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Ozet

Vaskulit kan damar duvarinda kanama ve/veya iskemik olaylara neden olan vaskuler inflamasyon seklinde tanimlanmaktadir. Vas-
kulitlerin en sik gorulen klinik bulgusu palpabl purpura olmasina karsin hastalar trtiker, infiltratif eritem, petesi, purpura, purpu-
rik papuller, hemorajik vezikuller ve buller, noduller, livedo retikularis, derin tlserler ve dijital gangren gibi lezyonlarla da basvura-
bilirler. Vaskulitik hastaliklarda siniflamalar 6nemlidir ve tutulan damar capina gére yapilan siniflama en yaygin kabul gérendir. Bu
derlemede kutanoz vaskulitlerin en sik gorulen formlari Gzerinde durulmaktadir. (Tdrkderm 2010; 44: 50-60)

Anahtar Kelimeler: Kitan6z vaskulitler, vaskulitlerin deri bulgular, kitan6z vaskdlitlerin tedavisi

Summary

Vasculitis is defined as inflammation directed at vessels, which compromises or destroys the vessel wall leading to haemorrhagic
and/or ischaemic events. Although the most common clinical finding of vasculitis is palpable purpura, patients may also
present with other lesions including urticaria, infiltrative erythema, petechiae, purpura, purpuric papules, haemorrhagic
vesicles and bullae, nodules, livedo reticularis, deep ulcers and digital gangrene. Classification systems have been important in
the study of vasculitic diseases, and the most widely accepted one is based on the size of the vessel involved. This article will

focus on the most common forms of cutaneous vasculitis. (Turkderm 2010; 44: 50-60)
Key Words: Cutaneous vasculitis, cutaneous findings of vasculitis, treatment of cutaneous vasculitis

Giris

Vaskulit kan damar duvarinda kanama ve/veya iske-
mik olaylara neden olan vaskuler inflamasyondur,
vlcudun herhangi bir organ sistemini etkileyebilir ve
tutulan damarlarla iliskili olarak bulgulara neden
olur. Vaskulit etyolojisinde rol oynayan faktérler ol-
dukca genis bir spektrum icerisinde yer almalarina
karsin, klinik ve histopatolojik bulgularin etyolojiye
spesifik degisiklikler gostermemesi vaskulitlerin sinif-
landirilmasinda zorluklara neden olmaktadir'?. Vas-
kalitleri etyolojilerine, kinik bulgularina, tutulan da-
mar capina ya da etkilenen organ sistemine gore si-
niflamak mumkandur, en yaygin kabul goren sinifla-

ma, 1994'te Chapel Hill Consensus Conference
(CHCQO)'in tutulan damar capina gore yaptigi sinifla-
madir®. Bu siniflama kaguk, orta ve bayik damarlari
etkileyen vaskaulitler seklindedir (Tablo 1)*¢. Vaskaulit-
ler arteryel ve/veya vendz sistemin klglk, orta ve bU-
yuk capli damarlarini etkileyebilirler. Stperfisyel ve
orta dermiste yerlesen arteriyol, kapiller ve postkapil-
ler venuller; kticik damarlar, derin dermis veya sub-
kutan dokuda yerlesen kiglk arter ve venler; orta
capli damarlar, aort ve diger ana arterler ise blyUk
capli damarlar olarak adlandirilirlar**t. Deri lezyonla-
ri sikhkla kuctik ve orta ¢aph damarlarin vaskdlitiyle
ortaya cikar'. Esas olarak deri disindaki organlari et-
kileyen orta capli damar vaskaulitlerine de deri bulgu-
lar degisik oranda eslik eder?s.
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Vaskdilit tanisinda en énemli histolojik bulgular inflamatuvar
hucre infiltrati ve vaskuler hasar bulgularidir. Vaskuler hasar
bulgulari, endotelde 6dem ve eritrosit ekstravazasyonu, en-
dotel nekrozu ve/veya damar lumeninde ve duvarlarinda fib-
rinoid materyal birikimi, damar duvarlarinda inflamatuar
hucre infiltrasyonu ve l6kositoklazidir'. Vaskulitte damar ya-
pisinda belirgin bozulma olmalidir. Belirgin damar hasari
yoklugunda 6édem, eritrosit ekstravazasyonu, l6kositoklazi,
damar duvarlarinda infiltrasyon ve tromboz gibi minimal vas-
kuler hasari gosteren bazi degisiklikler vaskulit olarak kabul
edilmemektedir's. Primer vasktler hasar, vasktler hasardan
kaynaklanan hastaliga, sekonder veya insidental vaskuler ha-
sar ise damar disi bir hastaliktan kaynaklanan vaskuler pato-
lojiye isaret eder. Tek histolojik érnekte primer veya sekon-
der vaskuller hasari ayirt etmek genellikle mimkin degildir.
VaskUlopati veya pseudovaskulit terimi ise vaskulit kriterleri-
ne tam olarak uymamakla birlikte belirgin derece vaskuler
degisiklik olan durumlari tanimlamak icin kullanilir'.

Kicuk Damar Vaskiilitleri

Kutanoz Lokositoklastik Vaskiilit

Kutanoz l6kositoklastik vaskulit derideki kigik kan damarla-
rini esas olarak da postkapiller venulleri etkiler. 1950'lerde
Zeek kuguk damar vaskdulitlerini mikroskopik 6zelliklerine go-
re siniflayarak, ilaca sekonder klictik damar vaskuliti gelisen
olgular icin hipersensitivite vaskuliti ismini kullanmistir’®.
1990 yilinda Amerikan Romatoloji Koleji’nin klasifikasyon kri-
terlerinde de bu isim korunmustur®. 1994 yilinda hazirlanan
CHCC siniflamasinda kitanéz I6kositoklastik anjiitis, kiguk
damar vaskdlitleri icinde deriye sinirli olan form seklinde ta-
nimlanmistir’. Kitan6z kiicik damar vaskuliti, hipersensitivi-

te anjiti, kitan6z nekrotizan vaskulit, kitanéz nekrotizan ve-
ndlit ayni tablonun sinonimleridir>>™. Bazi yazarlar CHCC'e
sadik kalarak kitanoz l6kositoklastik vaskulitin deriye sinirh
vaskulit oldugunu*®, bazilari ise sistemik tutulumun az oran-
da ve hafif siddette olabilecegini belirtmektedir**'". Bu ne-
denle de kutanoz I6kositoklasitk vaskulitin deri disindaki sis-
tem tutulumlarinin sinirlari ¢cok iyi tanimlanamamistir®é°,
Sistemik kuctk damar vaskulitlerinde dermal komponentin
etkilenmesi de kitandz I6kositoklastik vaskulitle ayni histo-
lojik bulgulara neden oldugundan, sistemik tutulumun her
hastada dislanmasi gereklidirs'2, Kitandz |6kositoklastik
vaskdulitli olgularin yaklasik yarisinda idiyopatik, diger yari-
sinda ilaclar, kimyasallar, viral, bakteriyel ve fungal enfeksi-
yonlar, sut proteini veya gluten alerjileri, lenfoproliferatif
bozukluklar, solid timérler, konnektif doku hastaliklari, inf-
lamatuvar barsak hastaliklari gibi kronik hastaliklarla iliski-
lidir (Tablo 2)2'%, Kuctuk damar vaskuliti dustindtren tim
olgularda 6zellikle de sistemik bulgularin eslik etmedigi de-
riye sinirli vaskulit tablolarinda ilag etyolojisi mutlaka dsu-
nulmelidir. ilaglar vaskulitik deri lezyonlarinin %10'undan
sorumludurlar. ilaclarla tetiklenen vaskiilit tipik olarak ilacin
baslanmasindan 7-21 giin sonra baslar®.

Kitanoz |6kositoklastik vaskilit erken dénemde makduler
daha sonra palpabl olan purpuralar, eritemli papuller, vezi-
kaller veya Uurtikeryal lezyonlarla karakterizedir. Nadiren
pustuller ve eritema multiforme benzeri lezyonlar gérulebi-
lir>'s. Daha az siklikla olmakla birlikte kitan6z l6kositoklas-
tik vaskdlitte alt bacakta endure eritemli alanlar, ytzeyel tl-
serler, hemorajik buller bulunabilir?. Lezyonlar simetrik ola-
rak alt ekstremite ve bilekler, staza yatkin diger alanlar, trav-
madan etkilenen alanlar veya giysilerin basi yerlerini tutma
egilimindedir, bu bulgular hidrostatik basing ve stazin pato-

Tablo 1. Vaskulitlerin damar ¢apina gére siniflanmasi*®

Kiiciik damar vaskadilitleri

Orta capli damar vaskiilitleri

Biiyiik damar vaskiilitleri

Kutanoz lokositoklastik vaskulit

Poliarteritis nodoza

Takayasu arteriti

Henoch schénlein purpura

Kawasaki hastaligi

Giant cell arteritis

ANCA pozitif vaskulitler

Wegener grantlomatozis

Churg strauss sendromu

Mikroskopik polianjitis

Kriyoglobulinemik vaskulit

Tablo 2. Kitandz I6kositoklastik vaskdlitlerin etiyolojisi®

Eslik eden kronik hastaliklar

Predispozan olaylar

idiyopatik hastaliklar

Romatoid artrit

Bakteriyel viral ve mikobakteriyel enfeksiyonlar

Henoch schonlein purpura

Sjégren sendromu

Teropétik ve tanisal ilaglar

infantil akut hemorajik 6dem

Sistemik lupus eritematozus

Urtikeryal vaskdlit

Hipergamaglobulinemik purpura

Eritema elevatum diutinum

Paraneoplastik vaskulit

Noduler vaskulit

Kriyoglobulinemi

Livedoid vaskulit

Ulseratif kolit

Eozinofilik vaskulit

Kistik fibroz

Genetik kompleman eksiklikleri

Antifosfolipid antikor sendromlari

idiyopatik
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fizyolojideki etkisini yansitmaktadir. Kivrim bélgeleri etki-
lenmeyebilir. Bazi hastalarda deri lezyonlari daha yaygindir
ve mukozal ylUzeylerde de lezyonlar ortaya cikar. Lezyonlar
genellikle asemptomatiktir ancak yanma, agri veya kasinti
tariflenebilirs™.

