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Ozet

*k

Kutan6z nekrotizan vaskiilit kiiglik ¢apli damarlarin inflamasyon ve nekrozu sonucu olusur. Enfeksiyonlar, ilaglar
ve kronik hastaliklar sorumlu olabilecegi gibi bilinmeyen sebeplerle de ortaya cikabilir. Nekrotizan lezyonlarin yol
actigi parmak amputasyonuyla sonlanan siddetli bir kutanéz nekrotizan vaskiilit olgusu sunulmaktadir.
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Summary

Cutaneous necrotizing vasculitis occurs due to inflammation and necrosis of small vessels. Several infections,
drugs and chronic diseases can be implicated while the reason may be uncertain in some cases. A case of seve-
re cutaneous necrotizing vasculitis resulted in amputation of the finger due to necrotizing lesions is presented.
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Kutanéz nekrotizan vaskiilit (KNV) deride,
genellikle venul duvarlarinda inflamasyon ve
nekrozla karakterize, nekrotizan vendlit veya
I6kositoklastik vaskiilit olarak da adlandirilan
bir deri hastaligidir'?. Gesitli enfeksiyon ve
ilaglar hastalig alevlendirebilecegdi gibi kronik
hastaliklarla birlikteligi de bildirilmistir. Degis-
ken prognoz gdsteren bu hasta grubunda
sistemik tutulum acgisindan takip Snemlidir®*.
Prostat adenokarsinomu tanisi ile kemoterapi
almakta olan hastanin dermatolojik bulgulari
KNV ile uyumlu olarak degerlendirilmistir. Ol-
gumuzun el parmag amputasyonuyla sonug-
lanan KNV'in siddetli seyri nedeniyle sunul-
masi amaglanmisg, eslik eden hastaliklar ve
ayirici tanisi agisindan tartigiimistir.

Olgu

Yetmisdokuz yasindaki erkek hasta, 1 hafta
once el ve ayaklarda i¢i su dolu kabarciklar,
agiz igi, bacaklar ve cinsel organda agrili
yaralar nedeniyle basvurdu. Ozgegmisinde
3 yil 6nce prostat adenokarsinomu nedeniy-
le opere edilip “goserelin asetat” ile “bicalu-

tamid” kullandigi, 10 yildir bronsial astim,
15 yildir diyetle regile olan diabetes melli-
tus ve 20 yildir hipertansiyonu oldugu &gre-
nildi. Hasta zaman zaman bronkodilatér ve
antihipertansif ilaglar kullandigini da ifade
etti. Sistem sorgulamasinda ses kisikligi,
Okstruk, balgam, pollakiri, nokttiri, istahsiz-
Iik ve kilo kaybi mevcuttu. Vital bulgularn sta-
bil olan hastanin fizik muayenesinde genel
durumu orta, konjunktivalar soluk idi. Post-
nazal akinti, solunum seslerinde kabalagsma
ve ekspiriyumda uzama, karin st kadranda
derin palpasyonda hassasiyet saptand.

