Chorda Tendinea Rupturu ile Seyreden
Bir Whipple Hastaligi Olgusu

A CASE OF WHIPPLE'S DISEASE PRESENTING WITH THE RUPTURE OF CHORDA TENDINEA
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Ozet

Whipple hastaligt nadir rastlanan bir kronik enfek-
siyon hastaligidir Etken Tropheryma wlippelii'dir.
Daha ¢ok gastrointestinal sistem olmak iizere bir¢ok sis-
temi tutabilir. Tipik olgular; karin agrisi, diyare, malah-
sorpsiyon, gezici artrit ile seyretmekle birlikte, tutulan
sistemlere bagh degisik klinik tablolar da goriiliir. Bu
yazida siddetli karin agrisi, diyare. artrit ve chorda
tendinea riiptiirii ile seyreden bir olgu sunuldu. Barsak

dist  tutulumlarin  degisik formlart ele aluip tartisildi.
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Whipple hastaligr ilk kez 1907'de George Hayt
Whipple tarafindan tanimlanmistir. Nadir bir multi-
sistemik hastaliktir. Simdiye kadar tanimlanmis ol-
gu sayisi yaklasik 2000'dir (1). Etken aktinomiget
grubundan gram pozitif, intraselliiler, Tropheryma
whippelii isimli basildir (2). Hastalik baslangigta,
genellikle nonspesifik semptom ve eklem tutulu-

muyla baglar. Daha sonra; abdominal agri, malab-
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Summary

Whipple's disease is a rarely seen chronic infec-
tious disease. The causative agent is Tropheryma whip-
pelii. The gastrointestinal tract is the most involved lo-
calization but any of the systems can be involved, as
well. The typical signs are abdominal pain, diarrhea,
malabsorbtion, migratory arthritis; hut the specific
signs of the involved system can be added to the clinical
presentation. In this article, the case presents itself with
severe abdominal pain, diarrhea, arthritis and chorda
tendinea rupture. The variations in extraintestinal in-
volvements are diseased.
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sorbsiyon, diyare, kilo kaybi1, ge¢ déonemde ise sinir

sistemi tutulumu ve kaseksi ile karakterizedir.

Subfebril ates,

riferik lenfadcnopati, santral sinir sistemi, kraniyal

artmis deri pigmentasyonu, pe-

sinir tutulumu ve kardiyak tutulum gézlenebilir.

Tani, intestinal ve/veya diger dokulardan
yapilan biyopside Periodik Asit Schift (PAS) pozi-
tif boyanan glikoprotein igceren kopiiksii makrofaj-
larm gorilmesi ve polimeraz zincir reaksiyonu

(PCR) ile konulur (3).

Tedavi uzun siireli antibiyoterapidir. Pek c¢ok
tedavi kombinasyonlar1 kullanilsa da Onerilen te-
davi trimetoprim-sulfametoksazoldur (TMP-SMZ).
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Antibiyotik tedavisi kesilen hastalarda relaps
goriilebilir (4). Santral sinir sistemi rclaps1 koti

prognoz gostergesidir (5).

Olgu
22 yasinda, erkek hasta. Meslegi ¢ift¢i. Son
bes yildir her iki dirsek, el bilegi, el parmaklari, diz
ve ayak bileginde iki hafta kadar siiren kizariklik ve
sislikler olusuyormus. Alt1 yil dnce kist hidatik ne-

deni ile karacigerinden ameliyat edilmis.

Siddetli karin agrisi, halsizlik, ates, gece ter-
lemesi ile bagvurdugu tasra hastanesinde akut batin
oldugu diisiiniilerek acil cksploratris laparotomi
uygulanmis. Batinda karaciger, dalak ve periton
arasinda fibroz bantlar ve mezenterik lenfadenome-
gali tespit edilmis. Tiiberkiiloz peritonit 6n tanist ile
(izoniasid 600 mg/giin,

tedaviye Dbaslanilmis

Ethambutol 1500 mg/giin, Rifampisin 600 mg/giin,
gr/gilin).
yetersizligi nedeni ile sevk edilmis.

