
Vaskulit, kan damarlarýnýn inflamasyonu ile karak-
terize klinikopatolojik bir proçestir. Damar lumeni etkilenir
ve bu dokularýn beslediði dokuda iskemik deðiþiklikler
meydana gelir. Vaskulit, primer hastalýk tablosu olarak or-
taya çýkabileceði gibi, primer bir hastalýðýn sekonder
komponenti de olabilir. Mesela Wegener granülomatozis
ve klasik poliarteritis nodoza (PAN) primer vaskulütik
sendromlar iken, romatoid artrit (RA), sistemik lupus
eritematosis (SLE) ve diðer kollajen doku hastalýklarýna
baðlý olarak geliþen vaskülitler sekonder vaskülitik
sendromlara örnek gösterebilir (1,2).

Vaskülitik sendromlar heterojen ve geniþ bir hastalýk
grubunu içermektedir. Bazý vaskülitik sendromlarýn
tanýsý, sýnýflandýrýlmasý ve tedavisi konusunda hala kesin
bir birliktelik yoktur. Ayrýca birçok hastalýðýn ayýrýcý
tanýsýnda karþýmýza çýkmakta veya bazý hastalýklara eþ-
lik etmektedir. Bu nedenle biz de vaskülitik sendromlar
konusunda bilgi sunmayý amaçladýk.

PATOGENEZ

Çoðu vaskülitik sendromlar immünopatojenik
mekanizma ile geliþir (1). Patolojik deðiþiklikler dolaþým-
da veya damar duvarýnda antijen antikor kompleksinin
oluþturduðu immün kompleksle meydana gelir. Bunlarýn
gösterilmesine raðmen hala mekanizma tam olarak açýk-
lýða kavuþturulamamýþtýr (2). Az sayýda vakada vaskülite
neden olan antijenler gösterilebilmiþtir. Buna örnek
olarak eksojen antijenle oluþan immün kompleks kökenli
vaskülitle, hepatit-B antijeniyle geliþen sistemik vasküliti
prototip olarak verebiliriz (2). Buna benzer mekanizma ile
metamfetamin gibi ilaç kullananlarda da vaskülit gözlen-
miþtir (2). Ýmmün kompleks yanýnda hücresel immünite
ile geliþen tablolar da vardýr, buna da granülomatöz
vaskülit örnek gösterilebilir (1). Kronik immün kompleks
hastalýðý granülomatöz reaksiyonu baþlatabilir (3).
Sonuçta bu iki mekanizma patogenez de rol oynayabilir.
Kawasaki hastalýðýnda ise endotelial hücre antijenik rol

oynar. Vücudun buna karþý oluþturduðu sitotoksik anti-
korlar vasküler hasarý oluþturur.

SINIFLANDIRMA

Vaskülitte heterojenlik ve overlap sözkonusudur. Bu
nedenle sýnýflandýrma zor olduðu gibi tatmin edici de
deðildir (4). Biz yine de tedavi protokolünü saptamada ve
prognozu belirlemede yardýmcý olmak amacýyla yapýlan
sýnýflandýrmayý vermeyi uygun gördük (Tablo 1).

Birinci grup olan sistemik nekrotizan vaskülit,
sýnýflandýrmasý en zor olan gruptur. Klasik poliarteritis
nodoza (PAN)�da akciðer tutulumu, granülom eozinofili
ve allerji öyküsü karakteristik deðildir. Diðer bir alt grup
olan allerjik angiitis ve Churg-Strauss granülomatozisi
klasik PAN�a benzerse de akciðer tutulumu hariç eozi-
nofilik granüloma ve allerji sýk görülür. Bu iki alt sendro-
mun histopatolojik özellikleri de farklýdýr. Klasik PAN
küçük ve orta çaplý musküler arterleri tutarken diðeri
deðiþik tip ve çaptaki arter ve venleri tutar. Bir üçüncü alt
grup belki ilk ikisinden daha yaygýn görülen poliangiitis
overlap formudur. Multiple organ tutulumu yapmasý ve ir-
reversible olarak organ ve sistemlerde fonksiyon bozuk-
luðuna neden olmasý nedeniyle farklýlýk gösterir ve kötü
prognoza sahiptir (2).

Ýkinci grup daha çok kutanöz vaskülit yapar ve
hipersensitivite vasküliti ismini alýr. Sistemik tutulum da
göstermesine raðmen daha çok cildi tutar ve hayati or-
ganlarda irreversible fonksiyon bozukluðu yapmaz (2).
Bu nedenle sistemik tutulum göstermedikçe yüksek doz
kortikosteroid veya uzun süreli sitotoksik tedavi seyrek
uygulanýr. Hipersensitiviteye sebep antijen farklý olsa da
bu grubun ortak özelliði karakteristik olarak; küçük
damarlarýn, özellikle de cilt damarlarýnýn tutulmasý ile
kendini gösterir. Bu grupta karmaþýklýða sebep olan sis-
temik tutulumlu olanlardýr. Gerçi bu sistemik tutulum,
diðer PAN veya Wegener granülomatozis�deki sistemik
vaskülitten daha az þiddettedir. Bu grupta cilt bulgularý
dominant olduðu için, sistemik kollagen doku hastalýklarý
ve tümörler gibi cilt deðiþiklikleri yapabilen hastalýklarla
ayrýmýn zor olmasý da bir baþka karmaþýklýktýr.

Bunlardan baþka klinik ve patolojik özellikleriyle
ayrýlan vaskülitik sendromlar da vardýr ve ayrý
sýnýflandýrýlýr, bunlarýn bazýlarý da sistemiktir.
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A.SÝSTEMÝK NEKROTÝZAN VASKÜLÝT
(Poliarteritis nodoza grubu)
Poliarterit, küçük ve orta çaplý arterleri tutan, prog-

resif fulminant hastalýktan sýnýrlý forma kadar deðiþken
spektruma sahip grubu içerir. Hemen tüm organlarý
tutabilirse de sýklýkla cilt, eklemler, periferik sinirler, mide
ve böbrekleri tutar. Poliarterit diðer hastalýklarýn komp-
likasyonu veya bulgusu olarak da karþýmýza çýkabilir (2).

Poliarterit sýk görülen bir tablo deðildir. Bir çalýþma-
da yýllýk insidans 100.000�de 0.7, prevalans 100.000�de
6.3 olarak bulunmuþtur (5).

1. Klasik PAN

Bu hastalýk ilk defa 1866�da Kussmaul ve Maier
tarafýndan tarif edilmiþ olup küçük ve orta çaplý arterleri,
özellikle de bifirkasyonlarýný ve distalini tutar. Ayrýca
bazen yakýnýndaki venleri tutar, fakat primer bir venülit
deðildir. Akut dönemde polimorfonükleer lökositler
damarlarýn tüm tabakalarýný ve perivasküler dokuyu infilt-
re eder, subakut ve kronik dönemde mononükleer hücre
infiltrasyonu geliþir.  Ýntimal proliferasyon, fibrinoid nek-
rozla seyreden damar duvar degenerasyonu, iskemi ve
infarkt deðiþik derecelerde görülür. Farklý derecelerdeki
vasküler lezyonlar ayný anda bulunabilir. Bu, persistent
hepatit-B antijenemi hariç diðerlerinde devamlý immün
kompleks depozisyonunu gösterir. Multiple organ tutulu-
mu görülmekte olup klinikopatolojik bulgular, tutulum yeri
ve derecesine baðlý olarak geliþen iskemik deðiþikliklerle
uyumludur (1).

