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Vaskulit, kan damarlarinin inflamasyonu ile karak-
terize klinikopatolojik bir progestir. Damar lumeni etkilenir
ve bu dokularin besledigi dokuda iskemik degisiklikler
meydana gelir. Vaskulit, primer hastalik tablosu olarak or-
taya cikabilecegdi gibi, primer bir hastaligin sekonder
komponenti de olabilir. Mesela Wegener granilomatozis
ve klasik poliarteritis nodoza (PAN) primer vaskulGtik
sendromlar iken, romatoid artrit (RA), sistemik lupus
eritematosis (SLE) ve dider kollajen doku hastaliklarina
bagli olarak gelisen vaskilitler sekonder vaskulitik
sendromlara 6rnek gosterebilir (1,2).

Vaskiilitik sendromlar heterojen ve genis bir hastalik
grubunu icermektedir. Bazi vaskilitik sendromlarin
tanisi, siniflandiriilmasi ve tedavisi konusunda hala kesin
bir birliktelik yoktur. Ayrica birgok hastaligin ayirici
tanisinda karsimiza ¢ikmakta veya bazi hastaliklara es-
lik etmektedir. Bu nedenle biz de vaskilitik sendromlar
konusunda bilgi sunmayi amacladik.

PATOGENEZ

Cogu vaskilitik sendromlar immuinopatojenik
mekanizma ile gelisir (1). Patolojik degisiklikler dolagim-
da veya damar duvarinda antijen antikor kompleksinin
olusturdugu immiin kompleksle meydana gelir. Bunlarin
gbsterilmesine ragmen hala mekanizma tam olarak acik-
ida kavusturulamamistir (2). Az sayida vakada vaskiilite
neden olan antijenler gdsterilebilmistir. Buna 6rnek
olarak eksojen antijenle olusan immin kompleks kékenli
vaskdlitle, hepatit-B antijeniyle gelisen sistemik vaskdliti
prototip olarak verebiliriz (2). Buna benzer mekanizma ile
metamfetamin gibi ila¢ kullananlarda da vaskiilit gézlen-
mistir (2). immiin kompleks yaninda hiicresel immiinite
ile gelisen tablolar da vardir, buna da granilomatéz
vaskulit 6rnek gosterilebilir (1). Kronik immin kompleks
hastaligi granllomatdéz reaksiyonu baslatabilir (3).
Sonugta bu iki mekanizma patogenez de rol oynayabilir.
Kawasaki hastaliginda ise endotelial hicre antijenik rol
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oynar. Vicudun buna karg! olusturdugu sitotoksik anti-
korlar vaskuler hasari olusturur.

SINIFLANDIRMA

Vaskilitte heterojenlik ve overlap sézkonusudur. Bu
nedenle siniflandirma zor oldugu gibi tatmin edici de
degildir (4). Biz yine de tedavi protokoliinii saptamada ve
prognozu belirlemede yardimci olmak amaciyla yapilan
siniflandirmayi vermeyi uygun goérdik (Tablo 1).

Birinci grup olan sistemik nekrotizan vaskdlit,
siniflandirmasi en zor olan gruptur. Klasik poliarteritis
nodoza (PAN)da akciger tutulumu, granilom eozinofili
ve allerji dykusu karakteristik degildir. Diger bir alt grup
olan allerjik angiitis ve Churg-Strauss granilomatozisi
klasik PAN’a benzerse de akciger tutulumu hari¢ eozi-
nofilik graniloma ve allerji sik gordlir. Bu iki alt sendro-
mun histopatolojik 6zellikleri de farklidir. Klasik PAN
kicik ve orta capli muskiler arterleri tutarken digeri
degisik tip ve captaki arter ve venleri tutar. Bir G¢linci alt
grup belki ilk ikisinden daha yaygin gorulen poliangiitis
overlap formudur. Multiple organ tutulumu yapmasi ve ir-
reversible olarak organ ve sistemlerde fonksiyon bozuk-
luguna neden olmasi nedeniyle farklilik gosterir ve koti
prognoza sahiptir (2).

ikinci grup daha ¢ok kutandz vaskiilit yapar ve
hipersensitivite vaskdliti ismini alir. Sistemik tutulum da
gostermesine ragmen daha ¢ok cildi tutar ve hayati or-
ganlarda irreversible fonksiyon bozuklugu yapmaz (2).
Bu nedenle sistemik tutulum gostermedikge yliksek doz
kortikosteroid veya uzun sureli sitotoksik tedavi seyrek
uygulanir. Hipersensitiviteye sebep antijen farkl olsa da
bu grubun ortak 06zelligi karakteristik olarak; kuiglk
damarlarin, ozellikle de cilt damarlarinin tutulmasi ile
kendini gosterir. Bu grupta karmasikliga sebep olan sis-
temik tutulumlu olanlardir. Gergi bu sistemik tutulum,
diger PAN veya Wegener granilomatozis’deki sistemik
vaskdlitten daha az siddettedir. Bu grupta cilt bulgulari
dominant oldudu igin, sistemik kollagen doku hastaliklari
ve timorler gibi cilt degisiklikleri yapabilen hastaliklarla
ayrimin zor olmasi da bir baska karmasikliktir.

Bunlardan baska klinik ve patolojik 6zellikleriyle
ayrilan vaskilitik sendromlar da vardir ve ayri
siniflandinlir, bunlarin bazilari da sistemiktir.
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Tablo 1. Vaskiilitik sendromlarin siniflandiriimasi

A. Sistemik nekrotizan vaskuilit
1. Klasik poliarteritis nodoza
2. Allerjik angitis ve Churg-Strauss granilomatozisi
3. Poliangiitis overlap sendromu
B. Hipersensitivite vaskdliti
1. Eksojen stimulasyonla olusanlar
a. Henoch-Schénlein purpura
b. Serum hastaligi vb. reaksiyonlar
c. llagla ilgili olanlar
2. Endojen antijenlerle olusanlar
a. Neoplazmlar
b. Sistemik kollagen doku hastaligi
c. Kongenital kompleman sistem yetmezIigi
d. Diger altta yatan hastaliklar
C. Wegener Graniulomatozis
D. Giant Cell Arteritis
1. Temporal arterit
2. Takayasu hastaligi
E. Diger vaskulitik sendromlar
Mukokuten6z lenf nodu sendromu (Kawasaki hast.)
izole santral sinir sistemi vaskiiliti
Tromboangiitis obliterans
Digerleri

PN =

A.SISTEMIK NEKROTIZAN VASKULIT

(Poliarteritis nodoza grubu)

Poliarterit, kliclk ve orta ¢apli arterleri tutan, prog-
resif fulminant hastaliktan sinirli forma kadar degdisken
spektruma sahip grubu igerir. Hemen tim organlari
tutabilirse de siklikla cilt, eklemler, periferik sinirler, mide
ve bdbrekleri tutar. Poliarterit diger hastaliklarin komp-
likasyonu veya bulgusu olarak da karsimiza gikabilir (2).