Kutanoz l6kositoklastik vaskulit esas olarak deriyi etkiler an-
cak renal, kas iskelet sistemi ve gastrointestinal sistemde de
tutulum olabilir. Basvuru aninda sistemik bulgular olmayan
olgularda hastaligin seyrinde sistemik tutulumun gelisme
olasihgr dasuktur". Olgularin %10’undan azinda gastroin-
testinal sistem ve renal sistem hastaligi bulunur. Ates, artral-
ji, miyalji anoreksi, gastrointestinal sistem bulgulari veya n6-
rolojik semptomlarin olmasi sistemik hastaliga isaret eden
bulgulardir®.

Kutanoz lokositoklastik vaskdlitte primer olay damar duva-
rinda imman kompleks olusumudur. immin komplekslerin
komplemani aktive etmesi ve C3a ve C5a anafilotoksinlerinin
olusumu ile baglayan stre¢ nétrofil kemotaksisinin uyariima-
si, vazoaktif aminlerin ve proinflamatuvar sitokinlerin salin-
masi, endotel hicrelerin aktivasyonu, inflamatuvar hucrele-
rin degranulasyon Urinleriyle damar duvarinda hasar olus-
turmasiyla sonlanir. Bu olaylarin sonunda kitanéz kictk da-
mar vaskaulitlerinin karakteristik histolojik bulgusu olan fib-
rinoid nekroz ortaya ¢ikmaktadir (Tablo 3)"™.

Klasik histolojik bulgular kii¢iik damar duvarlarinin nukleusla-
ri karyoreksise ugramis nétrofillerle infiltrasyonu ve hasarla-
nan damar duvarlarinda fibrinoid nekrozdan olusmaktadir?.
Kutanoz I6kositoklastik vaskulitin seyri oldukca degiskendir ve
sorumlu ajanin ya da faktértn belirlenmesi, sistemik tutulu-
mun olup olmasi, altta yatan hastaligin bulunup bulunmama-
si gibi faktorlerden etkilenir''®. Hastaligin deriye sinirli oldugu
veya tetikleyici faktorin tespit edildigi olgularda lezyonlar ge-
nellikle g dort hafta icinde kendiliginden iyilesirler, olgularin
yaklasik %10’unda ise hastalik rekurren bir seyir gésterir®. Bir
calismada artralji, kriyoglobulineminin eslik etmesi ve ates ol-
mamasi hastaligin kronik seyriyle iliskili bulunmustur®s. Lez-
yonlarin iyilesme bolgelerinde 6nce ekimozlar daha sonra da
post inflamatuvar hiperpigmentasyon géralar®.

Kutanoz I6kositoklastik vaskulit kendiliginden iyilesme 6zelli-
ginde oldugu icin bazi hastalarda tedavi gerekli olmayabilir.
VaskUlite neden olan faktoérlerin belirlenmesi ve eliminasyo-
nu sikhkla ek tedaviye gerek kalmadan lezyonlarin kaybolma-
sini saglar. Kitanoz |okositoklastik vaskilitte lokal ve sistemik
tedaviler kullanilabilir®. Lokal tedavi se¢enekleri arasinda
kortikosteroidler, kalsinérin inhibitérleri, antibiyotikler yer

Tablo 3. Kitanoz I6kositoklastik vaskulitin patogenezi®™

alir. Nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar ve antihistaminik
kombinasyonlari semptomatik tedavide etkili seceneklerdir.
Kutanoz I6kositoklastik vaskulit tedavisi konusunda randomi-
ze kontrollU calisma sayisi azdir. Siddetli ve yaygin kitanéz
tutulumda en etkili tedavi se¢enegi sistemik kortikosteroid-
lerdir. Kortikosteroidler 60-80mg/giin seklinde baslanarak
3-6 hafta sureyle kullanilirlar, rebound gelisimini énlemek
icin dozun kademeli olarak azaltilmasi énerilmektedir. Kolsi-
sinin (0,6 mgx2-3/guin) faydah etkileri tedavinin ikinci hafta-
sindan itibaren gorulebilir’. Dapson (50-200 mg/gUn), pen-
toksifilin (400 mgx3/guin), azatiyoprin, (50-200 mg/gun), siklo-
fosfamid (2 mg/kg/gtin), metotreksat (10-25 mg/hafta), siklos-
porin (3-5 mg/kg/guin) diger tedavi secenekleridirss.
Henoch-Schénlein Purpura

Henoch-Schonlein Purpura (HSP) tim vaskaulitlerin %10'unu
olusturur. Hastalik esas olarak cocuklarda gorulen IgA vas-
kaliti olup kutanoéz lokositoklastik vaskulitin spesifik bir
formu olarak kabul edilmektedir. Klasik semptom tetradi;
palpabl purpura, artrit, gastrointestinal sistem tutulumu ve
nefritten olusmaktadir?™. Sekiz ytz yirmi yedi hastanin de-
gerlendirildigi bir calismada alt ekstremite agirlikli yerlesim
gosteren purpura veya petesiye ek olarak karin agrisi, 16ko-
sitoklastik vaskulit ve IgA birikimi gosteren histopatoloji, ar-
trit veya artralji ve renal tutulumun olmasi HSP'yi ¢cocukluk
c¢aginin diger vaskulitlerinden %100 sensitivite ve spesifite
ile ayirabilmektedir.

HSP cocuklarda en sik gorialen vaskilit formudur, siklikla 8
yasin altinda ortaya ¢ikar, eriskinlerde daha az siklikta géru-
lGr. HSP sikhdr mevsimsel dagilim gosterir ve hastaligin insi-
dansi kis aylarinda pik yapar®. Diger kttanéz kucuk damar
vaskulitlerinde oldugu gibi HSP patogenezinde de immin
kompleksler rol oynar.

HSP genellikle bir Gst solunum yolu enfeksiyonunu siklikla da
streptokokal faranjiti izleyen 1-2 haftalik strecte ortaya ci-
kar®. HSP ile iliskili olabilen diger enfeksiyonlar varisella ve
bartonella enfeksiyonlaridir®®. Hastalik genellikle purpuralar-
la eszamanli veya hemen 6nce ortaya cikan bitkinlik, basag-
risi, hafif ates, karin agrisi ve artraljiyle baslar®. Erken d6-
nemde simetrik dagiliml makuler eritem veya Grtikeryal pa-
puller seklindeki deri lezyonlari ilerleyen dénemde degisik
buyuklikte inflamatuvar purpurik makdaller ve papullere
ilerlerler®s. Urtiker, vezikul, bl ve fokal nekroz da gérilebi-
lirz. Lezyonlarin predileksiyon bolgeleri alt ekstremitelerin
ekstensor ylUzleri ve glutealardir. Orta ¢apli damar tutulumu-
na isaret eden kitandz bulgular ve lezyonlarin yiza de tuta-

o Notrofillerin aktive olarak reaktif oksijen turevlerini salgilamasi

® inflamasyon— Damar duvarinda fibrinoid nekroz

immuin komplekslerin kompleman sistemini aktive etmesi ve C3a -C5a anafilotoksinlerinin olusumu:

o Kemotaktik faktorlerin salinmasi— Notrofil kemotaksisinin uyariimasi

® Vazoaktif aminlerin (histamin...vb)salinmasi— Endotel hiicre retraksiyonu

@ Proinflamatuvar sitokinlerin (iL-1, TNF-o...vb) salinmasi+ Endotel hiicrelerden adezyon molekdillerinin (E-ve P- selektin) ekspresyonu
Endotel hicrelerde selektin ekspresyonunu uyaran endotel hticre retraksiyonu ile immuinkompleks birikimi:

o Notrofillerin immunkompleksleri parcalamak icin lizozomal enzimler salgilamasi




Turkderm
2010; 44: 50-60

ilter ve ark.
Kutanoz Vaskaulitler 5 3

cak sekilde yaygin olmasi altta yatan IgA monoklonal gam-
mopatisi agisindan arastirmayi gerekli kilar?®.

HSP’li hastalarin %50-70'inde gastrointestinal sistem tulumu
olur ve en sik kolik tarzinda karin agrisi seklinde belirti verir,
kusma da eslik edebilir. Gastrointestinal sistem tutulumunda
kanli diare ve melena olgularin yaklasik yarisinda vardir, sid-
detli gastrointestinal sistem hastaliginda karin agrisi akut ab-
domeni dusundurecek 6lctde siddetli olabilir. Barsak tutulu-
mu perforasyon ya da intusepsiyon seklinde de olabilir®™.
Renal tutulum olgularin %20-100'Gnde goérilen, prognostik
6nemi nedeniyle en ciddi komplikasyondur. Renal hastalik
hafif ve gecici olabilecedi gibi olgularin %5'inde renal yet-
mezlige de neden olabilir®. Eriskinlerde glomerulonefrit da-
ha siktir ve daha siddetli olma egiliminde olup, son dénem
renal yetmezlik olgularin %13'Gnde gelisir*®. Renal tutulum
icin risk faktorleri; eriskin donemde baslangig, bel Ustu bol-
gelerde purpuranin bulunmasi, ates ve eritrosit sedimentas-
yon hizinin ytksekligidir>?'. Eriskin dénemde son dénem re-
nal yetmezlige isaret eden bulgular ise 1 gr/gun Gzeri prote-
indri, baslangicta hipertansiyon, 30 yas altinda olmak, erkek
cinsiyet ve renal biyopside intersitisyel firbrozis ve tubuler at-
rofi bulunmasidir. Renal hasar belirtileri mezensiyal ve endo-
tel proliferasyon ile karakterizedir ve siklikla mikroskopik
hematiri ve minimal proteintri seklinde ortaya cikar*'s*.
Ayak bilegi ve diz ekleminde artrit ve alt ekstremitelerde
6dem seklinde eklem bulgulari %60-90 oraninda gérular.
Eriskin hastalarda eklem tutulumu daha azdir>*'",
Histolojik olarak etkilenen damarlar venuller, kapillerler ve
arteriyollerdir, bu damarlarda I6kositoklastik vaskulit izlen-
mektedir. Direkt immunfloresan ile perivasktler granuler
IgA, C3 ve fibrin birikimi gérular. Kitanéz vaskulitlerde di-
ger immunglobulinlerin yani sira degisik oranda IgA %80
oraninda goérulebildiginden, HSP tanisi icin baskin olan tipin
IgA birikimi olmasi gerekmektedir***'. Depolanan immung-
lobulin IgA1 subtipidir®®.