Dermatolojik muayenede sag bukkal muko-
za, agiz tabani ve sert damakta birkag adet,
1-2mm ¢apli, erode lezyonlar mevcuttu.
Sag kulak kepgesi, alt dudak ve peniste
kahverengi krutlu lezyonlar izlendi. Govde
on yuzu, bilateral palmar ve plantar bolge-
lerde ¢ok sayida, 1-3 mm caplarinda hemo-
rajik biller ve etrafi eritemli, siyah krutlu {l-
sere lezyonlar saptandi. Lezyonlar 6zellikle
malleoller lizerinde ve intergluteal bdlgede
yerlesme egiliminde idi (Sekil 1, 2).
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Laboratuvar bulgularindan Hb:10,3g/dl (N:14-18),
ESR: 60mm/saat, Trombosit: 600.000/Ul (N:150.000-
450.000), BUN: 62mg/dl (N:7-18), Kreatinin: 1,7mg/dl
(N:0,7-1,3) ve CRP pozitifligi disinda biyokimya, serolo-
ji ve tam idrar tetkikleri normal sinirlarda idi. Periferik
yaymada monositoz, hafif hipokromi ve %8 eozinofil
tespit edildi. VDRL, ANA, anti-DNA, kriyoglobulinler,
antinotrofil sitoplazmik antikorlar (p-ANCA, c-ANCA),
anti-HIV, gaitada parazit negatif idi. Hepatit B kor anti-
koru pozitif, diger hepatit markerlarn negatif bulundu.
Serum kompleman diizeyleri, protrombin ve parsiyel
tromboplastin zamani, serbest PSA (Prostat spesifik
antijen) ve PSA degerleri normal sinirlardaydi. IgE ve
IgG diizeyleri sirasiyla 506IU/ml (N:<120) ve
1850mg/dl (N:700-1600), Faktér 8 ise 47,2 (N:70-
150) idi. Serum protein elektroforezinde gama protein-
de minimal artig, 24 saatlik idrar kreatinin klirensi:
33ml/dk (N: 88-146) ve mikroprotein diizeyi: 600mg/d|
(N:0-10) olarak saptandi. Bogaz, idrar, balgam ve biil
sivisi kulttirlerinde treme olmadi. Brusella tlip agliitinas-
yon testi ve gaitada gizli kan negatif bulundu. Postero-
anterior akciger grafisinde sag hilar bélgede genisleme,
toraks tomografisinde bronkovaskdiler interstisiyel opa-
site artigi ve sol akciger alt lob bazal segmentinde kii-
¢uk pulmoner nodiiller izlenmekteydi.

Waters grafisinde maksillar ve frontal sintslerde hava-
lanma azligi saptandi. EKG, abdominal USG, IVP, sis-
tografi, iki yonlt el ve diz grafileri ve tim viicut kemik
sintigrafisinde patolojik bulgu yoktu. Avug igi, gluteal
bolge ve oral mukozadan alinan biyopsilerde hiperpla-
zik, irregliler akantoz g&steren ¢ok katl yassi epitel ve
stromada damar duvarini destriikte eden polimorfontik-
leer I6kositler, daha az sayida lenfosit ve histiyositler-
den olusan iltihabi infiltrasyon ve fokal nekroz alanlari iz-
lendi. Gluteal bélgeden alinan biyopside 6zellikle epitel
altindaki st dermiste yogun endotel proliferasyonu

Sekil 1: Alt ekstremitede nekrotizan ilserler.

132

gosteren kapillerler ve gevrelerinde lenfosit, histiyosit
ve az sayida eozinofil igeren iltihabi infiltrasyon, kolla-
jende fragmantasyon mevcut olup bulgular I6kositok-
lastik vaskiilit ile uyumlu idi (Sekil 3).

Goz, enfeksiyon ve i¢ hastaliklar, néroloji, kardiyoloji,
troloji ve fizik tedavi kliniklerince degerlendirilen hasta-
da bu sistemlere yonelik patoloji saptanmadi. Oral ste-
roid 60 mg/gun, lokal pansuman ve topikal antibiyotik
yaninda agiz bakimi, siniizit ve astim tedavileri uygulan-
di. Sag el 5. parmak distalindeki lezyonun nekrotik hale
gelmesi ve hastanin genel durumunun bozulmasi Ulzeri-
ne 5. parmak orta ve distal falanks amputasyonu yapila-
rak sistemik pentoksifilin baglandi. Steroid tedavisi sira-
sinda yeni lezyon c¢ikisi olmamasi ve amputasyondan
sonraki glinlerde deri lezyonlarinin belirgin sekilde iyi-
lesmesi nedeniyle steroid dozu 4 ay iginde tedrici azal-
tilarak sonlandirildi. Tedavi kesildikten 2 ay sonraki
kontroltinde deri lezyonlarinin hiperpigmentasyon ve
sikatris birakarak geriledigi, laboratuvar testlerinden
Hb:11,6 g/dl, ESR: 60 mm/saat ve CRP pozitifligi di-
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Sekil 3: Histopatolojik bulgular (H&E, x100).
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sinda daha 6nce patolojik olan tiim tetkiklerinin normal
sinirlarda oldugu saptand.

