fiziksel tip ve

Polikondritis nadiren tam olarak tanimlanabilen,
ekseriya goézden kagen, niiksedici, yaygin, yikict infla-
kikirdak
kardiovaskiiler sistemi ve goz kulak gibi organlart tu-
tabilen sistemik bir hastaliktir (4, 11).

bilinmemesine ragmen farkli kon-

matuvar lezyonlarla 1tarakterize yapilari,
Etiyolojisi
ve fizyopatolojisi
nektif doku hastaliklariyla birlikte bulunmasi hasta~
ligin patojenezinde altta yatan muhtemel bir immi-
Klinik olarak ta-

artmasi sebebiyle simdiye

nolojik mekanizmay: disindirir.
ninabilirliliginin  gittikge
kadar 250 vaka bildirilmistir (1, 4).

tarafindan

Relapsing poli-

kondritis degisik arastiricilar sistemik

kondromalasi.pankondritis,kronikatrofik polikonod-

ritis olarak isimlendirilmistir.

KLiNIK BULGULAR

Hastalik Kafkas
ragmen, diger bitin 1irklarda az da olsa bildirilmis—

ekseriya irkinda gorilmesine
tir. Bariz bir ailevi geg¢is egilimi yoktur. Her iki cinste
esit olarak gorilir. Ortalama yasam siiresi 10 ay ile
20 yil arasinda degismektedir. Baslangi¢ yas1 do—
gumdan itibaren 90 yasina kadar degisebilir. Fakat

vakalarin g¢ogu 20-60 yaslan arasinda goriiliir. Has™

taligin  baslangicinda ve seyrindeki sistem tutulma—
larinin  sikligr Tablo — 1'de gorilmektedir (1, 4, 11).
(Sekil-1).

Hastaligin en sik rastlanan ilk bulgusu ani bas~—
layan, bir veya iki dis kulak kepgesinin kikirdak

kisimlarinda agrili, hassas ve sert goriniimli lokal veya

diffiiz sislik seklindeki olusumdur. Inflamatuvar
reaksiyonun dis kulak  yolunda olmasi, isitmeyi
engelleyecek  kadar tikanmaya yol agabilir. Bazen

berrak serdz bir iltihaplanma olabilir. Nadiren infla-
masyon kulak ardi bolgesine kadar yayilir. Ataklar
degisik ciddiyette ve giinlerden, haftalara kadar
degisen siklikta goriilebilir. Bilahere hastalik kendi,
kendine gerileyebilir. Fakat ekseriya ilk atak tedavi
edilmezse subakut bir sekilde ilerlemeye devani eder.

Uzun siiren ve niikseden inflarnasyon epizodlari kikir-
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dak  dokusunun yapisal Dbiitinliginid bozar. Kulak
kepcesinde gevsek ve diisik bir goriinime yol agar

(4,14) (Sekil-2).

Baslangigta nadir olmasina karsilik hemen

hastalarin  yansinda ileri devrelerde isitme ve/veya
vestibiiler disfonksiyonlu karakterize i¢ kulak has-
taligi  gorilir. Isitme bozuklugu sadece dis kulak
yolunun daralmasina bagli olarak degil, keza orta
kulak inflamasyonu, serdz otitis media, nazofarenge-
al segment kondritisi sebebiyle veya Ostaki borusu—
nun tikanikligr ile de meydana gelir. Akut ya da
sinsi baslangi¢lt olabilen internal isitme arterinin veya
vestibiiler dalinin arteritisi, vértigo, ataksi, bulanti
veya kusma epizodlar1 meydana  getirir. Hastalarin
% 66'smda nazal kondritis gelisir, bu durum aniden
meydana gelen ve birkag gilinde kendiliginden gerile-
yen inflamasyonla karakterizedir. Eger ataklar
kikirdak

Bu "semer burun" deformitesi ile kendini gosterir.

tekrarlarsa kollapsi meydana getirirler.

