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Otoimmuiin poliglandiiler sendromlu

bir olgu sunumu

Autoimmune polyglandular syndrome: a case report

Burcu Dogan’, Ayse Arzu Akalin?, Eylem Karaalp®, Alev Ergisi’, Aytekin Oguz*

Ozet

Otoimmiin hastaliklar, farkli dokulara kargi humoral immiin
cevap olusumuyla gelisen kronik heterojen bir hastalik grubu-
dur. Birden fazla organin otoimmiin disfonksiyonudur. Otoim-
miin Poliglandiiler Sendrom (OPS) 4 alt gruba ayrilmaktadir.
Tip 1 Diabetes mellitus (DM) ve Obsesif kompulsif bozukluk
(OKB) tanilari ile takip edilen olgumuzda demir, vitamin B
ve vitamin D eksiklikleri saptanmistir. Gastrointestinal sistem
yakinmalar1 olmayan, demir ve vitamin eksiklikleri sebebiyle
emilim bozuklugu diisiindiigiimiiz olgumuz, OPS agisindan
degerlendirilmistir. Anti-endomisyum antikoru ve doku trans-
glutaminaz IgA’nin yiiksekligi tespit ettigimiz olgumuz en-
doskopi sonucu ile ¢olyak hastaligi tanisi almistir. D vitamin
eksikligine bagl hiperparotiroidisi olan Kortizol ve ACTH hor-
mon ve tiroid fonksiyon testleri normal olgumuzun AntiTPO,
Antitiroglobulin antikor testleri yiiksekligi ve tiroid USG de
tiroiditle uyumlu olmasi ile otoimmiin tiroidit tanis1 konmustur.
OPS Tip 3B grubuna; tip 1 diabetes mellitus, otoimmiin tiro-
idit, ¢olyak hastalig: ile uymaktadir. Olgumuz OPS tip 3B’ye
OKB’nin eslik ettigi bir 6rnektir.

Anahtar sozciikler: Otoimmiin poliglandiiler sendrom, Tip 1
diabetes mellitus, ¢olyak hastaligi, kronik otoimmiin tiroidit,
obsesif kompulsif bozukluk.

irden fazla endokrin organimn otoimmiin dis-

fonksiyonu olarak tanimlanan otoimmiin poli-
glandiiler sendrom (OPS), seyrek goriilen bir klinik
durumdur.! Etyolojide ¢evresel faktorlerin yani sira
kisiye 0zgii antijenlerde gen regiilasyon bozuklugu
suclanmaktadir.”?! Betterle ve arkadaslar1 tarafindan
OPS dort gruba ayrilmistir. Tip 3 de kendi icinde
3A, 3B, 3C ve 3D olmak iizere dort alt grupta ele
alinmaktadir.’!” Otoimmiin poliglandiiler sendrom
Tip 3 formu; Addison hastaligi olmadan otoim-
min tiroid hastaliklarindan birini tip 1 diyabetes

Summary

Autoimmune diseases are a chronic heterogeneous group
of diseases which develop a humoral immune response
against different tissues. It is an autoimmune dysfunction of
multiple organs. These are more than one organ autoimmune
dysfunction. Here we present a patient with the diagnoses of
type-1 Diabetes Mellitus (DM) and Obsessive Compulsive
Disorder (OCD) together with iron, vitamin B and vitamin
D deficiencies. Elevated anti-endomysium antibody and
tissue transglutaminase IgA levels were found which led to
the diagnosis of celiac disease established via endoscopy. The
patient had hyperparathyroidism due to vitamin D deficiency
with normal values of cortisol, ACTH and thyroid functions.
Increased levels of anti-TPO, antithyroglobulin antibody
levels and ultrasound findings compatible with thyroiditis
showed that there was also an autoimmune thyroiditis.

Autoimmune polyglandular syndrome (APS) is divided into
four sub groups. APS Type 3B sub-group is compatible with
Type 1 DM, autoimmune thyroiditis and celiac disease. This
case is an example of APS type 3B together with OCD.