HSP'nin prognozu iyidir. Basvuru esnasinda Uriner analizleri
normal olanlarda kalici renal hasar gelismezken, bir tek tah-
lilde bozukluk olanlarin %1,6'sinda kalici renal hasar gelisti-
gi géralmustar. Bu nedenle ilk Uriner tahlil normal olsa bile
bu hastalarin ilk alti aylik ddnemde izlenmeleri 6nerilmekte-
dir*?, HSP'li kadinlarda gebelik déneminde preeklempsi
ve/veya proteinuri gelisme riski vardir's?'.

Hastalik siklikla hafif siddette ve kendini sinirlayan tiptedir®.
Bu olgularda istirahat, analjezikler gibi destekleyici tedaviler
yeterlidir®. HSP tedavisinin sekli blyik oranda eslik eden re-
nal hastaligin siddetine baghdir®. Sistemik kortikosteroidler
doku 6demini azaltarak, artrite ve gastrointestinal sistem
bulgularina faydal olabilirler, bununla birlikte, deri ve renal
hastalikta lezyonlarin stresini ve relaps oranini etkilemedik-
leri dustintlmektedir®®#. Eriskin ddnemde deri, gastrointes-
tinal sistem ve eklem hastaliginin tedavisinde dapsonun fay-
dali oldugu bildirilmistir. Siddetli deri tutulumunda dapso-
nun ¢ocuklarda da kullanilabilecedi belirtilmektedir®. Sid-
detli HSP glomerulonefritinin tedavisi ve bu tedavinin has-
taligi seyrine etkisi konusu tartismali olmakla birlikte genel
yaklasim kortikosteroidlere ek olarak azatiyoprin ve siklo-
fosfamid gibi immunstpresanlarin kullaniimasidire. Nefritli

hastalarda nonsteroid antiinflamatuvar ilaglardan kaginiima-
lidirs. Siddetli olgularda onerilen diger tedavi secenekleri
arasinda plazmaferez, aminokaproik asit ve intraven6z im-
munglobulin (IVIG) vardir?.

infantil Akut Hemorajik Odem

infantil akut hemorajik édem iki yas altindaki cocuklarda gé-
rtlen kitanéz kuguk damar vaskdlitlerinin nadir bir formu-
dur. HSP'nin benign bir formu olarak da kabul edilen hasta-
hgin klinik bulgulari ve seyrindeki farkhliklar ayri bir klinik
antite oldugu dustindlrmektedir. Hastaligin etiyolojisi bilin-
memekle birlikte olgularin %75'i 6nceden gecirilmis
enfeksiyon, ilaglar veya immunizasyon ile iliskili bulunmus-
tur. En sik iliskili olan enfeksiyon ajanlari stafilokok, strepto-
kok ve adenovirtslerdir. Penisilin, trimetoprim stlfometak-
sozol ve nonsteroid antiinflamatuvar gibi gesitli ilaclarin da
hastaligi tetikledigi bildirilmistir.

Kitanoz lezyonlar 6zellikle yiz ve distal ekstremitelerde yer-
lesim gosteren degisik derecede hemorajik, petesiyal veya
purpurik plaklar seklindedir. Agrili olan lezyonlar, 6demin
belirginlesmesiyle hedef benzeri bir gérinim alirlar. Lez-
yonlar tipik olarak proksimale yayilarak gévde ve genital
bolgeyi, 6zellikle skrotumu tutarlar. Periferal veya fasiyal
6dem gorulebilir. Bircok hastada ates mevcuttur fakat hasta-
lar non-toksik gérinimdedir, mukozal ve visseral tutulum
nadirdir. Hastallk benign bir seyir gosterir ve 1-3 haftada
spontan tam iyilesme gorulir. Relaps beklenen bir bulgu de-
gildir. Rutin laboratuar testleri nonspesifiktir ve tani kliniko-
patolojik korelasyonla konulmaktadir'.

Urtikeryal Vaskiilit

Urtikeryal vaskdlit, klinik olarak trtikeryal lezyonlar, histo-
patolojik olarak l6kositoklastik vaskulit 6zellikleri gosteren
kronik seyirli klinikopatolojik bir antitedir>*.

Urtikeryal lezyonlari olan hastalarin yaklasik %5-10"unda Gr-
tikeryal vaskdlit vardir>>. Urtikeryal vaskulitlerin tanimlan-
masindan sonra i. Bazi hastalarin normokomplementemik
oldugu ii. Urtikeryal vaskdlitlerin beste birinde solunum sis-
temi hastaligi gelistigi iii. Kollajen vaskuler hastaliklarda ar-
tiker oldugunda bunun mutlaka Urtikeryal vaskulit seklinde
oldugu ve sistemik hastaligin seyri ile paralel bir seyir goster-
digi iv. Urtikeryal vaskilitin hepatit ve paraproteinemilerle
iliskili veya paraneoplastik vaskulit seklinde olabilecegi v.
Hastalarin hemen tamaminin uzun seyirli kronik trtiker bu-
lundugu anlasilmistir.16 Hastaligin kompleman duzeyi ile
belirlenen iki varyanti bulunur. Urtikeryal vaskdlit olgulari-
nin %70-80'i normo, %20-30'u ise hipokomplementemik-
tir>”>. Normokomplementemik Urtikeryal vaskulit tanisi icin
hem atak sirasinda hem de atak sonrasi dénemde en az
iki-t¢ kez kompleman (C3, C4, CH450) duzeylerine bakilma-
hdir. Urtikeryal vaskilitin normokomplementemik formlari
siklikla idiyopatiktir. Cok az bir kismi ise monoklonal
gamopatilerle iliskilidir'.

Urtikeryal vaskulit SLE (%20) ve Sjégren sendromu (%32) gi-
bi otoimmun konnektif doku hastaliklari, IgM veya IgG mo-
noklonal gamopatileri, kolon kanseri gibi neoplastik hasta-
liklar, hepatit B virtis (HBV), HCV ve Ebstein Barr virts enfek-
siyonlari, potasyum iyodur, fluoksetin ve nonsteroid antiinf-
lamatuvar ilaglar ve serum hastaligiyla iliskili olabilir>™.
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Urtikeryal vaskilitin patogenezi lékositoklastik vasklite
benzer. Hastaligin tip 3 hipersensitivite reaksiyonu ile gelisti-
gi dusandlmektedir. Olgularin %75’inde dolasimda immun
kompleksler belirlenmektedir®.

Urtikeryal vaskdlit lezyonlar Grtikerden, plaklarin 24 saat-
ten uzun sUre devam etmesi ancak siklikla 72 saatten 6nce
sonlanmasi, kasintidan ziyade yanma ve agrinin eslik etme-
si, postinflamatuar hiperpigmentasyonla gerilemesi ve ren-
ginin viyole olmasi gibi o6zelliklerle ayrilir. Lezyonlarin
merkezinde purpurik odaklar bulunabilir. Lezyonlar akral
bolgelerden ¢cok gévde ve proksimal ekstremitelerde yerle-
§ir|er5,12,13,15,21,24.

Kompleman duizeyleri normal olan hastalarda hastalik deri-
de sinirli olma egilimindedir. Hipokomplementemik formda
ates, malazi, myalji, lenfadenopati, hepatosplenomegali, an-
jiyoddem, karin agrisi, bulanti veya diare gibi gastrointesti-
nal sistem semptomlari, laringeal 6dem, dispne, kronik obs-
triktif akciger hastaligi gibi solunum sistemi semptomlari,
konjunktivit, episklerit veya Uveit gibi okuler semptomlar
olabilir>>. Urtikeryal vaskilitli olgularda renal tutulum sik
degildir'. Okuler bulgular, anjiyo6dem ve pulmoner bulgu-
lar Urtikeryal vaskulite isaret etseler de hastalarin SLE'den ay-
rimi icin otoantikorlar, lupus band testi gibi tetkiklerle de-
gerlendirilmeleri gerekmektedir>™.

Hipokomplementemik Urtikeryal vaskulit sendromu ise alti
aydan uzun sure hipokomplementemi goérilen Urtikeryal
vaskulit ve eslik eden sistemik bulgular olan olgulari tanim-
lar. Nadir gorilen bu tabloda hastalarda SLE'dekine benzer
sekilde plorit ve glomerulonefrit vardir. Bu olgularda arti-
keryal vaskulit tanisinin konulabilmesi icin anti-C1q presipi-
tinlerin olmasi gerekir, buna ilaveten C3 ve C4, aktif donem-
de C1q dusuktar>. Urtikeryal vaskulitin diger laboratuar
bulgular arasinda eritrosit sedimentasyon hizi yuUksekligi
(%28), hipokomplementemi (% 18), dustk titrede ANA po-
zitifligi (%30-50) ve hemattiri (%29) bulunur.

Histolojik olarak Idkositoklastik vaskulit 6zellikleri vardir,
normokomplementemik formda eozinofiller, hipokomple-
mentemik formda yogun interstisyel nétrofiller izlenir®. Ek
olarak direkt immunfloresanda dermoepidermal bileskede
ve kan damarlarinin cevresinde %80 olguda immunglobulin,
fibrin ve kompleman bulunmaktadir®.

Urtikeryal vaskulit tedavisi deri lezyonlarinin yogunluguna
ve eslik eden sistemik bulgulara gére planlanir. Deriye sinirh
olan normokomplementemik hastalarda antihistaminikler
ve/veya kortikosteroidler kisa streli kullanilabilir. Diger ajan-
lar dapson, kolsisin, hidroksiklorokin ve pentoksifilindir. Hi-
pokomplementemik trtikeryal vaskilit sendromunda ise te-
daviye sistemik kortikosteroidlerle baslanilir. Siddetli olgu-
larda mikofenolat mofetil, ritiksimab, siklosporin, IVIG ve
siklofosfamid kullanilabilir'".