Streptomisin 1 Hastane imkanlarinin

Fizik muayenede; hasta kasektik goriiniimde,
Boy: 183 cm, Agirlik: 58 kg, Tansiyon Arteriycl:
100/60 mmHg, nabiz 96 atim/dakika ritmik, Ates:
37.7°C idi.

skar dokusu bulunuyordu. Laboratuar tetkiklerinde

Batinda gegirilmis iki operasyona ait

Sedimantasyon: 40 mm/saat, Ldkosit: 10.6x10V
ml, Hemoglobin: 10.5 gr/dl, Hematokrit: %31,
Total protein: 6.3 gr/dl, Albumm: 3.1 gr/dl idi. Bu
bulgularla tiiberkiiloz peritonit diisiiniilerek te-
daviye devam edildi. Hastanin klinik durumunda
diizelme oldu. Tedavinin 30.giinlinde streptomisin
kesildi ve hastanin klinik durumu hizla bozuldu.
Mitral odakta 3/6 pansistolik ifirim ve alt ek-
stremitede yaygin purpurik lezyonlar gelisti.
Ekokardiyografide mitral anterior kapak¢ik ucunda
16.3x11.7 mm boyutlarinda vejetasyon, anterior
kapakegik ile ilgili chorda tendinea riiptiirii ve ante-
rior kapakg¢ikda flare tarzinda 3. derece mitral yet-
mezlik akimi saptandi. Infektif endokardit &ntanisi
ile hcmokiiltiirler alinarak, Sefoperazon 1 gr 2x1
i.v, Amikasin 500 mg 2x1 i.v,, Vankomisin 500 mg
4x1 1i.v. baslanildi. Bu arada hastada hemorajik
mukuslu giinde 6-7 defaya ulasan diyare basladi
Ayn1 zamanda sag dirsek ve sag ayakta artrit olustu

(Sekil 1). Kolonoskopik muayenede makroskopik
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Sekil 1. Sag dirsekte artrit

olarak sigmoid kolon vc inen kolonda soluk sari
renkli, etrafi hiperemik yuvarlak {ilsere Ilezyonlar
gozlendi. Biyopsi sonug¢lan kronik nonspesifik rek-
tit olarak rapor edildi. Yapilan {ist gastrointestinal
sistem (GIS) endoskopisindc siddetli duodenit sap-
tandi. Klinik uyum, duodenojejunal bileskeden ali-
nan biyopside PAS (+) makrofajlarm bulunmasi ve
kiiltiirlerde lireme olmamasi nedeni ile Whipple
hastaligi tanisi1 konuldu (Sekil 2). Mevcut antibi-
yoterapi kesilerek, TMP-SMZ 160/800 mg 2x1 p.o.
ve Tetrasiklin 500 mg 4x1 p.o. baslanildi. Tetrasik-
lin 15 giin sonra kesildi ve TMP-SMZ bir yil kul-
lanilmas1 planlandi. Hastanin artriti i¢in 550 mg
Naproksen sodyum 2x1 p.o. kullanildi. Artrit bul-
gulari, 6. giinde geriledi. Antibiyotik tedavisinin 4.
haftasinda klinik durumda belirgin diizelme ve 4 kg
kilo alimi1 iizerine hasta kontrole gelmek {izere

taburcu edildi.

Tartisma

Whipple
hastalarinin  %66's1 ¢iftci ve insaat iscilerinden

olugmaktadir (6).