Key words: Autoimmune polyglandular syndrome, Type
1 diabetes mellitus, celiac disease, chronic autoimmune
thyroiditis, obsessive compulsive disorder.

mellitus (DM) ve diger otoimmiin hastaliklarin eslik
edebildigi bir sendromdur. OPS tip 3B’de ise otoim-
miin gastrointestinal sistem tutulumu vardir.

Seyrek goriilen klinik durumlari iceren OPS tip
3B’nin toplumdaki sikligi konusunda fazla veri
bulunmamaktadir. Bu raporda kronik otoimmiin ti-
roidit (KOT), tip 1 DM ve ¢olyak hastaligini (CH)
obsesif kompiilsif bozuklugun (OKB) eslik ettigi ve
bu 6zelliklerle otoimmiin poliglandiiler tip 3B olarak
tanimlanan seyrek goriilen bir olgu sunuyoruz.
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Olgu Sunumu

Olgumuz 35 yasinda, kadin, evli (esi tarim is-
¢isi), ev hanimi, ortaokul mezunu ve iki ¢ocuk sa-
hibiydi. Kan seker regiilasyon bozuklugu ile merke-
zimize ilk kez Temmuz 2012 tarihinde basvuran
hasta,Temmuz 2006’dan beri Tip 1 diyabet tanisi
ile izlenmekte ve 2007 yilindan bu yana insiilin
pompasi kullanmaktaydi. Diyetine dikkat etmesine
ragmen kan seker regiilasyonu bozuklugu sebebiyle
anksiyetesi ve yorgunluk, halsizlik, uyku siiresinde
artis ve bacaklarda agr1 yakinmalar1 bulunmaktaydi.

Boyu 153 cm ve agirligt 49 kg olan hastamizin
bel gevresi 77 cm, beden kitle indeksi 20,9 kg/m2
idi. Fizik muayenesinde cildi kuru, saglar1 cansiz
ve konjunktivalar1 soluk saptanirken, diger sistem
muayeneleri dogald.

Hastamizda yapilan laboratuvar incelemeleri
Tablo 1°de verilmistir. Anti-TPO ve anti-triglobulin
antikorlar1 yiiksek bulunan hastanin tiroid ultraso-
nografisinde, tiroid parankiminde hipoekojenite ve
heterojen yapi saptandi. Laboratuvar ve ultraso-
nografi sonucu otoimmiin tiroiditle uyumlu idi.
Demir, vitamin B12 ve vitamin D eksiklikleri sap-
tanan hasta otoimmiin gastroenteropati agisindan
degerlendirildi. Anti-endomisyum antikoru ve doku
transglutaminaz IgA diizeyleri yiiksekti. Colyak
hastaligi tanisini kesinlestirmek igin yapilan mide-
duodenum endoskopik incelemesinde mide, bulbus
veantrumu dogaldi. Duodenum 2. kisim mukozasinda
testere disi goriinlimii ve nodiiller saptandi ve bi-
yopsi alind1. Patoloji degerlendirmesinde duodenum
ve bulbus CH ile uyumlu idi. MARSH siniflamasina
gore Tip IIIC olarak belirlendi.Mide antrumunda
kronik Helicobacter Pylori gastriti mevcuttu.

Hastanin yaklasik 10 yillik sik el yikama, temiz-
lik yapma ve yaptig1 isleri defalarca kontrol etme
oykiisii vardi. Ozellikle diyabet tanis1 aldiktan sonra
bu yakinmalar1 daha da artmisti. Yakinmalarinin
artmasi lizerine ailesinin de istegi ile 2012 y1l1 Ocak
ayinda bagvurdugu psikiyatri polikliniginde OKB
tanis1 konmus ve sertralin tedavisine baslanmaisti.
Psikiyatrik tedaviye basladiktan sonra nispeten azal-
sa da, esi tarafindan hala sik el yikadig1 ve yaptigi
isleri defalarca kontrol ettigi ifade edildi.

Kardesinde ¢olyak hastaligi ve ikinci derece bir
akrabasinda tip 1 DM 0ykiisii vardi. Annesinde de
temizlik ve titizlik takintis1 bulundugu, fakat tedavi
almadig1 hastamiz tarafindan dile getirildi.