Eritema Elevatum Diutinum

Eritema elevatum diutinum (EED) ekstensor boélgelerde yer-
lesen kirmizi-mor papul, plak ve nodullere karakterize nadir
gorulen kronik bir dermatozdur. Kiitanéz vaskaulitler icin re-
ferans merkezlerden birinde 60 yillik bir ddnemde sadece 13
vakanin goéraldugu bildirilmistir®. Hastalik her yasta ortaya
¢ikabilmekle birlikte, orta yasta veya daha ileri yaslarda da-

ha siktir. Cinsiyetler arasinda ve farklh irklarda siklik bakimin-
dan fark bulunmamaktadir>>%.

EED etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir ancak enfeksi-
yonlar, inflamatuar bagirsak hastaliklari, tekrarlayan poli-
kondrit, SLE, romatoid artrit, plazma hucre diskrazileri, mye-
lodisplazi, myeloproliferatif hastaliklar ve prostat kanseriyle
iliskili bulunmustur. Olgularin cogunda EED hematolojik has-
taliklardan daha 6nce ortaya ¢ikmaktadir. EED ile en sik ilis-
kili enfeksiyonlar beta hemolitik streptokoklar, HBV ve HIV
enfeksiyonlaridir>®.

EED'nin tekrarlayan immun kompleks depolanmalariyla sey-
reden immun kompleks hastaligi oldugu kabul edilmektedir.
Diger kuguk damar vaskulitlerinde oldugu gibi immun
kompleks birikimi kompleman aktivasyonu, nétrofilik infil-
trasyon ve lizozimler, kollagenaz gibi enzimlerin salinmasina
neden olan stre¢ hastahigin geg evrelerinde dermal kiguk
damarlarin etrafinda fibrin birikimiyle sonuglanmaktadir?.
EED'nin tipik lezyonlari el sirti ve eklem ekstansér ylzlerinde
yerlesen, simetrik dagilimli, mor, kirmizi-kahverengi veya sa-
rimsi papul, plak veya nodullerdir. EED lezyonlari kemik ¢i-
kintilarinin Gzerindeki deride yerlesme egilimindedir; el sirti,
diz-dirsek ekstensor yuzleri, el-ayak bilegi cevresi, glutealar-
da da yerlesebilirler. Mukozalar ve gévde genellikle korun-
mustur. Lezyonlar baslangicta 6demli ve dolayisiyla da pal-
pasyonla yumusaktir, zamanla fibrozise bagl olarak sertle-
sirler. Genellikle asemptomatik olan lezyonlarda agri ya da
yanma tariflenebilir*®*. Bazi hastalarda goérulen artraji disin-
da sistemik bulgu beklenmemektedir>'.

Hastalik kronik bir seyir gosterir, bununla birlikte olgularin
buyidk ¢ogunlugunda 5-10 yil stiren kronik seyirden sonra
hastalik spontan olarak geriler. Gercekte mortalite yuksek
degildir ancak belirgin morbidite vardir>*%".

Histopatolojik olarak EED erken lezyonlarinda Ust ve orta
dermiste kama sekilli polimorf ntiveli 16kosit infiltrat ve 16ko-
sitoklastik vaskulit degisiklikleri goérultr. Papiller ve perifolli-
kuler adventitisyel dermis tutulumu daha matur lezyonlarda
izlenir. Erken dénemde klinik olarak psddoveziktlasyonun
goruldigi tablolarda papillalarda  6dem c¢ok belirgindir.
ilerleyen dénemde granilasyon dokusu ve nétrofillerin pre-
dominant oldugu mikst hucre infiltrati ve perivaskuler, kon-
santrik veya storiform fibrozis gorulur. Geg evrelerde kapiller
duvarlarinda fibrinoid nekroz veya fibrozis, iyi sinirli dermal
fibrozis nodulleri ve kolesterol depolari, skarlarda oldugu gi-
bi vertikal kapillerler gorulebilir»*?. Ge¢ dénemlerde gra-
nulasyon yanrtiyla iliskili olarak ortaya cikan fibrozisin kronik
dermal hasardan kaynaklandigi dustuntlmektedir. Fibrozisin
oldugu durumlarda vaskaulitin tespit edilmesi icin seri kesitle-
re ihtiyac vardir®?,

EED klinikopatolojik bir reaksiyon paternidir. EED tanisinda
tipik klinik bulgular ve histopatolojik bulgular birlikte deger-
lendirilmelidir. Hastalarda hematolojik malinitelerle iliski
arastirilmali ve serum protein elektroforezi yapiimalidir?.
EED, kronik ve rekklrren seyir gdstermesi ve kronik dénem-
de fibrotik degisiklikler gelisebilmesi nedeniyle tedavisi zor
bir hastaliktir. EED lezyonlari diger vaskalit tablolarinda oldu-
gu gibi eslik eden ya da altta yatan patolojinin tedavisiyle ge-
riler. Dapson EED’de dramatik diizelme saglar ancak ilag bira-
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kilinca relaps olmasi dapsonun bu hastalikta asil olarak baski-
lama yaptigi ama sifa saglayamadigini dusandurmektedir.
Hastaligin ge¢ donemleri fibrotik degisiklikler nedeniyle dap-
sondan faydalanmamaktadir®. Diger tedavi secenekleri ara-
sinda potent topikal, intralezyonel veya oral kortikosteroid-
ler, nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar, niasinamid, tetrasik-
linler, klorokin, kolsisin ve plazmaferez vardir>?. HIV (+) has-
talarda antiretroviral tedavi dapsona goére daha etkilidir?.
Kriyoglobulinemik Vaskiilit

Kriyoglobulin sogukta presipite olan monoklonal veya polik-
lonal immunoglobulindir. Uc subtipi vardir. Tip 1; monoklo-
nal IgM’dir ve her zaman hematolojik bir maliniteye eslik
eder. Tip 2; IgG'ye karsi gelismis monoklonal IgM‘dir. Tip 3
ise 1gG'ye karsi gelismis poliklonal 1gG'dir. Tip 2 ve 3 mikst
kriyoglobulinler olarak adlandirilirlar. Tip 1 kriyoglobuline-
mide, kriyoglobulinlerin damari tikamasi nedeniyle iskemik
vaskUlopati izlenirken, mikst kriyoglobulinemide IgM-IgG
komplekslerinin damar duvarinda birikmesiyle tetiklenen
inflamasyon sonucu sistemik vaskulit tablosu ortaya cikar.
Dolasimda kriyoglobulinleri bulunan olgularin %15’inde kri-
yoglobulinemik vaskulit gelisir®.

Hastalik siklikla 50 yas tGzerinde ortaya cikar.6 Kriyoglobuli-
nemik vaskulitin en énemli sebepleri enfeksiyonlar (%70),
otoimmuin (%24) ve lenfoproliferatif (%6) hastaliklardir. En-
feksiyonlar icinde en sik HCV kriyoglobulinemiyle iliskilidir®.
Mikst kriyoglobulinemi sikligi genel populasyondaki HCV
enfeksiyonu sikligiyla paraleldir®. HCV'li hastalarin %54'Un-
de kriyoglobulinemi, yaklasik %5’inde ise kriyoglobulinemik
vaskalit gelisir®. HIV (+) hastalarin yaklasik dértte birinde do-
lasimda kriyoglobulinler vardir. Otoimmun konnektif doku
hastaliklarindan romatoid artrit %46, SLE %25, Sjoégren sen-
dromu %16 ve sistemik skleroz %12 oraninda mikst kriyog-
lobulinemiyle iliskilidir®.

Kriyoglobulinemik vaskulit patogenezinde immun sistemin
virGsle kronik uyarilmasinin rol oldugu dustntlmektedir.
HCV ile enfekte B hucrelerde klonal proliferasyonun gelis-
mesi, kriyoglobulin 6zelligindeki poliklonal ve monoklonal
immuanglobulinlerin Gretiminin tetiklenmesi ve immun
komplekslerin olusmasi karakteristik bulgulara neden ol-
maktadirs?'.

Kriyoglobulinemik vaskaulit tipik olarak deri, kas iskelet siste-
mi, sinir sistemi ve bdbrekleri etkiler. Hastalik genellikle kro-
nik seyir gosterir. En sik klinik bulgular purpura, artralji, ar-
trit ve glcstizluktir. Kriyoglobulinemik vaskulitte alt ekstre-
miteler ve karin alt kisminda palpabl purpura en sik gérulen
deri bulgusu iken ekimozlar ve dermal noduller daha az, Gr-
tiker, livedo retikularis, nekroz, tGlserasyon ve buller ise nadi-
ren goérulen bulgulardir. Kriyoglobulinemik vaskulopatinin
aksine mikst kriyoglobulinemik vaskulitin deri bulgularinin
sogukla iliskisi daha az belirgindir ve olgularin en cok Ugcte
birinde tanimlanir. Raynoud fenomeni olgularin %20-50sin-
de gelisebilir. Vaskulitlere siklikla eslik eden artrit ve artralji,
mikst kriyoglobulinemik vaskdulitli olgularin %70’inden faz-
lasinda multipl eklem tutulumuyla karakterizedir. Sinir siste-
mi tutulumu olgularin %40'inda goérulur, periferik tiptir ve
sensoryal kusura neden olur. Membranoproliferatif glome-
rulonefrit olgularin dortte birinde ortaya cikar ve en énemli

morbidite sebebidir. Yirmi bir yil takip edilen hastalardan el-
de edilen sonuglar, renal tutulumun kétl prognoza isaret et-
tigi seklindedir. Bununla birlikte son dénem boébrek hasta-
hgi sikhkla géralmez. Kriyoglobulinemik vaskulitte gérulen
diger ekstrakttan®z bulgular arasinda olgularin tcte birinde
gorulen gastrointestinal hastaliklar veya hepatit vardirz>&2,
Laboratuar degerlendirmesinde dolasimda kriyoglobulinle-
rin tespit edilmesi, hipokomplementemi, romatoid faktoér
pozitifligi, HCV serolojisinin pozitifligi taniya yardimci olur.
Bu hastalarda C4 tipik olarak dasuk, C3 ise normal ya da nor-
male yakin degerdedir. Karaciger transaminazlar yuksek
olabilir. Serum protein elektrofrorezinde olgularin % 15’inde
monoklonal pik goraltr. Bu hastalarda ANA pozitifligi olabi-
lirken antinotrofil sitoplazmik antikorlar (ANCA) pozitifligi
¢ok nadirdir. HCV'ye gbre daha dusik oranda HBV seropozi-
tifligi de olabilir, bu nedenle tum hepatit belirtecleri ve HIV
icin serolojik testler de yapilmahdir*®.