Bazen  hafif derecelerdeki inflarnasyon bile kikirdak

harabiyeti olusturabilir. Sonugta bariz inflarnasyon

deformitesi  gorilebilir.  Inflamas-
yon ve siklikla  burunda
niklik, kabuklanma, akinti ve kanama meydana g

lirler (4,11).

gorilmeden  burun

deformite dolgunluk, tika—

Okiiler inflarnasyon hastalarin % 59'unda gori—
lebilen bir tablodur. Klinik belirtileri episklerit, skle-
rit, konjonktivit ve  iritistir. Daha seyrek goriilen
tablolar, ekzoftalmi, oftalmopleji, keratit, keratokon-
jonktivitis sikka, skleromalasi, korioretinitis, retinal
arter torombozu, panoftalmi, retinal ayrilma ve
optik nevritis ile katarakt sikliginda artma seklinde
belirtilebilir. Sonugta korlik olabilir (4).

Polikondritiste artropati en sik rastlanan ikinci
tablodur. Hastaligin ileri devrelerinde hastalarda % 76

oraninda  gorilir. Klinik olarak gegici artraijiden

mono, pauci veya poliartikiiler, simetrik veya asi™
metrik sinovitise kadar degisen ve gerek biyik,

gerekse periferik eklemleri ve parasternal eklemleri
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Sekil -1. 187 hastada polikondritin baslama yasi. § ekil. 2. Disik Kulak
Tablo — 1
Pol ikondritisin Klinik Bulgular:
Klinik Bulgular Siklig1 (% olarak)
li.o.. 1°¢ ileri  Devrelerde
Kulak  infilamasyonu 30 80
Artropati (total) 23 76
Periferik eklemler 68
Kostokondreal/manubriost. 31
Burun kikirdak infl. 16 66
Goz inflamasyonu (total) 15 59
Skleritis/episkleritis 14 38
Konjonktivitis 6 33
iritis/Korioret. 5 22
Laringotrakeal - bronsial 13 51
i¢ kulak tutulmasi (total) 6 42
isitme 37
Vestibiiler 2
Kardiyovaskiiler Hastalik 24
Sistemik  vaskiilitis 11
Kapak yetmezligi 7
Anevrizma 5
16

Cilt lezyonlar:

Tiirkive Klinikleri Cilt 7, Say1 4, 1987
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Tablo - 2

Polikondritisle Birlikte Olabilen Konnektif Doku
Hastaliklar: 244 Vakaya Karsilik)

Konnektif Doku Hastaliklar: Bildirilen Vaka Sayisi

Sistemik Vaskulitis 19
Juvenil/adult rom. arth. 11
Sjogren Sendromu 6
Sistemik Lupus Eritematozus 6
Progressiv  Sistemik Skleroz 2
Reiter Hast/Psoriatik Arth. 2
Ankilozan Spondilitis 2
Behget Hastalig: i
Polimiyalji Romatika 1
Retroperitoneal Fibroz 1

(kostokoiidral, manibrio-sternal, sterrioklavikiiler gibi)
tutabilen bir artritis s6z konusudur. Klasik olarak art-
ritis epizodik, asimetrik, erozyon yapmayan, defor-
mite  birakmayan, kendiliginden
artritistir (9, 16). Bazen

veya antienflama-
tuvar ilaglarla diizelebilen

servikal, dorsal veya Ilumbar bdlgede agr1 olabilir.

Gegici tenosinovitis vakalari bildirilmistir. Kos-

tokorrdral tutulma gogilis agris1 ve go&giiste hassasi—
yetle kendini gosterir. Bu eklemlerde ciddi yikim
nadirdir. Fakat gogiiste mobiliteye sebep olabilir.
Bazen eklem Eklem sivist

efiizyonlar1  goriilebilir.

nalizleri stvinin  noninflamatuvar karakterde oldugu—

nu gostermistir. Eklem tutulmas: iie hastaligin cid—
diyeti ve baska bir yerdeki sistemik belirtisi arasinda
Aortitis, iritis,

herhangi bir ilgi bulunamamistir.

sekroillitis  polikondritiste  nadiren
"HLA B 27"

gorilenden  daha fazla

gorilen  bulgular

olmasina ragmen antijeni goriilme

sikligr  genel populasyonda
Eklem

lerde demineralizasyon gorilir.

degildir. grafilerinde ekleme komsu kemik~—

Bazende kemikte
erozyon olmadan eklem boslugunda daralma gori—
eklemlerde ciddi destraktif

degisikliklerin oldugu romatoid artritis, juvenil kro—

lir. Polikondritis, bazen

nik poliartritis, reiter hastalig1, psoriatik artritis,
sjogren sendromu veya ankilozan spondilitis ile bir—

likte olabilir (4,9,11).

