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OZET

Bu c¢alismada, klinigimize bagvurarak sistemik sklero-
derma tanisi almig 17 olgunun cesitli klinik 6zellikleri, la-
boratuar bulgulari ile karsilastiriimak suretiyle  deger-
lendirilmigtir. Alinan sonuglarda, el parmak uglari, meta-
karpofalangeal eklem proksimali ve kollarda tutulumu
olan lokalize sistemik skleroz (SS) tanisi konmus 10 ol-
gunun i¢ organ tutulumu ybéniinden diffiiz kutanbz siste-
mik skleroz (SS) tanisi almis gbévdedeki sklerotik degisikli-
klerle karakterize gruba gére daha az sayida oldugu géz-
lenmistir. ANA pozitifligi ve Reyno Fenomeni bulgulari
gobsteren olgu sayisi ise daha yliksek olarak bulunmusgtur.
Bu bulgular sklerodermanin klinik belirtilerinin ~ giddeti ile
i¢ organ bulgulari ve immiinolojik bozukluklarinin derece-
si arasinda bir iligkinin olabilecegini dlistindiirmektedir.
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Skleroderma, deride sklerotik degisiklikler gosteren
ve oldukga genis bir klinik spektrum igerisinde deger-
lendirilen bir konnektif doku hastahigidir. Cogunlukla bu
terim, hastaligin iki tarkli klinik sekli olan lokalize ve ge-
neralize formlari tanimlamak icin kullanilir.

Lokalize form, yalnizca deri belirtileri ile karak-
terdedir ve kozmetik agidan problem olusturabilecek
degisik klinik tablolar seklinde gorulir. Generalize form,
simetrik deri sklerozisi, vaskiler yetmezlik ve sistemik
tutulum ile seyredebilen bir klinik sekil olup bugin sis-
temik skleroz (SS) olarak isimlendiriimektedir (1).
SS'da, hastaligin seyir ve prognozu birbirinden oldukga
farklidir. Bu nedenle hastalikla ilgili olarak 1964 yilin-
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SUMMARY

In this study, the laboratory features of 17 patients
with  scleroderma spectrum disorders were compared
with their clinical findings and internal involvement. In 10
patients with limited cutaneous systemic sclerosis (SS)
characterised by sclerodactyly, proximal to metacarpo-
phalangeal joints, face and limbs involvement were found
less frequently than that of diffuse cutaneous systemic
sclerosis (SS) patients showing trunkal and acral sclero-
sis. The precence of antinuclear antibodies in a signifi-
cantly raised titre and Raynaud's Phenomenon were
found more frequent in the group with limited cutaneous
systemic sclerosis patients. This findings suggested that
the severity of clinical involvement may be positively cor-
related with the degree of visseral involvement and im-
munologic  disturbances.
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dan bu yana cesitli siniflandirmalar yapilarak, akroskle-
roz, diffuiz skleroderma, CREST sendromu gibi degisik
klinik tablolarin hastaligin prognozu ile olan iliskisi
arastirilmistir (2,3). Barnett (1988) ve Leroy (1989) ile
arkadaslarinin yaptiklari siniflandirmalarda erken do-
nemde deri sklerozisinin deride meydana getirmis ol-
dugu yayilim derecelerine goére klinik tablo tip | (hafif),
tip Il (orta), tip Il (agir) olarak derecelendirilmis ve bu
klinik tablolar, ic organ tutulumu ile laboratuar bulgulari
arasindaki iligkileri agisindan degerlendirilmistir (4,5).
Son yillarda yapilan bir siniflandirmada ise hastalik, sa-
dece akral bdlgeleri tutan sinirlanmis veya lokalize S S,
govde tutulumunun da birlikte goérildigu hizli ilerleyen
diffiz kutandéz SS ve tim deriyi tutan ve prognozu en
agir olan diffiz SS olmak uzere ug¢ ayri klinik spektrum
icerisinde gosterilmistir (6). Yine, yapilan tim calisma-
larda, tum olgu gruplarinda, lUzerinde énemle durulmasi
gereken en O6nemli serolojik bulgulardan biri olan ANA
pozitifligi yiksek oranlarda saptanmaktadir. Ayrica her
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olgu grubunda, o klinik spektruma 6zgu anlicentromer,
anti-topoisomerase-1 veya antifibrillarin otoantikorlan
gosterilmektedir (7,8,9,10).