Bulgularýn nonspesifik oluþu ve sýk görülen bir tablo
olmayýþý tanýyý koymayý zorlaþtýrýr. Halsizlik, kýrgýnlýk,

karýn aðrýsý, ekstremite aðrýsý, baþaðrýsý, ateþ ve mya gibi
spesifik olmayan bulgular sýktýr ve bunlarýn varlýðýnda
PAN7dan þüphelenilmelidir (5). Daha az sýklýkta kalp,
kas, akciðer, sinir sistemi ve eklem tutulum bulgularý
görülür (4). Klasik PAN�da klinik özellikler Tablo 2�de ver-
ilmektedir.

Çoðu hastada deðiþik derecede böbrek tutulumu
görülür ve bu komplikasyon en önemli olan nedenidir.
Böbrek hastalýðý primer vasküler deðiþikliklerle, primer
glomerülonefritle veya her ikisi ile birlikte kendini göstere-
bilir. Hipertansiyon böbrek hastalýðýna eþlik edebilir veya
kendisi nefroskleroz yaparak böbrek disfonksiyonuna ne-
den olabilir.

Hipertansiyona baðlý kardiyovasküler hastalýðýn
yanýnda, koroner arterin primer tutulumu da sýktýr.
Kardiyak tutulum ise majör ölüm nedenidir. Koroner arter
tutulumu çocukluk çaðýndaki PAN�da oldukça sýktýr (2).

Gastrointestinal tutulum %50�den fazlasýnda olur ve
genellikle visseral arterler tutulur (2). Klinik tablo, bulantý,
kusma, ishal, ileus, karýn aðrýsý, kanamalý ülserasyon,
enfarkt veya intraabdominal organlarýn perforasyonu ile
seyreder. Tutulum þiddetine göre superior mezenter ar-
terin veya dallarýnýn parsiyel obstrüksiyonuna baðlý ab-
dominal angina veya steatore; superior mezenterik ar-
terin tam obstrüksiyonuna baðlý masif barsak enfaktý
geliþebilir. Barsak perforasyonu yüksek mortalite riski
taþýr. Önemli abdominal tutulum kortikosteroid alanlarda
total veya parsiyel maskelenebilir veya barsaktaki seg-
mental infarkt-iskemi perforasyon geliþene dek saptana-
mayabilir (2).

Karaciðer tutulumu deðiþiklik gösterir. Mesela he-
patit-B antigenemisinde karaciðer tutulumu hepatite
baðlýdýr ve subklinik hastalýktan kronik aktif hepatite dek
deðiþebilir. Direkt vaskülitle baþlamýþsa masif hepatik in-
farkta neden olabilir (2).

Tablo 1. Vaskülitik sendromlarýn sýnýflandýrýlmasý

A. Sistemik nekrotizan vaskülit
1. Klasik poliarteritis nodoza
2. Allerjik angitis ve Churg-Strauss granülomatozisi
3. Poliangiitis overlap sendromu

B. Hipersensitivite vasküliti
1. Eksojen stimülasyonla oluþanlar

a. Henoch-Schönlein purpura
b. Serum hastalýðý vb. reaksiyonlar
c. Ýlaçla ilgili olanlar

2. Endojen antijenlerle oluþanlar
a. Neoplazmlar
b. Sistemik kollagen doku hastalýðý
c. Kongenital kompleman sistem yetmezliði
d. Diðer altta yatan hastalýklar

C. Wegener Granülomatozis
D. Giant Cell Arteritis

1. Temporal arterit
2. Takayasu hastalýðý

E. Diðer vaskülitik sendromlar
1. Mukokutenöz lenf nodu sendromu (Kawasaki hast.)
2. Ýzole santral sinir sistemi vasküliti
3. Tromboangiitis obliterans
4. Diðerleri

Tablo 2.

 

Klasik PAN�da klinik özellikler ve organ
tutulumu

Klinik Parametre Yüksek (%)
Genel özellikler Deðer
    Yaþ 45
    Cinsiyet oraný (E/K) 3.5:1

Yüzde (%)
    Ateþ 71
    Kilo kaybý 54
Organ Tutulumu
    Böbrekler 70
    Kas-iskelet sistemi 53
        Myalji 31
    Dolaþým sistemi (HT) 54
    Periferik sinirler 51
    Gastrointestinal sistem 44
        Abdominal aðrý 43
        Bulantý-kusma 40
        Kolesistit 17
        Kanama 6
        Barsak perforasyonu 5
        Barsak enfarktüsü 1.4
    Cilt 43
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Nörolojik tutulum sýktýr. Mononöritis multipleks, vaso
nervosumlarýn tutulumu ile geliþir ve en sýk bulgudur.
Sistemik nekrotizan vaskülitte %80 hastada deðiþik
nörolojik sistemin hastalýk formu bulunabilir (6). %60�ýnda
periferal sinir sistemi tutulumu vardýr. Nöropatinin
mononöritis multipleks, yaygýn mononöritis, kutanöz
nöropati ve polinöropati gibi 4 farklý formu görülür. Geriye
kalan %40�ýnda santral sinir sistemi tutulumu vardýr ve
bunlar da yaygýn veya lokal beyin, beyincik ve beyin sapý-
na ait belirti ve bulgular görülür (2).

Klasik PAN�da cilt tutulumu %20-30�dur ve genellik-
le subkutan dokunun küçük musküler arterleri tutulur (7).
Lezyonlar aðrýlý, eritematöz subkutan nodüller þeklinde
olup bir kaç mm�den birkaç cm çapa kadar deðiþen
büyüklükte olabilir. Cilt tutulumunun diðer þekli �livedo
retikularis�dir. Kutanöz PAN subkutan dokunun küçük
damarlarýnýn vaskülitidir ve kronik seyirlidir. Burdaki lezy-
onlar klasik PAN�a benzerse de daha çok hipersensitivite
vaskülitini andýrýr.

Artralji klasik PAN�da sýktýr fakat gerçek artrit (frank
artriti) nadirdir. Küçük ve orta çaplý musküler arterler tu-
tulduðunda semptomatiktir.

Yine testiküler ve epididimal aðrý karakteristiktir.
Testiküler tutulum klasik PAN�da otopside %30�dur. Bu
nedenlerle musküler ve testiküler aðrý mevcut olduðunda
tanýda biyopsi oldukça yararlýdýr. Asemptomatik organlar-
da körlemesine biyopsinin düþük tanýsal deðeri vardýr (2).

Klasik PAN�ýn diagnostik bulgusu yoktur. PAN�de
sistemik vaskülitin %30 kadarýnda hepatit-B antigenemi
olduðu halde bu formunda bile taný zordur ve tam karak-
teristik klinik ve patolojik manifestasyonlarýna baðlýdýr (2).

Laboratuvar araþtýrmasýnda anemi, polimorfonük-
leer lökositoz, trombositoz, artmýþ sedimentasyon ve
CRP düzeylerine rastlanýr (4,8).

Esas taný, klasik PAN�a benzer klinik tablosu olan-
larda, küçük ve orta büyüklükteki arterlerde nekrotizan
vaskülitin histopatolojik demonstrasyonuyla konur.
Biyopsiye en uygun organlar cilt, kas veya testislerdir. Bu
organlar tutulmuþsa biyopsi deðerlidir. Rastgele bi-
yopsinin sýnýrlý deðeri vardýr.

