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Periferik Arter Hastaliklari
Peripheral Arterial Diseases

Vazospastik Damar Hastaliklar:

Vasospastic Disorders:
Pathogenesis and Management: Review

OZET Vazospastik damar hastaliklar: terimi, ilk tanimlandig 19. yiizyilin ortalarindan bu yana ha-
len tizerinde aragtirma ve ¢aligmalarin devam ettigi bir grup hastalig: kapsamaktadir. Altta yatan sis-
temik hastaliga sekonder gelisen formlar disinda genellikle benign seyirli olmas: nedeniyle ¢ogu
zaman goz ardi edilen bu hastaligin etyopatogenezi halen tam agiklanamamistir. Ozgiin tan1 metot-
larinin olmamasi nedeniyle toplumdaki insidans: net olarak bilinmeyen bu hastalik, 6zellikle geng
yas grubunda hayat kalitesinde bozulma ve is giicii kaybina neden olmaktadir. Tan1 konulmasin-
daki zorluk kadar tedavi etkinliginin de diisiik olmasz, bireylerin hayatinda 6nemli derecede fonk-
siyon bozukluguna yol agmaktadir. Bu yazida, ¢ogu zaman goéz ardi edilmis olan bu hastalik
grubunun temel 6zelliklerini, giincel tan1 ve tedavi metotlarini, klinik deneyimlerimizi de ekleye-
rek sunmay1 amagcladik.

Anahtar Kelimeler: Vazospastik damar hastaligi; Raynaud hastaligy; livedo retikiilaris

ABSTRACT The term vasospastic disorder contains a group of diseases which are studied and in-
vestigated since their first description in 19" century. The etiopathogenesis of these disorders are
not still clearly known because the disorder is almost ignored due to the benignity of it’s natural co-
urse except the subgroups, which are secondary to underlying another systemic disease. The disor-
der, whose incidence is not known certainly due to the lack of typical diagnostic methods, causes
the deterioration of the quality of life and the loss of manpower, especially in young age groups. The
low efficiency of treatment methods as the difficulty of the diagnosis causes the severe functional
impairment in patients. In this paper, we aimed to present the basic features, current diagnostic
methods and treatment options of this ignored disorders with adding our own clinical experien-
ces.

Key Words: Vasospastic disorders; Raynaud’ s disease; livedo reticularis
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azospastik damar hastalig1, daha ¢ok arteriolar diizeyde olmak tize-

re, tekrarlayici vazospazm ve bunun sonucunda gelisen semptoma-

tolojiyi iceren bir hastalik grubudur. Hastalifa neden olan
patofizyolojik mekanizmalar net olarak aydinlatilamamais olsa da, temel bo-
zuklugun sempatik sinir sisteminden kaynaklandig1 diisiintilmektedir. De-
gisik formlar1 bulunan bu hastaliklar biitiintinde {ist ekstremite tutulumu
genelde alt ekstremiteye gore daha siktir.! Giincel pratikte vazospastik da-
mar hastaliklari, genelde subjektif bulgular: olmasi ve mutlak tanisal testle-
rinin sinirh olmasi nedeniyle gozden kagabilmekte olup, bu nedenle kesin
insidansi da bilinmemektedir.?
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I RAYNAUD SENDROMU

GIRIS

Raynaud Sendromu (RS), soguk temasi ya da cesit-
li emosyonel streslere bagh olarak olusan epizodik
vazospazm ve buna bagl gelisen el ya da ayak par-
maklarinda siyanoz ve solukluk ile karakterize olan
bir hastaliktir. 11k defa 1862 yilinda Maurice Ray-
naud, 25 hasta iizerinde yaptig1 “Local Asphyxia
and Symmetrical Gangrene of the Extremities” bas-
likli doktora tezinde bu hastaligi tanimlamistir.
Yirminci yiizyilin baglarinda Hutchinson, altta ya-
tan bir bagka sistemik patolojiye sekonder gelisen
tabloyu Raynaud Fenomeni olarak tanimlarken,
etiyolojisi bilinmeyen tablolar1 Raynaud Hastalig
olarak tanimlamak gerektigini savunmustur. Gii-
niimiizde Hutchinson'un teoremi kismen kabul
gormiis olsa da, genellikle etiyolojisi bilinmeyen
formlar Primer Raynaud Sendromu (PRS), altta ya-
tan sistemik bir bagka hastaliga sekonder olarak go-

rillen formlar Sekonder Raynaud Sendromu (SRS)
(Obstruktif form) olarak adlandirilmaktadir.?®

EPIDEMiYOLOJI

Raynaud Sendromu ile toplumda oldukea sik olarak
karsilagilmakta olup, prevalans: %3,3 ile %22 gibi
genis bir aralikta degismektedir.? Afrika-Amerika
ve Asya toplumlarinda kadin ve erkeklerde esit
oranlarda goriilen bu sendroma, diger toplumlarda
kadinlarda daha sik rastlanilmaktadir (%3-12,5 a
karsi, %6-20).34