Bu bilgilerin 15131 altinda, klinigimizde takip edilen
17 skleroderma olgusunun da klinik spektrumlari sapta-
narak, bunlarin i¢ organ tutulumlari ile laboratuar bul-
gulari ve ANA degerleri arasindaki iligkileri ve alinan
sonuglarin hastaligin seyri ve prognozu Uzerindeki etki-
leri arastirilmigtir.

MATERYEL VE METOD

Calismamizin materyalini 1990-1994 yillari arasin-
da klinigimize basvuran 16 kadin 1 erkek 17 olgu
olusturmaktadir. Olgularin hepsi, sistemik skleroderma-
da tani kriterleri olan simetrik deri sklerozu, Raynaud
Fenomeni veya akroskleroz, karakteristik damar ge-
nislemeleri, ANA pozitifligi ve ¢esitli i¢ organ tutulumlari
yoninden degerlendirilerek sistemik skleroderma tanisi
almistir. Klinik tanilar her hastada biopsi ile dogru-
lanmistir.

Calismaya alinan olgularin hepsi baslangigta
Raynaud Fenomeni Oykulsu, deri tutulum bdlgeleri,
telenjiektazi, i¢ organ tutulumu ve serolojik bulgular
yoninden degerlendirilmis, alinan sonuglara gore si-
nirlanmis veya diffiz kutanéz SS veya diffiz SS
subgruplarmin birini iceren belli bir spektrum igeri-
sine sokulmustur.

Olgularda deri tutulumu, akral bdlge, metakarpofa-
langeal eklem proksimalinde tutulum, yiz ve godvde tu-
tulumu olarak bdlgelere ayrilmak suretiyle incelenmistir.
Sadece akral bdlgelerde (el ve ayak parmak uglari) tu-
tulum goésteren olgular sinirlanmis veya lokalize kuta-
n6éz SS, akral bdélge ile birlikte metakarpofalangeal
eklem proksimali ve ylz tutulumu ile birlikte gdvdeye
dogru yayilim goésteren olgular diffiz kutanéz SS, tim
deri bolgelerinde yaygin tutulum gdsteren olgular diffiz
SS olarak degerlendirilmistir. Ayrica, derideki sklerotik
degisiklikler; sklerozis skorlarina gére 0, normal kalinhk
ve kivamdaki deriyi; 1, kalinlasmis ama iki parmak ara-
sinda sikigtirilabilen deriyi; 2, iki parmak arasinda si-
kistirilmayan deriyi; 3, kemige kadar yapismis deriyi
gosterebilecek bicimde derecelendirilmistir.

Bunlarin disinda deride, kalsifikasyon ve telenjiek-
tazi belirtileri de degerlendirmeye alinmistir.

ic organ tutulumu yéniinden akciger tutulumu, tri-
geminal nevralji, 6zofagus tutulumu, myokard tutulumu,
bobrek yetmezligi, diffiz gastrointestinal sistem hastaligi
arastiriimigtir.

Laboratuar tetkikleri olarak, her hastada; tam kan,
tam idrar, kan biokimyasi (kan elektrolitleri, karaciger
fonksiyon testleri, bdbrek fonksiyon testleri) ve immu-
nolojik incelemelerden CRP, RF, IgM, IgG, IgA, ANA,
Anti DNA degerleri saptanmistir.

ic organ tutulumu olup olmadigini degerlendirmek
acisindan olgularin tuminden olarak Tele, PA akciger
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grafisi, EKO, 6zofagus grafisi, solunum fonksiyon test-
leri istenmisgtir.