Poliarterit sik gérulen bir tablo degildir. Bir calisma-
da yillik insidans 100.000°’de 0.7, prevalans 100.000'de
6.3 olarak bulunmustur (5).

1. Klasik PAN

Bu hastalik ilk defa 1866'da Kussmaul ve Maier
tarafindan tarif edilmis olup ki¢lk ve orta capl arterleri,
6zellikle de bifirkasyonlarini ve distalini tutar. Ayrica
bazen yakinindaki venleri tutar, fakat primer bir vendalit
degildir. Akut dénemde polimorfonukleer |Okositler
damarlarin tim tabakalarini ve perivaskuler dokuyu infilt-
re eder, subakut ve kronik donemde mononikleer hiicre
infiltrasyonu gelisir. intimal proliferasyon, fibrinoid nek-
rozla seyreden damar duvar degenerasyonu, iskemi ve
infarkt degisik derecelerde gorulr. Farkh derecelerdeki
vaskuler lezyonlar ayni anda bulunabilir. Bu, persistent
hepatit-B antijenemi hari¢ digerlerinde devamli immun
kompleks depozisyonunu gdésterir. Multiple organ tutulu-
mu gérulmekte olup klinikopatolojik bulgular, tutulum yeri
ve derecesine bagli olarak gelisen iskemik degisikliklerle
uyumludur (1).

Bulgularin nonspesifik olusu ve sik goriilen bir tablo
olmayisi taniyr koymayi zorlastirir. Halsizlik, kirginlik,
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karin agrisi, ekstremite agrisi, basagrisi, ates ve mya gibi
spesifik olmayan bulgular siktir ve bunlarin varliginda
PAN7dan suphelenilmelidir (5). Daha az siklikta kalp,
kas, akciger, sinir sistemi ve eklem tutulum bulgulari
gorulur (4). Klasik PAN’da klinik 6zellikler Tablo 2'de ver-
iimektedir.

Cogu hastada degisik derecede bdébrek tutulumu
g6rulir ve bu komplikasyon en énemli olan nedenidir.
Bdbrek hastaligi primer vaskuler degisikliklerle, primer
glomerulonefritle veya her ikisi ile birlikte kendini gostere-
bilir. Hipertansiyon bébrek hastaligina eslik edebilir veya
kendisi nefroskleroz yaparak bébrek disfonksiyonuna ne-
den olabilir.

Hipertansiyona bagli kardiyovaskuller hastaligin
yaninda, koroner arterin primer tutulumu da siktir.
Kardiyak tutulum ise major 6lim nedenidir. Koroner arter
tutulumu ¢ocukluk ¢cagindaki PAN’da oldukga siktir (2).

Gastrointestinal tutulum %50’den fazlasinda olur ve
genellikle visseral arterler tutulur (2). Klinik tablo, bulanti,
kusma, ishal, ileus, karin agrisi, kanamali Ulserasyon,
enfarkt veya intraabdominal organlarin perforasyonu ile
seyreder. Tutulum siddetine gbére superior mezenter ar-
terin veya dallarinin parsiyel obstriksiyonuna bagli ab-
dominal angina veya steatore; superior mezenterik ar-
terin tam obstriksiyonuna bagh masif barsak enfakti
gelisebilir. Barsak perforasyonu ylksek mortalite riski
tasir. Onemli abdominal tutulum kortikosteroid alanlarda
total veya parsiyel maskelenebilir veya barsaktaki seg-
mental infarkt-iskemi perforasyon gelisene dek saptana-
mayabilir (2).

Karaciger tutulumu degisiklik gosterir. Mesela he-
patit-B antigenemisinde karaciger tutulumu hepatite
baglidir ve subklinik hastaliktan kronik aktif hepatite dek
degisebilir. Direkt vaskdlitle baglamissa masif hepatik in-
farkta neden olabilir (2).

Tablo 2. Klasik PAN’da klinik O6zellikler ve organ
tutulumu

Klinik Parametre Yiksek (%)

Genel 6zellikler Deger
Yas 45
Cinsiyet orani (E/K) 3.5:1

Ylzde (%)
Ates 71
Kilo kaybi 54

Organ Tutulumu
Bobrekler 70
Kas-iskelet sistemi 53

Myalji 31
Dolagim sistemi (HT) 54
Periferik sinirler 51
Gastrointestinal sistem 44

Abdominal agri 43

Bulanti-kusma 40

Kolesistit 17

Kanama 6

Barsak perforasyonu 5

Barsak enfarktlist 14
Cilt 43
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Norolojik tutulum siktir. Monondritis multipleks, vaso
nervosumlarin tutulumu ile gelisir ve en sik bulgudur.
Sistemik nekrotizan vaskilitte %80 hastada degisik
nérolojik sistemin hastalik formu bulunabilir (6). %60’ Inda
periferal sinir sistemi tutulumu vardir. Néropatinin
mononoritis multipleks, yaygin monondritis, kutandz
noropati ve polindropati gibi 4 farkh formu goéralar. Geriye
kalan %40’'inda santral sinir sistemi tutulumu vardir ve
bunlar da yaygin veya lokal beyin, beyincik ve beyin sapi-
na ait belirti ve bulgular gordlar (2).

Klasik PAN’da cilt tutulumu %20-30’dur ve genellik-
le subkutan dokunun kiguk muskdler arterleri tutulur (7).
Lezyonlar agrili, eritematdz subkutan nodiller seklinde
olup bir kag mm’den birkag cm c¢apa kadar degisen
biyuklikte olabilir. Cilt tutulumunun diger sekli “livedo
retikularis”dir. Kutanéz PAN subkutan dokunun kiglk
damarlarinin vaskiilitidir ve kronik seyirlidir. Burdaki lezy-
onlar klasik PAN’a benzerse de daha ¢ok hipersensitivite
vaskdulitini andirr.

Artralji klasik PAN’da siktir fakat gercgek artrit (frank
artriti) nadirdir. Kiglik ve orta gapli muskiiler arterler tu-
tuldugunda semptomatiktir.