PAN tipi nekrotizan vaskülitin karakteristik özelliði,
orta çaplý arterlerde anjiografide görülen 1 cm büyüklüðe
ulaþabilen renal, hepatik ve visseral damarlardaki
anevrizmal dilatasyonlardýr (9). Visseral anjiogram, sis-
temik vasküler hastalýk varsa, onu göstermede yardým-
cýdýr ve biyopsiye uygun organ tutulumu görülmediðinde
deðerlidir. Yine 2D ekokardiyografi ve izotopik renal scan
tanýda yardýmcýdýr (4).

Prognoz deðiþiklik gösterir ve tedavi edilmemiþ
klasik PAN�da kötüdür. Bazý vakalarýn spontan iyileþme-
sine raðmen akut alevlenmelerle kötü progresyon
gösterebilir (1,4). Tedavi edilmemiþ kötü prognozlu
vakalarda 5 yýllýk yaþam oraný %13�tür. Kortikosteroid te-
davisi ile bu oran %48�e çýkar (2). Baþlangýçta hipertan-
siyon veya böbrek hastalýðý bulunanlarda survive oraný
düþer. Ölüm genellikle böbrek yetmezliði, kardiyo-
vasküler tutulum veya gastrointestinal tutuluma baðlý
olarak geliþir.

2. Allerjik Angiitis Granülomatozis
(Churg-Strauss Sendromu)

Bu hastalýk, multiple organlarda granülomatöz
vaskülitle karakterize bir tablodur (10). Vasküler lezyonlar
PAN�a benzerse de allerjik angiitis ve granülomatozis,
pulmoner damarlarý sýk tutmasý, deðiþik tip ve çapta
damarlarda vaskülit yapmasý, intravasküler ve eks-
travasküler granülom formasyonuna neden olmasý, eozi-
nofilik doku formasyonu yapmasý, þiddetli astma veya
periferal eozinofili ile iliþkili olmasý dolayýsýyla PAN�dan
ayrýlýr. Klinik özellikleri Tablo 3�de gösterilmiþtir.
Laboratuar bulgularý PAN�daki laboratuar bulgularýyla
benzerlik gösterir. Çoðu hastada artmýþ sedimentasyon
hýzýna ve lökositoza rastlanýr. %85 hastada eozinofili
(mm3�de 1000�den fazla) görülür. Eozinofili PAN�da sap-
tanmadýðý halde overlap sendromunda saptanabilir. Yine
bu grupta artmýþ IgE düzeyine de rastlanýr (2). Klasik
PAN�ýn aksine hepatit-B antijenemisi ile iliþkisi yoktur.

Hastalýðýn þiddeti ve prognozu hastaya göre deðiþir.
Tedavi edilmemiþ vakalarda prognoz klasik PAN�dakine
benzer.

3. Poliangiitis Overlap Sendromu

Yukarda saydýðýmýz iki form ile benzerlikler
gösteren, hatta diðer grup vaskülitlerle de overlap
gösterebilen bu tablo multisistem nekrotizan vaskülit,
mononöritis multipleks ve böbrek tutulumu ile seyreder.
Hastada hipertansiyon olabilir. Visseral ve renal an-
giogramda multiple anevrizma görülebilir. PAN bulgularý
yanýnda allerjik angiitis ve granülomatöz bulgularýna da
rastlanabilir.

TEDAVÝ

Kortikosteroidler sistemik nekrotizan vaskülitte hala
ilk tercih edilen ilaçtýr. Fakat buna ek olarak siklofosfamid
gibi sitotoksik ilaçlar da verilebilir. Tedavi edilemeyen
grupta survive kortikosteroid kullanýmý ile %13�den %48�e
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çýkmaktadýr. Wegener granulomatozis�in aksine, kor-
tikosteroidlerin tek baþýna yeterli olmadýðý durumlarda
siklofosfamid gibi sitotoksik ilaçlar eklenebilir (2). Çoðu
hasta, maksimum remisyon indüksiyonu saðlamak için
bu ikili kombinasyona ihtiyaç duyar. Ancak bazý vakalar-
da sadece kortikosteroid ile remisyon elde edilebilir.
Daha az þiddetli sistemik vaskülit formlarýnda tedaviye
yalnýz kortikosteroid ile baþlanýr. Baþlangýç tedavi doz
prednizolon için 1 mg/kg/gün bölünmüþ þekildedir. 1-2
hafta sonra tek doza geçilir. Klinik duruma göre tedavi 1-
2 ay devam edebilir. Durum iyiye gidiyorsa alterne gün te-
davisine geçilir. Eðer relaps geliþmezse alterne gün te-
davisine birkaç aydan 1 yýla kadar devam edilir.

Eðer 1 aylýk kortikosteroid tedavisine cevap alýna-
mazsa, fulminant baþlamýþsa veya organ-sistem fonksiy-
onlarý geriye gidiyorsa bu durumda tedaviye sitotoksik
ilaçlar da eklenmelidir. 2 mg/kg/gün oral siklofosfamid
verilmesi ile çok iyi cevap alýnýr. Eðer oral alýným veya ab-
sorbsiyon mümkün deðilse ayný dozda siklofosfamid IV
yoldan verilir. Bazý durumlarda sistemik vaskülitin sebep
olduðu barsak iskemisinde, erken laparatomi ve enfarkte
barsaðýn çýkartýlmasý gerekebilir ve mortalite azaltýlýr.
Siklofosfamid immünsüpresif etkisi ancak 2-3 haftada
görüldüðü için baþlangýçta mutlaka kortikosteroid ile
kombine edilmelidir (2).

Azatioprin, klorambusil ve metotreksat gibi, sitotok-
sik ilaçlar da kullanýlabilirse de uzun süreli remisyonda en
etkili ilaç siklofosfamiddir (2). Büyük ve tek dozda bolus
tarzýnda kortikosteroid ve siklofosfamid bazý vakalarda
uygulanmýþsa da tedavi etkinliði tam olarak saptan-
mamýþtýr (2).

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

B. HÝPERSENSÝTÝVÝTE VASKÜLÝTÝ

Bu heterojen grup, venül, kapiller, arteriol gibi küçük
damarlarýn inflamasyonuyla karakterize bir formudur (7).
Postkapiller venül en sýk tutulur. Çoðu organý tutabilme-
sine raðmen vaskülit daha çok ciltte geliþir. Hayatý tehdit
edecek organ ve sistem fonksiyon bozukluðu nadiren
geliþir.

Vaskülitin bu tipi, önceleri belli antijenik stimülasy-
onlarla geliþtiðini tanýmlamak amacýyla adlandýrýlmýþtýr
(6). Serum hastalýðýnýn vaskülit komponenti de bu grupta
yer almýþtýr. Vakalarýn hepsinde antijen saptanmayabilir;
ilaç, bakteri, parazit, virus ve diðer tanýmlanamamýþ anti-
jenler bu vasküliti baþlatabilir (5). Patolojik ve klinik özel-
likler altta bir immünolojik veya hipersensitivite
fenomeninin yattýðýný göstermektedir. En yaygýn histopa-
tolojik özelliðini, postkapiller venülleri tutan lökositoklastik
vaskülit oluþturur. Bunun yanýnda mononükleer hücre ve
özellikle de lenfosit infiltrasyonuna da rastlanabilir.

