romatoloji

Polimiyaljia Romatika ve Dev hiicreli arteritis
aydinlatilabilmis degildir.
Kesin nedeni bilinmemekle birlikte, her iki hastalikta

arasindaki iliski halen

ayn1 hasta populasyonunda ve sik olarak ayni has-
tada goriilmektedir (4, 6). Bu aralarinda etyolojik
bir baglanti olasiligin1 akla getirir. Birgok yazar
bu iki hastalig1 birlikte ele almanin dogru olacagina
inanmaktadir.

TANIMLAMA - TARIHCE

Polimiyaljia Romatika terimi 1957 yilinda Barber
tarafindan ortaya atilmis olup, yasli hastalarda
boyun, omuz, kalgada agri ve sertlik ile birlikte,
subfebril ates, yorgunluk, kilo kaybr gibi semp-
tomlarin bir aydan daha uzun devam ettigi ve bi
yik oranda sedimentasyonla seyreden bir sendrom-
dur (1, 4, 5, 6, 7). Hastaligin en 6nemli o6zelliklerin-
den biri kortikosteroid tedaviye ¢ok iyi cevap verme-
sidir (4).

Hastaligin tarihgesine goz attigimizda ilk defa
1888 yilinda Bruce
gut olarak isimlendirildigini goériiyoruz (5). Hastaligin

tarafindan  Senil romatizmal
diger sinonimleri; peri extra artikiiler romatism (Holst
and Johansen, 1945), sistemik reaksiyonla birlikte
olan miyaljik sendrom (Kersley, 1951), psddo-poly-
artrik romatizma (Forestier and Certoneiny, 1953),
anartritik romatizmal hastalik (Bagratuni. 1956)
(6,7).

Dev Hiicreli Arteritis, Kraniyal arteritis, granulo-
matd arteritis, temporal arteritis gibi isimier verilen
dev hiicreli arteritis; ilk defa 1932 yilinda Horton
tarafindan sedimentasyonu yiiksek ve siddetli bas
agris1 sikayeti olan iki hastada saptanmistir (4, 6).
Hastalik hemen daima 50 yasin {izerindeki kisilerde
ortaya ¢ikar. Graniilomatd inflamatuvar lezyonlar,
aorta, onun proksimal dallan, kraniyal arterler gibi
orta ve biiylik ¢apli arterlerde yerlesir. Pulmoner ve
renal arterler hastaliga katilmazlar (4, 6, 8)
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EPIDEMiYOLOJIi

Polimiyaljia romatika tek basina klinik bir tablo
olarak ele alindiginda yillik goriilme sikligi 50 yasin
tizerinde yiiz binde 53,7'dir. 50-59 yaslar1 arasinda
bu oran 19,8 iken, 70-79 yaslan arasinda 112,2'dir
(4, 5, 7). Ayn1 yas grubunda klasik romatoid artrit
goriilme siklign 77'dir (5). 50 yasin {izerinde poli-
miyaljia romatikanin yayginlik derecesi 100 000'de
500'diir (4). Goteborg yillik polimiyaljia romatikanin
goriilme sikligint 100 000'de 28,6 olarak tesbit etmig-
tir. Bu oranlarin birbirinden oldukg¢a farkli olusu
hasta se¢ciminde ve tani kriterlerindeki farkliliktan
fleri gelebilir (4, 7). Bazi yazarlar polimiyaljia romati-
kanin yayginlik derecesinin sistemik lupus eritemato-
sus veya gut ile esit veya benzer oldugunu tahmin
etmektedirler (3).

Dev hiicreli arleritis ise, Avrupa ve Amerika'da
oldukg¢a sik rastlanmakladir. Yayinlanan raporlar
50 yasin iizerindeki hastalarda yillik goriilme sikligi-
nin  100.000'de 4,2 ile 17,4 arasinda degistigini
gostermektedir (4). 1950-59 arasi1 goriilme sikligr 5,1
iken 1970-74 arasinda bu oran 17,4'dir, aradaki bu
biiyliik fark muhtemelen son yillarda hastalik hakkin-
da klinisyenlerin daha fazla bilgi sahibi olmasindan-
dir (4). Yasa spesifik oranlar, 50-59 yas arast 100.000
de 1,4, 7079 yas aras1 100.000'de 29,6'dir. isve(;'de
gorilme sikliginin  100.000'de 18,3, Minesota'dan
11,7 ve Shelby County Tennessee'den 1,58 olarak
rapor edilmektedir (5).