Yine testikiler ve epididimal agri karakteristiktir.
Testikuler tutulum klasik PAN’da otopside %30’dur. Bu
nedenlerle muskiiler ve testikiler agri mevcut oldugunda
tanida biyopsi olduk¢a yararlidir. Asemptomatik organlar-
da kérlemesine biyopsinin disuk tanisal degeri vardir (2).

Klasik PAN’In diagnostik bulgusu yoktur. PAN’'de
sistemik vaskdlitin %30 kadarinda hepatit-B antigenemi
oldugu halde bu formunda bile tani zordur ve tam karak-
teristik klinik ve patolojik manifestasyonlarina baghdir (2).

Laboratuvar arastirmasinda anemi, polimorfonik-
leer I6kositoz, trombositoz, artmig sedimentasyon ve
CRP diizeylerine rastlanir (4,8).

Esas tani, klasik PAN’a benzer klinik tablosu olan-
larda, kic¢lk ve orta buyiklikteki arterlerde nekrotizan
vaskdlitin histopatolojik demonstrasyonuyla konur.
Biyopsiye en uygun organlar cilt, kas veya testislerdir. Bu
organlar tutulmussa biyopsi dedgerlidir. Rastgele bi-
yopsinin sinirli degeri vardir.

PAN tipi nekrotizan vaskiilitin karakteristik 6zelligi,
orta ¢apli arterlerde anjiografide gérulen 1 cm blyukluge
ulasabilen renal, hepatik ve visseral damarlardaki
anevrizmal dilatasyonlardir (9). Visseral anjiogram, sis-
temik vaskuiler hastalik varsa, onu gbéstermede yardim-
cidir ve biyopsiye uygun organ tutulumu goérilmediginde
degerlidir. Yine 2D ekokardiyografi ve izotopik renal scan
tanida yardimcidir (4).

Prognoz degisiklik gdsterir ve tedavi edilmemis
klasik PAN’da koétidur. Bazi vakalarin spontan iyilesme-
sine ragmen akut alevlenmelerle kétu progresyon
gOsterebilir (1,4). Tedavi edilmemis koti prognozlu
vakalarda 5 yillik yagam orani %13’tir. Kortikosteroid te-
davisi ile bu oran %48’e ¢ikar (2). Baslangigta hipertan-
siyon veya bdbrek hastaligi bulunanlarda survive orani
diiser. Olim genellikle bdbrek yetmezligi, kardiyo-
vaskuler tutulum veya gastrointestinal tutuluma bagh
olarak gelisir.

DEMIR ve Ark.
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Tablo 3. Allerjik angiitis ve granilomatozisin klinik
ozellikleri

Klinik Parametre Deger
Genet Ozellikler
Yas 44
Ateg Cogunda
Organ tutulumu Yiizde (%)
Akcigerler 96
Infiltrasyon 93
Wheezing 82
Ciit 67
Purpura 37
Nodiiller 35
Periferik sinirler 63
Dolagim sistemi (HT) 54
Gastrointestinal sistem 42
Kalp 38
Bébrek 38
Alt Uriner sistem 10
Kas iskelet sistemi 10
Artrit ve artralji 21

2, Allerjik Angiitis Graniilomatozis
(Churg-Strauss Sendromu)

Bu hastalik, multiple organlarda granilomatéz
vaskiulitle karakterize bir tablodur (10). Vaskuler lezyonlar
PAN’a benzerse de allerjik angiitis ve granilomatozis,
pulmoner damarlar sik tutmasi, degisik tip ve capta
damarlarda vaskdlit yapmasi, intravaskiler ve eks-
travaskiler granilom formasyonuna neden olmasi, eozi-
nofilik doku formasyonu yapmasi, siddetli astma veya
periferal eozinofili ile iligkili olmasi dolayisiyla PAN’dan
ayrilir.  Klinik 6zellikleri Tablo 3'de gosterilmistir.
Laboratuar bulgulari PAN’daki laboratuar bulgulariyla
benzerlik gosterir. Codu hastada artmis sedimentasyon
hizina ve I8kositoza rastlanir. %85 hastada eozinofili
(mm3'de 1000°’den fazla) gériiliir. Eozinofili PAN'da sap-
tanmadigi halde overlap sendromunda saptanabilir. Yine
bu grupta artmis IgE dizeyine de rastlanir (2). Klasik
PAN'’in aksine hepatit-B antijenemisi ile iligkisi yoktur.

Hastaligin siddeti ve prognozu hastaya gore degisir.
Tedavi edilmemis vakalarda prognoz klasik PAN’dakine
benzer.

3. Poliangiitis Overlap Sendromu

Yukarda saydigimiz iki form ile benzerlikler
gOsteren, hatta diger grup vaskiilitlerle de overlap
gosterebilen bu tablo multisistem nekrotizan vaskiilit,
monondritis multipleks ve bdbrek tutulumu ile seyreder.
Hastada hipertansiyon olabilir. Visseral ve renal an-
giogramda multiple anevrizma gorilebilir. PAN bulgular
yaninda allerjik angiitis ve granilomatdz bulgularina da
rastlanabilir.

TEDAVi

Kortikosteroidler sistemik nekrotizan vaskiilitte hala
ilk tercih edilen ilagtir. Fakat buna ek olarak siklofosfamid
gibi sitotoksik ilaglar da verilebilir. Tedavi edilemeyen
grupta survive kortikosteroid kullanimi ile %13’den %48’e
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ctkmaktadir. Wegener granulomatozis’in aksine, kor-
tikosteroidlerin tek basina yeterli olmadigi durumlarda
siklofosfamid gibi sitotoksik ilaglar eklenebilir (2). Cogu
hasta, maksimum remisyon indiksiyonu saglamak igin
bu ikili kombinasyona ihtiya¢ duyar. Ancak bazi vakalar-
da sadece kortikosteroid ile remisyon elde edilebilir.
Daha az siddetli sistemik vaskdlit formlarinda tedaviye
yalniz kortikosteroid ile baglanir. Baslangi¢ tedavi doz
prednizolon i¢in 1 mg/kg/giin bélinmis sekildedir. 1-2
hafta sonra tek doza gegilir. Klinik duruma goére tedavi 1-
2 ay devam edebilir. Durum iyiye gidiyorsa alterne giin te-
davisine gegilir. Eger relaps gelismezse alterne giin te-
davisine birka¢ aydan 1 yila kadar devam edilir.