Tipik makroskobik görüntüsü palpable purpuradýr ve
endotelial geniþleme, lökosit infiltrasyonu ve eritrosit ek-
stravazasyonu ile geliþir. Cilt lezyonlarý kendini nokta
þeklinden baþlayýp, papül, nodül, vezikül, bül, ülser ve
tekrarlayan ürtikere kadar varan deðiþik þekillerde
gösterebilir ve birkaç cm büyüklüðünde olabilir.

En önemli özelliðinin vaskülitik cilt lezyonlarý ol-
masýna raðmen ateþ, kýrgýnlýk, miyalji ve iþtahsýzlýk gibi
sistemik bulgu ve semptomlar da görülebilir. Tablo, birkaç
haftalýk akut epizod, rekurrens gösteren veya aylar-yýllar
süren kronik karakterde olabilir. Kronik hipersensitivite
vaskülitinde kilo kaybý ve anemi geliþebilir. Cilt lezyonlarý
kaþýntýlý veya aðrýlý olabilir. Lezyonlar, ayaktaki hastalar-
da daha çok alt ekstremitede, yatan hastalarda sakrum
üzerinde, hidrostatik basýncýn fazla olduðu yerlerde
görülür. Ekstrakutanöz tutulum olarak %40 artralji, %37
renal tutulum, %15 gastrointestinal tutulum ve %12�sinde
periferik nöropati görülür (2). Lezyonlarýn yerinde hiper-
pigmentasyon geliþebilir. %19 hastada röntgenogramda
effüzyn veya infiltrasyon görülmesine raðmen pulmoner
vaskülit nadir saptanmýþtýr (11) Bu gruptaki hastalar po-
liangiitis overlap sendromu ile yaný kategoriye sokulmak-
tadýr.

1. Henoch-Schönlein Purpura

Anaflaktoid purpura veya allerjik purpura olarak da
bilinen bu vaskülit hipersensitivite vaskülitinin ayrý bir alt
grubudur ve yalnýz kliniði ile deðil ayný zamanda vaskülit
tipiyle de diðer alt gruplardan ayrýlýr. Ekstrakutanöz tutu-
lumu da vardýr. Nontrombositopenik purpura, cilt lezyon-
larý, eklem tutulumu ve kolik abdominal aðrý baþlýca
karakteristik özellikleridir. Bazen gastrointestinal hemora-
ji ve renal hastalýk yapabilir. Hastalýk genellikle çocuklar-
da görülür. 4-11 yaþ arasý pik yapar, fakat diðer yaþlarda
da görülebilir (12). Erkek/kadýn oraný 1.5/1�dir. Hastalýk 1
haftada kendiliðinden gerileyebilir, birkaç ayda tekrar-
layabilir veya spontan remisyona girebilir. Karakteristik
cilt lezyonlarý palpable purpura ve lökositoklastik venülit-
tir. %75 hastada ateþ, %13 hastada hipertansiyon
görülebilir. Glomerulonefrit kendini hematüri ile gösterir,
ciddi böbrek fonksiyon bozukluðu göstermez, nadiren
böbrek yetmezliði geliþebilir (12). Organ tutulumu ve
klinik belirti ve bulgularý Tablo 4�de gösterilmiþtir.

Prognoz çok iyi olduðu için immunsupresif tedaviye
nadiren ihtiyaç duyulur. Tedavi semptomatik ve destek-

Tablo 4.  Henoch-Schönlein Purpura�lý çocuk hasta-
larda organ tutulumu ve klinik belirti ve bulgular

Tutulan organ Yüzde (%)
Cilt 100
    Purpura 100
    Ülserasyon 4
Eklemler 71
Gastrointestinal sistem 68
    Aðrý 57
    Bulantý veya kusma 50
    Kanama 42
    Hematemez veya melena 35
    Týkanma 3
Böbrekler
    Hematüri 45
        Mikroskobik 45
        Makroskobik 26
    Proteinüri 35
    Fonksiyonel bozukluk 9
Lokalize ödem 32
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leyicidir. Tekrarlayan vakalarda önce kýsa süreli 1
mg/kg/gün kortikosteroid verilebilir ve sonra günaþýrý te-
daviye geçilir (13). Spontan remisyonlar da olduðu için
kortikosteroidlerin etkinliðini saptamak zordur. Çok az
hastada eðer ciddi böbrek hastalýðý geliþmiþse sistemik
nekrotizan vaskülitteki protokole göre sitotoksik tedaviye
baþlanabilir.

2. Kollajen Doku Hastalýðýnda Geliþen
Vaskülitler

Bu grupta en çok RA, SLE ve Sjogren sendromun-
da vaskülite rastlanýr (2). Daha çok kutanöz küçük damar
hastalýðý yaparlar.

RA�deki vaskülit de tipik lökositoklastik tiptedir. Ciltte
postkapiller venülleri tutar, palpable purpura ve cilt
ülserasyonlarý yapar. Yine týrnak kökü enfarktý, bacak
ülserleri ve distal sensorial nöropati yapabilir (14).
Sinovyada ve romatoid nodulde vaskülit geliþebilir (15).
Daha seyrek olarak þiddetli, erozyonlu, noduler ve yük-
sek titre romatoid faktör saptanan RA vakalarýnda fulmi-
nan sistemik vaskülit yapabilir ve PAN�daki gibi orta çap
arter ve arteriolleri tutabilir. Poliarteritteki vaskülitten
farký, buradaki vaskülitte fazla inflamasyon olmadan orta
çaplý arter tutulumu ile beraber oklusif intimal proliferasy-
onun olmasýdýr (5). Bu patolojik yapý daha çok skleroder-
madakine benzer (16). Sistemik vaskülit þiddetli RA�nin
göstergesidir ve kortikosteroid tedavisine ihtiyaç duyar
(2).

SLE�de ise %20 kutanöz vaskülit görülür. Nadir
fakat ciddi olaný ise, santral sinir sistemi ve visseral or-
ganlarda vaskülit yapabilmesidir (17).

Benzer olan mekanizma immün kompleks depolan-
masýdýr. Ýmmün komplekse baðlý doku hasarý sýkça gös-
terilmiþtir (7). Yukarda saydýðýmýz tablolarda immün kom-
pleksler, küçük damarlarýn vaskülitini baþlatan mekaniz-
ma olmaktadýr (5).

Tedavisi altta yatan hastalýðýn tedavisi ile
mümkündür (5). Eðer vaskülit hayatý tehdit edecek þid-
dette ise daha önce anlatýlan sistemik vaskülit tedavisi
uygulanýr.

3. Esansiyel Miks Kriyoglobülinemi

Ýlk defa LaSpalluto ve arkadaþlarý tarafýndan taným-
lanan ve purpura, artralji, halsizlik ve miks kriyoglobu-
linemi yapan bir sendromdur (2). Kriyoglobulinemi
deðiþik hastalýklarda bulunabilir, vaskülit yapabilir veya
yapmayabilir. Deðiþik vaskülitik sendromlarda deðiþik
derecelerde kriyoglobulinemi bulunabilir. Yine deðiþik
kategorilerde kriyoglobulinopati bulunabilir ve bunlarýn
bazýsýnda vaskülit saptanabilir. Ayrý bir sendrom olan
esansiyel miks kriyoglobulinemide tanýmlanabilen altta
yatan bir hastalýk bulunmamaktadýr (2). Bu formda da
genellikle cilt tutulur, bazen böbrek tutulumu da yapabilen
fulminant multisistem hastalýk olarak da seyredebilir.
Burdaki purpurik cilt lezyonlarýnýn histopatolojik muayen-
esi tipik lökositoklastik venülit özelliði gösterir (2).