Polikondritiste  prognoz  genellikle kotidir. Or
talama yasam siiresi 10 ay ile 20 yi1l arasinda degi-
sir. Laringeotrakeal-bronsiyal tutulma olan hasta~
larda  prognozun kotii  olduguna  karar verilebilir.
Ses kisikligr ile tiroid kikirdak ve oOn trakea {izerin—
deki  hassasiyet bu bdlgenin tutuldugunu gdsteren
semptomlardir. Klinik olarak O6ksiiriik, dispne, inspi-
ratuvar  stridor veya nadiren hemoptizi gorilir. Ciddi
birlikte olan  glottik, subglottik,

vakalarda O6demle

veya laringeal inflamasyon trakeostomi gerektirebilir:

Tiirkiye  Klinikleri ~ Cilt 7, Sayi 4, 1987
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Sekil-3. Aort Aneuzmani

Trakeal ve/veya bronsiyal halkanin kollaps1 ya da
inflamasyonu ve 0Odemi ile nedbelesmesi trakeostomi-
yi etkisiz kilacak kadar diffit veya lokal havayolu dar-
ligina yol agabilir. Tekrarlayan ataklar havayolunda
kalict yapr bozukluguna yol agar ve asfiksiye bagh
6liim meydana gelebilir. Ust veya alt solunum yollar:

infeksiyonlar1 da sik gorilir (5).

Kardiyovaskiiier komplikasyonlar % 24 hastada
gorilir ve olim sebebi olabilir. En tehlikeli olani, bil—
hassa erkeklerde, aortik halka veya c¢ikan aortanin
ilerleyici  dilatasyonuna bagli  olarak meydana gelen
aort yetmezligidir (10, 11). Daha az siklikla mitral
ve trikiispit yetmezligi goriilebilir. Bu tip kapak
hadiseleri hastaligin baslangicindan sonra 6 ay kadar
erken veya 17 ay kadar ge¢ bir siirede gorilebilir.
Tedavi

gayesiyle yapilan valviiloplasti ve kapakgik

replasmani ameliyatlarinin basar1 sans1 yiiksektir.

Ayrica g¢ikan torasik veya abdominal aorta ile sub-
klavian  arteri yakalayan anevrizmalar riiptiire olarak
6lime yol acabilirler. Daha az siklikla Perikarditis,
iletim  bozukluklari, endokardit veya miyok trdiyal

infarktiiste gérilebilir (4,6,10) (Sekil - 3).

Orta ve biiyiik g¢apta damar tutulmasi, kardiak

tutulmadan bagimsiz  olarak  gelisebilir. Anevrizma
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olusumuna ek olarak, vaskiilitise bagli gelisen trom- leksler tesbite edilebilir. Ekseriya, serum protein
bozun inen aortada, abdominal aortada, intrahepatik elektroforezinde azalmis serum albumini ve yik-
ve serebral arterlerde gorildugi bildirilmistir. Birlikte selmis alfa 2 ve gama globulin sgseklinde nonspesifik
temporal arteritis, poliarteritis, Wegener graniiloma- anormallikle gdzlenir (4).

tozisi ve takayashu hastalig1 belirtilmistir. Vaskulitis . S .
Y £ $ Polikondritisin tanisinda ve kompikasyonlarimn

lokal veya diffuz olabilir. Siiratle dliime gotiiren vaz- belirtilmesinde  X-raylar ckseriya faydalidir. BEn sik

kiilitis vakalari bildirilmistir. (4).