Olgumuza diyabet ve CH icin beslenme ve karbon-
hidrat sayim1 egitimi verildi. Demir, D ve B12 vita-
min eksiklikleri i¢in diizenlenen tedavi sonrasinda
parathormon diizeyi normale indi.

Tartisma

Bir¢ok bezi tutan otoimmiin hastaliklar1 bulunan
olgumuza poliglandiiler sendrom tanis1 konmustur.
Paratiroid adenomu bulunmayan hastada, D vita-
mini replasmani sonrasinda normal seviyeye geri-
lemesi, hiperparatiroidinin D vitamini eksikligine
bagli oldugunu distindiirmektedir.'¥ Kortizol ve
adenokortikotropik hormon diizeylerinin normal
saptanmasi ile Addison hastalig1 dislanmistir. Kro-
nik kandida enfeksiyonu, hipoparatiroidi ve Addi-
son hastaliginin olmamasi ile olgumuzun OPS Tip 1
ve OPS Tip 2 grubuna uymadig1 saptanmistir.

Ote yandan hastamiz, serbest T4 ve TSH nor-
mal olmakla birlikte anti-TPO ve anti-triglobulin
antikorlar1 yiiksekligi ve tiroid ultrasonografisi bul-
gular ile kronik otoimmiin tiroiditle uyumlu bu-
lunmustur. KOT hastalarinin ¢ogu asemptomatik
olup otiroidizm, hipotiroidizm veya hipertiroidizm
klinik tablolariin goriilebilecegi ¢esitli galismalarda
gosterilmistir.*# Dilek ve arkadaslarinin yapmis
oldugu calismada, KOT’ye en sik eslik eden oto-
immiin hastalik olarak %11,7 oram ile tip 1 DM
saptanmistir.l*! Birgok ¢calismada gosterildigi gibi ol-
gumuz KOT ve tip 1 DM birlikteligine 6rnek teskil
etmektedir.>#

Klinik ortaya ¢ikist heterojen olan CH’nin ishal
ve abdominal distansiyon gibi tipik bulgularinin tip
1 DM hastalarinda nadir goriildigi, sideropenik
anemi, kisa boy ve gecikmis puberte gibi atipik
bulgularin daha yaygin oldugu saptanmistir.!'* Dal-
gic ve arkadaslarinin yaptigi calismada da gastro-
intestinal yakinmalar olmadan ¢6lyak hastaliginin
asemptomatik ya da sessiz seyredebilecegi ve serolo-
jik gostergelerle belirlenebilecegi gosterilmistir.
Sadece birinci derece akrabada Colyak hastaligi
olmasinin bile CH riskini %10 oraninda arttirdigz il-
eri siiriilmektedir.'*!%! Olgumuz tip 1 DM, otoimmiin
tiroidit ve birinci derece akrabasinda CH bulunmasi
nedeniyle CH yoniinden taranmistir. Gastrointesti-
nal yakinmalar olmadigi halde demir, vitamin B12
ve D eksikliklerinin olmasi, Colyak hastaligini dii-
stindiirtmiistiir. Anti-endomisyum antikorunun ve
doku transglutaminaz IgA’nin pozitif tespit edilmesi
iizerine kesin tani i¢in gastrik endoskopi yapilmig
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ve patoloji sonucu ile Colyak hastaligr tanist
konmustur. Otoimmiin gastroenteropatinin de eklen-
mesi ile olgumuzun OPS Tip 3B grubuna uydugu
belirlenmistir. OPS Tip3, olgumuzda da oldugu gibi
orta yas kadinlarda daha sik olmakla birlikte her yas
grubunda goriilebilmektedir.