ETYOLOJi VE PATOGENEZ

Polimiyaljia romatika ve dev hiicreli arteritisin
kesin nedeni heniiz tesbit edilememis olmakla birlik-
te bu konuda g¢esitli nedenler 6ne siriilmektedir. An-
cak Ongoriilen bu nedenlerin hi¢ biri kanitlanmamis-
tir (4). iki hastaligin goriilme sikliginin 50 yasindan
sonra yasla birlikte artmasi yasin sorumlu tutulmasi
na neden olmus, fakat yasin etkisi anlasilamamistir.
Cesitli yayinlarda ailesel yatkinliktan s6z edilmekte
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olup,
mesi genetik veya herediter predispozisyonu akla geti-
rir (4, 7). Iki hastalikta da HLA-A, HLA-B , HLA-C
siklig1 kontrol grubuyla ayni olup, HLA-B8, HLA-DR
-3, HLA-DR-4 siklig1 kontrol grubuna gore istatistiki
olarak anlamli oranda yiiksektir (5, 7, 11).

tek yumurta ikizlerinde bu hastaliklarin goriil-

Polimiyaljia romatikali hastalarin bir kisminda
yeni gegirilmis bir viral enfeksiyon, influenza asis1
veya enterik ates hikayesi bulunur (7). Hepatitis

B viriis enfeksiyonu ve Periarteritis nodosa arasindaki
sekilde
enfeksiyonlar

iliskiye benzer polimiyaljia romatika ile
iliski

calisilmaktadir (5). Hepatitis B virusu antijenine karsi

viral arasinda  bir kurulmaya
antikor polimiyaljia romatika vakalarinda saptanma-
mistir (7).

taliklarda, yersinia enfeksiyonunu takiben erken do-

Reaktif (post-infeksiydz) romatizmal has-

nemde polimiyaljia romatikaya benzer semptom ve
belirtiler tesbit edilmis olmakla birlikte genelde bu
hastaligin siiresi polimiyaljia romatikadan kisadir. In-

fektif veya c¢evresel faktdrlerin roliinii destekleyen
evli bir ¢iftte polimiyaljia romatika vakasi yayinlan-

mistir (7).

Polimiyaljia romatika vakalarinda dev hiicreli ar-
teritisin stk olarak gozlenmesi her iki hastaligin nedeni-
nin ayni oldugunu akla getirir. Bazi yazarlar ise dev

hiicreli arteritisin polimiyaljia romatikaya yol agtigi-

n1 One sirmektedirler (7). Hamrin bu sebeple poli-
miyaljia romatika yerine "polimiyaljia arterika" teri-
mini Onermektedir. Saf polimiyaljia romatika (PR)
vakalarinda dev hiicreli arteritisin biyopsi ile saptanma
6-64 arasinda Dev hiicreli
klinik semptomlarinin mevcut oldugu, PR

vakalarinin, % 83'de biyopsi pozitiftir (7). PR vakala-

orant % degismektedir.

arteritis

rinin % 91,6'da histolojik ve immiinofloresan incele-
mede arteritis tesbit edilmistir.

Bazi yazarlar PR'y1 aksiyal eklemleri tutan sen-
tral artritisin bir bulgusu olarak tanimlamaktadirlar.
Sintigrafi ile humeroskapular sinovitis ve radyolojik
olarak sternoklavikiiler eklemde erosif degisiklikler
tesbit edilmistir (6, 7). 246 PR'ln1 hastanin uzun siireli
takibinde % 31 vakada eklemde sisme, sinoviyal sivi-
da lokositlerde artma ile karakterize sinovitis gozle-

nirken en sik efiizyon dizde daha sonra el bileginde

bulunmustur. Ayrica PR'da karpal tiinel sendromu
oldukg¢a siktir (6, 7,11).

Kaslarin  morfolojik, histokimyasal, elektron-
mikroskopik  incelenmesinde en Onemli ultrasiit-
riktirel degisiklikler mitokondride tesbit edilmis
olup, mitokondrilerin % 71'de kristaller bulunmus-
tur, PR vakalarinda antimitokondriyal antikorlar
da gosterilmistir (7).

PR ve dev hiicreli arteritisin patogenezinde
hiicresel ve hiimoral immiinitenin roli oldugu sanil-
maktadir. Bu goriisii destekleyen bulgular arasinda,
dolagsan immiin komplekslerin artmasi ve hastaligin

aktivitesi ile yakin iliski gOstermesi, membrana

POLIMIYALJIA ROMATIKA VE DEV HUCRELI ARTERITIS

elastika internada ve intraselliiller olarak immiinglo-
bulin ve komplemanin biriktiginin gosterilmesi sayi-
labilir (4, 7). Hiicresel immiiniteye ait anormalliklerin
patogenezdeki rolii halen tartismali olup, PR'l1 hasta-
(OKT-8) oraninda
anlamli disiis gorildigi yayimnlanmistir (7).

larda Sipressor/Sitotoksik T celi

hiicreleri  kullanilarak
PR ve dev hiicreli ar-
teritis'de dolasimda sitotoksik bir faktoriin bulundu-
gu gosterilmistir (5). Dev hiicreli arteritis de daha faz-
la olmak iizere, her iki hastalikta da FVIII-von Wille-
brand endotel harabiyeti sonucunda
arttig1 ve sedimentasyon normale doénse bile, FVIII-
von Willebrand faktériiniin devam ettigi bildirilmis-
tir (5, 8).

