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gG4iliskili hastalik (IgG4-iH) multisistemik olabilen immiin aracili fibroinflamatuvar bir hastaliktir. Daha

onceden farkli isimlerle adlandirilan Mikulicz sendromu, Retroperitoneal fibrozis, Riedel tiroiditi gibi

bircok hastalik, IgG4 iliskili hastalik spektrumunda degerlendirilmektedir. Bu nedenle sadece bir doku
veya organ sistem bulgusu ile basvuran hastada, detayli bir sekilde diger sistemlerin de degerlendirmesi
gerekmektedir.

IgG4 liskili hastalikta, hastalik aktivitesi, hasar ve relapslar hastanin klinik sikayetleri, fizik muayenesi,
laboratuvar testleri, goriintiileme yontemleri ve doku biyopsisi ile degerlendirilir.

Temel amaci hastalarda tedavi etkinliginin degerlendirilmesini amaglayan bir yanit indeksi gelistirmek
olan uluslararasi bir calisma grubu olusturuldu. Farkli 6 brans, 9 tlkeden toplam 26 hekimin yer aldig
bu grubun gelistirdigi 1gG4-yanit indeksi (IgG4-Yi) ileriki yillarda daha fazla kullaniimaya aday bir
indekstir (Tablo 11). 1gG4 iliskili hastalik yanit indeksi, hem hastalik aktivitesi hem de hasar bulgularini
degerlendirmektedir.

Klinisyen degerlendirmesi BVAS/WG prensiplerine benzer; klinik, radyoloji, patoloji ve laboratuvar
bulgulari dikkate alinmaktadir. Seroloji ve goriintiileme skorlamada direkt yer almamaktadir.

Hastalik aktivitesi son 28 giin dikkate alinarak degerlendirilmelidir. ilk kez degerlendirilen hasta, tedavi
hic almamigsa tiim bulgular aylardir olsa bile YENI olarak degerlendiriimelidir.

Skorlama sisteminde tanimlar ve IgG4 iliskili Hastaliga ait 6zel durumlar:

24 organ veya bodlge tutulumu yapisal semptomlarin varlig ile birlikte 25 alt grupta, 0-3 arasinda
puanlanir.

0: normal veya tamamen diizelmis

«  T:kismen iyilesme var ancak halen belirtiler devam ediyor
2: Yeni lezyonlar VEYA tedavisiz izlenirken niiks VEYA bir 6nceki vizite gore degisiklik yok
3: Kétulesme VEYA tedavi altinda yeni manifestasyon

Semptomatik: Hastalik manifestasyonunun bir organ sisteminde semptomatik olmasi (Evet, Hayir
seklinde skorlaniyor)
Lenfadenopati, pulmoner nodiil ve proteiniiri genelde semptomatik olmaz. Ancak tibllointerstisiyel
nefrit semptomatik olmadan organ hasari veya yetmezligine yol acabilir.

Acil hastalik: Ciddi organ disfonksiyonunu énlemek icin acil tedavi gerektiren hastalik (Evet, Hayir
seklinde skorlaniyor)

(Acil hastalik skorlama sisteminde 2 kati olarak puanlandirilir)
Renal tutulum, bilier sistem hastaligi, aortit ve periarterit, pakimenenijit acil durumlar arasinda yer
almaktadir.
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Hasar: 1gG4 iliskili hastalik nedeniyle kalici olarak olusan organ disfonksiyonu (Evet, Hayir seklinde
skorlaniyor). Diger hastaliklardan farkli olarak SADECE hastalik kaynakli durumlar skorlanmaktadir.
Tedavi iliskili durumlar bu skorlama sisteminde hasar olarak degerlendirilmemektedir.

Hastalik nedeniyle yapilan major cerrahiler (pankreatektomi sonrasi enzim replasmani ihtiyaci, tani
amacli meninks biyopsisi, tiroidektomi, pulmoner lobektomi) hasar olarak kabul edilmektedir. ince igne
biyopsileri hasar olarak kabul degerlendirilmez.