Eger 1 aylik kortikosteroid tedavisine cevap alina-
mazsa, fulminant baslamissa veya organ-sistem fonksiy-
onlari geriye gidiyorsa bu durumda tedaviye sitotoksik
ilaglar da eklenmelidir. 2 mg/kg/giin oral siklofosfamid
verilmesi ile gok iyi cevap alinir. Eger oral alinim veya ab-
sorbsiyon mimkln degilse ayni dozda siklofosfamid 1V
yoldan verilir. Bazi durumlarda sistemik vasklitin sebep
oldugu barsak iskemisinde, erken laparatomi ve enfarkte
barsadin cikartilmasi gerekebilir ve mortalite azaltilir.
Siklofosfamid immunstpresif etkisi ancak 2-3 haftada
gbruldigu icin baslangicta mutlaka kortikosteroid ile
kombine edilmelidir (2).

Azatioprin, klorambusil ve metotreksat gibi, sitotok-
sik ilaglar da kullanilabilirse de uzun siireli remisyonda en
etkili ilag siklofosfamiddir (2). Bliylik ve tek dozda bolus
tarzinda kortikosteroid ve siklofosfamid bazi vakalarda
uygulanmigsa da tedavi etkinligi tam olarak saptan-
mamistir (2).

Bu tedavilere ek olarak prostasiklin, plazma ex-
change ve gamaglobulin tedavisi dnerenler de vardir (4).

B. HIPERSENSITIVITE VASKULITI

Bu heterojen grup, venlil, kapiller, arteriol gibi kiiglik
damarlarin inflamasyonuyla karakterize bir formudur (7).
Postkapiller venul en sik tutulur. Cogu organi tutabilme-
sine ragmen vaskdlit daha ¢ok ciltte gelisir. Hayati tehdit
edecek organ ve sistem fonksiyon bozuklugu nadiren
gelisir.

Vaskdilitin bu tipi, énceleri belli antijenik stimilasy-
onlarla gelistigini tanimlamak amaciyla adlandiriimistir
(6). Serum hastalidinin vaskiilit komponenti de bu grupta
yer almistir. Vakalarin hepsinde antijen saptanmayabilir;
ilag, bakteri, parazit, virus ve diger tanimlanamamis anti-
jenler bu vaskiuliti baslatabilir (5). Patolojik ve klinik 6zel-
likler altta bir imminolojik veya hipersensitivite
fenomeninin yattigini géstermektedir. En yaygin histopa-
tolojik 6zelligini, postkapiller vendilleri tutan I6kositoklastik
vaskulit olusturur. Bunun yaninda monontkleer hiicre ve
ozellikle de lenfosit infiltrasyonuna da rastlanabilir.

Tipik makroskobik goértintlisti palpable purpuradir ve
endotelial genisleme, I6kosit infiltrasyonu ve eritrosit ek-
stravazasyonu ile gelisir. Cilt lezyonlari kendini nokta
seklinden baglayip, papul, nodul, vezikdl, bul, Ulser ve
tekrarlayan urtikere kadar varan degisik sekillerde
g0sterebilir ve birka¢ cm blylkluginde olabilir.
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En onemli 6zelliginin vaskdlitik cilt lezyonlar ol-
masina ragmen ates, kirginlik, miyalji ve istahsizlik gibi
sistemik bulgu ve semptomlar da gorulebilir. Tablo, birkag
haftalik akut epizod, rekurrens gosteren veya aylar-yillar
stren kronik karakterde olabilir. Kronik hipersensitivite
vaskiulitinde kilo kaybi ve anemi gelisebilir. Cilt lezyonlar
kasintili veya agrili olabilir. Lezyonlar, ayaktaki hastalar-
da daha ¢ok alt ekstremitede, yatan hastalarda sakrum
Uzerinde, hidrostatik basincin fazla oldugu yerlerde
gorulur. Ekstrakutandz tutulum olarak %40 artralji, %37
renal tutulum, %15 gastrointestinal tutulum ve %12’sinde
periferik néropati gorilir (2). Lezyonlarin yerinde hiper-
pigmentasyon gelisebilir. %19 hastada réntgenogramda
effizyn veya infiltrasyon gdrilmesine ragmen pulmoner
vaskdlit nadir saptanmistir (11) Bu gruptaki hastalar po-
liangiitis overlap sendromu ile yani kategoriye sokulmak-
tadir.

1. Henoch-Schonlein Purpura

Anaflaktoid purpura veya allerjik purpura olarak da
bilinen bu vaskillit hipersensitivite vaskailitinin ayri bir alt
grubudur ve yalniz klinigi ile degil ayni zamanda vaskiuilit
tipiyle de diger alt gruplardan ayrilir. Ekstrakutan6z tutu-
lumu da vardir. Nontrombositopenik purpura, cilt lezyon-
lari, eklem tutulumu ve kolik abdominal agri baslica
karakteristik 6zellikleridir. Bazen gastrointestinal hemora-
ji ve renal hastalik yapabilir. Hastalik genellikle ¢cocuklar-
da gorllir. 4-11 yas arasi pik yapar, fakat diger yaslarda
da gorulebilir (12). Erkek/kadin orani 1.5/1°dir. Hastalik 1
haftada kendiliginden gerileyebilir, birka¢ ayda tekrar-
layabilir veya spontan remisyona girebilir. Karakteristik
cilt lezyonlari palpable purpura ve I6kositoklastik vendilit-
tir. %75 hastada ates, %13 hastada hipertansiyon
gorulebilir. Glomerulonefrit kendini hematdri ile gosterir,
ciddi bobrek fonksiyon bozuklugu gostermez, nadiren
boébrek yetmezligi gelisebilir (12). Organ tutulumu ve
klinik belirti ve bulgulari Tablo 4’de gosterilmigtir.

Prognoz ¢ok iyi oldugu igin immunsupresif tedaviye
nadiren ihtiya¢ duyulur. Tedavi semptomatik ve destek-

Tablo 4. Henoch-Schénlein Purpura’ll gocuk hasta-
larda organ tutulumu ve klinik belirti ve bulgular

Tutulan organ Yuzde (%)

Cilt 100
Purpura 100
Ulserasyon 4

Eklemler 71

Gastrointestinal sistem 68
Agri 57
Bulanti veya kusma 50
Kanama 42
Hematemez veya melena 35
Tikanma 3

Bobrekler
Hematri 45

Mikroskobik 45
Makroskobik 26
ProteinGri 35
Fonksiyonel bozukluk 9
Lokalize 6dem 32
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leyicidir. Tekrarlayan vakalarda 6nce kisa sureli 1
mg/kg/giin kortikosteroid verilebilir ve sonra giinasiri te-
daviye gegilir (13). Spontan remisyonlar da oldugu igin
kortikosteroidlerin etkinligini saptamak zordur. Cok az
hastada eger ciddi bobrek hastalii gelismisse sistemik
nekrotizan vaskilitteki protokole gore sitotoksik tedaviye
baslanabilir.