Invitro insan endotel

yapilan son arastirmalarda,

faktériiniin

PATOLOJI

Dev hiicreli arteritis'deki graniilomatd inflamas-
yon en sik olarak arcus aortadan ¢ikan damarlarda
yerlesir. Viicudun diger bdlgelerinde orta ve biiyik
¢apli arterlerde ve ¢ok- nadiren venlerde de gdzlenir
(4, 8). Lezyonlar segmental ve yama seklindedir, na-
diren uzun bir arter tutabilir (4). Aktif
dev hiicre arteritisli hastalarin post mortem inceleme-
oftalmik,

arterler en fazla tutulurken,

parg¢asini

lerinde siiperfisiyal temporal, vertebral,

posterior siliar arteria
carotis interna, a. retina centralis, a. carotis eksterna
daha az tutulur. Biyopside, arter duvarinin nekroza
ugrayan kisminda ve graniillom ig¢inde, multiniikleer
histiyosit, yabanci cisim ihtiva eden dev hiicreler, his-
tiyositler, oOzellikle T helper (yardimci) hiicreler, ba-
zende plazma hiicreleri ve fibroblastlar ¢ogunlukta-
dir (4, 11). Inflamasyon alaninda eozinofiller de goz-
lenebilirken polimorfoniiveli 16kositler nadirdir. Inf-
lamasyon m. elastika internaya komsu medianin ig
daha Birlikte elastik fibrillerde

fremantasyon dev hiicrelerin biriktigi

kisminda barizdir.
gorillir (4, 6).
fibrinoid
enderdir. Graniilomatd myokarditis ve hepatitis goz-
lenebilir (4. 11). Kas biyopsisi genellikle normaldir

ya da nonspesifik tip II kas atrofisi vardir (5). """"Tc-

Nekrotizan arteritislerde gdzlenen nekroz

pertechnetate ile yapilan sintigrafide subklinik sinovi-
tis PR'l1 hastalarin ¢ogunda gosterilmistir (4, 5, 7).

KLiNiK TABLO

70'dir ve 50-90
yaslar1 arasinda goézlenir. 50 yasin altinda nadir olup,
kadinlarda erkeklere oranla 2-2,5 kez daha siktir (2,
6, 11,7).

PR'nin goriilme yas1 ortalama

Semptomlarin baslamasindan dnce hastalarin sag-
likli olusu oldukga karakteristiktir. Baslangi¢ ani ve-
Ani

tipiktir ki; hasta hastaligin baslangicini giin, saat ola-

ya tedrici olabilir. baslayan vakalar o kadar

rak belirtebilir (11). Hasta gece rahat olarak yatar, sa-
bah boyun, omuz, kollarin iist kisminda ve kalgalarda
siddetli agr1 ve sertlikle uyanir. Sabah sertligi tipik
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olup, bilateraldir. RA'li hastalar gomlek diigmeleme
gibi ince el hareketlerinde giiclik c¢ekerlerken, PR'h
hastalar yataktan kalkmakta zorlanirlar. Hastalar ya-
taktan kalkarken baskasinin yardimina ihtiya¢ duyar-
lar, eger yardimci kimse yoksa yataktan yuvarlanarak
inerler ve dizlerinin {dstiine dikilerek zorlukla ayaga
kalkarlar (6, 11).

Yukarida da bahsedildigi gibi sinovitis nadir ol-
may1p aktif donemde gegici mono veya oligoartritis
seklindedir ve kortikosteroid tedaviye iyi cevap verir.
Kklemlerin radyolojik muayenesi 6 aydan daha uzun
stiiredir agr1 sikayeti olan hastalarda ortaya ¢ikar.

Agr1 geceleri ¢ogunlukla hastayr uykudan uyan-
dirir. Kas giicii yerinde olup, hastaligin ileri devresinde
kaslarda atrofi, aktif ve pasif hareketlerde azalmaya
neden olan omuz kapsiili kontraktiirleri gelisebilir
(4). Hastalarda go6zlenen nonspesifik semptomlar
arasinda subfebril ates, istahsizlik, kilo kaybi, yorgun-
luk depresyon sayilabilir (4, 6, 11).

Sikayetlerin  ¢oklugunun tersine fizik mua-
yenede bulgularin normal olusu oldukg¢a dikkati g¢ekici-
dir. Hastalarda dokiintii, nodul, arteritis, kas gii¢siizlii-
gii, artropati yoktur. Omuz ekleminde hassasiyet ve
bazen dizde efiizyon mevcuttur (4, 6).

Dev hiicreli arteritisli hastalarda semptomlarin
biiyiik kismi arterdeki hadiseye bagli olup, baslangi¢
semptomlar:t olduk¢a degiskendir. Tablo — ide yap1-
lan bir arastirmada baslangi¢ semptomlart Ozetlen-
mistir (4). Bas agrist 0Ozellikle temporal bolgede
en sik rastlanan semptomdur. Hastalar ¢igneme ve
konugsma aninda temporomandibuler bodlgede agri
ve claudicatio tarif ederler. Tablo H'de 100 hastada
tesbit edilen klinik bulgular gosterilmistir (4).