rastlanan kikirdaklarda yikim bulgusudur. Trakeal
Nispeten sik olarak cilt tutulmas: gdriilmesine tomogramlarla stenoz tesbit edilebilir. Sinobronkog-
ragmen polikondritis igin 6zel bir cilt sendromu rafi bronsial agagta daralmay: gosterebilir. Gogis fi-
yoktur. Lezyonlar nodiiler veya nodiiler olmayan limlerinde ise atelektazi tesbit edilir. Ayrica pndmoni,
vaskiilitisten, klasik eritema nodozum, psoriazis ve aortikark genislemesi veya inen ya da ¢ikan aortada
keratoderma Dblenorajikuma kadar degisebilir. Ki— barizlesmede bu Alimlerle tesbit edilebilir (4, 11).
kirdak  tutulmasi olan yerlerde hiperpigmantasyon, Bazen de kikirdak kalsifikasyonu goriilebilir.
alopesi, tirnak biyimesinin gecikmesi ve subkutaneal
yag nekrozu bildirilmistir (4). Polikondritistelr kulak  kepgesi, burun, trakea

Nadiren ates ve miyalji gibi klinik belirtilere ve larinkste kikirdak  kalsifikasyonu gdzlenmistir.

rastlanabilir. Kulak kikirdag: kalsifikasyonu  polikondritis igin
spesifik degildir. Ayrica travma, adrenal  yetersiz—

Poliknodritiste bdbrek hastaligi nadirdir. Eger lik, okronoz, akromegali, hipertiroidizm, hiper-

mevcutsa ekseriya birlikte olabilen diger bir sistemik paratiroidizm diabetes mellitus, A hipervitaminozu ve

vaskiilitisi veya baska bir hastalig1 gosterir. Birlikte soguk hipersensitivitesine bagli olarak da kulakta

seyreden 3 glomerilonefrit vakast bildirilmistir (8). kalsifikasyon meydana gelebilir (4). Periferik eklem—

Arasira hafif karaciger anormallikleri gdzlenebilir. lerdeki x-ray degisiklikleri kisiden kisiye fark g&s—
terir.  Siklikl tl oriini imetrik, bol 1,
Konnektif doku hastaliklarinin degisik sekilleri- et He a'ras anan gorunum ?Slme“” 'O ges?
i . . L A orta veya hafif dercedeki destruktif degisikliklerdir.
nin polikondritisle birlikte oldugu bildirilmistir (Tab— - X i K .
. . . Omurga filimleri ekseriya normaldir. Bazen, grafi-
lo 2). Bu hastaliklar ekseriya polikondritis baslama-— o R . i
d 1 " B srilmektedi Bavle d lerde ciddi kifoz, eklem mesafesi darligi, interver—
t . -
an aylar veya yiiar onee - goruimexiedir oyle tebral aralikta darlik ve keza sakroiliak eklemde
rumlarda polikondritisin konnektif doku hastaligiyla . N Lo . . e .
deili ol N b ik | eroziv diizensizlikler ile kismi tikanma gorilebilir.
< . " <
ilgili mi oldugu yo sa% ayr'l b‘lr‘ as‘a 1' n?l 'O dugu or Aort yetmezligi mevcutsa kardiomegali bir diger
taya konulmalidir. Hipertiroidi, hipotiroidi veya has- rontgen bulgusu olabilir.
hinioto hastalig1 gibi tiroid hastaliklar1 polikondritisli

hastalarda % 4 oraninda artmis olarak gorilebilir. 4 Kulak, burun ve laringeobronsiyal sistem kikirda—
vakada tlseratif kolit ve 6 vakada da prostat, pankreas gin1  tutan inflamatuvar lezyonlar ve bir ¢ok dis
karsinomu ve hodkin hastalig: ile 16semi seklinde ma~ kulak yolu hastaliklari tanida karisiklifa yol agabilir-
lignite tablolar1 bildirilmistir (4). ler.  Eksternal otitisle birlikte olan infeksiyoz peri-

kondrit, mastoid cerrahisini bir komplikasyonu veya

LABORATUVAR BULGULARI travma sonucu meydana gelebilir. Bu lezyonlardan

en sik izole edilen organizmea pseudomonastir. Poli-

Polik iti ici ifik bir 1 t testi
olikondritis i¢in spesifik bir laboratuvar testi kondritis kulak kepg¢esinin akut streptokoka! infek-