2. Kollajen Doku Hastaliginda Geligen
Vaskiilitler

Bu grupta en ¢cok RA, SLE ve Sjogren sendromun-
da vaskiilite rastlanir (2). Daha ¢ok kutan6z kigiik damar
hastaligi yaparlar.

RA'deki vaskdilit de tipik I6kositoklastik tiptedir. Ciltte
postkapiller venilleri tutar, palpable purpura ve cilt
Ulserasyonlari yapar. Yine tirnak koki enfarkti, bacak
Ulserleri ve distal sensorial néropati yapabilir (14).
Sinovyada ve romatoid nodulde vaskulit gelisebilir (15).
Daha seyrek olarak siddetli, erozyonlu, noduler ve yUk-
sek titre romatoid faktér saptanan RA vakalarinda fulmi-
nan sistemik vaskdilit yapabilir ve PAN’daki gibi orta ¢ap
arter ve arteriolleri tutabilir. Poliarteritteki vaskilitten
farki, buradaki vaskiilitte fazla inflamasyon olmadan orta
capli arter tutulumu ile beraber oklusif intimal proliferasy-
onun olmasidir (5). Bu patolojik yapi daha gok skleroder-
madakine benzer (16). Sistemik vaskiilit siddetli RA'nin
gOstergesidir ve kortikosteroid tedavisine ihtiyag duyar
(2).

SLE'de ise %20 kutandz vaskulit goérdlir. Nadir
fakat ciddi olani ise, santral sinir sistemi ve visseral or-
ganlarda vaskulit yapabilmesidir (17).

Benzer olan mekanizma immun kompleks depolan-
masidir. immiin komplekse bagl doku hasari sikca gos-
terilmistir (7). Yukarda saydigimiz tablolarda immiin kom-
pleksler, kiigik damarlarin vaskilitini baslatan mekaniz-
ma olmaktadir (5).

Tedavisi altta yatan hastaligin tedavisi ile
mumkundur (5). Eger vaskiilit hayati tehdit edecek sid-
dette ise daha 6nce anlatilan sistemik vaskilit tedavisi
uygulanir.

3. Esansiyel Miks Kriyoglobiilinemi

ilk defa LaSpalluto ve arkadaslar tarafindan tanim-
lanan ve purpura, artralji, halsizlik ve miks kriyoglobu-
linemi yapan bir sendromdur (2). Kriyoglobulinemi
degisik hastaliklarda bulunabilir, vaskiilit yapabilir veya
yapmayabilir. Degisik vaskilitik sendromlarda degisik
derecelerde kriyoglobulinemi bulunabilir. Yine degisik
kategorilerde kriyoglobulinopati bulunabilir ve bunlarin
bazisinda vaskiilit saptanabilir. Ayri bir sendrom olan
esansiyel miks kriyoglobulinemide tanimlanabilen altta
yatan bir hastalik bulunmamaktadir (2). Bu formda da
genellikle cilt tutulur, bazen bébrek tutulumu da yapabilen
fulminant multisistem hastalik olarak da seyredebilir.
Burdaki purpurik cilt lezyonlarinin histopatolojik muayen-
esi tipik I6kositoklastik venlit 6zelligi gosterir (2).

Tedavi hastaligin genigligine baglidir (2). Prognoz
degisiktir ve olay ciltte lokalize ise prognoz iyidir, penicil-
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lamin verilebilir; daha genis tutulum varsa poliarteritteki
gibi yiksek doz prednizolon verilebilir (5); eger siddetli
glomerulonefrit varsa prognoz kétudur, kortikosteroid ve
sitotoksik tedaviye ragmen progresyon gdsterebilir, plaz-
maferez bu sendromda faydali olabilir (18).

4. Neoplazm ve Diger Primer Hastaliklarla ilgili
Vaskiilitler

Nadir de olsa bazi malign hastaliklarda kuguk cilt
damarlarinin vaskdliti tanimlanmistir. Neoplazmlardan
cogunlukla, lenfoid veya retikiloendotelial kokenli
Hodgkin ve dider lenfomalarda ve multiple myelomada
goralur (2). Cogunlukla l6kositoklastik, nadiren sistemik
vaskdlite rastlanir. Hairy cell I6semide de PAN’a benzer
sistemik vaskailit gelisebilir (5). Hodgkin hastaligi ve diger
lenfoproliferatif hastaliklarda santral sinir sisteminde
granilomat6éz vaskulit gorilebilir. Sebebi kesin bilin-
memekle beraber timorlerdeki vaskilitin hipersensitivite
sonucu gelistigi dislnulmektedir. Tedavisi neoplazmin
tedavisine baglidir.

Yine lokositoklastik vaskulit; subakut bakteriel en-
dokardit, kronik aktif hepatit, tlseratif kolit, retroperitoneal
fibrozis, primer bilier siroz ve Goodpasture sendromu gibi
hastaliklara da eslik edebilir veya onlarin minér bir kom-
ponenti olabilir (7). Burada da tedavi altta yatan
hastaligin tedavisi ile mumkindr.

C. WEGENER GRANULOMATOZiS

Seyrek gortlen bir tablo olup ilk defa 1930°lu yillar-
da tanimlanmistir (5). Glomertlonefrit ile alt ve Ust respi-
ratuar traktusda granilomatéz vaskilit yapmasi ile ayri
bir klinik antitedir. Degisik derecede dissemine vaskdilit
yapabilir, kiiglik arter ve venleri tutabilir (2). Belki bilin-
meyen antijene karsi hipersensitivite gelismesiyle olusa-
bilir; bu antijen viicuda Ust solunum vyoluyla girebilir.
Fakat mesleki, cografi veya yasanan ev ortami ile ilgili bir
antijen bilinmemektedir. Ortalama goérilme yasi 40.6 olup
erkek/kadin orani 1.3/1°dir (2).

