl•erodermada geni!? boyunlu pseudodivertikuller transvers ve 
desenden kolonun antimezenterik yi.izi.inde lokalize olmaktad1.r. Ha
ustrasyonlar kayboluk hastal1k ilerleyince yaygm dilatasyon olur. 
Klinik olarak konsti:pasyon s1kt1r. Dermattomiyozitisde gastrointesti
nal kanalda sklerodermada olan degi~ikJi,kferin daha hafifi gori.ilmek
tedir (10) . 

Bizim olgulanm1zda .gastrointestinal sisteme ait ya.kmma bulun
madJgJ gihi bu y6nden tetkik yapilmamJ~tlr. Ancak birinci olgudaki 
perforasyon •tedavide .kullanllan steroit'e bagll oldugundan bu ti.ir ol
gularda steroit'in yan tesirleri ·g6z 6ni.inde bulundurulmalldJr. 
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