Tedavi hastalýðýn geniþliðine baðlýdýr (2). Prognoz
deðiþiktir ve olay ciltte lokalize ise prognoz iyidir, penicil-

lamin verilebilir; daha geniþ tutulum varsa poliarteritteki
gibi yüksek doz prednizolon verilebilir (5); eðer þiddetli
glomerulonefrit varsa prognoz kötüdür, kortikosteroid ve
sitotoksik tedaviye raðmen progresyon gösterebilir, plaz-
maferez bu sendromda faydalý olabilir (18).

4. Neoplazm ve Diðer Primer Hastalýklarla Ýlgili
Vaskülitler

Nadir de olsa bazý malign hastalýklarda küçük cilt
damarlarýnýn vasküliti tanýmlanmýþtýr. Neoplazmlardan
çoðunlukla, lenfoid veya retiküloendotelial kökenli
Hodgkin ve diðer lenfomalarda ve multiple myelomada
görülür (2). Çoðunlukla lökositoklastik, nadiren sistemik
vaskülite rastlanýr. Hairy cell lösemide de PAN�a benzer
sistemik vaskülit geliþebilir (5). Hodgkin hastalýðý ve diðer
lenfoproliferatif hastalýklarda santral sinir sisteminde
granülomatöz vaskülit görülebilir. Sebebi kesin bilin-
memekle beraber tümörlerdeki vaskülitin hipersensitivite
sonucu geliþtiði düþünülmektedir. Tedavisi neoplazmýn
tedavisine baðlýdýr.

Yine lökositoklastik vaskülit; subakut bakteriel en-
dokardit, kronik aktif hepatit, ülseratif kolit, retroperitoneal
fibrozis, primer bilier siroz ve Goodpasture sendromu gibi
hastalýklara da eþlik edebilir veya onlarýn minör bir kom-
ponenti olabilir (7). Burada da tedavi altta yatan
hastalýðýn tedavisi ile mümkündür.

C. WEGENER GRANÜLOMATOZÝS

Seyrek görülen bir tablo olup ilk defa 1930�lu yýllar-
da tanýmlanmýþtýr (5). Glomerülonefrit ile alt ve üst respi-
ratuar traktusda granülomatöz vaskülit yapmasý ile ayrý
bir klinik antitedir. Deðiþik derecede dissemine vaskülit
yapabilir, küçük arter ve venleri tutabilir (2). Belki bilin-
meyen antijene karþý hipersensitivite geliþmesiyle oluþa-
bilir; bu antijen vücuda üst solunum yoluyla girebilir.
Fakat mesleki, coðrafi veya yaþanan ev ortamý ile ilgili bir
antijen bilinmemektedir. Ortalama görülme yaþý 40.6 olup
erkek/kadýn oraný 1.3/1�dir (2).

Klinik özelliklerine gelince; genellikle üst solunum
yolu ile ilgili semptomlar, rinore, þiddetli sinüzit, nazal
mukozal ülserasyon ve otitis media gibi belirtilere rast-
lanýr. Bazýlarýnda orta kulak hastalýðý vardýr. Yine bazý
hastalarda üst solunum yolu hastalýðý bulgusu olmadan
pulmoner hastalýk bulgusu bulunabilir. Öksürük, hemop-
tizi ve göðüs rahatsýzlýðý yapabilir ve göðüs grafisinde
pulmoner infiltrasyon görülebilir. Yine tutulan organlarla
ilgili sorunlar meydana gelir. Nadiren böbrek hastalýðý
geliþebilir. Artralji baþlangýçta bulunabilir. Cilt tutulumuna
baðlý palpable purpura, infarktlar, hemorajik bül ve
nekrotik papüller görülebilir. Sistemik enflamatuar
hastalýklardaki gibi kýrgýnlýk, yorgunluk, iþtahsýzlýk ve kilo
kaybý olabilir. Ateþ görülebilir ve genellikle sekonder bak-
teriyel enfeksiyonla ilgili görülse de altta yatan enflamat-
uar hastalýða baðlýdýr. Wegener Granülomatozisli 85
vakalýk bir seride bulunan semptom ve bulgular Tablo
5�de gösterilmiþtir (2).

Wegener granülomatozis sistemik bir hastalýk ol-
masýna raðmen gerçekte bir pulmoner-renal sendromdur,
hastalýðýn tablosundan bu iki organ sorumludur.

T Klin Týp Bilimleri 1996, 16
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Tipik ve karakteristik akciðer bulgusu olarak bilater-
al nodüler infiltrasyon, plevral effüzyon ve atelektazi
sayýlabilir.

Renal lezyonlar, hafif-orta glomerülonefrit (GN) ve
fulminant diffüz nekrotizan GN�i içerebilir. Renal biyop-
silerde granüloma ve arterit nadiren bulunabilir, eðer
mevcutsa kötü progresyonu gösterir.

Çoðu hastada sinuzal ve nazal sekonder enfeksiyon
geliþebilir. Çünkü mukoza hasara ve defans yetersi-
zliðine baðlýdýr. Stafilokokus aereus en önemli etkendir.
Tedavi edilse de sedimentasyon yükselebilir, enfeksiyon
tekrarlayabilir. Bu nedenle bu tabloda immünsüpresif te-
davi kontrendikedir.

Karakteristik laboratuar bulgusu yoktur. Hastalarýn
yaklaþýk yarýsýnda sedimentasyon yükselir, az bir kýsmýn-
da lökopeni vardýr. Akciðer grafisi nodüler dansiteyi
göstermede yardýmcýdýr ve çoðunlukla bilateraldir. Taný,
tutulan dokunun biyopsisinde karakteristik patolojik
görünüm saptanarak konur (5).

Ayýrýcý tanýda lenfomatoid granulomatozis, Churg-
Strauss vasküliti, sarkoidoz ve lenfoma düþünülmelidir
(5).

Tedavi ve Prognoz: Bu hastalýkta erken teþhis ve te-
davi önemlidir. Ýmmün supresif tedavi baþlanmazsa prog-
noz kötüdür. Tedavi edilmezse fatal seyreder ve bu du-
rum özellikle fonksiyonel renal bozukluk baþladýktan son-
ra kendini gösterir. Tedavi edilmeyenlerde ortalama hay-
atta kalma 5 aydýr. %82 hasta ilk 1 yýlda %90�dan fazlasý
2 yýlda olur (19). Günaþýrý kortikosteroid tedavisi ile sito-
toksik, özellikle siklofosfamid kombinasyonu remisyonda
önemli rol oynar. Siklofosfamid düþük dozda (2
mg/kg/gün) uzun süreli verilir. Bu þekilde 85 hastalýk bir
seride %93 komple remisyon saðlanmýþtýr (2). Survive
süresi ise 4 yýlý aþmaktadýr. Bazýlarýnda tekrar tedavi al-

madan 10 yýlý aþan remisyon saðlanmýþtýr. Tedaviye alý-
nan cevap deðiþik olduðu için çoðu hasta uzun süreli ko-
rtikosteroid ve immünsupresif tedaviye gerek duyabilir
(4).

D. GIANT CELL ARTERÝT

Bu grupta temporal veya kranial arterit ile Takayaþu
arteriti yer alýr. Orta ve büyük arterlerin inflamasyonu ile
karakterize panarterittir. Deðiþik özellikleri ile bu ikisi bir-
birinden ayrýlýr.