Otoimmiin poliglandiiler sendrom gibi komp-
leks ve bir¢ok sistemi etkileyen kronik otoimmiin
hastaligin birlikte oldugu hastalarin psikiyatrik
acidan degerlendirildigi calismalar bulunmamak-
tadir. OKB’nin otoimmdiin poliglandiiler sendromda-
ki siklig1 bilinmemektedir. Fakat tipl DM gibi dmiir
boyu insiilin kullanma, diizenli diyet ve egzersiz yap-
ma zorunlulugu bulunan hastalarda anksiyete, dep-
resyon ve OKB’nin sik goriildiigii baz1 ¢calismalarda
bildirilmistir.*!l Olgumuzda da oldugu gibi OKB’si
olan hastalarda siklikla bulunan kir-pis bulasma ob-
sesyonu ve el yikama ve temizlik yapma kompiil-
siyonunun giinliik yasantilarini etkileyebilecegi bi-
linmektedir.'!  Kiiltiirel ve sosyal yasantinin da
OKB’nin gelisiminde etkili oldugu bilinmektedir.!'”]
Kapali ve baskici bir ortamda biiyiiyen, ortaokula
kadar okuyabilen, caligmayan, Erzurum’dan Is-
tanbul’a go¢ eden, maddi imkanlar1 ve aile destegi
kisith hastamizin diyabet hastaligin1 kabullenmek-

Tablo 1. Olgumuzun laboratuvar degerleri

Glukoz (70-106 mg/dL) 344
HbA1C (4-6%) 8,4
C peptit (0,9-7,1 ng/mL) 0,17
Serbest T4 (0,61-1,12 ng/dL) 0,84
TSH (0,27-4,2 ulU/mL) 1,25
Anti-TPO (0-9 IU/mL) 62
Anti-tiroglobulin antikor (0-4 U/mL) 1006,70
Paratiroid hormon-PTH (12-88 pg/mL) 132,4
Adenokortikotropik hormon ACTH 35,70
(0-46 pg/mL)

Kortizol (6,7-22,6 ug/dL) 11,23
Anti-endomisyum antikoru 187,22

(<15:Negatif, >15:pozitif U/mL)

te giiclik ¢ekmesinin de OKB’nin gelisiminde et-
kili olabilecegini diistinmekteyiz. Brady’nin yaptig1
arastirmada OKB’nin kronik hastaliklarla birlikteligi
nadir bulunmustur. OKB’ye eslik eden hastaliklarin
oldugu durumlarda OKB’nin seyrinin daha siddetli
ve tedaviye daha direncli oldugu ileri stiriImustiir.!'!
Brady’nin yaptig1 calismayla uyumlu olarak tedavi
almasina ragmen halen yakinmalarin devam et-
mesi, olgumuzda OKB’nin daha direngli oldugunu
distindiirmektedir.

Biitiin bu ozellikleriyle olgumuz nadir goriilen
OPS Tip 3B’ye OKB’nin de eklendigi bir 6rnek
olusturmustur. Tiim yasantis1 boyunca insiilin kul-
lanan, diyet yapan ve bir¢ok kronik hastaligin
yukiinii tagimast bu hastalarin tant ve izlemle-
rinde biitiinciil yaklagimin 6nemini de 6n plana
cikarmaktadir. Hastalik yiikiiniin artmasi ile birlik-
te sosyal yasantilar1 kisitlanan bu hastalarda istek-
sizlik ve bikkinlik hali olusabilmekte ve izlemler
aksayabilmektedir. Aile hekimlerinin bu hastala-
rin tani, tedavi ve izlemleri igin yeterli bilgi ve
donanimda olmasinin, gerekli destek ve yonlen-
dirmeleri dogru ve zamaninda yapmasiin 6nemli
oldugunu disiinmekteyiz.

Hemoglobin (11,5-16 g/dl) 9,5
Hemotokrit (37-47 %) 30,2
MCV (80-100 um*3) 72
Ferritin (11-306 mg/dL) 29
Fe (60-80 ug/dL) 6,8
UIBC (155-300 ug/dL) 371,8
TIBC (210-480 ug/dL) 378,6
Vitamin B12 (127-505pg/mL) 91
Folat (2,33-17 ng/mL) 3,03
25- Hidroksi vitamin D (11-43 ng/mL) 3,10
Doku transglutaminaz IgA >200

(<20:Negatif, >20:pozitif RU/mL)
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