ktur. Basl 1 bulgular Tablo - 3" oriil— . . .
yoktur aslica anormal bulgular Tablo de gori siyonu ile kikirdagin derin ve ciddi inflamasyonlann-

ktedir. Ekseri iksek i i t h il
mektedir seriya yukse bir - sedimantasyon 1zeone dan ayirt edilmelidir. Lupus vulgaris, fungal hastalik,

hastal1g ktivitesiyl irekt larak ilgili 1 t
astaliginaktivitesiyle  dire olara vietht olanorta sfiliz ve lepra gibi kronik infeksiyonlar polikondritis

li ir lokosit tesbit ilir. Eozinofili k
dereceli  bir Iokositoz tesbit edilir ozinoLiL  seyre ile  karisabilirler. Kondrodermatitis  helisis nodularis,

gildir. Hafift t k itik . . .
degildir afiften orta dereceye adar normositi yaslanma ve tekrarlayan travma ile barizlesen kronik

normokrom anemi sik olarak gorilir. Serum demiri .. S . L
gelisimsel damar yetmezligi olup polikondritise

. 51 K itesi iisik olarak bili .
ve demir baglama apasitesi  diisik olarak ~ bilinmesine benzeyecek sekilde dairevi inflamatuvar ve dejenera-

g kemik iligi 1 1 olarak 1 -
ragmen emt iligi depolan normal olarak bulunmus tif degisikliklerle karakterizedir. Travma irritan mad—

tur. . Nadiren hemolitik anemi gdrilir. ~Serolojik ¢alis= deler veya bocek 1sirmast ya da kan diskrazileriyle

malarda  romatoid = faktdr ve antiniikleer antikor —ak- birlikte olan kulak inflamasyonlar1 da ekarte edil—

tivitesini Ksiri Kl tei K .
IVI' esmlnl (deo SIrllbOH: eopfr(l) eme arsll) mevcudlf melidir. Burun kikirdagin1 tutan inflamasyon ve/veya

t 0 isti . ili ici iti . P P
yeti gdzlenmistir (1, 6). Sfiliz ig¢in yalanci poziti destruktif degisiklikler, Wegener graniilomatozisi, lep~

test goriilebilir. Total hemolitik kompleman ve C3 ra, sfiliz, tiberkiloz, karsinoma ve lenfosarkomada

il 4 tayinleri 1 1 labilirler.
ile C ayinlert — morma veya azalmis  olabilirler ayiricl tanida goézdoninde tutulmalidir (4).

Arasira IgG ve IgA seviyelerinde gegici yiikselmeler
harig genellikle [mmunglobulin degerleri normal Nekrotizan skleritis, keratit, poliarteritis ve otitis

seviyelerdedir. Kriyoglobulinler tesbit edilemez. media gibi bulgular, poliarteritis nodoza ve Wegener

Bazen disik seviyelerde kanda dolagan immunkomp- graniilomatozisinde de goriliir. Fakat bu iki hastalik

Tiirkiye ~ Klinikleri ~ Cilt 7, Say, 4, 1987
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Tablo

Polikondritisin Baslica

31

-3

Laboratuvar Bulgular:

Laboratuvar Bulgular Calisilan Vaka Vaka Sayisi %
Sedimentasyon hizi yiik. 165 142 86
Anemi 155 89 57.
Lokositoz 149 56 38
ASO yiiksekligi 28 8 29
Romatoid  faktor 115 19 17
Antiniiklear antikor 99 18 18
Eozinofili 106 15 14
Sfiliz igin seroloji 78 5 6
LE test 95 6 8

ta pulmoner, renal, merkezi ve periferik sinir sistemi
birlikte

ayirmada yardimc: olmaktadir.