1. Temporal arterit

Ateþ, anemi, sedimentasyon yüksekliði ve 55 yaþ
üzerinde görülmesi ile karakterize bir tablodur (20). Taný
hastanýn kliniði ve temporal arter biyopsisi ile konur.
Damar tutulumu segmental olduðu için rutin biyopside
gözden kaçabilir. Bu nedenle bazý otörler lokal angiyo-
grafi ile beraber bilateral biyopsinin fazla sayýda kesitinin
incelenmesini önermektedirler (2).

Temporal arteritle yakýn iliþkili olan polimyalji romati-
ka, omuz ve kalça kavþaðý kaslarýnda aðrý ve tutukluk ile
karakterizedir (21).

Temporal arteritin iyi bilinen ciddi komplikasyonu
göz tutulumudur ve bazen ani körlüðe neden olur (22).
Bazýlarýnda dramatik göz manifestasyonu aniden geliþse
de hastanýn aylardýr olan göz ve baþ sorunlarý olabilir. Bu
nedenle bu semptomlara dikkat edilmeli ve uygun te-
daviye erken baþlanmalýdýr. Temporal arteritte kortiko-
steroid tedavisine iyi cevap alýnýr. 40-60 mg/gün predni-
zolonla tedaviye baþlanýr. Günde 7.5-10 mg idame te-
davisine kadar dereceli olarak doz azaltýlýr. Eðer rekür-
rens olursa doz tekrar ayarlanýr. Tedavi bu þekilde 1-2 yýl
sürdürülür (2,21). Kortikosteroid ile prognoz iyidir ve
bazen tekrarlama özelliði gösterse de remisyon genellik-
le elde edilir. Günaþýrý tedaviye kimse pek teþebbüs
etmese de remisyondan sonra kesme için günaþýrý tedavi
de düþünülebilir (2).

2. Takayasu arteriti

Arkus aorta arteriti, aortit sendromu, nabýzsýzlýk
hastalýðý, brakiosefalik arterit ve oklüzif tromboartropati
gibi isimlerle de anýlmakta olup, genellikle 10-30 yaþ
arasýnda görülür ve %90�ýný kadýn hastalar oluþturur (5).
Orta veya büyük çaplý arterlerin, özellikle de arkus aorta
ve dallarýnýn tutulduðu ve onlarýn inflamasyonu ve
stenozu ile seyreden bir tablodur (2). Etyoloji kesin belli
deðildir. Taný angiografi ile konur. Subklavyen arteri de
sýklýkla tuttuðu için �nabýzsýzlýk hastalýðý� adýný da alýr.
Bununla beraber kompleks bir manifestasyonu vardýr.
Generalize, sistemik enflamatuar hastalýðýn özellik-
lerinden, tutulan damarlara göre lokal belirti ve bulgulara
kadar deðiþen bir spektruma sahiptir. Bazý hastalarda
belli enflamatuar semptomlar görülmez, fakat baþlangýç
iskemik deðiþiklikleri tutulan organlara baðlý olarak
görülebilir. En önemli ve yaygýn semptom etkilenen
damarda nabýz kaybýdýr. Oskültasyonda deðiþiklik
yaygýndýr.

Hastalýðýn kliniði deðiþkendir, kademeli kötüleþme
kuraldýr. Fakat kendiliðinden remisyon da görülebilir,

Tablo 5.  Wegener Granülomatoziste klinik bulgu ve
semptomlar (85 vaka)

Bulgu ve semptomlar Hasta sayýsý %
Pulmoner infiltrasyon 60 71
Sinuzit 57 67
Artralji veya artrit 37 44
Ateþ 29 34
Otitis 21 25
Öksürük 29 34
Rinit veya nazal semptom 19 22
Hemoptizi 15 18
Oküler enflamasyon 14 16
Kilo kaybý 14 16
Cilt döküntüsü 11 13
Epistaksis 9 11
Böbrek yetmezliði 9 11
Göðüs rahatsýzlýðý 7 8
Ýþtahsýzlýk veya kýrgýnlýk 7 8
Propitozis 6 7
Dispne 6 7
Oral ülser 5 6
Ýþitme kaybý 5 6
Plörit veya efüzyon 5 6
Baþaðrýsý 5 6
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aniden dekompanzasyon geliþebilir. Bu deðiþkenlik te-
daviyi de güçleþtirmektedir. Tedavi edilmeden spontan
remisyon görülse de, progresiftir ve birkaç yýlda fatal
seyreder. Ölüm genellikle konjestif kalp yetmezliði veya
serebrovasküler hadiseye baðlý olarak geliþir (2).
Kortikosteroid tedavisi semptomatik iyileþme ve an-
jiografik düzelme saðlar. Persistent veya progresif
hastalýkta tedaviye kortikosteroid yanýsýra siklofosfamid
ve eklenmektedir (2). Medikal tedaviye ek olarak, organ-
larý iskemik hasardan korumak için vasküler rekonstrüktif
cerrahi giriþim de yapýlabilir. Bu öncelikle aktif arteriti
olanlarda daha önemlidir. Bu yaklaþýr yaþam þansýný
artýrýr, organlarý iskemik komplikasyonlardan korur, fakat
uzun süre takip gerektirir (2).

E. LENFOMATOÝD GRANÜLOMATOZÝS
Deðiþik organlarýn polimorfik, atipik lemfositoid ve

plazmasitoid hücreler ile infiltrasyonu ve angiosentrik ve
angiodestrüktif yapýda granülomatöz inflamasyonuyla gi-
den bir tablodur (2). Gerçekte bu tam bir vaskülitik
sendrom deðildir. Ekstravasküler ve intravasküler
granülomatöz cevapla giden atipik lemfoid hücrelerin in-
filtrasyonunun görüldüðü durumdur. Belki bu hastalýk ma-
lign lenfomanýn bir spektrumu olabilir (11). Akciðerler
baþlýca tutulan organdýr, cilt, böbrek ve santral sinir siste-
mi tutulumu deðiþiktir. Granülomatöz cevabýyla beraber
lenfoproliferatif hastalýk bulunur. Kesin natürü bilin-
memektedir.

Hastalarda ateþ, kýrgýnlýk, kilo kaybý ve halsizlik gibi
spesifik olmayan bulgular vardýr. Akciðer grafisi metastatik
kansere benzer bilateral nodüler infiltrasoyn gösterir (2).
Organ ve sistemlerin tutulumu Tablo 6�da gösterilmiþtir (23).

Hastalýk prognozu kötüdür. 15 hastalýk bir seride da-
ha önce anlatýlan siklofosfamid ve kortikosteroid kombi-
nasyonu yaklaþýk hastalarýn yarýsýnda remisyon
saðlarken, diðer yarýsý lenfoproliferatif faza geçtikten
sonra ölmüþtür (23).