Tablo 1

100 Dev Hiicreli Arteritisli Hastanin

Baslangic Semptomlar:

Bas agrisi 32
PR 25
Ates 15
Gorme Kaybi Olmaksizin Gérme Sikayetleri
Kirginlik, Yorgunluk

Arter Uzerinde Hassasiyet

Miyalji

Kilo Kayb1 Istahsizlik

Cenede Claudicatio

[T S R P N N

Kalict Gorme Kaybi
Bogaz Agrisi

Dilde Claudicatio
Anjiografide Vaskiilitis
El ve Bilekte Sertlik

Toplam 100

Tiirkive Klinikleri Cilt 8. Sayt I !9*H
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Tablo - II

100 Hastada Tesbit Edilen Klinik Buljsular

Cins (Erkek/Kadin) 31/69
Tan: Konmadan Onceki Semptomlar Siiresi (ay) 7(1-48)
Baslangi¢ (tedrici/ani) 64/36
Kilo Kayb1 veya istahsizlik 50
Halsizlik, Yorgunluk, Giigsiizlik 40
Ates 42
PR 39
Diger Kas iskelet Agrilari 30
Sinovitis 15
Arterite Bagli Bulgular 83
Bas Agrisi 68
Gorme Bozuklugu (gegici devamli) 16/14
Cenede Claudicatio 45
Yutmada Claudicatio veya Distaji 8
Ekstremitede Claudicatio

Arterite Bagli Belirtiler 66
Arterde Hassasiyet 27
Temporal Arterde Pulsasyon Kaybi 46
Kala Derisinde Eritem, Nodul veya Sisme 23
Biiyiik Arterlerde 1l'iiriim 21

Biiyiik Arterlerde Pulsasyon Azalmasi
Ekstra Okiiler Kas Giligsiizlugi 2
Reyno Fenomeni

Santral Sinir Sistemi Anormallikleri 15

Yukarida sayilan bulgulara ilave olarak, kafa deri-
sinde nekroz, dilde gangren, ndropatik buk iar pares-
tezi, br=ikiyal sinir paralizisi, Arcus aorta sendro-
mu-kol ve bacaklarda claudicatio, nabizlarin esit ol-
mamasi-ve anevrizma riiptiiric sayilabilir (6). Genellikle
arteritis belirtileri, kas agris1 ve sistemik bulgulardan
aylar hatta yillar sonra ortaya ¢ikarken bazen de ar-
teritis asemplomatik olup, rutin temporal arter biyop-
sisi ile saptanir (7).

Arteritis genellikle sistemik tabiatli olup, daha
6nce sayilan (a. carotis, kraniyal arterler, fasiyal,
vertebral, afcus aorta, asendan aorta, koroner, mezen-
terik ve femoral) arterlere yerlesirken pulmoner ve
renal arterler saglamdir (4, 6, 8). Takayasu hastangi
da dev hiicreli arteritis gibi arcus aortay1 tutarak ben-
zer klinik tablo meydana getirebilir. Bu yiizden bu iki
hastaligin birbirinden ayrilmasi gerekir. Iki hastalimin
ozellikleri Tablo — III'de 6zetlenmistir (3, 6).

Dev hiicreli arteritisli vakalarda diizenli olarak
her iki koldan, arteriyel kan basinci, nabiz O6lgiimii,
carotis, brakiyal, femoral arter oskiiltasyonunun ya-
pilmas1 olabilecek komplikasyonlarin erken dénemde
yakalanmasint saglar. Bas agris1 olan vakalarda genel-
likle kafa derisi hassasiyeti vardir. Temporal veya ok-
sipital arterlerde lokal veya diffiiz hassasiyet mevcut-
tur (4).
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Tablo

POLIMIYALJIA R-OMATIKA VE DEV HECRELI ARTERITIS

- I

Dev Hiicreli Arteritis ve Takayasu Arteritisinin Ozellikleri

Dev Hiicreli Arteritis

Hastalar
erkeklerden siktir.

Kan Damarlari

kollarini

viicuttaki orta ve biiyiik ¢apli arterleri

tutabilir.

Histopatoloji

mononiikleer hiicre infiltrasyonu, damar
duvarinda dev hiicreler, intimada
rasyon, lamina elastika internada parcalan-

ma.

Semptom ve lielirtiler

Hastalar genellikle yaslidir. Kadinlarda

Karakteristik olarak carotis arterinin
(temporal a.) tutar ama tiim

Panarteritis olup, inflamasyon alaninda

Klasik kompleks; ates, anemi, yiiksek sedi-

Takayasu Arteritis
Esas olarak gen¢ kadinlarin hastaligidir.
Doguda daha siktir

ozellik gostermez.

Fakat 1tk ve cografi

Orta ve biiyiik ¢apli arterleri Arcus

aorta ve onun dallarini ve pulmoner arte-

ri tutar.
Panarteritis, inflamatuvar mononikleer
hiicre infiltrasyonu, intimal perfo-

perfo- rasyon ve fibrozis, mediada skar ve vas-

kiilarizasyon lamina elastikada pargalan-
ma ve dejenerasyon.

Generalize sistemik semptomlar, tutulan

mentasyon, yasli hastalarda kas agrisi, bas damarlarla ilgili olarak lokal belirti ve
agrist ve biyiik oranda PR ile birliktedir. semptomlar.

Komplikasypnlar Ani Korlik Tutulan damarlarin  dagilimina bagh
olarak degisir; olim genellikle konjes-
tif kalp yetmezligi veya serebrovaskii-
ler olaylar sonucudur.