Klinik 6zelliklerine gelince; genellikle Ust solunum
yolu ile ilgili semptomlar, rinore, siddetli siniizit, nazal
mukozal Ulserasyon ve otitis media gibi belirtilere rast-
lanir. Bazilarinda orta kulak hastahidi vardir. Yine bazi
hastalarda Ust solunum yolu hastaligi bulgusu olmadan
pulmoner hastalik bulgusu bulunabilir. Oksiiriik, hemop-
tizi ve gogus rahatsizligi yapabilir ve goégus grafisinde
pulmoner infiltrasyon goérilebilir. Yine tutulan organlarla
ilgili sorunlar meydana gelir. Nadiren bébrek hastalgi
gelisebilir. Artralji baslangicta bulunabilir. Cilt tutulumuna
bagli palpable purpura, infarktlar, hemorajik bil ve
nekrotik papuller goérulebilir. Sistemik enflamatuar
hastaliklardaki gibi kirginhk, yorgunluk, istahsizlik ve kilo
kaybi olabilir. Ates gorilebilir ve genellikle sekonder bak-
teriyel enfeksiyonla ilgili gorulse de altta yatan enflamat-
uar hastaliga baglidir. Wegener Granulomatozisli 85
vakalik bir seride bulunan semptom ve bulgular Tablo
5'de gosterilmistir (2).

Wegener granulomatozis sistemik bir hastalik ol-
masina ragmen gergekte bir pulmoner-renal sendromdur,
hastaligin tablosundan bu iki organ sorumludur.
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Tablo 5. Wegener Graniilomatoziste klinik bulgu ve
semptomlar (85 vaka)

Bulgu ve semptomiar Hasta sawvisi %
Pulmoner infitrasyon 60 71
Sinuzit 57 67
Artralji veya artrit 37 44
Ates 29 34
Otitis 21 25
Oksiirtik 29 34
Rinit veya nazal semptom 19 22
Hemoptiz 15 18
Okdler enflamasyon 14 16
Kilo kaybi 14 16
Citt dokuintisi 1" 13
Epistaksis 9 11
Bobrek yetmeZigi 9 11
Gogus rahatsizig 7 8
istahsizlk veya kirginiik 7 8
Propitozis 6 7
Dispne 6 7
Oral Ulser 5 6
isitme kaybi 5 6
Plorit veya eflizyon 5 6
Basagnsi 5 6

Tipik ve karakteristik akciger bulgusu olarak bilater-
al nodiiler infiltrasyon, plevral effizyon ve atelektazi
sayilabilir.

Renal lezyonlar, hafif-orta glomerilonefrit (GN) ve
fulminant diffiiz nekrotizan GN’i igerebilir. Renal biyop-
silerde granliloma ve arterit nadiren bulunabilir, eder
mevcutsa kotl progresyonu gosterir.

Codu hastada sinuzal ve nazal sekonder enfeksiyon
gelisebilir. Cinkii mukoza hasara ve defans yetersi-
zligine baghdir. Stafilokokus aereus en énemli etkendir.
Tedavi edilse de sedimentasyon yikselebilir, enfeksiyon
tekrarlayabilir. Bu nedenle bu tabloda imminsipresif te-
davi kontrendikedir.

Karakteristik laboratuar bulgusu yoktur. Hastalarin
yaklasik yarisinda sedimentasyon yikselir, az bir kismin-
da lékopeni vardir. Akciger grafisi nodiler dansiteyi
g6stermede yardimcidir ve ¢ogunlukla bilateraldir. Tani,
tutulan dokunun biyopsisinde karakteristik patolojik
gOriinim saptanarak konur (5).

Ayirici tanida lenfomatoid granulomatozis, Churg-
Strauss vaskiiliti, sarkoidoz ve lenfoma dusinilmelidir
(5)-

Tedavi ve Prognoz: Bu hastalikta erken teghis ve te-
davi 6nemlidir. Immiin supresif tedavi baslanmazsa prog-
noz kotudur. Tedavi edilmezse fatal seyreder ve bu du-
rum Ozellikle fonksiyonel renal bozukluk basladiktan son-
ra kendini gosterir. Tedavi edilmeyenlerde ortalama hay-
atta kalma 5 aydir. %82 hasta ilk 1 yilda %90’dan fazlasi
2 yilda olur (19). Giinasir kortikosteroid tedavisi ile sito-
toksik, 6zellikle siklofosfamid kombinasyonu remisyonda
6nemli rol oynar. Siklofosfamid disuk dozda (2
mg/kg/giin) uzun sureli verilir. Bu sekilde 85 hastalik bir
seride %93 komple remisyon saglanmistir (2). Survive
suresi ise 4 yili agsmaktadir. Bazilarinda tekrar tedavi al-
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madan 10 yili asan remisyon saglanmistir. Tedaviye ali-
nan cevap degisik oldugu icin cogu hasta uzun sureli ko-
rtikosteroid ve immiinsupresif tedaviye gerek duyabilir

(4).

D. GIANT CELL ARTERIT

Bu grupta temporal veya kranial arterit ile Takayasu
arteriti yer alir. Orta ve blylk arterlerin inflamasyonu ile
karakterize panarterittir. Degisik 6zellikleri ile bu ikisi bir-
birinden ayrilir.

1. Temporal arterit

Ates, anemi, sedimentasyon ylkseklidi ve 55 yas
Uzerinde gorulmesi ile karakterize bir tablodur (20). Tani
hastanin klinigi ve temporal arter biyopsisi ile konur.
Damar tutulumu segmental oldugu icin rutin biyopside
g6zden kagabilir. Bu nedenle bazi otorler lokal angiyo-
grafi ile beraber bilateral biyopsinin fazla sayida kesitinin
incelenmesini 6nermektedirler (2).

Temporal arteritle yakin iligkili olan polimyalji romati-
ka, omuz ve kalga kavsagi kaslarinda agri ve tutukluk ile
karakterizedir (21).

Temporal arteritin iyi bilinen ciddi komplikasyonu
g6z tutulumudur ve bazen ani kérlige neden olur (22).
Bazilarinda dramatik g6z manifestasyonu aniden gelisse
de hastanin aylardir olan géz ve bas sorunlari olabilir. Bu
nedenle bu semptomlara dikkat edilmeli ve uygun te-
daviye erken baslanmalidir. Temporal arteritte kortiko-
steroid tedavisine iyi cevap alinir. 40-60 mg/giin predni-
zolonla tedaviye baglanir. Ginde 7.5-10 mg idame te-
davisine kadar dereceli olarak doz azaltilir. Eger rekir-
rens olursa doz tekrar ayarlanir. Tedavi bu sekilde 1-2 yil
surdurdlir (2,21). Kortikosteroid ile prognoz iyidir ve
bazen tekrarlama 6zelligi gosterse de remisyon genellik-
le elde edilir. Gunasiri tedaviye kimse pek tesebbls
etmese de remisyondan sonra kesme i¢in glinasiri tedavi
de dusunulebilir (2).