Alinan sonuglara goére, yillarca devam eden Ray-
naud Fenomeni 6ykusu veren; eller, yiz, ayaklar ve
kollarla sinirlanmig deri tutulumu gésteren; i¢c organ tu-
tulumunun az goérildugi veya geg ortaya ¢iktigi olgular
sinirlanmis kutandéz SS grubunda degerlendirilmiglerdir.
Buna karsilik, baslangi¢ belirtisi olarak Raynaud Feno-
menini takiben bir yil igerisinde deri belirtileri gdsteren;
eller, yuz, ayaklar, kollarin yanisira gévde tutulumu da
bulunan; erken ddnemde i¢ organ belirtilerinin ortaya
ciktigr olgular diffiz kutanéz SS sinifina sokulmuslardir.
Son olarak da tim deri bodlgelerinin tutuldugu olgular
arastirilmis fakat bu spektrum igerisine giren higbir ol-
guya rastlanmamistir.

Bu sekilde, belli bir spektrum igerisine sokulan ol-
gu gruplarinin laboratuar sonuglari birbirleri ile
karsilastiriima suretiyle, 6zellikle ANA dizeylerinin has-
taligin seyrini ve prognozunu ne y6énde etkiledigi sap-
tanmaya cahisiimistir.

BULGULAR

Calismamizda yer alan 16 kadin 1 erkek 17 olgu-
nun yaslari 13-58 arasinda degismekte olup yas ortala-
masi 41.6 olarak bulunmustur.

Deri tutulumu g6z 6nine alindiginda, 10 olguda
sklerodaktili ve metakarpofalangeal eklem proksima-
linde tutulum saptanarak olgular, lokalize veya sinirlan-
mis kutanéz SS grubunda degerlendirilmislerdir. Bu
bodlgelere ek olarak gdévde tutulumu gésteren 7 olgu
ise diffuiz kutan6éz SS grubuna sokulmuslardir. Agir ol-
gularin 2'sinde yuz tutulumunun mevcut oldugu goril-
mustir. En agir form olan diffiz SS grubunda yer alan
hi¢gbir olguya rastlanmamistir. Derideki sklerotik
degisikliklerin dereceleri incelendiginde, sklerozis skoru
1 olan 2 olgunun 1'inin lokalize kutan6z formda, digeri-
nin ise diffiz kutanéz formda oldugu saptanmistir. Skle-
rozis skoru 2 olan olgu sayisi 9'dur. Bu olgularin 5'i lo-
kalize kutandz grupta, 4'G ise diffuiz kutan6z gruptadir.
6 olgunun ise sklerozis skoru 3 olup bu olgulardan 4'u
lokalize, 2'si diffiz kutanéz SS grubunda yer almakta-
dir (Tablo 1).

Olgularda goérulen sklerotik degisikliklerin, hastaligin
devam suresine goére dagilimlarini inceledigimizde, has-
talardaki sklerotik degisikliklerin dereceleri ile hastaligin
devam silresi arasinda dogru orantinin mevcut oldugu
gorulmustur (Tablo 2).

Sklerotik degisiklikler disinda diger deri belirtilerin-
den telenjiektazi, 1 lokalize, 1 diffiz formda yer alirken,
Raynaud Fenomeni 4 lokalize, 2 diffiz kutandz siste-
mik sklerozlu 6 olguda goértlmustir. Higbir olguda de-
ride kalsifikasyona rastlanmamistir (Tablo 3).

ic organ tutulumu olarak 5 olguda 6zofagus tutu-
lumu, 3 olguda akciger tutulumu, 1 olguda myokard tu-
tulumu, 1 olguda boébrek tutulumu, 1 olguda gastro-
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Tablo 1. Deritutulum dereceleri ve sklerozis skorlarina gére olgularin dagilimi

Olgu Sklerozis Sklerozis Sklerozis

sayIsi skoru 1 skoru 2 skoru 3
Lokalize kutan6z SS 10 1 5 4
Diffuiz kutanéz SS 7 1 4 2
Diffiz SS — — — —
Toplam 17 olgu 2 olgu 9 olgu 6 olgu
Tablo 2. Olgularda gorilen sklerotik degdisikliklerin yillara gére dagilimi