Histolojik olarak papuler lezyonlarda l6kositoklastik vaski-
lit, nekrotik veya Ulsere lezyonlarda ise orta ¢apli damar vas-
kaliti gorulur. Direkt immuanfloresanda papiller dermiste
vaskUler paternde IgM ve C3'ten olusan depozitler izlenir2.
Mikst kriyoglobulinemi sikhikla HCV ile iliskili oldugu icin te-
davi 6ncesi HCV durumu netlestirilmelidir. HCV seronegatif
hastada az sayida purpura ve artralji varliginda nonsteroid
antiinflamatuvar ilaglar faydali olur. HCV seropozitif hasta-
da ilk tedavi secenegi interferon ve interferon ile ribavirin
kombinasyonlaridir. HCV iliskili olanlarda vaskulitin tedavi-
den faydalanma orani buytk oranda virolojik yanitla iliskili-
dir. interferonla yapilan calismalarda deri, renal ve eklem
bulgularinda belirgin dizelme ve kriyoglobulin miktarinda
azalma dikkat ¢ekmektedir. Bununla birlikte interferonun
periferik néropati tGzerine olumsuz etkisi nedeniyle perife-
rik néropatisi olan hastalarda interferon kullanimindan ka-
cinilmalidir. interferonun HCV iliskili olmayan kriyoglobuli-
nemik vaskulitte de etkili oldugunu goésteren yayinlar vardir
ve bu etki immUnomodulatuvar etkinlik ile agiklanmakta-
dir. Kriyoglobulinemi konnektif doku hastaligi veya malini-
telerle iliskili ise tedavi éncelikle bu hastaliga yénelik olma-
lidir. Kortikosteroidlerin dustk dozlari deri ve eklem hasta-
lig1 olan hafif siddetteki olgularda, yuksek dozlari ise renal
ve norolojik hastalikta kullanilir. Siddetli organ tutulumla-
rinda sitotoksik ajanlarla (siklofosfamid, metotreksat, aza-
tiyoprin) birlikte sistemik kortikosteroidler veya plazmafe-
rezin kortikosteroid ve sitotoksik ajanlarla kombinasyonu
onerilmektedir. Diger tedavi secenekleri arasinda IVIG ve ri-
tuksimab vardir>622,

Predominant Olarak Kiiglik ve
Orta Capli Damar Vaskiilitleri

ANCA-iliskili Vaskaiilitler

ANCA vaskdlitler icin yeni bir siniflamaya olanak taniyan
serolojik markerlardir'. ANCA’lar normal populasyonda
%5’in altinda goérulurler ancak ANA'nin aksine yaslilarda sik
degildirler®. ANCA pozitifligi en iyi ELISA ve bunu takiben
normal periferik kan nétrofillerinin indirek immunfloresaniy-
la gésterilir. indirek immunfloresanda iki boyanma paterni
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gorulebilir; sitoplazmik (c-ANCA) ve perintkleer (p-ANCA).
¢-ANCA'nIn ¢ogu proteinaz 3'e, p-ANCA'nin ¢cogu da myelo-
peroksidaz antijenine spesifik otoantikorlardir'. c-ANCA,
p-ANCA'ya goére daha spesifiktir’. Bu otoantikorlar klinik
ozelliklerle birlikte Ug ktictik damar vaskaulitinin ayirici tanisin-
da kullanilmaktadir, bunlar: c-:ANCA iliskili Wegener granilo-
matozisi, p-ANCA ile iliskili Churg-Strauss sendromu (CSS),
p- veya c-ANCA'yla iliskili mikroskopik poliarterittir (MIPA). Bu
Uc hastalikta vaskiler hasar immuanglobulin birikimiyle iliskili
degildir ve bu ylzden de pauci-immun vaskulitler olarak ad-
landiriimaktadir’. Bu antikorlarin ikisi bir arada bulunmaz,
boyle birliktelik gértlmusse ilag ile tetiklenen vaskulit tablo-
su dustnulmelidir®. ANCA pozitif vaskulitlerde pulmoner he-
moraji ve kresentik nekrotizan glomerulonefrite bir yatkinlk
vardir, bu nedenle de pulmoner renal sendrom olarak adlan-
dirilirlar. Bu hastaliklarda renal hastalik bulgulari gelistikten
sonra renal yetmezlige gecis streci cok hizli ilerler. ANCA po-
zitif vaskulitlerde hastalarin erken tanisi énemlidir ve erken
dénemde agresif tedavi, her ¢ hastalikta da farkli organ sis-
temlerinin siddetli tutulumunu baskilamak icin gereklidir®.
ANCA dolasan nétrofilleri ve monositleri aktive ederek da-
marlara adezyon ve degranulasyonlarini uyarir. Bu hicreler-
den salinan toksik metabolitler de vaskuler hasari arttirarak
vaskulit gelisimine neden olurlar’.

Mikroskopik Polianjit: Mikroskopik polianjit (MPA), CHCC
siniflamasinda ktgluk ve orta caph damarlari etkileyen ve
glomerulonefrit ve pulmoner kapillaritin sik géraldagu nek-
rotizan vaskulit olarak tanimlanmistir’. Klasik poliarteritis
nodoza (PAN) orta ¢capli damarlarin daha ileri evre hastaligi-
dir, bu yiuzden iskemik glomerular lezyon siktir fakat glome-
rulonefrit nadirdir. MPA, diger yandan, sistemik kacuk da-
mar vaskulitidir ve primer olarak arteriyol ve kapillerleri et-
kiler, tipik olarak kresentik fokal nekrotizan glomerulonef-
rite neden olur. Bébrek, akciger ve derideki kuictik damarla-
rin tutulumu MPA'ya 6zel bir klinik kazandirir ve MPA'yI
klasik PAN'dan ayirir'.

MPA’l hastalarin blytk cogunlugu erkektir. Hastalik siklikla
50 yas Uzerinde ortaya ¢ikar'. MPA’ll hastalarin cogunda ilk
olarak grip benzeri bulgular, artralji ve miyalji ortaya ¢ikar.
Deri tutulumu klasik PAN’da nadir goérulse de MPA’lI hasta-
larin en az %30-40'inda deri bulgulari vardir ve en sik pal-
pabl purpura seklindedir. Diger deri degisiklikleri arasinda
eritemli makaller, livedo retikdlaris, splinter hemorajiler ve
Ulserasyonlar yer alir. Agrili eritemat6z nodiller MPA’da ol-
dukca nadirdirler ve daha sik olarak WG, CSS ve PAN'da go-
ralarler'.

MPA pulmoner renal sendromun en sik géralen sebebidir,
renal ve pulmoner hastaliga bagli ciddi klinik komplikasyon-
lar gelisebilir. En sik gorulen ekstrakitandz bulgu, olgularin
%90'ninda gelisen mikrohematduri, proteinlri veya akut oli-
gurik renal yetmezlikle ortaya ¢ikan renal hastaliktir. PAN’da
renal enfarkt ve arteryel anevrizmalar izlenirken, MPA’da
primer patoloji pauci-immun kresentik nekrotizan vaskulit-
tir. MPA’l hastalarda renal tutulum prognozu énemli 6lctide
etkiler, en dnemli sorunlardan biri taninin gecikmesidir. Re-
nal yetmezlik gelismeden tedavi baslanilmalidir*®. Granulo-
mat6z doku reaksiyonu olmaksizin  pulmoner tutulum has-

talarin yaklasik 1/3'inde gorulir. Bu olgularda hayati tehdit
eden komplikasyon pulmoner alveoler hemorajidir'2.
Hastalarin %35’inden fazlasinda primer olarak periferal n6-
ropati veya monondritis multipleks seklinde olan nérolojik
tutulum goéralur 6. Monon6ritis multipleks ktctk damar
vaskadlitlerinde en sik gérulen noral patolojidir. Ktguk epiné-
ral arter ve arteriyollerin inflamasyonu ile ortaya ¢ikar ve n6-
ral iskemi meydana gelir. Hem duyusal hem de motor lifler
etkilenir. Meningeal damarlarin etkilenmesi durumunda
santral sinir sistemi bulgulari ortaya cikar®. Diger organ sis-
temleri, gastrointestinal sistem, serozal ve artikuler ytzeyler
de daha az oranda etkilenirler'.

MPA’ll hastalarin %90'nindan fazlasi ANCA pozitiftir, cogun-
lukla da p-ANCA’dir. %10'unda her iki antikor da bulunma-
yabilirt™, PAN'dan farkli olarak HBV serolojisi negatiftir®.
MPA'nin histolojisinde primer olarak arteriyol, venil ve ka-
pillerleri etkileyen l6kositoklastik vaskulit izlenir. Klasik
PAN’da tipik olan orta capl arterlerin nekrotizan vaskaliti ve
granulomatoéz inflamasyon nadirdir'®. Pulmoner alveolar ka-
pillarit, dermal lokositoklastik vaskulit, glomertlonefrit ve
ktcuk damar tutulumlarinin olmasi hastaligin PAN’dan ayril-
masini saglar®.