Ayni organda hasar ve aktivite AYNI ANDA olabilir.

Ek hatirlatmalar:

Herhangi bir hastada aktif hastalik yoksa total aktivite skoru 0'dir.
+  Hastada hasar olsa bile aktivite skoru 0 olabilir.
+  Total aktivite skoru 0 ise hekim global skoru da 0 olmak zorundadir.
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Tablo 11. IgG4-iliskili Hastalik Yanit indeksi

Skorlama kurallari:
Skorlama hastanin son 28 giin icerisindeki hastalik aktivitesini gosterir

Skorlama:
0 Normal veya dizelmis
1 lyilesmis ancak halen mevcut
2  Hasta tedavisiz veya ayni tedavi ile izlenirken yeni gelisen lezyon/ rekiirrens lezyon
3  Tedaviye ragmen yeni gelisen veya kétilesen lezyon

*Bir dnceki vizite gore degismemis hastalik degerlendirmesinin dogru yapilabilmesi icin genellikle izlemde gériintiileme
gereklidir

Tanimlamalar:
Organ/bolge skoru: Spesifik bir organ sisteminde genel 1gG4-iliskili hastalik aktivitesi

Semptomatik: Spesifik organ tutulumunda hastalik semptomatik mi? (E=evet; H=hayir)
Acil hastalik: Ciddi organ disfonksiyonunu 6nlemek icin hizli tedavi gerektiren hastalik (E=evet; H=hayir)
(Herhangi bir organda acil hastalik varligi o organ skorunun iKiYLE CARPILMASINI gerektirir)
Hasar: IgG-4 iliskili hastalik sonucu oldugu dustintlen kalici organ disfonksiyonu (E=evet; H=hayir)
. Organ/Bolge | Semptomatik Acil Semptomatik
Organ/Bolge Skor (0-3) (Evet/Hayir) | (Evet/Hayir) Evet/Hayir (Evet/Hayir)
Meninksler
Hipofiz Glandi

Orbital Lezyon (yerlesim belirtin):

Lakrimal Bezler

Parotid Bezler

Submandibular Bezler

Diger Tukriik Bezleri (tanimlayin):

Mastoidit / Orta kulak hastahg

Nazal kavite lezyonlari

Sintzit

Diger KBB Lezyonlari, 6rn: tonsilit, farenjit
(tanimlayin)

Tiroid

Akciger

Lenf Nodlar (lutfen asagidaki tutulum
yerlerini isaretleyin) :

Submental Submandibular Servikal Aksiller Mediastinel Hiler

Abdominal/Pelvik Inguinal Diger lenf nodlari:

Devami sayfa 25'te
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Organ/Bolge | Semptomatik Acil Semptomatik

SEE LI Skor (0-3) (Evet/Hayir) (Evet/Hayir) Evet/Hayir | (Evet/Hayir)

Aorta / Buyuk kan damarlari

Kalp/Perikard

Retroperitoneal Fibrozis

Sklerozan Mediastinit

Sklerozan Mezenterit

Pankreas

Karaciger

Safra yollari

Bobrek

Deri

Herhangi bir organ tutulumuna
baglanamayan konstitiisyonel semptomlar
(1gG4 iliskili aktif hastaliga bagli kilo kaybi,
ates, yorgunluk)

Diger tutulumlar - tanimlayiniz:

(Prostat,meme, safra kesesi, ve digerleri; Her
tutulum ayri hesaplanir)

Toplam aktivite skoru Toplam acil organ

Organ/ Bolge (x 2 eger acilse ): Toplam semptomatik (aktif) organ

Toplam hasarli organ

Toplam semptomatik (hasarli) organ:

Hekim Global Hastalik aktivitesi

0 100 mm

Hekim Global Aktivite skoru = mm
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