1 yildan az 1-5 yil 5-10 yil 10-15 yil 15-20 yil

Sklerozis skoru 1 1 1 - -
Sklerozis skoru 2 2 6 1 —_ —_
Sklerozis skoru 3 —_ 2 1 2 1
Toplam 3 olgu 9 olgu 2 olgu 2 olgu 1 olgu
intestinal sistem tatulumu saptanmistir. Higbir olguda Tablo 3. Sklerotik degdisiklikler disinda gorilen diger deri

trigeminal nevraljiye rastlanmamistir.

Ozofagus tutulumu gésteren 5 olgunun 4 tanesi
diffiz kutanéz SS, 1 tanesi ise lokalize kutandéz SS
grubunda yer almaktadir. Akciger tutulumu gdsteren ol-
gularin ise, 1 diffiz kutandéz, 2'sl lokalize kutantz
grupta bulunmustur. Myokard ve gastrointestinal sistem
tutulumu gdésteren 1'er olgu diffiz kutandz grupta olup,
boébrek yetmezligi gosteren 1 olgu lokalize kutanéz
gruptadir. Buna gére 7 olgunun diffiz kutandz, 4 olgu-
nun Ise lokalize kutanéz olgu grubunda yer aldigi sap-
tanmistir. Multipl organ tutulumu 1' lokalize, 1 diffuz
kutan6z olgu grubunda bulunan 2 olguda mevcuttur
(Tablo 4).

Laboratuar bulgulari g6z énune alindiginda, tam
kan bulgusu olarak 3 lokalize kutan6z, 3 diffiz kutan6z
SS olgu grubundan olmak lizere 6 olguda anemi, tam
idrar bulgusu olarak ise 1 lokalize, 1 diffuz kutandz ol-
gu grubundan toplam 2 olguda proteiniri saptanmistir.
Kan biokimyasi degisiklikleri lokalize kutandz olgu gru-
bundan yalnizca 1 olguda ALT ve AST yuksekligi
seklinde goérulmustur. Hicbir olguda ASO yuksekligi bu-
lunamazken, lokalize kutan6éz SS grubundan 3 olguda,
diffuz kutandéz olgu grubundan 2 olguda olmak lzere
toplam 5 olguda CRP degerleri (+++) olarak deger-
lendirilmistir. 1 lokalize ve 2 diffiz kutanéz olguda ol-
mak (zere toplam 3 olguda Ise latex (+++) olarak sap-
tanmistir (Tablo 5).

immunolojik incelemelerden, 2 lokalize kutanéz
ve 1 diffiz kutandéz SS olgu grubunda olmak uzere 3
olguda 1gG yuksekligi, 1 lokalize kutandéz olguda IgM
ylksekligi, 1 lokalize ve 1 sistemik kutanéz grupta ol-
mak Uzere 2 olguda C3 yiksekligi, 1 sistemik kutanéz
olguda C3 dusuklugu, yine 1 sistemik kutanéz olguda
ise C4 yiiksekligi bulunmustur. IgA degerleri tiim hasta-

belirtilerinin dagilimi

Lokalize Diffuiz
kutanéz SS kutan6z SS Toplam
Reyno Fenomeni 4 2 6 olgu
Telenjiektazi 1 1 2 olgu
Kalsinozis — — —
Tablo 4. Olgularin organ tutulumlarina gére dagilimi
Lokalize Diffliz
kutanéz kutanéz
SS SS Toplam
Ozofagus tutulumu 1 4 5(%29.4)
Akciger tutulumu 2 1 3(%17.6)
Myokard tutulumu — 1 1(%5.8)
Bobrek tutulumu 1 —_ 1(%5.8)
GIS tutulumu — 1 1(%5.8)
Trigeminal nevralji — — —
Toplam 4 olgu 7 olgu
(%23.5) (%41.11)
Multipl organ tutul. 1 1 2 olgu
(%11.7)

larda normaldir. Anti DNA yuksekligi ve kryoglobulin
pozitifligi gésteren olgu sayilari 2'dir (Tablo 6).