MPA'y1 PAN‘dan Ayiran Ozellikler'245;

e MPA’da histolojik olarak kucuk damarlarin tutulmasi s6z
konusu iken PAN’da orta capli damar tutulumu daha belir-
gindir

e MPA'da deri tutulumu daha siktir

e MPA’da pulmoner hastalik pulmoner kapillarit seklindedir
ve pulmoner hastalik genel olarak PAN’dan daha siktir

e MIPA'da renal hastalik glomerulonefrit seklindedir; PAN'da
gorulen hipertansiyon, renal enfarkt veya vaskuler anevriz-
malar MPA’'da gorulmez

e MPA'da relapslar daha siktir

e MPA'nin HBV ile iliskisi yoktur

e MPA, ANCA pozitif bir vaskulittir

MPA'li hastalarda kontrolli terapétik calismalar yapiimamis-
tir. MPA'da WG gibi agresif tedavi edilir bu nedenle de, iki
hastaliktan birinden stphelenildiginde erken dénemde agre-
sif tedavinin baslanmasi 6nerilmektedir. Renal, pulmoner, né-
rolojik tutulumu olan olgularda baslangi¢ tedavisi olarak kor-
tikosteroidler (1 mg/kg/giin) ve siklofosfamid (2 mg/kg/giin)
birlikte 3-6 ay indUksiyon tedavisi olarak kullanildiktan sonra
yan etkileri daha az olan azatiyoprin, metotreksat gibi ajanlar-
la tedavinin devami 6nerilmektedir. Mikofenolat mofetil veya
IVIG'In etkili oldugu bildirilmektedir®. Hastalik siddetinden
bagimsiz olarak MPA’li hastalarda relaps orani klasik PAN’a
gore daha yuksektir ve %38 kadardir. Relaps gérulen hastalar-
da induUksiyon tedavisine alinan yanit benzerdir***.
Wegener Graniilomatozis: WG'nin klasik triadi; Gst ve alt so-
lunum yollarinin grantlomatéz inflamasyonu, sistemik nek-
rotizan kuguk damar vaskiliti ve pauci-immun glomertlo-
nefrittir’. WG kadinlari ve erkekleri esit oranda etkiler ve
baslangi¢ yasi 45-65"tir>>".

WG patofizyolojisinde genetik ve cevresel faktorlerin rol oy-
nadigi dasantlmektedirz. WG'nin klinik bulgulari hastalar
arasinda buyuk farkliliklar gosterir, bazi hastalarda uzun do-



Turkderm
2010; 44: 50-60

itter ve ark.
Kitanoz Vaskaulitler 5 7

nem nonspesifik konstitlityonel semptomlar ve st solunum
yollari bulgusu ile sinsi bir seyir izlenirken, bazi hastalarda
ani baslangicl siddetli pulmoner ve renal hastalik géralar'.
MukokUtanéz bulgular WG'li hastalarin yaklasik %46-56'sin-
da ortaya cikar ve %10'unda ilk bulgu olabilir. WG'de Uc¢
grup lezyon géralur: 1. Kiguk damar nétrofilik vaskulitine
bagl palpabl purpura 2. Orta capli damar tutulumuyla ilis-
kili subkutan noduller, Ulserler ve dijital infarktlar. 3. Poli-
morfik lezyonlar, pyoderma gangrenozuma benzeyen agrili
subkutan nodduller ve Ulserler, paptlonekrotik lezyonlar, ve-
ziktlobulléz lezyonlar ve gingival hiperplazi®. Palpabl pur-
pura ve oral Ulserler en sik gértlen bulgulardir. Pyoderma
gangrenozuma benzeyen agrili subkutan noduller ve ulser-
ler, papulonekrotik lezyonlar WG'de siktir. Papulonekrotik
lezyonlar genellikle ekstremitelerde ortaya cikarlar ancak bu
lezyonlar nonspesifik gérinimde oldugu icin siklikla WG ta-
nisinin konulmasini saglayamazlar'2>.

WG'li hastalarin %85’inden fazlasinda migratuar, poliartiki-
ler artralji ile kUgUk ve buytk eklemleri tutan artrit goéralur!.
Ust veya alt solunum yollarinin hastahgi, olgularin %60-
80'ninde gorular. Nazal, sints, trakeal ve kulak tutulumu
seklindeki solunum yollari hastahginda lokal destriksiyon
vardir ve rekUrren epistaksis, mukozal Ulserasyonlar, nazal
septum perforasyonu, subglottik stenoz gibi komplikasyon-
lara neden olabilir*'>*. Pulmoner hastalikta tipik olarak disp-
ne, 6ksuruak, hemoptizi veya plorit gelisir ve akciger grafisin-
de infiltrat, noduller, kavite veya buzlu cam gérinima orta-
ya cikar®,

Tani aninda hastalarin %20'sinde renal hastalik vardir, fakat
hastaligin seyri boyunca olgularin %80'ninde glomerulonef-
rit gelisir. Renal hastalik asemptomatiktir ve idrar sedimen-
tinde proteindri, mikroskopik hematuri, dismorfik eritrosit-
ler gorulur®. Okuler, nérolojik ve gastrointestinal sistem has-
talig1 daha az goralar.

Aktif WG'li hastalarda ven trombozu riski vardir, bununla
iliskili olarak da derin ven trombozu ve pulmoner emboli ge-
lisebilmektedir®.

Laboratuar bulgulari inflamatuvar prosesle uyumludur ve
akut faz reaktanlarinda artis (ESR,CRP), anemi ve l6kositoz
mevcuttur. Hastalarin %50'sinden fazlasinda romatoid fak-
tor pozitiftir. -:ANCA klasik veya siddetli WG’li hastalarin
%380’inde, p-ANCA ise yaklasik % 10'unda gorultr. ANCA po-
zitif olmayan hastalarda lokal hastalik oldugu kabul edilir ve
prognoz daha iyidir®. C-ANCA duzeyleri ylUkseldikten alti ay
sonra olgularin %50'sinde WG'nin relaps yaptigi goralar. Bu
nedenle de ANCA’larin hastalarin takibinde kullanilabilecegi
de belirtilmektedir®. Renal hastalikta aktif idrar sedimentleri,
proteinUri, hematuri ve eritrosit kiimeleri izlenebilir?.
WG’'de kutandz lezyonlarin %25-50'sinde karakteristik his-
topatolojik bulgular mevcuttur. En sik géralen bulgular nek-
rotizan/l6kositoklastik kuictik damar vaskuliti ve grantloma-
t6z inflamasyondur. Histiyositlerle cevrili klicik doku nekroz
odaklari gérulebilir. Bu hastalarda ortasinda nétrofillerle ka-
risik nekrobiyotik kollagen ve bazofilik fibriler debrisler (ma-
vi palizatik granilom) iceren WG grantlomlarina ek olarak
CSS'yi dustindUren palizatik grantlomlar goérulebilir'.

WG'li hastalar tedavi edilmezse mortalite orani yUksektir?.
Streroidlerin kullanilmasi bes yillik sag kalim oranini
%10’dan %H55’e, kortikosteroidlerin siklofosfamid gibi im-
munsupresanlarla birlikte kullanilmasi ise orani %75'e yuk-
seltmistir. Bununla birlikte hastalarda siklofosfamide bagli
yan etkiler ve tedavi kesildikten sonra relapslarin sik olmasi
nedeniyle yeni tedavi arayislarina gidilmistir®. Klasik WG'de
standart tedavi sistemik kortikosteroidler (1 mg/kg/giin) ve
oral siklofosfamid (2 mg/kg/guin) ile indUksiyon ve idame te-
davisidir. Bircok calismada klasik WG indUksiyon veya idame
tedavisinde siklofosfamide alternatif olarak azatiyoprin, me-
totreksat ve mikofenolat mofetilin etkinligi gosterilmistir.
Siklofosfamid kullaniminin kontrendike oldugu durumlarda
IVIG veya plazmaferez yararh olabilir. WG'de en énemli so-
runlardan biri relapslardir. Bes yillik takiplerde olgularin ya-
risinda gortlmektedir. Relapslarin  S.aureusun solunum yol-
lari enfeksiyonlari ve nazal tasiyiciligiyla iliskili oldugu dusu-
nuldtgu icin immunsupresif tedavi rejimine trimetoprim sul-
fometaksozolin eklenmesi 6nerilmektedir. WG tedavisinde
infliksimab, etanercept, rituksimab gibi biyolojik ajanlarin
etkinligi arastiriimaktadir?s.

Churg-Strauss Sendromu: Churg-Strauss Sendromu (CSS),
multipl organ sistemlerindeki ktclk-orta cagh damarlari tu-
tan nekrotizan grantlomatéz vaskulit, astim ve eozinofili ile
karakterizedir®. Nadir goralar, CSS insidansi kadin ve erkek-
lerde benzerdir. Hastalik tipik olarak hayatin 3. veya 4. deka-
dinda ortaya ¢ikar'2.

Sik tutulan i¢ organlar pulmoner sistem, gastrointestinal sis-
tem ve daha az siklikla periferik sinirler ve kalptir'. Hastali-
gin seyri birbirlerini takip etmesi gerekmeyen ¢ fazla karak-
terizedir: Birinci fazda allerjik rinit, nazal polipler ve astim gi-
bi semptomlar bulunur ve yillarca devam eder. Genclerde
gorulen alerjik astimin aksine CSS’de astim ortalama 35 ya-
sinda ortaya ¢ikar. WG'den farkli olarak tst solunum yollari-
nin tutulumu destriktif degildir. ikinci fazda eozinofilik pné-
moni, gastroeneterit ve periferik eozinofili vardir, bu do-
nemde relapslarla giden bir seyir izlenir. Uclincti fazda gra-
ndlomatéz inflamasyonla birlikte sistemik vaskulit gelismesi
s6z konusudur. Bu faza gecis 30 yil stirebilir®*. Semptomlarin
baslangici asilanma, desensitizasyon, I6kotrien inhibitorleri
ve kortikosteroidlerin ani kesilmesi gibi cesitli tetikleyici fak-
torlerle iliskilidir®. Hastaligin patogenezinde nétrofillerin
ANCA iliskili aktivasyonunun yani sira TH2 lenfositlerin akti-
vasyonu ve takiben mast hicre ve eozinofil degrantlasyonu
ile hizh bir sekilde ortaya cikan hipersensitivite reaksiyonlari
ve sitotoksik reaksiyonlarin rol oynadigi distintlmektedir2.
Katanéz bulgular hastalarin %40-70'inde gorulurler. Deri
lezyonlari en sik ekstremitelerde yerlesir, gévde tutulumu da
olabilir. En sik gérilen deri lezyonu palpabl purpura ve sacl
deride veya ekstremitelerde yerlesen subkutan nodullerdir.
Petesiler, ekimozlar, hemorajik baller, trtiker, livedo retiki-
laris, retiform purpura ve papulonekrotik lezyonlar da daha
az siklikla goérulen bulgulardir?s.