2. Takayasu arteriti

Arkus aorta arteriti, aortit sendromu, nabizsizlik
hastaligi, brakiosefalik arterit ve okluzif tromboartropati
gibi isimlerle de anilmakta olup, genellikle 10-30 yas
arasinda gorulir ve %90’ 1n1 kadin hastalar olusturur (5).
Orta veya bliylk ¢aph arterlerin, 6zellikle de arkus aorta
ve dallarinin tutuldugu ve onlarin inflamasyonu ve
stenozu ile seyreden bir tablodur (2). Etyoloji kesin belli
degildir. Tani angiografi ile konur. Subklavyen arteri de
siklikla tuttugu icin “nabizsizlik hastaligi” adini da alir.
Bununla beraber kompleks bir manifestasyonu vardir.
Generalize, sistemik enflamatuar hastaligin 6zellik-
lerinden, tutulan damarlara goére lokal belirti ve bulgulara
kadar degisen bir spektruma sahiptir. Bazi hastalarda
belli enflamatuar semptomlar goérilmez, fakat baslangic
iskemik degisiklikleri tutulan organlara bagli olarak
gorulebili. En 6nemli ve yaygin semptom etkilenen
damarda nabiz kaybidir. Oskilltasyonda degisiklik
yaygindir.

Hastaligin klinigi degiskendir, kademeli kotilesme
kuraldir. Fakat kendiliginden remisyon da gorilebilir,
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aniden dekompanzasyon geligebilir. Bu degiskenlik te-
daviyi de guglestirmektedir. Tedavi edilmeden spontan
remisyon gorilse de, progresiftir ve birka¢ yilda fatal
seyreder. Olim genellikle konjestif kalp yetmezIigi veya
serebrovaskiler hadiseye bagh olarak gelisir (2).
Kortikosteroid tedavisi semptomatik iyilesme ve an-
jiografik duzelme saglar. Persistent veya progresif
hastalikta tedaviye kortikosteroid yanisira siklofosfamid
ve eklenmektedir (2). Medikal tedaviye ek olarak, organ-
lari iskemik hasardan korumak icin vaskdler rekonstruktif
cerrahi girisim de yapilabilir. Bu oncelikle aktif arteriti
olanlarda daha o6nemlidir. Bu yaklasir yasam sansini
artirir, organlari iskemik komplikasyonlardan korur, fakat
uzun sure takip gerektirir (2).

E. LENFOMATOID GRANULOMATOZIiS

Degisik organlarin polimorfik, atipik lemfositoid ve
plazmasitoid hiicreler ile infiltrasyonu ve angiosentrik ve
angiodestriktif yapida granilomatéz inflamasyonuyla gi-
den bir tablodur (2). Gergekte bu tam bir vaskdlitik
sendrom degildir. Ekstravaskuler ve intravaskiler
granilomatdz cevapla giden atipik lemfoid hiicrelerin in-
filtrasyonunun goruldigu durumdur. Belki bu hastalik ma-
lign lenfomanin bir spektrumu olabilir (11). Akciderler
baslica tutulan organdir, cilt, bdbrek ve santral sinir siste-
mi tutulumu degisiktir. Granlilomatéz cevabiyla beraber
lenfoproliferatif hastalik bulunur. Kesin natiri bilin-
memektedir.

Hastalarda ates, kirginlik, kilo kaybi ve halsizlik gibi
spesifik olmayan bulgular vardir. Akciger grafisi metastatik
kansere benzer bilateral nodiler infiltrasoyn gosterir (2).
Organ ve sistemlerin tutulumu Tablo 6’da gosterilmistir (23).

Hastalik prognozu kétidur. 15 hastalik bir seride da-
ha 6nce anlatilan siklofosfamid ve kortikosteroid kombi-
nasyonu Yyaklasik hastalarin yarisinda remisyon
saglarken, diger yarisi lenfoproliferatif faza gectikten
sonra 6lmustir (23).

F. DIGER VASKULITIK SENDROMLAR
1. Kawasaki Hastaligi

(Mukokiitan6z lenf nodu sendromu)

infant ve kiiglik gocuklarin akut febril hastaligidir ve
Henoch-Schonlein  purpurasindan sonra g¢ocukluk

Tablo 6. Lenfomatoid Graniilomatozisde organ veya
sistem tutulumu (15 vaka)

Organ veya sistem Hasta sayisi %
Akciger 15 100
Cilt 8 53
Bobrek 6 40
Lenf nodu 6 40
Santral sinir sistemi 5 33
Kemik iligi 5 33
Karaciger 4 27
Periferk sinir sistemi 3 20
Goder 3 20
Kaslar 2 13
Paranazal sinus 1 7
Tiroid bez 1 7
Epididim 1 7
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Tablo 7. Kawasaki hastaliginda klinik bulgular

Manifestasyon Yizde (%)
Ates 95
Ekstremite degisiklikleri
Parmak uglarinda deskuamasyon 94
Eritemattz el ve ayaklar 88
Endura 6dem 76
Govde ve viicutta polimorf ekzantem 92
Dudak ve oral kavitede degisiklikler
Kuru ve kirmizi dudaklar 90
Eritemattz oral mukoza 90
Dilde belirgin papilla 77
Konjonktiva konjesyonu 88
Servikal lenf nodu sisligi 75

¢aginin, ikinci en sik sistemik vaskilit yapan hastaligidir
(4). Sebebi tam olarak bilinmemektedir. Enfeksiydz ajan-
lar suglanmakta ise de bilinen bir etyolojik ajan yoktur
(24). Propionibacterium acne en fazla Gzerinde durulan
ajandir ve ev tozlariyla bulastigi disunidlmektedir.
Retrovirusun da etyolojik ajan olabilecegi dustiniimekte-
dir (2). Daha cok nonsupduratif servikal adenit, parmak
uclarinda ve elde deskuamasyon, oral kavite ve dudak-
larda eritem, konjuktiva konjesyonu, 6dem gibi cilt ve
mikéz membranlarda degisikliklerle seyreden ve
Japonya’da tanimlanan bir tablodur. Artan siklikta
ABD’de de tanimlanmaktadir. Klinik manifestasyonu
Tablo 7°de siralanmistir. Hastalik genellikle kendini sinir-
lar ve hastalarin ¢ogu iyilesir. Yaklasik %1-2 hastada ko-
roner arterin vaskiliti ile sonuglanmasi gibi ciddi ve fatal
komplikasyon gelisebilir. Vakalarin cogu ABD’de ¢ocuk-
lukta PAN olarak rapor edilmigtir. Belki bunlar zamaninda
tanimlanmamig Kawasaki hastaligi olabilir. En karakte-
ristik bulgu koroner arter tutulumu olup %20-23 insidansa
sahiptir (25). Ayrica myokardit, endoperikardit, myokard
infarktiisu ve kardiyomegali gorilebilir. Daha az siklikta
aorta, ¢oéliak, karotid, subklavian ve pulmoner arter tutu-
lumu gelisebilir. 30 mg/kg/glin aspirin tedavisi ile kardiak
komplikasyon insidansi azaltilabilir. Kesin olmamakla be-
raber kortikosteroidin kardiak komplikasyon riskini artira-
bilecegi ve etkisiz olabilecegi ileri strilmektedir (24). Bu
konuda daha c¢ok calismaya ihtiya¢g vardir. Myokard
iskemisi yapabilen koroner arter anevrizmasi varliginda
intravendz prostasiklin degerli olabilir. Trombus ile ko-
roner arter oklizyonunda intravenéz veya intraarterial
urokinaz da Onerilmektedir (4).