ANA pozitifligi saptanan olgu sayisi 10'dur. Bu ol-
gulardan 1 (+), 4'U (++), 5'i (+++) olarak bulunmustur.
Lokalize kutan6z formda, 6 olguda ANA pozitifligi (3 ol-
gu ++, 3 olgu +++) vardir. Diffiz kutan6z formda ise 4
olguda ANA pozitifligi (1 olgu +, 1 olgu ++, 2 olgu +++)
saptanmistir (Tablo 7).

TKlin Dermatoloji 1995, 5
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Tablo5. Olgularin laboratuar bulgularinin deger- (12). Genel adi ile skleroderma veya SS'da bugiin kli-
lendirilmesi nik belirtiler, hastaligin seyir ve prognozunu daha lyi ta-
Lokalize Diffiiz Toplam kip etmek agisindan (¢ alt gruba ayrilmak suretiyle U¢
Kutansz Kutandz olgu ayri klinik spektrum icerisinde degerlendiriimektedir.
ss ss sayis| Bunlardan, birinci grupta yer alan hastalar SS'lu hasta-
larin %50'sinl olugsturmakta olup hastaligin sinirli veya
Tam kan 3 anemi 3 anemi 6 lokalize formu iginde yer alirlar (lokalize kutandéz SS).
Tam idrar 1 proteinlin 1 proteinri 2 Bu hastalarda sklerotik deri degisiklikleri eller, én kollar
Kan biokimyasi ALT ve AST/ _ 1 ve ylzle 'sinirli kalmistir ve dissémine telenjiektazi var-
ASO _ _ _ dir (7). ikinci grup hastalarda ise deride, distalden
CRP (++) 3 2 5 baglayaliak gdévdeye dogru hizli bir bigcimde yayilan
Lateks (++) 1 2 3 sklerotik progresyon mevcut olup az miktarda telenjiek-
tazi goérilir (diffiz kutanéz SS) (9). Uglicii grupta yer
Toplam 9 olgu 8 olgu alan SS'un son zamanlarda gériilen nadir bir formu dif-
(%52.9) (%A7) fiiz SS ve dissémine telenjiektazidir (10).
Lokalize kutandéz SS'u olan hastalarda daha be-
. . . . nign bir seyir g0@sterirler. Yani, renal tutulum ve restrik-
Tablo6. Olgularda immunolojik bulgularin deger- . . . .
- ) tif pulmoner hastalik insidansi diger gruplara gére daha
lendirilmesi disuktir. Bu gruptaki hastalarda CREST sendro-
Lokalize Diffiiz mundan s6z edilmektedir (Calcinosis, Raynaud's feno-
kutandz kutanéz Toplam meni, esophageal dysmotility, sclerodactyly ve telan-
sSS sSS olgu giectasia) (7,8,13).

Diffuz kutan6z SS klinik spekturumundaki ikinci
igG/ 2 1 3(%17.6) hastalarda seyir ve prognoz kétidir. Renal, pul-
igM/ 1 _ 158 ~ 9UP has 8 Seyir ve prognoz - nena, p

moner, gastrointestinal ve kardiak tutulum gdsterirler
igA/ — — — (7,13,14).
C3/ 1 1 2(%11.7)
c3/ _ 1 1(%5.8) Sistemik sklerozun Uglncl ve nadir bir klinik for-
c4l _ 1 1(%5.8) mu diffiz sklerozdur. Renal, pulmoner, gastrointestinal
Anti DNA/ 1 1 2(%11.7) ve kardiak tutulumla seyredebilir. Prognozu en kotu
Kryoglobulin 2 _ 2(%11.7) olan klinik sekildir (10).