Mononéritis multipleks seklindeki nérolojik tutulum vaski-
litler icinde en sik bu hastalikta gorulur ve hastalarin %70’in-
de ortaya cikar. WG'nin aksine myokardin grantlomatéz inf-
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lamasyonu sik gorulir ve CSS'li koroner arteritle birlikte has-
talarda baslica 6lum nedenidir. Nekrotizan glomerulonefrit
sikhgr diger ANCA iliskili vaskulitlere goére daha azdir. Kas is-
kelet, gastrointestinal ve okdiler sistemler de etkilenebilir.2>¢
Laboratuar bulgulari WG'li hastalarinkiyle benzerdir, ek ola-
rak periferal eozinofili (>109/L) ve IgE yuksekligi de mevcut-
tur. CSS’de ANCA %60-70 oraninda pozitiftir ve cogunlukla
da p-ANCA'dirs®,

Histolojik 6zellikleri eozinofilik doku infiltratlari, dermal eo-
zinofili, ekstravaskuler grantlom formasyonu ve kt¢uk-orta
capli damarlarin nekrotizan vaskadlitidir'. Bu grantlom pre-
dominant olarak radiyal olarak dizilim g&steren histiyositler
ve siklikla dejenere kollagen fibrillerin etrafinda yerlesen
multintkleer dev hucrelerden olusur. GranGlomlarin orta
kisminda dejenere kollagen fibriller, ¢cok sayida eozinofil
(kirmizi palizatik grantlom) yer alir, bazi olgularda vaskuliti
yakalamak zordur'™®.

CSS'li olgularin cogunda oral kortikosteroidler etkilidir. N6-
ropati, kortikosteroide direncli glomerulonefrit, miyokardi-
yal hastalik, siddetli gastrointestinal iskemi veya santral sinir
sistemi tutulumu olanlarda steroidle birlikte sitotoksik ajan-
lar kullaniimalidir®.

Orta Capli Damar Vaskiilitleri

Poliarteritis Nodoza

Poliarteritis nodoza (PAN), orta ¢apl kan damarlarini tutan
segmental nekrotizan vaskulitle karakterize multisistem vas-
kalittir. Erkeklerde kadinlardan daha sik gérultr ve orta yas-
li-yash eriskinleri (40-60 yas) etkiler. Kitan6éz PAN benin ve
kronik seyir gbsteren deride sinirli bir varyantidir?.

PAN bazi enfeksiyon ve inflamatuvar hastaliklarla iliskilidir.
Klasik PAN’lI hastalarin yaklasik %7'sinde HBV'nin patoge-
nezde rol oynadigi distintlmektedir. PAN’la iliskili oldugu
dusunulen diger ajanlar streptokoklar, parvovirts B19 ve HIV
gibi enfeksiyonlardir2.

PAN’da goérulen segmental inflamasyon ve nekroz nedeniyle
damar duvarinin cevre dokuya dogru erode olmasi psédo-
anevrizmalara, tromboz akut iskemi ve doku enfarktlarina,
anevrizmalarin rtptiria de hemorajiye neden olabilir. Etkile-
nen damarlar orta capli damarlar oldugu i¢in hemoraji haya-
t1 tehdit edecek siddette olabilir. Dermal ve subdermal kita-
ndz arterit nedeniyle kiitan6z eritemli noduller, UGlserler, epi-
noral arterlerin arteriti sonucu periferik néropati, iskelet kas-
larindaki arterit sonucu myalji ve kas enzimlerinde yikselme,
parenkimdeki arterlerin etkilenmesi sonucu herhangi bir vis-
seral organda agri ve disfonksiyon ortaya ¢ikar'*. Klasik PAN
dastndiren ekstrakitan6z hastalikta, hastalar siklikla kilo
kaybi ve ates gibi konstitutyonel semptomlar ve multipl or-
gan tutulumuyla basvururlar. Sik gérialen klinik bulgular ka-
rin agrisi, artralji, miyalji, monondritis multipleks ve konjestif
kalp yetmezIigidir'>+>, PAN'da sadece buyUk tek bir epizod
olur ve remisyon saglandiktan sonra rektrrens az goraltr®.
Renal tutulum hastalarin yaklasik %75'inde mevcuttur ve en
stk 61am nedenidir'. Bébrek tutulumu interlober renal arter-
ler seviyesinde ortaya ¢ikar ve bu da glomerulonefritle degil

renovaskuler hipertansiyon ve renal yetmezlikle sonucla-
nir'#*_Koroner arter tutulumu nedeniyle myokardiyal en-
farkt gelisebilir ancak nadirdir®. Erkek ve 6zellikle HBV en-
feksiyonuyla iliskili olan hastalarda orsit sik géralure.

Klasik (sistemik) PAN’lI hastalarin yaklasik %20-50'sinde ku-
tandz tutulum bulunur. Livedo retiktlaris ve genis zimba
(punched out) Ulserler sik, subkutan noduller ve digital en-
farktlar daha az goérulurler. Bu noddiller ytzeyel arterleri iz-
lerler ve sikhkla diz, alt bacak 6n yuzUu ve ayak dorsumunda
ortaya cikarlar®.

Hastaligin deride sinirh formu olan kitandéz PAN, PAN’lI ol-
gularin %10’unda gérulur. Hastalarda ates, miyalji, artralji
ve periferik néropati gibi hafif sistemik semptomlar olabilir,
ancak diger sistemik bulgular yoktur. Kiitan6z PAN cocuklar-
da en sik gortlen PAN formudur. Kiitan6éz PAN'1 dUstindiren
deri bulgulari hassas noduller, livedo racemosa, Ulserler, ak-
ral gangren, néropatidir. En sik gérulen deri lezyonlari ge-
nellikle alt ekstremitelerde 6zellikle de malleol cevresinde
agril subkutan nodullerdir. Ulsere olabilen bu noddllere sik-
likla yildizvari sacilim paterninde livedo retikllaris eslik eder.
Bu lezyonlarin iyilesmesiyle atrophie blanche gelisebilir. Diji-
tal enfarktlar cocuklarda siktir. Periferik néropati olgularin
%20’sinde bulunur. Bazi olgularda spontan remisyonlar izle-
nir ancak kitan6z PAN kronik ve relapslarla karakterize be-
nin bir klinik seyir gosterir®'>2',

Klasik PAN'In karakteristik lezyonu orta ve kictk capl arter-
leri tutan panarterittir. Klasik PAN'da bircok visseral alanda-
ki arterlerde karakteristik degisiklikler izlenir, etkilenen deri-
de ise sadece klglik damar hastaligi goérulur, arteryal tutu-
lum tipik olarak fokaldir. Kitanéz kltictik damarlarda genel-
likle nekrotizan I6kositoklastik vaskulitle uyumlu degisiklik-
ler izlenir. Klinik olarak kitan6z noduller bulunuyorsa visse-
ral lezyonlara benzer sekilde panarterit goéralir. Klasik
PAN’da erken lezyonlarda fibrinoid materyal birikimiyle bir-
likte arteriyal duvar dejenerasyonu gorulur. Eksternal ve in-
ternal elastik laminada parsiyel-tam kat destriksiyon mev-
cuttur. Arteriyal duvar cevresinde buyuk 6lctide nétrofiller-
den olusan infiltrat vardir. Geg evrelerde infiltratta lenfosit-
ler, histiyositler, plazma hucreleri bulunabilir, bu evrede inti-
mal proliferasyon ve tromboz gelisir, bu da IlGmenin tam ok-
lizyonuna, iskemi ve Glserasyona yol acar'. Direkt immunflo-
resanda damar duvarlarinda veya perivaskuler bélgede C3,
IgM ve fibrin birikimi izlenir2.

Klasik PAN’da laboratuar bulgular I6kositoz, eritrosit sedi-
mentasyon hizinda artis ve trombositoz gibi nonspesifik inf-
lamasyon bulgularidir. Mikroskopik hematuri gérulebilir fa-
kat glomerulonefrit bulgusu yoktur. ANCA negatiftir. HBV
serolojisi pozitif olabilir.

Klasik PAN tanisi icin tutulan organdan (deri, kas, sinir, bob-
rek, testis) alinan doku biyopsisinde karakteristik bulgularin
gosterilmesi ya da geleneksel veya magnetik resonans anji-
ografiyle renal, ¢c6lyak ve/veya mezenterik mikroanevrizma-
larin saptanmasi gerekmektedir'2.

PAN’da serum kreatininin 1,58 Gzerinde olmasi, 1 g/gun’tn
Uzerinde proteinuri olmasi, gastrointestinal sistem bulgulari,
santral sinir sistemi bulgulari ve kardiyomyopati mortalitenin
yuksek oldugu durumlardir®. Bu faktorler yoksa bes yillik
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mortalite orani %12 iken, biri varsa %25, ikisi varsa %46'dir".
idiyopatik klasik PAN’lI hastalara sistemik kortikosteroidler
(1 mg/kg/gun) ile alti ay streyle tedavi énerilir, steroid dozu-
nun azalmasini tolere edemeyen hastalarda sitotoksik bir
ajan eklenebilir. Major i¢ organ tutulumu olan hastalarda bu
tedavi rejimine 6-12 ay sureyle siklofosfamid eklenmelidir.
HBYV iliskili PAN tedavisinde virts eradikasyonu amaciyla IFN-
20 ve lamivudin gibi antivirallerin birlikte kullanimi ve tedavi
yaniti arttirmak icin plazma degisimi 6nerilmektedir>®.
Kutanoz PAN’da nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar ve aspi-
rin bazi olgularda faydali olabilir ancak siklikla ytksek doz
baslanarak kademeli olarak azaltilan sistemik kortikoseroid-
ler gerekli olur. Streptokokla sik iliski nedeniyle penisilin
hem teropo6tik hem de profilaktik olarak kullaniimaktadir.
IVIG, sulfapiridin, disik doz metotreksat ve pentoksifilin et-
kili oldugu bildirilen diger ajanlardir>.