Tartisma

KNV, kutandz kapiller ve veniillerin immun kompleks biri-
kimi ile karakterize bir vaskdlitidir®®. Viral, bakteriyel, fun-
gal ya da protozoal enfeksiyonlar, bazi ilaglar ve katki
maddeleri, otoimmun hastaliklar olay: tetikleyebilecegi
gibi bilinmeyen sebeplerle de ortaya cikabilir*’®. Hema-
tolojik maliniteler, bronkojenik, renal, kolon veya prostat
karsinomu seyri sirasinda KNV tablosu gelisebilir**. Has-
tamizda herhangi bir enfeksiyona ait bulgu saptanma-
mistir. Uzun siredir kullanmakta oldugu bronkodilatér ve
antihipertansiflerin, hastaligin tetiklenmesiyle iliskili olma-
digini diislintiyoruz. Literatlirde “bicalutamid” tedavisine
bagh gelistigi bildirilen' eozinofilik akciger hastaliginda
beklenen dispne, bilateral interstisiyel infiltrasyon ve pe-
riferik eozinofilinin hastamizda izlenmemesi ve bulgularin
ilaca basladiktan 6 ay sonra ortaya ¢ikmasi, 3 yildir “bi-
calutamid” kullanan hastamizin akciger bulgularina bu
ilacin sebep olamayacagini dislindtirmektedir. Bunun
yaninda “goserelin asetat” veya “bicalutamid” kullanimi
sirasinda vaskiilitik deri lezyonlar gelisebilecedi bildiril-
memistir'"'?. Prostat karsinomu, paraneoplastik vaskuilit
sebepleri arasinda yer almaktadir’. Olgumuzun prostat
karsinomu Oykusl nedeniyle yapilan periyodik tetkiklerin-
de patolojiye rastlanmamasi, bu durumun deri lezyonlari
ile iliskisinin olmadigini dustindlirmektedir.

Chapel Hill siniflamasina goére kiigtik capli damar vaski-
litleri arasinda KNV ile birlikte Wegener graniilomatozisi
(WG), Churg-Strauss Sendromu (CS) ve mikroskopik
polianjitis (MPA), orta ve kiigiik ¢apl damar vaskiilitleri
icinde ise poliarteritis nodoza (PAN) yer almaktadir®®. Bu
hastaliklarin deri bulgulari birbirine gok benzer olup pa-
pul ve nodil Uzerinde gelisen nekrotik Ulserler siklikla
goriilmektedir®®'®, KNV ayirici tanisinda septik vaskdilit,
sistemik lupus eritematozus ve aterosklerotik gangren
de dustntlmelidir. KNV'Un deri lezyonlari genellikle alt
ekstremite, sirt ve gluteal bélgede yerlesen palpabl pur-
pura, papdl, pustdl, vezikil, tlser, nekroz veya Urtiker
seklindedir. Palmoplantar ve mukozal tutulum ise nadir-
dir*®. Eritem polimorf benzeri lezyonlarin ise CS'da goru-
lebilecegi bildiriimektedir'®. Olgumuzun deri lezyonlar
polimorfik 6zellikte olup palmar bélgelerde eritem poli-
morf benzeri lezyonlar, oral ve genital mukozada eroz-
yonlar, alt ekstremiteler ve gluteal bélgede nekrotik ul-
serler mevcuttu. Bununla birlikte nekrotik lezyonlarin ag-
rili olmasi, parestezi, karin agrisi ve atesin bulunmamasi,
KNV'in sistemik tutulumu igin bildirilen risk faktérlerin-
den uzaklagilmasi yoniinde degerlendirildi*. Oral ve ge-
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nital mukoza tutulumu, WG'da izlenen derin tlserler,
gingivit ve perforasyonlar seklinde olmayip kisa stirede
geriledi. Benzer sekilde sinuzit bulgular da hafif seyirli
olup WG'da beklenen siddette degildi'*®.