Bu calismada da degerlendirmeye alinan 17 skle-

Toplam 7 olgu S olgu roderma olgusunun yaslari 13-51 arasinda degisiklik

(%41.1) (%29.4) gostermekte olup, yas ortalamasi literatiir bilgilerine uy-

gun bir bigcimde 41,6 olarak bulunmustur. Klinik spek-

trumlarina gére ayirimlari yapildiginda, 10 olgunun loka-

Tablo7. Olgularda ANA pozitifliklerinin deger- lize kutandéz grupta, 7 olgunun ise diffiiz kutanéz grup-
lendirilmesi ta oldugu saptanmistir. En agir klinik form olan diffliz

Lokalize Diffiiz sistemik skleroza ait bulgular gdsteren higbir olguya

Kutanéz Kutansz rastlanmamistir. Bu nedenle hastalar, igcinde bulundu-
klari iki spektrumdan birinde degerlendirilmislerdir. OI-

SS Toplam gularin sklerozis skorlari (5) g6z 6nine alindiginda her
ANA (+) 1 1 iki klinik spektrumdaki olgularin gogunlugunun sklerozis
ANA(++) 1 4 skoru 2 olan, yani, her iki parmak arasinda sikigtiril-
ANAO++) 9 5 mayacak kadar sklerotik deri degisikliklerinin bulundugu
olgular oldugu saptanmistir. Sklerozis skoru 1 ve 3

Toplam 6 olgu 4 olgu 10 olgu olan olgu sayisi ise 4 olarak bulunmustur.

(%35.2) (%23.5) (%58.8) Sklerodermada dermal tutulumun, ilk donemde
6dematdz deri degisiklikleri ve buna bagl sert ve dol-
gun parmaklar ve el, ikinci dénemde deride indurasyon

TARTlSMA ve sertlesme, son donemde ise deride atrofi ile birlikte

S8, cesitli organlarin konnektif dokularini tutan,
mikrovaskuler degisiklikler ve yogun kollagen depolan-
masi ile karakterize bir hastaliktir (1). ilk defa 1847 yi-
linda Gintrac tarafindan tanimlanmistir (11).

Hastalik, kadinlarda erkeklere gére daha sik ola-
rak gorulir ve g¢ogunlukla 30-50 yaslar arasinda baslar

T Klin J Dermatol 1995, 5

yumusama seklinde U¢ fazda olustugu (15) dikkate ali-
nirsa, dermal degisikliklerin, olgularin devam siirelerine
gore yukarida belirtilen bicimde meydana geldigi goérual-
mustir.

Sistemik sklerodermada, Raynaud Fenomeni, te-
lenjiektazi ve kalsinozis kutis derideki sklerotik degisik-
likler diginda gorulebilen diger deri belirtileridir.
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Raynaud Fenomeni, SS'lu hastalarin %90-98'inde
gorilebilen, soguk ve emosyonel durumla provake ola-
bilen ve tekrarlamalar gdsteren bir digital iskemi sekli-
dir. Skleroderma klinik spektrumu igerisinde daha ¢ok,
daha iyi prognoza sahip olan lokalize kutan6éz SS gru-
bunda ve 6zellikle CREST sendromu igerisinde deger-
lendirilir (7,13). Calismamizda, 4 lokalize kutandéz, 2
diffuz kutan6z SS spektrumu igerisinde, belirtilen oran-
lardan ¢ok asagilarda olarak 17 olgunun yalnizca 6'sin-
da Raynaud Fenomeni saptadik. Raynaud fenomeni
gosteren olgularin 4'G lokalize kutandz grupta olmasina
ragmen hicbir olgumuzda CREST sendromuna rastla-
madik.

Telenjiektazi, lokalize kutan6z SS olgu spektru-
munda rastlanilan énemli klinik belirtilerden bir tanesi-
dir. Diffiz kutan6éz SS olgularinda sayica azaldigi gorul-
mektedir (6,13). Calismamizda 1 lokalize kutandéz, 1
diffiz kutan6éz SS olgu grubundan iki olguda goérilen
telenjiektazi bulgularinin literatir bilgileri ile uygunluk
gostermedigi saptanmistir.

Daha c¢ok lokalize kutan6éz SS olgu grubunda ve
CREST sendromu igerisinde yer alabilen kalsinozis ku-
lise (8) higbir olgumuzda rastlanmamistir.