Vaskiilitli Hastalara Tanisal Yaklasim

Deri bulgulari vaskuliti dusindiren hastalarda anamnez,
hastanin sistemik hastaliklari, otoimmun kollajen doku has-
taligi, malinite..vb, kullandigi ilaglar, gecirdigi enfeksiyonlar,
gidalar, gida boyalari, asi veya kimyasal maruziyeti sorgula-
narak detaylandiriimalidir. Deri bulgulari degerlendirilirken
ayni zamanda ates, kilo kaybi, artralji, artrit, karin agrisi,
diare, hematokezya, ©ksuruk, hemoptizi, sintzit, pareste-
zi ve hematuriye yonelik sistem sorgusu vaskulitin deri disin-
daki organlari etkileyip etkilemedigini degerlendirmede yar-
dimar olur>*, Bu hastalarda fizik muayene ve dermatolojik
muayene etkilenen damar capini tanimlamayi ve sistemik tu-
tulumun belirlenmesini saglar. Damar caplarina gore vasku-
litlerin deri bulgulari Tablo 4'de gosterilmektedir'™. Siste-
mik vaskulitten stphelenilen her hastada bas-boyun, kardi-
yopulmoner, abdomen, kas iskelet sistemi ve nérolojik mu-
ayene yapilmalidir’. Yapilacak tahliller tutulan damar capi-
na, hastaligin seyrine ve klinik siddete bagldir. Eger akut
baslangicli bir tabloda Ulserler yoksa, sistemik bulgu yoksa,
hastanin bir stire sonra tekrar goérilmesi yeterli olabilir. Kro-
nik, siddetli hastalik veya sistemik tutulum bulgulari varsa
daha kapsamli arastirma gereklidir?'.

Kutanoz vaskdlit 6n tanisi bulunan eriskin olgularda histolo-
jik degerlendirmenin degeri tartismasiz kabul edilir bununla
birlikte ¢ocuklarda daha konservatif bir yaklasim da kabul

gormektedir. Biyopsi vaskuliti taklit eden durumlarin dislan-
masina da yardimci olur. Konnektif doku hastaligi, romato-
id artrit gibi hastaliklarda vaskilit stiphesi varsa kural olarak
biyopsi almak gereklidir.

Vaskaulitlerin tanisinda histopatolojik bulgular 6nemli olmak-
la birlikte vaskuler hasarin dinamik nattra histopatolojik de-
gerlendirmede zorluklara neden olmaktadir. Hasarlanan da-
marlarin gériinimu ve baskin inflamatuvar hucre tipinin za-
man icerisinde degisiklik gostermesi, vaskller hasar derecesi-
nin lezyonun siddetine goére farklik goéstermesi, ayni vaski-
litik olayin farkli yaslardaki lezyonlarinda histolojik gértinu-
mun farklh olmasi nedeniyle hem biyopsi zamani hem érnek-
lem yapilacak lezyonun ve lezyondan alinacak érnegin yeri-
nin se¢cimi asamasinda dermatologa dnemli gérev dismekte-
dir'?®. Orta caph damar vaskulitinde biyopsi Ulser olmayan
bolgelerden alinmalidir, Glser kenarindan veya livedo retiki-
laristen alinan biyopsilere gére nodullerden alinan biyopsi-
nin tanisal degeri daha yuksektir. Bu mimkadn degilse, Glse-
rin tabaninda siklkla insidental vaskulit gelistiginden, bi-
yopsi aktif kenardan alinmalidir. Livedo retikularisten biyop-
si alinmasi planlaniyorsa biyopsi merkezdeki beyaz alandan
alinmalidir>1212,

Kuguk damar vaskdlitlerinde en hassas, kirmizi veya purpurik
olan deri lezyonundan subkutise uzanan derin bir biyopsisi
tani icin en ideal olanidir™. Orta capli damar vaskulitinden
stpheleniliyorsa eksizyonel ve daha derin bir biyopsi alinma-
lidir. Orta capli damar vaskaulitlerinde livedo retikUlariste pa-
tolojik degisiklikler derinde oldugu icin patologun derin ve
seri kesitler almasi gereklidir®. Deri biyopsisi 24-48 saatlik
lezyondan alinmalidir, 48 saatten sonra infiltrattaki lenfosit-
lerin orani belirgin olarak artacagindan spesifik tani mim-
kin olmaz. Histolojik olarak sadece tromboz ya da perivas-
kuler lenfositik infiltrat iceren biyopsiler klinik aksini dtstin-
darayorsa tekrarlanmalidir?'.

Direkt immunfloresanin kitanéz vaskdlitlerin tanisinda rutin
kullanimi tartismalidir®®. Direkt imminfloresandan saghkl
sonug alinabilmesi icin erken lezyonlardan 6rnek alinmalidir.
72 saatten buyuk lezyonlarda direkt immunfloresanda im-
munglobulin tespit etmek zordur. Vaskiler paternde IgA bi-
rikimi HSP veya IgA paraproteinemiyi dastnduarar. Kigtk
damar kUtanéz vaskulitlerinde direkt immunfloresanda da-
mar duvarlarinda grantler paternde C3-IgG, IgM ve/veya IgA

Tablo 4. Tutulan damar capina gore vaskilitlere eslik eden bulgular™*

Kiigiik Orta Biiytik
Purpura Subkutan noduller Ekstremitede klodikasyo
Urtiker Ulserler Asimetrik damar basinci

Vezikulobulloz lezyonlar

Livedeo retikularis

Nabiz yoklugu

Splinter hemorajiler

Pitted palmar veya dijital skarlar

Aort diletasyonu

Sklerit, episklerit, Gveit Dijital gangren Ufiirim
Glomerulonefrit Monondritis -
Gastrik kolik Anevrizma -
Pulmoner hemoraji infarktlar -

Renal arter hipertansiyonu -
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(G>M>A) birikimi gértlmektedir’. Damarda veya ¢evresinde
IgG, IgM ve/veya C3 varsa immuinkompleks iliskili tablolar:
kriyoglobulinemik vaskdilit, konnektif doku hastaligi vaskuli-
ti ve kitanoz l6kositoklastik vaskilit dustinaltr. Bazal mem-
bran zonda immunreaktanlarin olmasi lupus vaskulitini akla
getirmelidir. Hipokomplementemik Grtikeryal vaskulit sen-
dromunda da eslik eden konnektif doku hastaligi varsa ba-
zal membran zonda immunreaktan olabilir. Kriyoglobuline-
mik vaskulitlerde kan damarlarinda IgM birikimi goérulebi-
lir2. Kompleman veya immin kompleks birikimi yoksa veya
az miktardaysa ANCA iliskili vaskulitler distnalmelidir2.
Vaskulit nedeniyle degerlendirilen hastalarda siphelenilen
vaskulite ve bu vaskulitin etkileyecegi organ sistemlerine
uygun tanisal testler yapilmali, 2,24 organ sistemlerinin et-
kilenme durumunu degerlendirmek icin bazi laboratuar
testleri her vaskulit epizodunda tekrar edilmelidir. Vasku-
litle iliskili hastaliklar i¢in yapilan testler (HCV/HBV serolo-
jisi) ilk tani esnasinda yapilir ve yalnizca yeni bilgi elde edi-
lirse tekrarlanir?,

Baslangi¢ asamasinda istenilecek tetkikler Tablo 5'de gosteril-
mistir. Ates, Ufarim, periferik yaymada bozukluk, sitopeni,
HIV icin risk faktorleri, siddetli vaskulit sendromu varsa kan
kulturu, ekokardiyografi, kan smir morfolojik calismasi, HIV
serolojisi, visseral anjiyografi, kas biyopsisi veya etkilenen
dokularin biyopsisi gibi ileri tetkikler planlanmahdir?**.
ANCA pozitif vaskulitlerde basit tanisal yaklasimda Ug¢ basa-
mak vardir. immufloresanda damarlarda ve cevresinde
kompleman ve immulnkompleks birikimi yoksa yani pauci-
immun bir vaskulit s6z konusu ise hasta MPA kabul edilir.
Eger akcigerde grantlomatoéz inflamatuar infiltrat varsa has-
ta WG'dir. Bunlara ek olarak eozinofil ve astim da varsa has-
ta CSS agisindan degerlendirilmelidir. ANCA pozitif vaskulit-
lerde bu tur algoritmik yaklasim her (g hastalikta da agresif
tedavi 6nerildigi icin tedavinin gecikmesini 6nleyebilir.5 AN-
CA'nin indirekt immuUnfloresan ve myeloperoksidaz veya
proteinaz 3 icin antijen spesifik (ELISA) testlerle calisilmasi
otoantikorun spesifitesi ve sensitivitesini arttirdigindan tab-
lonun diger ANCA pozitif hastaliklardan ayrimina yardimci
olur“*. Pulmoner hemoraji, uzun sureli otit veya sinuzit, ret-
roorbital kitle veya sistemik bulgularla giden vaskdlitlerde
ANCA mutlaka bakilmalidir®.

Tablo 5. Vaskulitli hastalarda énerilen laboratuar tetkikleriz>*

e Tam kan sayimi

e Tam idrar tetkiki

o Eritrosit sedimentasyon hizi
o Biyokimyasal panel

o Kan kreatinini ve kan Ure azotu
e Gaytada gizli kan

o ANA, ANCA

o Romatoid faktor

o Kriyoglobulinler

o (3, C4, CH50 duzeyleri

e HBV, HCV serolojisi

o Akciger grafisi

o imminglobulinler (IgG,A,M)
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