Epidemiyolojik ¢aligmalara gore

Barsak tutulumu ile seyreden Whipple
hastaliginda tan1 daha kolay olmakla birlikte
mikroskopik incelemede; Whipple hastaligi ig¢in
tipik PAS (+) makrofajlar AIDS'li hastalarin in-
testinal lamina propriasinda Mycobacterium avi-

um-intracellulare enfeksiyonlarinda da goriilebilir.
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Sekil 2. Mikroskobik goriinlimde makrofajlarda PAS (+)
tutulum

Ancak buradaki basiller asit fast pozitif boyanirlar
(4,7). Proksimal ince bagirsak biyopsisi tanida
esasdir, fakat nadir olarak bagirsak tutulmamis ola-
bilir veya lezyonun fokal olmasi sebebiyle biyopsi
materyalinde bulunmayabilir. Bu nedenle den.
sinovial sivi, santral sinir sistemi, perikard,
miyokard, akciger, lenf nodlari, dalak, bobrek ve
vitrektomi materyalinde de (8) basili aramak
gerekebilir (6,7,9). Periferik kanda eritrositler
i¢cinde basillerin gosterilmesi ve PCR ile hastaligin
tanimlanabilmesi, doku biyopsisinin gerekli-ligini
azaltabilecektir (10). Etken olan basil kiiltiirde

iretilememistir (9).

Artrit cn sik rastlanan ekstraintestinal bul-
gudur. Intcrmittan, gezici, noneroziftir, biiyiik ve
kiigiik eklemleri tutabilir. Vakalarin %70-75'inde
bulunur (11). Poliartrit hastaligin diger semptom ve
bulgularinin baslangicindan yillarca dnce ortaya
ile 35 yil arasi olabilir (6).

Dobbins'in ¢alismasina gdre 47 hastanin 13'iinde

cikar. Bu siire 1
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(%28) HL A B-27 pozitiftir (12). Olguda HLA B-27
(-) ve aksiyal tutulum yoktu. Artrit nonsteroid anti-

inflamatuar ilaglar ile tedavi edilir (11).

Okiiler tutulum Whipple hastaliginin ilk bul-
gusu olabilir. Wechsler ve arkadaslart norolojik
bulgular1 olmayan, siddetli bilateral kronik iivciti
olan, normal duodenal biyopsi sonucu bulunan bir
hastada vitrektomi materyali ve lenf bezi biyopsisi
ile hastalig1 tespit etmislerdir (8). Okiilomotor tutu-
lum genellikle nérolojik tutulum ile beraberdir.

Oftalmopleji ve nistagmus goriilebilir (13).

Norolojik tutulumda; kisilik degisiklikleri, dis-
oryantasyon, ani baslayan demans, agresivite,
hafiza kaybi, ataksi, bas agrisi, uyku ritm bozuk-
luklari, kraniyal sinir tutulumlari, periferal noropati
olusabilir (14).

baslangicindan 13 yil dncesinden baslayabilir. In-

Norolojik bulgular hastaligin
testinal tutulum olmadan olabildigi gibi geg¢ relap-
sm da tek bulgusu olabilir (7). Baz1 yazarlar nérolo-
jik manifestasyonlu Whipple ve diger intestinal
hastaliklarda tan1 koyiilamadigini sdylemektedirler
(4.6).

Whipple hastaliginda kardiyak tutulum bulgu-
lar1 mortalite ve morbiditeye yol a¢masit bakimin-
dan  o6nemlidir. Kardiyovaskiiler  tutulumda
perikardit, valvuler endokardit, konjestif kalp yet-
mezligi bulunabilir. Yapilan 19 olguluk bir g¢alis-
manin 15'inde nekroskopide ciddi kardiyak lezyon,
vakalarin tamaminda miyokardda PAS (+) makro-
fajlar tespit edilmistir (6). Baska bir ¢alismada
otopside lenfositik miyokardit gosterilmistir (11).
Vakamizda ana bulgu endokardite bagli chorda

tendinea riiptiirii ve mitral yetmezligi idi.