SS'da gorilen i¢ organ tutulumlarinin hastaligin kli-
nik spektrumu ile iligkisi bilinmektedir. Lokalize kutanéz
SS tanisi almis olgularda i¢ organ tutulumu daha az
olmakta ve yillar sonra ortaya ¢ikmaktadir. Halbuki, dif-
fuz kutan6z SS olgularinda, hastaligin hizli seyri ile bir-
likte erken dénemde bir veya birka¢g organ tutulumu bir
arada gorulebilmektedir. Bu durum, hastaliin progno-
zunu koétu yonde etkilemektedir (7,13,14,16,17). Bilinen
bu bilgiler dogrultusunda yapilan degerlendirmelerde, li-
teratir bilgilerine uygun olarak lokalize kutan6z SS'lu
olgularin 4'Unde %23.5 oraninda i¢ organ tutulumu
saptanirken, diffiz kutandéz SS tanisi almis olgularin
7'sinde bu oran %41.1 olarak bulundu, Multipl organ
tutulumu goésteren olgu sayisi 2 olup bunlardan biri lo-
kalize kutandz, digeri ise diffiz kutandéz SS grubunda
yer almaktadir.

ic organ tutulumlari arasinda en sik rastlanilan
6zofagus ve GIS tutulumu (15) olgularimizda da diger
ic organ tutulumlarina goére en yluksek oranda bulun-
mustur.

SS'da akciger tutulumu g6z 6nune alindiginda bi-
zim olgularimizda da oldugu gibi akciger tutulumunun
6zofagus ve GIS tutulumundan sonra ikinci sirada (18)
yer aldigr goérulmustir. Yine, literattr bilgilerine benzer
sekilde, olgularimizda da diger organ tutulumlarina da-
ha az rastlanmistir (6).

Laboratuar bulgulari olarak, SS'lu olgularda anemi,
proteindri, romatoid faktér pozitifligi, immuanglobulin yik-
sekligi ve 6zellikle ANA pozitifligi saptanabilmektedir (6).

Anemi, c¢ogunlukla renal hastalik, mikroanjiopatik

hemolitik anemi veya GIS telenjiektazilerinin kanamasi-
na bagli olarak gelismekte ve olgularin yaklasik

%27'sinde goérildigu bildiriimektedir (19,20). Olgulari-
mizda bildirilen rakamdan biraz daha ylksek olarak
%35.2 oraninda anemi saptanmistir. Bunlardan 1 tane-
sinde myokard ve akciger tutulumu ile seyreden multipl
organ tutulumu, digerinde ise gastrik Ulserasyon bulgu-
lari goérilmus ve aneminin nedeni bu i¢ organ hasta-
liklarina baglanmistir. Diger 4 olguda anemiyi izah ede-
bilecek bir patolojik bulgu saptanamamis ve olayin mi-
kroanjiopatik hemolitik anemiye bagli olarak gelisebile-
cegi dusUnulmustar.

Proteinuri, renal tutulum sonucu gelisebilen diger
bir laboratuar bulgusudur (14). Bu g¢alismada 2 olguda
saptanan proteinurinin yalnizca olgularin 1'inde renal
tutuluma eslik ettigi saptanmistir. Diger olguda muhte-
melen baslangi¢ halinde bir renal tutulum veya dUriner
sistem enfeksiyonun proteinuriye neden olabilecedi ka-
nisina varilmistir. Bir olguda goérilen SGOT ve SGPT
ylksekligi muhtemel bir hepailk tutulumu (20) disin-
dirmesine ragmen hastada hepatik tutulum saptanma-
mistir. Olayin tedaviye bagh bir yan etki olarak gelistigi
disuntlmuastir.