F. DÝÐER VASKÜLÝTÝK SENDROMLAR

1. Kawasaki Hastalýðý
(Mukokütanöz lenf nodu sendromu)

Ýnfant ve küçük çocuklarýn akut febril hastalýðýdýr ve
Henoch-Schönlein purpurasýndan sonra çocukluk

çaðýnýn, ikinci en sýk sistemik vaskülit yapan hastalýðýdýr
(4). Sebebi tam olarak bilinmemektedir. Enfeksiyöz ajan-
lar suçlanmakta ise de bilinen bir etyolojik ajan yoktur
(24). Propionibacterium acne en fazla üzerinde durulan
ajandýr ve ev tozlarýyla bulaþtýðý düþünülmektedir.
Retrovirusun da etyolojik ajan olabileceði düþünülmekte-
dir (2). Daha çok nonsüpüratif servikal adenit, parmak
uçlarýnda ve elde deskuamasyon, oral kavite ve dudak-
larda eritem, konjuktiva konjesyonu, ödem gibi cilt ve
müköz membranlarda deðiþikliklerle seyreden ve
Japonya�da tanýmlanan bir tablodur. Artan sýklýkta
ABD�de de tanýmlanmaktadýr. Klinik manifestasyonu
Tablo 7�de sýralanmýþtýr. Hastalýk genellikle kendini sýnýr-
lar ve hastalarýn çoðu iyileþir. Yaklaþýk %1-2 hastada ko-
roner arterin vasküliti ile sonuçlanmasý gibi ciddi ve fatal
komplikasyon geliþebilir. Vakalarýn çoðu ABD�de çocuk-
lukta PAN olarak rapor edilmiþtir. Belki bunlar zamanýnda
tanýmlanmamýþ Kawasaki hastalýðý olabilir. En karakte-
ristik bulgu koroner arter tutulumu olup %20-23 insidansa
sahiptir (25). Ayrýca myokardit, endoperikardit, myokard
infarktüsü ve kardiyomegali görülebilir. Daha az sýklýkta
aorta, çöliak, karotid, subklavian ve pulmoner arter tutu-
lumu geliþebilir. 30 mg/kg/gün aspirin tedavisi ile kardiak
komplikasyon insidansý azaltýlabilir. Kesin olmamakla be-
raber kortikosteroidin kardiak komplikasyon riskini artýra-
bileceði ve etkisiz olabileceði ileri sürülmektedir (24). Bu
konuda daha çok çalýþmaya ihtiyaç vardýr. Myokard
iskemisi yapabilen koroner arter anevrizmasý varlýðýnda
intravenöz prostasiklin deðerli olabilir. Trombus ile ko-
roner arter oklüzyonunda intravenöz veya intraarterial
ürokinaz da önerilmektedir (4).

2. Santral Sinir Sistemine Ýzole Vaskülitler

Yaygýn olmayan bu tür vaskülitte sistemik vaskülit
yoktur. Þiddetli baþaðrýsý, mental fonksiyon deðiþikliði ve
fokal nörolojik deðiþikliklerle giden bir tablodur. Taný,
klinik bulgularla ve angiografi ile konur. Mümkünse lep-
tomeninks ve beyin parankimi biyopsisi alýnabilir (2).
Prognoz iyi deðildir. Kortikosteroid veya kortikosteroid ve
siklofosfamid kombinasyonu daha önce anlatýlan dozda
verilirse uzun süreli remisyon saðlanabilir (2).

3. Behçet Hastalýðý

Ýlk defa 1937�de Hulusi Behçet tarafýndan tarif
edilen ve etkeni kesin belli olmayan, tekrarlayan oral

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

Organ veya sistem Hasta sayýsý %

Akciðer 15 100

Cilt 8 53
Böbrek 6 40
Lenf nodu 6 40
Santral sinir sistemi 5 33
Kemik iliði 5 33

Karaciðer 4 27
Periferik sinir sistemi 3 20
Gözler 3 20
Kaslar 2 13
Paranazal sinus 1 7
Tiroid bezi 1 7

Epididim 1 7

Tablo 7.  Kawasaki hastalýðýnda klinik bulgular

Manifestasyon Yüzde (%)
Ateþ 95
Ekstremite deðiþiklikleri
    Parmak uçlarýnda deskuamasyon 94
    Eritematöz el ve ayaklar 88
    Endura ödem 76
    Gövde ve vücutta polimorf ekzantem 92
Dudak ve oral kavitede deðiþiklikler
    Kuru ve kýrmýzý dudaklar 90
    Eritematöz oral mukoza 90
    Dilde belirgin papilla 77
Konjonktiva konjesyonu 88
Servikal lenf nodu þiþliði 75
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ülser, göz lezyonlarý, genital ülserler ve diðer kutanöz
lezyonlarla seyreden bir tablodur (26,27). Behçet
hastalýðý kompleks multisistem hastalýðýdýr ve spesifik
laboratuar bulgusu yoktur. Paterji testi klinik tanýya
yardýmcý laboratuar yöntemidir, fakat ülkelere göre fark-
lýlýk göstermektedir. Yazýcý ve arkadaþlarýnýn (28) yaptýk-
larý bir çalýþmada, Behçet sendromlu 47 hastanýn
%82�sinde paterji testi pozitif saptanýrken, ayný hasta
grubunun %84�ünde HLA-B5 pozitif bulunmuþtur. Ýkisi
birlikte %65 hastada pozitif bulunmuþtur. Türk hastalarda
paterji testi ve HLA-B5 pozitifliðinin Behçet hastalýðý için
diagnostik gösterge olduðu sonucuna varmýþlardýr. Ayný
þekilde Japon hastalarda da paterji testi pozitifliði yaygýn
bulunmuþtur (29). Halbuki, Davies ve arkadaþlarý (30)
Ýngiltere�de Behçet sendromlu 19 hastanýn sadece 1�inde
paterji testi pozitifliði saptanýrken, HLA-B5 pozitif ve
saðlýklý 7 kiþinin hiçbirinde paterji testi pozitifliði sapta-
mamýþlardýr. Bu nedenle paterji testinin taný için spesifik-
liði tartýþmalýdýr. Genellikle 40 yaþ dolaylarýnda daha sýk
görülür (27). En çok Japonya, eski Ýpek Yolu bölgesi,
Ortadoðu ve Doðu Akdeniz ülkelerinde görülür (27).
Deðiþik damarlar etkilense de, venülleri tutan bir vaskülit-
tir. Koç ve arkadaþlarýnýn (31) yaptýklarý bir çalýþmada,
Behçet hastalýðý olan 137 kiþinin 38�inde (%27.7)
vasküler tutulum saptanmýþtýr.

Behçet Hastalýðý için belirli bir tedavi yöntemi kabul
edilmiþ deðildir (27,32). Topikal ve sistemik kortikos-
teroid, kolþisin, indometazin, transfer faktör, levamisol,
klorambusil, azatioprin ve sulfasalazin gibi deðiþik ilaçlar
kullanýlýr (4,27). Siklosporin, dirençli vakalarda tedavide
etkilidir, fakat renal yan etkileri nedeni ile kullanýmý sýnýr-
lýdýr (2).

4. Tromboangiitis Obliterans (Buerger Hastalýðý)

Arter ve venleri tutan enflamatuar oklusif periferal
vasküler bir hastalýktýr. Daha çok erkeklerde 20-40 yaþlar
arasýnda görülür (2). Genellikle orta ve küçük arter ve
venleri tutar. Enflamatuar cevap trombüs ile iliþkilidir.
Akut dönemde damar duvarý ve trombüs polimorfonük-
leer lökositler tarafýndan infiltre edilir. Mikroabse, trom-
buslarla beraber bulunabilir. Sonra subakut dönem takip
eder, mononükleer hücreler ve dev hücreler görülür. En
sonunda kronik dönem geliþir ve kronik infiltrasyon, fi-
brozis ve damar lümen rekanalizasyonu ile karakter-
izedir. Proçes gezici süperfisiyal tromboflebit ile ilgili ola-
bilir (2).

Sebebi bilinmese de tütün, hastalýðý daha da
kötüleþtirir. Genellikle çok sigara içenlerde ortaya çýkar.
Ýmmünolojik patogenezi destekleyen yeterli bulgu yoktur.