Tani Temporal arter biyopsisi; segmental olabile- Arteriyografi. tutulan damarlardan bi-

cegi i¢in .birden fazla 6rnek alinmali arte- yopsi
riyografi ve bilateral biyopsi uygulan-
malidir.
Tedavi Kortikosteroidler oldukga etkili Kortikosteroidlerin basarisi  ispatlanma-

Gorme sikayetleri sik olup, diplopi, pitozis, ge-
¢ici veya kalici, kismi veya tam goérme kaybi, genel-
likle oftalmik veya posteriyor silier arterin dallarinda-
ki arteritise bagli olarak gelisen optik sinir iskemisi ve
bazen retinal arter tikanmasina bagl
¢ikar.

olarak ortaya

Nadiren arteriyel tikanma oksipital korteksin

infarktiisiine ve gorme kaybina sebep olur. Fundos-
kopik incelemede baslangi¢ta optik diskte solukluk,
6dem, atilmis pamuk goriinimii ve kiigik hemorajiler,
ge¢ donemde optik atrofi saptanir. Gérme kaybi, bag-
langigta bir tarafta iken hemen tedaviye baslanma-
diysa, bir ki hafta sonra diger tarafta olusur. Degisik
derecelerde goérme kaybi vakalarin 1/3 iinde gozlenir-
ken, kalict gorme kaybi % 16,5-% 20 dolayindadir (4,
5).

Ekstremite ve ¢ene kaslarinda nadiren de dil ve
yutma kaslarinda intermittant claudicatio meydana
gelir ve dev hiicreli arteritis i¢in patognomonik sayilir
(4, 5). Fasiyal arter tutulumu c¢igneme kaslarinda

spazma neden olur.

Agir vaskiiller daralmalar nadiren ekstremite ve
kafa derisinde veya dilde gangrenlere yol agar (4, 6).
Biiytik arterlerin tutulmasiyla ilgili klinik bulgular va-

mamis olup, sitotoksik ajanlar uygulan-

maz.

kalarin % 10-15'inde olusur. Ust ekstremitede claudi-
catio, carotis, subklavya, aksiller ve brakiyal arter-
ler iizerinde iflurim veya boyun ve kollarda nabiz ha-
fiflemesi veya kaybi1 Bazi vakalarda

aort diseksiyonu ve riiptiirii olabilir. Arteriyografide

meydana gelir.

ozellikle carotid, subklavya, aksiller ve brakiyal arter-
lerde stenoz veya okliizyon gozlenir.

Konfiizyon, depresyon, psikoz, hemiparezi, peri-
ferik ndoropati, ani isitme kaybi, serebrovaskiiler olay-
lar baz1 olgularda ortaya ¢ikan santral sinir sistemine
ait bulgulardir. Koroner arteritine bagli angina pek-
toris, konjestif kalp yetmezligi, myokard infarktiisii
nadir de olsa gorillir ve en sik 6lim nedenlerini olus-
tururlar (4, 6, 7). Hastalarin yaklasik yarisinda sub-
febril bir ates ortaya ¢ikarken % 15'inde ates 39 C'yi
asar. Sebebi bulunamayan ates nedenleri arasinda
yasli hastalarda mutlaka dev hiicreli arteritis de akla

gelmelidir.

PR ve Dev Hiicreli Arteritis arasindaki iliski: Tki
hastalik arasindaki iliksi ilk defa 1960 da Paulley ve
Hughes tarafindan her zaman asikar olmayan bir arte-
ritise baglanmistir (4, 5, 6). Bu gozlem Alestig ve
Barr tarafindan vaskiilit semptomlar: gostermeyen PR

Tiirkive  Klinikleri ~ Cilt 8,  Sayil, 1988



I. HAKKI KOCAR - M. EMIN UNUBOE

I1 hastalarda dev hiicreli arteritisin gdosterilmesi ile
desteklenmistir (4). Dev hiicreli arteritis vakalarinin
% 40-60'inda PR genellikle ilk sikayet olarak ortaya
¢ikarken, PR'll hastalarin % 15-78'inde dev hiicreli ar-
teritis vardir (4, 5). PR, arteritis semptomlarindan
once, ayni1 zamanda veya daha sonra ortaya ¢ikabilir.
Arteritis ve sinovitis olusumunda tek bir etyolojik
faktorin sorumlu oldugu distinilmektedir (4, 5).

LABORATUVAR TESTLERI

Arter biyopsi bulgulart hari¢ tutulursa her iki
hastalikta laboratuvar testleri aynidir. Her iki hastali-
gin  aktif devresinde demir iitilizasyonundaki bloga
bagli normokrom-normositer anemi, hafif veya orta
derecede lokositoz ve hafif trombositoz hastalarin yan-
sidan fazlasinda vardir. Trombositoz arteritis ile para-
lellik gosterir ve asir1 trombositoz agir periarteritis
nodosa vakalarina da eslik eder (7).

ESH (Eritrosit sedimentasyon hizi), bu iki hasta-
likta bir tani kriteri olup, dev hiicre arteritisli hastalar-
da hemen daima ESH yiiksektir (7). Yapilan bir dizi
calismada ESH 90 mm/sa'tin {izerinde olup 138 has-
tanin 136'sinda 30 mm/sa'tin (% 99) ilizerinde saptan-
mistir (Tablo-1V) (10).