2. Santral Sinir Sistemine izole Vaskiilitler

Yaygin olmayan bu tur vaskulitte sistemik vaskiilit
yoktur. Siddetli basagrisi, mental fonksiyon degisikligi ve
fokal nérolojik degisikliklerle giden bir tablodur. Tani,
klinik bulgularla ve angiografi ile konur. Mimkiinse lep-
tomeninks ve beyin parankimi biyopsisi alinabilir (2).
Prognoz iyi degildir. Kortikosteroid veya kortikosteroid ve
siklofosfamid kombinasyonu daha énce anlatilan dozda
verilirse uzun sireli remisyon saglanabilir (2).

3. Behget Hastalig:

ilk defa 1937°'de Hulusi Behget tarafindan tarif
edilen ve etkeni kesin belli olmayan, tekrarlayan oral
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Ulser, g6z lezyonlari, genital Ulserler ve diger kutandz
lezyonlarla seyreden bir tablodur (26,27). Behget
hastaligi kompleks multisistem hastaligidir ve spesifik
laboratuar bulgusu yoktur. Paterji testi klinik taniya
yardimci laboratuar yéntemidir, fakat tlkelere gore fark-
ik gbstermektedir. Yazici ve arkadaslarinin (28) yaptik-
lari bir galismada, Behget sendromlu 47 hastanin
%82’sinde paterji testi pozitif saptanirken, ayni hasta
grubunun %84’(inde HLA-B5 pozitif bulunmustur. Ikisi
birlikte %65 hastada pozitif bulunmustur. Turk hastalarda
paterji testi ve HLA-B5 pozitifliginin Behget hastalidi igin
diagnostik gosterge oldugu sonucuna varmiglardir. Ayni
sekilde Japon hastalarda da paterji testi pozitifligi yaygin
bulunmustur (29). Halbuki, Davies ve arkadaslari (30)
ingiltere’de Behget sendromlu 19 hastanin sadece 1’inde
paterji testi pozitifligi saptanirken, HLA-B5 pozitif ve
saglkh 7 kisinin hicbirinde paterji testi pozitifligi sapta-
mamislardir. Bu nedenle pateriji testinin tani icin spesifik-
ligi tartismalidir. Genellikle 40 yas dolaylarinda daha sik
gorilir (27). En cok Japonya, eski ipek Yolu bélgesi,
Ortadogu ve Dogu Akdeniz ulkelerinde goralir (27).
Degisik damarlar etkilense de, vendilleri tutan bir vaskiilit-
tir. Kog ve arkadaslarinin (31) yaptiklar bir ¢alismada,
Behget hastaligi olan 137 kisinin 38’inde (%27.7)
vaskuler tutulum saptanmstir.

Behget Hastaligi icin belirli bir tedavi yontemi kabul
edilmis degildir (27,32). Topikal ve sistemik kortikos-
teroid, kolsisin, indometazin, transfer faktor, levamisol,
klorambusil, azatioprin ve sulfasalazin gibi degisik ilaglar
kullanilir (4,27). Siklosporin, direngli vakalarda tedavide
etkilidir, fakat renal yan etkileri nedeni ile kullanimi sinir-
hdir (2).

4. Tromboangiitis Obliterans (Buerger Hastaligi)

Arter ve venleri tutan enflamatuar oklusif periferal
vaskdler bir hastaliktir. Daha ¢ok erkeklerde 20-40 yaslar
arasinda gorilir (2). Genellikle orta ve kiiglik arter ve
venleri tutar. Enflamatuar cevap trombis ile iligkilidir.
Akut donemde damar duvari ve trombis polimorfonUk-
leer |6kositler tarafindan infiltre edilir. Mikroabse, trom-
buslarla beraber bulunabilir. Sonra subakut dénem takip
eder, mononukleer hiicreler ve dev hucreler gorilir. En
sonunda kronik dénem gelisir ve kronik infiltrasyon, fi-
brozis ve damar limen rekanalizasyonu ile karakter-
izedir. Proges gezici siperfisiyal tromboflebit ile ilgili ola-
bilir (2).

Sebebi bilinmese de tutin, hastaliyi daha da
kotulestirir. Genellikle ¢ok sigara icenlerde ortaya cikar.
immiinolojik patogenezi destekleyen yeterli bulgu yoktur.

Klinik gérinim degisiktir ve ani geligebilir. Distal
ekstremitenin soguklugu, renk degisikligi, Ulserasyon,
gangren ve parmakta pulpa atrofisi yaygindir (32). Akut
atak 1-4 hafta surer, ilerleyici ve tekrarlama 6zelligi gos-
terir. Sonugta kollateral sirkiilasyon, kompanze ede-
meyecek dizeye gelir ve amputasyon gerekebilir.
Antikoagulas-yon, tromboendarterektomi, bypass ve
sempatektomi prognozu iyilestirmez (28). Bu hastalia
en etkili yaklagim, tutulan bdlgenin titiz bakimi ve has-
tanin tamamen tuttin icmesinin engellenmesidir.
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5. Digerleri

Eritema nodozum; altta yatan hastaliga hipersensi-
tivite olarak tanimlanmigtir. Agrili, nodiler, dermisin ve
subkutandz dokunun enflamatuar progcesidir. Ozellikle
kiicik damarlarin vaskuliti en énemli histopatolojik kom-
ponentidir (33).

Eritema elevatum diutinum, Cogan’s sendromu,
Eales Hastaligi gibi vaskilit yapan nadir durumlar da
vardir. Bunlarin bazilari apendiks vermiformis ve kadin
meme organi gibi bazi spesifik organlari tutarlar (2).
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