Konnektif doku hastaliklardan bir tanesi olan
SS'da da diger romatizmal hastaliklarda oldugu gibi RF
ve CRP degerlerinde ylkseklik saptanabilmektedir (1).
Yapilan degerlendirmelerde, olgularimizdan 5'inde CRP
(+++) bulunurken, yalnizca 3 olguda RF'Un (+++) ol-
dugu goérulmustir. SS'lu olgularda goérilen diger bir la-
boratuar bulgusu olarak imminglobulin yuksekligi (1)
olgularimizdan ancak 4'Unde IgG ve IgM yuksekligi
seklinde bulunmustur. Sistemik sklerodermada spesifik
bir 6nemi olmayan, fakat bazan diger konnektif doku
hastaliklarinin birlikte gérilmesi durumunda ortaya gika-
bilen anti DNA yuksekligi ve kryoglobulin pozitifligi (1,5)
anlamli olarak degerlendiriimemistir. Bu immdunolojik
bulgularla olgularin klinik spektrumlari ve prognozlari
arasinda herhangi bir iligki saptanmamistir.

Sistemik sklerodermada spesifik olan ve tani koy-
durucu o6zellikteki en 6nemli laboratuar bulgusu ANA
pozitifligidir. Fakat, yapilan c¢aligsmalarda klinik spek-
trumlarina goére farkh olgu gruplarinda farkli otoantikor-
lann mevcut oldugu goérilmustir. Lokalize kutandéz SS
veya CREST sendromu olgularinda anticentromer anti-
korlar (8), diffuz kutandéz SS olgularinda antitopoisome-
ras-1 otoantikorlari (9), diffiz SS grubunda ise antifi-
brillarin otoantikorlari (10) pozitif olarak bulunabilmekte-
dirler. Bu farkli otoantikorlar, olgularin klinik spektrumla-
rinin tam olarak birbirinden ayrilmasinda, hastaligin
prognoz ve tedavisinde 6nemli olglide yol gostericidir-
ler. Bu otoantikorlardan, anticentromer ve antifibrillarin
antikorlari ANA paterni igerisine girmektedirler ve kendi
klinik spektrumlari igerisinde gérilme oranlari anticen-
tromer antikorlar igin %70-80 (21), antifibrillarin antikor-
lari i¢cin %8 olarak bulunmustur (10). Antitopoisome-
rase-1 otoantikorlari ise DNA topoisomerase-1 antije-
nine karsi gelismislerdir ve kendi klinik spektrumlari
icerisindeki olgularin %20-70'inde gorulirler (22).
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Bu cgalismamizda, olgularimizin farkh klinik spek-
trumlarini bu farkh otoantikorlarin tayini ile saptamak
mumkin olmamistir. Bu nedenle, yalnizca ANA pozitif-
ligi ile klinik spektrumlar arasindaki korelasyon arastiril-
mistir. Yapilan degerlendirmede, 17 olgunun 10'unda
%58.8 oraninda saptanan ANA pozitifligi literatirlerde
gOsterilen %70-90 gibi oranlara (1,5) goére daha disuk
olarak bulunmustur. Bu durum vaka sayisinin az olma-
sina baglanmistir. Pozitiflik gdsteren olgularimizin
¢ogunlugu lokalize kutanéz SS olgu spektrumu iceri-
sinde yer almaktadir. ANA porifili iginde yer alabilecek
otoantikorlar incelendiginde, olgularimiz arasinda en agir
klinik form olan diffiz formun olmayisi, hatta olsa bile
antifibrillarin otoantikorlarin gok dusik oranlarda pozitif-
lik géstermesi nedeniyle, ylUksek oranlarda gorilen
ANA pozitifligi, anticentromer antikorlarin fazla olmasi
seklinde yorumlanmistir. Bu disinceden hareketle, ol-
gularimizda da ANA'lar ve dolayisiyla anticentromer
antikorlarin, prognozu daha iyi olan lokalize grupta,
prognozu daha koétl olan diffiz gruba gére daha yuk-
sek oranlarda mevcut oldugu saptanmistir.

Sonug olarak, sistemik skleroderma tanisi alan 17
olgumuzda da literatirlerde belirtildigi bicimde, klinik
spektrum ile laboratuar bulgulari arasinda seyir prog-
noz agisindan pozitif bir iliski saptanmistir.
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