Tablo - IV

Kesin Dev Hiicre Arteritis Tanis1 Konmus
Hastalarda ESH Degerleri

Referans Hastalar Ortalama ESH
ESH-~30 ESH < 30 mm/sa

Fouchald et al 60 1 93

Huston et al 42 0 96

Eshaghian and

Gooken 34 1 107

Dev hiicre arteritisi diisiindiiren klinik bulgu-
larin az oldugu durumda normal ESH taniyr red-
dettirirken, dev hiicre arteritis bulgularinin fazla ol-
dugu hastalarda ESH'nin normal olusu ayni1 sekilde
dev hiicre arteritis olmadig:1 seklinde yorumlanma-
malidir (10). PR vakalarinda yiiksek ESH (bilhassa
100 mm/sa'nin {izerinde) karakteristik
birlikte normal ESH'li PR vakalarinin sikliginda art-

olmakla

ma oldugu goézlenmektedir (7).

Plazma proteinleri; ESH'nin yiiksekligi, fibrino-
jen, alfa2 makroglobilin ve haptoglobilin vs gibi akut
faz reaktanlarinin artiginin bir gostergesidir. Akut do-
nemde serum albumini
IgG yiksektir. Hastaligin aktif déneminde C,, C,

azalir, hastalarin ¢ogunda

ve total serum kompleman diizeyinde belirgin artma
vardir (4, 7). RF ve ANA diizeyleri kontrol grubun-
dan  farklillk  gostermemekle  birlikte
RF(+) bir PR vakasi yayinlanmistir (5). Biliyer siroza

literatiirde
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karakteristik olan ve Hashimato's tiroiditis ve RA'de
nadiren goriilen Antimitokondrial antikorlar, serum
alkalen fosfataz diizeyi ile korelasyon goéstermeksi-
zin yiiksek bulunmustur (7).

ESH ile dolasan immiin kompleksler arasinda
direkt bir baglant1 olmayip, PR'da dolasan immiin
komplekslerin varliginin tanisal bir degeri yoktur (7).

Karaciger fonksiyon testleri; Karaciger fonksiyon
testlerinde hafif bozulma dev hiicre arteritis vakalari-
nin % 20-% 55'inde, PR'da daha az oranda goriilmek-
tedir (4, 7). BSP retansiyonu ve alkalen fosfataz yiik-
anormallik  olup, SGOT
yiksekligi ve protrombin zamaninda uzama sapta-

sekligi en sik rastlanan

nir (4). Karaciger biyopsisi genelde normalken portal
alanda hafif lenfosit infiltrasyonu ve mnadiren dev
hiicre arteritis vakalarinda dev hiicreli graniiloma go-
riilebilmektedir (4, 7).

Bobrek fonksiyonlari ve idrar tetkiki genellikle
normaldir. Baz1 vakalarda eritrosit silendirlerine rast-
lanmakla Dbirlikte hastaligin aktivitesi ile uygunluk
gostermez (4).

Kas harabiyeti gosteren serum kreatin kinaz ve
diger enzimler ve EMG normal olup, kas biyopsisinde
normal histoloji veya minimal bir atrofi vardir (4, 6,
11).

Sinoviyal sivi analizinde hafif inflamasyon, zayif
miisin tesekkiili, % 40-% 50'si PNL'den olusan ve
1000-8000 arasinda degisen hiicre sayist ve normal
kompleman diizeyleri saptanir.

Vaskiiler harabiyetle iliskili olarak FVIII-von
VVillebrand faktor hastaligin aktivitesi ile orantili
yikselme

gosterir. Dev hiicre arteritisinde PR'ya

oranla diizey daha yiiksektir (5, 8).

Temporal arter biyopsisi: Bir ¢ok klinik tarafin-
dan rutin olarak uygulanmaktadir. Hamrin'in yapmis
oldugu c¢alismada 2/3 vakada karakteristik degisiklik-
ler gozlenirken, 1/3 vakada bulgular nonspesifiktir
(7). Dev hiicreli arteritisin segmental tutulumu, klinik
dev hiicreli arteritis bulgular1 mevcutken niye nega-
tif sonuglar alindigini agiklar. Bu yiizden en az 3 cm'
lik arter 6rnegi, kortikosteroid tedaviye baslamadan
once veya tedaviye basladiktan sonraki ilk 24 saat
icinde alinmalidir, ¢lnki bir hafta i¢cinde vakalarin
% 60'inda karakteristik degisiklikler kaybolur. Gerek-
tiginde diger temporal arterden de biyopsi alinir.
Temporal arteriyografinin teknik olarak zor uygulana-
bilir olmasi1 ve histolojik lezyonlar1 gdstermede yeter-
siz kalmas1 nedeniyle fazla yarar1 yoktur (7).