bulgularinin da olmas1 polikondritisten

Kiigik kan damarlarinin inflamasyonu ile meyda-
' ii gelen Cogan sendromu nonsfilitik interstisyel kera-
»lis ve audiovestibiiler hastalik ile karakterize olup,
generalize  bir kondropati olmamasi ile polikondritis-
ten ayrilir, behget hastaliginin mukozal lezyonlari,
sarkoidozun hiler adenopatisi polikondritiste goril—
mez. Polikondritiste aortitis ve aortik anevrizma bul—
gulart  mevcudiyeti sfiliz, marfan sendromu, enlers-
Danlos sendromu ve arterioskleroz gibi benzer bulgu—
lar goriilebilecek hastaliklardan ayirict tanida zorluk
yaratabilir. Daha selim seyreden toraks sendromlari
(kostokondritis, tietze sendromu, chondrodynia ster—
nalis ve Xifoid kikirdak sendromu) klinikte poli-
kondritisle karissa bile sistemik bulgulara sahip de-
gildir. Polikondritisin kesin tanist i¢cin Mc Adam ve
arkadaslart tani kriterleri ortaya koymuslardir (Tab-
lo-4) (4).
kikirdaktaki

rine benzemektedir. Patoloji lokalizasyona goére degis-

Hastalanan patolojik  bulgular birbi-
mez (4,11). Ilk belirtiler, glikozaminoglikan azalmasi—
nin gostericisi olacak sekilde matriksin bazofilik bo—
yanmasinin lokal veya diffiz olarak kaybidir. llave
olarak, perikondral dokuda PM NL ve bariz olarak len—
fosit ve plazma hiicresi infiltrasyon gozlenir. Hadise
sessiz  bir sekilde kikirdagin periferinden derin tabaka—
dejenerasyonu daha
dokusu kikirdak

dokuyu invaze eder. Mikroskopik olarak Glikozami-

larina dogru ilerler ve kondrosit
barizlesir. Miiteakiben granulasyon
noglikandan yoksun matriks ve dejenere hiicrelerden
olusan adaciklar meydana gelir. Granulasyon dokusu~
nun bu sekilde asir1 biyimesi, kulakta nodul gelisi—
minden ve trakeanin daralmasindan sorumludur. So—
nugta, dokularda fibrozis gelisir. Ayrica jelatinoz ma—
teryal igeren kistik alanlar ortaya ¢ikar. Daha ileri
bolgeleri  ve  kemik

devrelerde lokal  kalsifikasyon

Tiirkiye ~ Klinikleri ~ Cilt 7. Sayi 4, 1987

olusumu meydana gelir (4).

Elektron mikroskobu ile yiizeyel ve derin taba~
kalardaki
zomlar, lipid ve glikojen ihtiva ettikleri gozlenmis—
tir (2, 7).

media tabakasinda

kondrositlerin biyiik miktarlarda lizo-
Hastalanan aortun histolojik kesitlerinde
inflamatuvar hiicre infiltrasyonu,
kollajen ve G A G muhtevasinda azalma ve elastik lif~
lerde pargalanma goriliir. Vasa vazorumlarin etrafinda
Adventisia ve intimada
Aortik  halka

veya dilatedir. Kapakg¢iklar ise normal ve kalinlasmig

lenfosit birikimi gdzlenir.

sekonder  fibrozis  goriilir. biiziilmis
Sfilitik aortitiste goriillen endo-
Aortik

gorilir.

olarak tesbit edilirler.
teliyal proliferasyon polikondritiste goriilmez.
elastik doku kaybi Marfan sendromunda da
Fakat Marfan sendromunda G A G igerigi azalmamis—
tir.  Adale liflerinin yikim: damarlarda anevrizma olu~—

sumuna yol acar (4)

Ekseriya trakea mukozasit Onemlidir. Trakeanin
kikirdak halkas1 hafif

dokusuyla total rezorpsiyonuna kadar giden degisik—

inflamasyondan, granulasyon
likler gosterir. Biyiik ve orta g¢apli bronslar, bronsek-
taziye benzer sekilde yamali genisleme gdosterirler.
Bu, hava yollarinda yaygin daralma ve yapisikliga
yol agar. Trakea kikirdagmdaki histolojik degisik—
likler  yukarda anlatilanlara benzemektedir. Trakea-
daki lezyonlar lokalize veya yaygin olabilir. Tiim st
solunum yollarint tutabilir. Histolojik olarak 6demato
degisiklikler, kronik sino vitis, damar dilatasyonu ve
kronik hiicre infiltrasyonu gorilir. Solunum yollarini
orten bilhassa tip A hiicre ¢esitlerinde artis oldugu

bazi arastiricilar tarafindan bildirilmistir (7,13).