Son yillarda hastaligin barsak dis1 ve atipik
prezentasyonlari siklikla bildirilmektedir. Graniilo-
matdz lenfadenit, ekstremitelerde progresif Icnf-
6dem ile seyreden hastalik tipi bildirilmistir (15).
Akciger radyograminda bulunan hizla biylimis
pulmoner nodiillerden bronkoskopik biyopsi (16)
ve tespit edildigi konvansiyonel radyolojik tetkik-
lerle orijini saptanamayan batin i¢i mezogastrik kit-
leden laparotomik biyopsi ile hastalik taninmistir

(17). Hastaligin malabsorbsiyona bagli kemik
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kitlesinde azalma seklinde sonuglan olabilir. Bu
kemik azalmasinin antibiyoterapi ile geri donilisim-

It oldugu gosterilmistir (18).

Etkili antibiyotik tedavisine cevap dramatiktir.
Gram pozitif mikroorganizmalara kars1 etkili,
penisilin, penisilintstreptomisin kombinasyonu e-
ritromisin, ampisilin, kloramfenikol, tetrasiklin ve
TMP-SMZ gibi ajanlar degisik siirelerde basarili
olarak kullanilabilir (19). Optimal tedavi ve siiresi
tartismalidir. Son zamanlarda yiliksek doz TMP-
SMZ bir y1l veya 6nce iki hafta parenteral prokain
penisilin G veya streptomisin devaminda TMP-
SMZ bir yil 6nerilmektedir. TMP-SMZ allerjisi
olan hastalarda alternatif tedavi, santral sinir siste-
mi tutulumu olmayanlarda ampisilin, olanlarda klo-
ramfcnikoldur (4). Tedaviye cevap dramatik ve
stiratlidir. Ates yiikselmesi ve eklem bulgular1 12
gilin, diare ve malabsorbsiyon semptomlari 2-4 haf-
ta sonra diizelir. Spesifik besin alim eksiklikleri te-
davi edilmelidir. Uzun siireli parenteral beslenme
nadiren gerekir. 4-6 aylik tedavi siiresinden sonra
tedavinin kontrolii gerekir (20). Tedavi uygulanan
olgularda makrofajlarm ic¢indeki basiller kaybol-
makta, niilks dummunda ise tekrar ortaya ¢ikmak-
tadir (21). Relaps genellikle tetrasiklin, penisilin,
eritromisin igeren ve streptomisin olmayan tedavi
protokollerinde gozlenir. Sinir sistemi niiksii genel-

likle tedaviye direnc¢lidir (5).

Whipple hastaligi sinsi baslangi¢li olmasi ve
¢esitli klinik tablolarla ortaya c¢ikmasi nedeniyle
tanis1 oldukg¢a zor bir hastaliktir. Bu nedenle
baslangi¢gta yanlis tan1 konulabilir (22). Bir ¢ok
yazar, taninin O6zellikle atipik vakalarda ¢ok zor ve
ge¢ konuldugunu bu durumun da antibiyotik te-
davisinin etkinligini azalttigin1 bildirmektedir
(4,23,24). Olguda baslangigta diyarenin olmamasi,
akut batini diislindiirecek siddette karm agrisi ve
ates olmas1 eksploratris laparotomiyi zorunlu
kilmigtir. Laparotomi esnasinda gegirilen kist hi-
datik operasyonuna bagli batin i¢i fibréz bant ve
degisiklikler, Whipple hastaligi sebebi ile olusan
mezenterik lenfadenomegaliler ve tilkemizde
tilberkiiloz peritonitin nispeten sik goriilmesi; ilk
taniy1 yanlis olarak tiiberkiiloz peritonit olarak
degistirmistir. Tiiberkiiloz tedavisi baslanilmais,

baslangic¢ tedavisinde yer alan streptomisin ve ri-
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fampisinin Whipple hastaliginda da etkili olmas1
onceleri klinik durumda diizelme saglamis, bu da
ilk taninin dogru oldugu yo6niinde bizde yanlis bir

kaniya sebep olmustur.

Bu vakada; klinik tablonun karisikligi, multi-
sistemik belirtiler ve yanlis bir taniya ragmen ali-
nan klinik cevap nedeniyle tani zor konulmustur.
Benzer klinik tablolarda Whipple hastaligr da

diigiiniilmeli ve arastirilmalidir.
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