TANI VE AYIRICI TANI

PR tanist ic¢in spesifik klinik belirti veya labora-
tuvar bulgular1 olmadigindan, taniyir koymadan Once
bu yas grubunu ilgilendiren diger hastaliklarin dis-
lanmas1 gerekir. Bird ve arkadaslarinin onerdigi
Tablo — V'de o&zetlenen kriterlerden en az 3-4

tanesinin bulunmasi ile tani konur (4, 7, 8).
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Tablo - V
PR'min Tam Kiriterleri

Bilateral omuz agris1 ve sertlik

Semptomlarin bir aydan daha uzun siirmesi
Baslangi¢ ESH 40-50 mm/sa'tin izerinde olmasi
Sabah sertliginin 1 saatten uzun stirmesi
Hastanin yasinin 65 veya daha fazla olmasi
Depresyon ve/veya kilo kaybi

Ust kollarda bilateral hassasiyet

RS B UV TSR

Semptom ve bulgulart izah edecek baska bir hastaligin

bulunmamasi

Patolojik veya klinik dev hiicre arteritis bulgu-
larinin  olmast halinde yukanda sayilan tani kriterle-
rinden bir tanesinin olmasit yeterlidir (7). PR'nin ayiri-
c1 tanisinda disiiniilmesi gereken hastaliklar arasinda
gizli bir malignansinin (Tablo — VI) olmadiginin goste-
rilmesi en onemli noktadir. Bu amagla gogiis rontgeni,
irogenital ve jinekolojik muayene (kadin hastalarda),
IVP ve bazen hipernefroma yéniinden renal anjiyog-
rafi gereklidir. Gizli pankreas kanserlerinde bir yil ve-
ya daha uzun siredir yiksek ESH ile birlikte kas ro-
matizmasit mevcut olabilir (7).

Tablo - VI

PR'nin Ayiric1 Tanisinda Diisiiniilmesi
Gereken Hastaliklar (6)

1. Viral miyalji Hastaligin baslangict bir aydan daha

kisadir.

2 RA Kiigiik eklemlerde sinovitis, RF genel-
likle (+)

3. Polimiyoziiis Serum kas enzimleri yiiksek, kas biyop-
sisi ve EM G anormal

4. Multipl Protein elektroforezinde gama globilin

Miyeloma piki, Kl'de plazma hiicrelerinde artma

(% 10-30 Rai siniflamasi)

5.  Osteoartritis ESH genellikle normal

6. Fibrozis ESH normal)

7. Depresyon ESH normal

ve psikolojiik
semptomlar
8. Gizli enfeksiyon Uygun testlere ihtiyag var.

9. Gizli kanser Uygun testlere ihtiyag var.

Myeloma ve Idkemia i¢in Ki aspirasyonu ve rutin
hematolojik testler yapilir, PR'da benign monoklonal
gamapaty goriilebilmektedir.

Subakut bakteriyel endokarditis gibi kronik en-
feksiyonlar1 ayirdetmede kan kiltirii, subfebril ates,
yiksek ESH ve diger sistemik bulgulari olan diverti-
kilitisi gostermede kolon grafisi yararlidir. RA'de
bazen miyozitis, siddetli agr1 ve giigsiizlik gibi kas
bulgular1 eklem sikayetlerinden ¢ok oOnce gozlene-
bilir. Eksudatif sinovitis olmaksizin ESH yiksekligi
¢ok enderdir ve erozyonlu veya erozyonsuz kiigiik ek-

POLIMIYALJIA ROMATIKA VE DEV HUCRELI ARTERITIS

lemlerin tutulumu ile birlikte RF pozitifligi tanida
yardimc1 olur. Polimiyozitisde, PR'nin aksine kas giig-
stizligii ve atrofisi 6n plandadir, ayrica serum kas en-
zim diizeyleri yiksek, EMG ve kas biyopsisi anor-
maldir (4, 6, 11). PAN vakalar1 viseral ve norolojik
bulgular, kas biyopsisi ve renal anjiyoda karakteristik
vaskiiler lezyonlarla kolayca taninir. SLE agr1 ve diger
sistemik  bulgularla PR'ya benzerlik gostermekle
beraber ANA, Anti-DNA antikorlart ve serum komp-
leman diizeyi ile ayirimi kolaydir.

Akut kalsifik b'ursitiste ESH yiksek olmakla bir-
likte, baslangicinin siklikla akut olmasi ve radyolojik
olarak bursada kalsifikasyonun gosterilmesi ile ayrilir.
Yiksek ESH, osteoartritis, psikojenik romatizma, pri-
mer fibromiyaljia ve tirotoksik miyopatiden uzaklas-
tirir (7).

Dev hiicreli arteritis tanis1 Tablo - H'de sayilan,
temporal bas agrisi, kafa derisinde hassasiyet, amau-
rosis fugax, diplopi, ¢enede claudicatio, vs. gibi bulgu-
larin 50 yasin iizerindeki bir hastada bulunmasi halin-
de disuniilir ve kesin tani biyopsi ile konur (4, 6, 11).
En sik temporal arter biyopsisi uygulanmakla birlikte
gereginde occipital veya fasiyel arterden de biyopsi
yapilir.

Ekstrakraniyal arterler normal, fakat dev hiicre
arteritisi sliphesi gilicli olgularda temporal arterden
olduk¢a biyik bir 6rnek ve gereginde diger taraftan
biyopsi alinir. Biiyiik arterlere ait semptomlarin bu-
lundugu olgularda arcus aorta ve dallarinin anjiyog-
rafisi yararlidir.

Dev hiicre arteritisi vakalarini, lezyonlarin dagi-
Iiminda, histopatolojisi ve organ tutulumundaki o&zel-
likler nedeniyle, poliarteritis, hipersensitivite vaskiili-
tis veya Wegener's granulomatozis vakalarindan ayir-
mada giiclik yoktur (4). Takayasu hastaligin1 Tablo
— IU'deki, yas, lezyonlarin dagilimi, histolojik ve
rontgenolojik ozelliklerle dev hiicre arteritisinden ko-
layca ayrilir (3, 4).