KNV tanisi histopatolojik bulgularla desteklenmeli, tetik-
leyici faktorler ve i¢ organ tutulumu agisindan arastiril-
malidir. Vaskiilite ait histopatolojik bulgular her zaman
ayirt ettirici 6zellikte olmayabilir. Frances ve ark.nin 75
WG'li hasta ile yaptiklari galismalarinda nonpurpurik
lezyonlarda nekrotizan graniilomat6z vaskdlit bulgulari-
nin saptanabilecegi bildirilmistir. Bununla birlikte CS,
PAN ve otoimmun hastaliklarda da bu bulguya siklikla
rastlanabilmesi ve deri lezyonlarinin benzerligi nedeniyle
ayirici tani giic olabilir'®. Nekrotizan graniilomattz vas-
kilit, WG ve CS'da her zaman gérilemeyecegi gibi
MPA'de beklenmemektedir®'®. Olgumuzun farkh deri
lezyonlarindan alinan biyopsi érneklerinde nekrotizan
vaskiilit saptanirken grantilom yapisi izlenmemistir. Eo-
zinofilik infiltrasyonun bulunmamasi ise CS tanisindan
uzaklasiimasina sebep olmustur.

Kuguk capl damar vaskdilitlerinde sinovya, gastrointes-
tinal sistem, bobrek, kas ve sinirlerde sistemik tutulum
gorilebilir’. Siddetli karin agrisi ile ortaya ¢ikan gastro-
intestinal tutulum CS, MPA ve PAN'da, 6limle sonugla-
nabilen glomerilonefrit ve bébrek yetmezligi tablosu
WG, MPA ve PAN'da, nérolojik semptomlar ise CS,
WG ve PAN'da daha sik gorilmektedir®*'®. Olgumuz-
da gastrointestinal ve nérolojik sistem tutulumuna ait
bulgu saptanmazken bobrek tutulumu, WG ve MPA'de-
ki gibi agresif seyirli olmayip sadece sistemik steroid te-
davisi ile kontrol altina alinmistir.

Akciger lezyonlar WG'de pulmoner nodiiller, MPA'de
alveolar hemoraji, CS'da ise pulmoner infiltratlar seklin-
de gorilebilir**". WG ve MPA'da akciger tutulumunun
daha siddetli seyretmesi nedeniyle olgumuzdaki pulmo-
ner bulgular ve bronsial astim &ykiisti CS ile benzerlik
gOstermektedir. Bununla birlikte CS'da bronsial astimi
takiben ortalama 10 yil iginde ates ve eozinofili ataklari-
nin bagladigi bilinmektedir'*'®. Olgumuzda bronsial as-
tim Sykiistine ragmen ates ve eozinofili olmamasi, akci-
ger bulgularinin CS ile iligkili olmadigini dustindirmek-
tedir. Klinik ve laboratuvar bulgular yaninda konvansiyo-
nel gorlntiileme ydntemleri ile sinirl alanda izlenen ku-
¢uk pulmoner nodiiller, malin bir hastalik belirtisi olarak
da degerlendirilmemis ve klinik bulgular sistemik stero-
id tedavisi ile diizelmistir.

WG, MPA ve CS tanisi alan hastalarda siklikla ANCA
mevcut olup KNV olgularinda 6zellikle c-ANCA pozitifli-
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ginin, sistemik tutulumun saptanmasi ve tipinin belirlen-
mesinde yardimci olabilecegi bildiriimistir**®. Olgumuz-
da c-ANCA'nin negatif bulunmasi ile olayin deride sinirli
kaldigi ve bébrekteki patolojinin ilerlemedigi dustintl-
mustir. Bununla birlikte nekrotik lezyonlarin parmak am-
putasyonuna sebep olmasi, KNV'in siddetli seyrettigini
gostermektedir. KNV deride sinirli olsa da olgumuzdaki
gibi ciddi prognostik faktérlerin bulunabilecegdi unutul-
mamalidir. KNV tanisi alan hastalarda klinik ve laboratu-
var incelemelerin ayrintili olarak degerlendirilmesinin,
ortaya ¢ikabilecek sistemik tutulumun erken saptanmasi
ve prognozun olumlu y6nde etkilenmesi agisindan go-
zard edilmemesi gerektigini diislintiyoruz.
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