Gozdeki patolojik degisiklikler bazofilinin kayb1
ve sklerokonjonktival ag¢ida elastik dokunun pargalan—
mast seklindedir. Episklerada damar g¢evresinde mast
hiicreleri, plazma hiicreleri ve lenfosit gorilebilir. Kor-
rfeal stroma 6demli olabilir. Iriste lenfositler, plazma
hiicreleri ve granulasyon dokusuyla infiltrasyon tesbit

edilir.
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ETiYOLOJi VE PATOJENEZ

Polikondritis etiyolojisi bilinmiyor. Asirt alkol
alimi, travma infeksiyon, allerji, mezenkimal menseyli
defektler,

proteolizis ve otomimmunite sug¢lanmaktadir. Gliko-

hiicrelerde biosentetik artmis enzimatik
zaminoglikan igerigi fazla olan dokulara 06zgii idiopa-
tik Vaskulitis ile kendini gdsteren konnektif doku has~
taligr olarak da tarif edenler olmustur. Bazi arastiri—
cilar larinks ve tiroid kikirdaklarini tutan perikondri-
tisin sfiliz, tiberkiloz, difteri, tifiis, aktinomikoz, Va—
ricella, rubella gibi bir ¢ok infeksiydoz hastaliklarda
infeksiyonu

goriilebildigini  ileri siirerek etiyolojide

sug¢lamiglardir. infeksiydz etiyolojiye karst g¢ikan

arastiricilar  ise  tedavide antibiyotiklerin basarisiz—
Iigin1 ve infeksiydz ajanin kiiltire edilmesi c¢aligmala—
rinin  sonu¢ vermemesini gostermektedirler. Glikoza-
minoglikanlarin  biitiin  sekillerinin  generalize kayb1
ile normal koridrosit yapisinin ve dagiliminin bo~
zulmasi, bazi bolgelerde normal kikirdagin muhafa—
zas1, biitiin viicuttaki kikirdak yapilarinin hepsinin
tutulmast gibi durumlar: ileri siirerek bazi arastiricilar
biosentezdeki  generalize bir defektin etiyolojik faktor

olmas1 goriisiine kars: ¢ikmiglardir.

Polikondritisin klinik ve potolojik tablosu kuv—
vetle primer kazanilmis bir hastaligr gdosterir. Bu has
talikta  glikozaminoglikan ve proteoglikandan zengin
dokulara kars: infilamatuvar bir cevap sz konusu—
dur. ilk basta sinovial infilamasyonun oldugu diger
infilamatuvar  eklem  hastaliklarinin aksine  polikon-
dritis  kikirdaga karsi primer infilamatuvar cevabin

direkt sonucu olarak meydana gelir 3,4,12).

Proteinazlar kikirdak yikimi i¢in mediatdr olarak

gdrev  yaparlar. Arastirmalarda intravendz ' papain

proteinaz" enjeksiyonu geng tavsanlarda normalde
sert olan kulaklarda dort saat icinde kollaps meydana
getirmistir (4). Bu hayvanlardaki histolojik ¢alismalar
metakromazi ve bazofilinin sadece kulak matriksinde
degil kosta, larinks trakea, epifiz ve eklemlerde de
diffiz  olarak kayboldugunu gdstermistir. Kan ve
idrarda  glikozaminoglikan siilfat oranlarinin  degis—
tigi goézlenmistir. Idrarla atilimi artmis kanda ise se
viyeleri azalmistir. Bazi hayvanlarda trakea ve/veya
brons kollapst nedeniyle solunum giig¢ligii goézlenmis—
tir. Deneysel olarak olusturulan bu durumun poli-
kondritisten farki inflamasyonun yoklugu ve hastalik
seyrinin sinirlt olmasidir. Daha sonra kikirdak birkag

giinde kendini tamir etmektedir (4).

Polikondritis ile etiyolojisinde immiinolojik
mekanizmanin rol oynadig: bazi konnektif doku has—
birlikte Polikondritiste

patolojik bolgelerde lenfosit ve plazma hiicrelirinin in-

taliklar: gorilebilmektedir.

filtrasyonlarimn ¢oklugu immiinolojik bir mekaniz—

may1 dusindirmektedir (4).