TEDAVI

PR vakalarinda 1) Nonsteroidal antiinflamatuvar
ilaglara gore semptomlar: iyilestirmesi ve etkisinin is-
tin olusu, 2) Birlikte dev hiicre arteritisi olan vakalar-
da goérme kaybini ve diger vaskiiler komplikasyonlari
o6nlemesi bakimindan kortikosteroidler tercih edilen
ilaglardir. Ayrica birkag giin ig¢inde (bazen ilk giin)
semptomlarda gerilemenin olmast taniy1 dogrulayici
olarak kabul edilmektedir (7, 9). Ozellikle gdérme
bozukluklart gibi dev hiicreli arteritisi diisiindiiren
semptomlarin varliginda, tam kan sayimi: ve ESH'nin
yapilmasini takiben kortikosteroid tedavi baslanmali
ve ilk 24 saat i¢inde biyopsi uygulanmalidir.

Klinik veya histopatolojik olarak dev hiicre arte-
ritisi olmayan vakalarda prednisolone (veya esdegeri)
10-20 mg/giin dozda baslanir, eger ESH 100 mm/sa’
tin tizerinde ise daha yiiksek doz baslanabilir (4, 7,
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i. HAKKIKOCAR - M. EMIN UNUBOL

9). ki ile dért hafta sonra doz azaltilmaya baslanir ve
idame olarak 5-7,5 mg dozda devam edilir. Dozu
azaltmada genel bir goriis olmamakla birlikte, ESH ve
CRP  gibi diger akut faz reaktanlarinin diismesine ve-
ya daha iyisi semptomlarin kaybalmasina gore dozda
azaltma yapilir. Baglangig¢ta 3 haftada bir 2,5 mg doz
azaltilmasi yapilirken 10 mg/giin doza inildikten sonra
3 haftada bir 1 mg azaltma yapilir (4,7).

Dev hiicre arteritis vakalarinda prednisolone
40-60 mg/giin dozunda verilir ve yeterli olmazsa daha
da artirilabilir. Bu dozda semptomlar kayboluncaya
ve laboraturvar testleri normale doniinceye kadar
devam edilir, bir iki haftada bir maksimum dozun
% 10'u oraninda azaltilarak tedaviye devam edilir.
Giin asirt tedavinin ginlik tedaviye ustiinligi olmadi-
&1 gibi etkisi daha da azdir (4, 7, 9). Ozellikle yash
kadin hastalarda kortikosteroidlerin, osteopeni ve
vertebral kiriklar olusturabilmesi nedeniyle dikkatli
olmak gerekir. Bu tip vakalarda 10-15 mg/giin doza
diisiildigiinde hastalik alevleniyorsa immiinosiipresif
ajanlar denenebilir (4, 7, 9, 11). 1-2 mg/kg Azothio-
purin veya 10-20 mg/hafta Metotraksate; siklofosfa-
mid ve Klorambusile gore daha az toksiktir (7).

Kortikosteroide direng¢li veya toksik etkilerin
gorildigi vakalarda, Dapsone'nin oldukg¢a etkili ol-
dugu goriilmistir. Kloroquin ve D-penisilamin
steroid dozunun azaltilmasi veya toksik etkilerin
ortaya ¢iktig1 vakalarda kullanilabilir (4, 7). Daha
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hafif PR vakalarinda nonsteroidal antiinflamatuvar
ilaglar denenebilir.

GiDiS VE PROGNOZ

PR ve dev hiicre arteritis vakalarinda kortikoste-
roidler semptomlar: dizeltir ve gdérme kayb1 gibi
komplikasyonlar1 da azaltir. PR olgularinda tedavi sii-
resi ¢ok degiskenlikler gosterir. Chuang ve arkadas-
lar1 hastaligin ortalama 11 ay strdigini ve 2 yil so-
nunda hastalarin % 80'inde tedaviye ihtiya¢ kalmadi-
g1 bildirmislerdir. Coomes ve arkadaslari ise 5'inci
yil sonunda hastalarin % 84'iiniin steroid kullanmaya
devam ettigini saptamislardir (5). Ortalama olarak
steroid tedavi 2-2,5 yilda kesilebilir, ¢ogu kez 5-10
yil i¢inde hastalik kaybolurken arteritis ve diger
komplikasyonlar 9 yil sonra bile ortaya ¢ikabilir. Goz
ve beyinle ilgili komplikasyonlar tedavi altinda iken
bile olabilmektedir (7).

Arteritisli PR vakalarinda normal ESH ani gorme
kayb1 ve diger vaskiiler komplikasyonlarin olmayaca-
gimin bir garantisi degildir. Bazi1 yazarlar CRP'nin
ESH'den daha duyarli oldugunu savunmaktadirlar

.

Ozetle sdylemek gerekirse PR ve dev hiicre arteri-
tisi vakalarinda zamaninda ve dogru bir taniyla, ye-
terli dozda baslanan kortikosteroid tedavisi hastalara
rahat bir yasam saglayacak ve ¢esitli damar kompli-
kasyonlarinin ortaya ¢ikmasini onleyecektir.
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