Klinik görünüm  deðiþiktir  ve  ani  geliþebilir. Distal
ekstremitenin soðukluðu, renk deðiþikliði, ülserasyon,
gangren ve parmakta pulpa atrofisi yaygýndýr (32). Akut
atak 1-4 hafta sürer, ilerleyici ve tekrarlama özelliði gös-
terir. Sonuçta kollateral sirkülasyon, kompanze ede-
meyecek düzeye gelir ve amputasyon gerekebilir.
Antikoagülas-yon, tromboendarterektomi, bypass ve
sempatektomi prognozu iyileþtirmez (28). Bu hastalýða
en etkili yaklaþým, tutulan bölgenin titiz bakýmý ve has-
tanýn tamamen tütün içmesinin engellenmesidir.

5. Diðerleri

Eritema nodozum; altta yatan hastalýða hipersensi-
tivite olarak tanýmlanmýþtýr. Aðrýlý, nodüler, dermisin ve
subkutanöz dokunun enflamatuar proçesidir. Özellikle
küçük damarlarýn vasküliti en önemli histopatolojik kom-
ponentidir (33).

Eritema elevatum diutinum, Cogan�s sendromu,
Eales Hastalýðý gibi vaskülit yapan nadir durumlar da
vardýr. Bunlarýn bazýlarý apendiks vermiformis ve kadýn
meme organý gibi bazý spesifik organlarý tutarlar (2).

KAYNAKLAR

1. Fauci AS, Haynes BF, Katz P. The spectrum of vasculitis:
Clinical, pathologic, and therapeutic considerations. Ann
Intern Med 1987; 89:660-76.

2. Fauci AS, Leavitt RY. Vasculitis. In: McCarty DJ, Koopman
WJ, eds. Arthritis and Allied Conditions. Philadelphia: Lea
and Febiger, 1993:1301-22.

3. Christian CL, Sergent JS. Vasculitis syndromes: Clinical and
experimental models. Am J Med 1976; 61:385.

4. Dillon MJ. Systemic vasculitis. Clin Exp Rheumatol 1993;
11(Suppl 9):19-21.

5. Conn DL, Hunder GG. Vasculitis and related disorders. In:
Kelley WN, Harris ED, Ruddy S, Sledge SB, eds. Textbook of
Rheumatology. Philadelphia: WB Saunders Co, 1989:1167-
99.

6. Moore PM, Fauci AS. Neurologic manifestations of systemic
vasculitis. A retrospective and prospective study of the clini-
copathologic features and responses to therapy in 25 pa-
tients. Am J Med 1981; 71:517-24.

7. Gillian JN, Smiley JD. Cutaneous necrotizing vasculitis and
related disorders. Ann Allergy 1976; 37:328-39.

8. Dillon MJ. Classification and pathogenesis of arteritis in chil-
dren. Toxicologic Pathology 1989; 17:214-8.

9. Dornfeld L, Lecky LW, and Peter JB. Polyarteritis and in-
trarenal artery aneurysms. JAMA 1971; 215:1950-2.

10.Masi AT, Hunder GG, Lie JT, et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for the classification of the
Churg-Strauss Syndrome (allergic granulomatosis and angi-
itis). Arthritis Rheum 1990; 33:1094-100.

11.Leavitt RY, Fauci AS. Pulmoner vaskulitis. Am Rev Respir Dis
1986; 134:149-66.

12.Ansell BM. Henoch-Schönlein purpura with particular refer-
ence to the prognosis of renal lesion. B J Dermatol 1970;
82:211-5.

13.Swerlick RA, and Lawley TJ. Cutaneous vasculitis: its rela-
tionship to systemic disease. Med Clin North Am 1989;
73:1221-35.

14.Douglas W. The digital artery lesion of rheumatoid arthritis.
An Rheum Dis 1964; 24:40.

15.Glass DNA, and Schur PH. Rheumatoid vasculitis. Arthritis
Rheum 1976; 19:950-2.

16.Con DL, McDuffie FC, Dyck PC. Immunopathologic study of
sural nerves in rheumatoid arthritis. Arthritis Rheum 1972;
15:135.

17.Mintz G, and Fraga A. Arteritis in systemic lupus erythemato-
sus. Arch Intern Med 1965; 116:55-66.

DEMÝR ve Ark.

VASKÜLÝTÝK SENDROMLAR 417

T Klin J Med Sci 1996, 16



18.Shumak KH, and Rock GA. Therapeutic plasma exchange. N
Engl J Med 1984; 310:762-71.

19.Walton EW. Giant-cell granuloma of the respiratory tract
(Wegener�s granulomatosis). B Med J 1958; 2:265-70.

20.Goodman BW. Temporal artheritis. Am J Med 1979; 67:839-52.

21.Healey LA, Parker F, and Wilske KR. Polymyalgia rheumati-
ca and giant cell arteritis. Arthritis Rheum 1971; 14:138-41.

22.Wagener HP, and Hollenhorst RW. The ocular lesions of tem-
poral arteritis. Am J Ophthalmol 1958; 45:617-30.

23.Fauci AS, Haynes BF, Costa J, Katz P, and Wolff SM.
Lymphomatoid granulomatosis: Prospective clinical and ther-
apeutic experience over 10 years. N Engl J Med 1982;
306:68-74.

24.Melish ME, and Hicks RV. Kawasaki�s syndrome: Clinical fea-
tures, pathophysiology, etyology, and therapy. J Rheumatol
1990; 17(Suppl. 24):2-10.

25.Suzuki A, Tizard EJ, Gooch Y, Dillon MJ, Haworth SG.
Kawasaki disease: echocardiographic features in 91 cases
presenting in the United Kingdom. Arch Dis Child 1990;
65:1142-6.

26.Moore PM. Diagnosis and management of isolated angiitis of
the central nervous system. Neurology 1989; 39:167-1873.

27.Lightfoot RW, Jr. Intermittent and periodic arthritic syn-
dromes. In: McCarty DJ, Koopman WJ, eds. Arthritis and
Allied Conditions. Philadelphia: Lea and Febiger, 1993:1121-
38.

28.Yazýcý H, Tüzün Y, Pazarlý H, Yalçýn B, Yurdakul S, Müftüoðlu
A. The combined use of HLA-B5 and pathergy test as a di-
agnostic markers of Behçet�s disease in Turkey. J Rheumatol
1980; 7:206-10.

29.Suzuki K, Mizuno N. Intravenous test with physiological
saline in Behçet�s disease. International Conference on
Behçet�s Disease. Tokyo, Japan, October 1981.

30.Davies PG, Fordham JN, Kýrwan JR, Barnes CG, and
Dinning WJ. The pathergy test and Behçet�s syndrome in
Britain. Ann Rheum Dis 1984; 43:70-3.

31.Koç Y, Güllü Ý, Akpek G, Akpolat T, Kansu E, et al. Vascular
involvement in Behçet�s disease. J Rheumatol 1992;
19(3):402-10.

32.Hill GL. A rational basis for management of patients with the
Buerger�s syndrome. Br J Surg 1974; 61:476-81.

33.Winkelman RK, and Förstrom L. New observations in the
histopathology of erythema nodosum. J Invest Dermatol
1975; 65:441-6.

T Klin Týp Bilimleri 1996, 16

DEMÝR ve Ark.

418 VASKÜLÝTÝK SENDROMLAR