Kikirdagin temel ekstraselliler komponentleri
olan proteoglikan ve kollajen antijeniktir (2, 3). Bu

antijenite yapisal biitiinlik nedeniyle maskelenmekte-

dir. Kondrositlerde keza dokuya spesifik antijenite

gosterirler. Normalde degisik mekanizmalarla bu

antijenlerin  immiin sisteme girmeleri o6nlenmektedir.
Boylece avaskiiler kikirdak dokusu korunmaktadir.
Bazi arastiricilar  tarafindan herhangi  bir travma-
tik faktoriin hiimoral ve hiicreyle ilgili olan immiino—
lojik mekanizmalar:1 baslattig1 seklinde goriisler ileri
stirilmistir (5).

Polikondritisin etiyolojisinde immiinolojik meka—
nizmalart suglayan birgok ¢alisma olmustur. Bazi
dolasan antikorlar:

arastiricilar  kanda antikartilaj

tesbit etmislerdir. Yeni c¢aligymalarda polikondritis-
li hastalarda yapilan kulak biyopsilerinde kondro-
fibral noktalarda IgG, igA ve kompleman-3, depo—
zitler halinde gosterilmistir. Bazi arastiricilar ise
sadece Tip II kollajene 6zgii antikorlarin mevcut ol—
dugunu ileri silirmiislerdir. Polikondritisli hastalarda
kondrosit sentez artiklar1 ve kikirdak proteoglikan-
larina karg: hiicreyle ilgili immun cevaplarin oldugu

gosterilmistir (4,9, 13).

Ozetle bulgusu, kikirdak

yapilarda, biiyiik arterlerde ve diger matriks igerigi

hastaligin  baslangig

zengin  olan dokularda bodlgesel olarak glikozamino-
glikan ve muhtemelen proteoglikanlarin azalmasidir.
Baslatict mekanizma bilinmemesine ragmen bu olay
endojen ve ekzojen kaynakli enzimlerle muhtemelen
Konnektif  doku

bitinligindeki bozulma seklindeki degismeler, pro-

yonlendirilmektedir. matriksinin

teoglikan, kollajen, elastin ve/veya kondrositler gibi
determinantlara  kars1 otoimmiinizasyon meydana ge
tirir. Takiben hiimoral ve hiicresel immiin cevaplar
gelisir ve infilamasyon alevlenir. Boylece lokal ve hat
ta uzak bolgelerdeki doku ve organlarda hasar meyda—

na gelir.

Polikondritisin klinik seyri oldukg¢a degiskendir.
Epizodik alevlenme aktiviteleri gosterebilir. Bazende
ciddi bir seyirle &ldiriicii olabilir. Prognoz hakkinda
karar vermek her zaman kolay degildir. Zira hastalik
siklikla ya yanlis teshis edilir ya da hi¢ teshis edile™
mez. Genelde klinik belirtilerin ¢ok bariz oldugu

vakalar taninabilir.

Analize edilen 187 vaka i¢inde 41 &lim vakasi
bildirilmistir. Ortalama yasam siiresi hastaligin bas—
langicindan itibaren 4,3 yil ila 5,2 yil olarak tesbit
Olim  bilhassa
masindan (hava yolu kollaps:, 14 vaka; pndmoni,
4 vaka)

likasyonlar

edilmistir. solunum sistemi tutul—

olmaktadir. Ayrica kardiyovaskiiler komp-

(anevrizmal  riiptir, 3 vaka; vaskiilitis,
4 vaka; valviiler kalp hastaligi, 3 vaka) da olim se
bebi  olabilmekterir. 4 olum vakas: birlikte olan

malignensi ile izah edilmistir (1,6).

Polikondritiste arasira hastaligin  semptomlar:
kontrol altina alinabilmekte ve tam iyilesme mim—
kiin olabilmektedir (4, 15). Hastaligin daha az ciddi
belirtileri nonsteroid antienflamatuvar ilaglarla kont-

rol altina alinabilmektedir. Son zamanlarda "dapso-
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