Carpentier ve ark. tarafindan, Fransa’'da yiirii-
tilen 14 yillik bir calismada yeni tani konulmusg
RS’ ninyillik insidansinin %0,25 oldugu, insidansin
yasla birlikte azaldig1 ve zaman igerisinde hastala-
rin yaklasik %33’tinde semptomlarin geriledigi bil-
dirilmigtir.> Semptomlarin gerilemesine etki eden
faktorler net olarak bilinmemekle birlikte, yas ile
birlikte artmig vaskiiler reaktivite tizerinde durul-
maktadir.®

SINIFLANDIRMA

Daha 6nceden de bahsedildigi gibi RS, altta yatan
sistemik hastaligin mevcudiyetine gore basitge iki-
ye ayrilabilir; primer ve sekonder formlar. Bunun-
la birlikte, primer ve sekonder formlarin ayrimi
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icin kriterler 1992 yilinda LeRoy ve ark.nca ortaya
konulmusg ve PRS tam kriterleri su sekilde siralan-
mistir: Epizodik akral siyanoz ve palor ataklari, pe-

doku
nekrozunun olmamasi, normal kapilleroskopik bul-

riferik  vaskiiler hastaligin  olmayisi,
gular, negatif antiniikleer antikor (ANA) testi ve

normal sedimentasyon degerleri.®

SRS kismen de olsa daha ileri yaglarda goriiliir.
SRS’ye neden olan en sik hastalik sistemik skleroz
olup, bunu diger romatolojik hastaliklar takip eder.
Diger tiim romatolojik hastaliklarda oldugu gibi,
serolojik calismalar ayirici tanida 6nemli yer tutar.
SRS’ye neden olan hastaliklar Tablo 1’de 6zetlen-
mistir.

PRS, SRS’ye gore daha iyi seyirli olup, 10 yil
icerisinde dijital tilser goriilme insidans1 yaklagik
%5 olarak bildirilmektedir. SRS de ise bu oran
yaklasik %50 olarak bildirilmekte ve bu olgularin
yaklagik %20-25’1 dijital amputasyon ile sonug-
lanmaktadir.® PRS nadiren de olsa zaman igerisin-
de bag dokusu hastaligina (BDH) déniisebilmekte
olup, bu oran %5-19 arasinda degismektedir. Yapi-
lan etiyolojik arastirmalar sistemik hastalik tanisi-
n1 koyduracak bulgular1 olmayan (6rnegin diisiik
titrede antiniikleer antikor ya da normal kapille-
roskopi gibi) kisilerde gelecekte BDH gelisme riski-
nin, normal bireylere gore %30 daha fazla
oldugunu ortaya koymustur. Bu nedenle PRS tani-
s1 almig hastalar da belirli zaman araliklar ile taki-
be alinmalidir.”

Primer ve sekonder formun temel 6zellikleri
ve farkliliklar: Tablo 2’de 6zetlenmistir.

RiSK FAKTORLERI

RS risk faktorleri analiz edildiginde ilk karsilagilan
faktoriin cinsiyet oldugu sdylenebilir. $6yle ki, RS
tanist almig hastalar degerlendirildiginde hastala-
rin ¢ogunlukla geng bayanlardan olustugu goriil-
mektedir. Cinsiyet kadar 6nemli bir yer tutan diger
faktoriin ise yas oldugu bilinmektedir. PRS, siklik-
la 11-45 (ortalama 31) yas gurubu araligindaki bi-
reylerde goriilmekte olup, cocukluk ¢aginda da
goriilebilmektedir. Ileri yas gurubunda goriilen RS
ise genellikle bagka bir hastaliga sekonder olarak
olugsmaktadir (SRS).3

Damar Cer Derg 2013;22(2)
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TABLO 1: Sekonder Raynaud sendromuna neden olan
hastaliklar.

Romatolojik hastaliklar ilerleyici sistemik skleroz (skleroderma)
Sistemik lupus eritematozus

Bag dokusu hastaliklar

Romatoid artrit

Sjogren sendromu

Dermatomiyozit

Polimiyozit

Dev hiicreli arteritler

Tikayict damar hastaliklari  Ateroskleroz

Buerger hastaligi
Tromboembolik hastaliklar
Mesleksel hastaliklar Hipotenar ¢ekic sendromu
Titresim bagiml

Donma

ilaca bagimli vazospazm Beta-blokérler

Vazopressor ajanlar

Ergot alkaloidleri

Kokain

Amfetaminler
Vinblastin/Bleomisin/Siklosporin
Alfa interferon

Hematolojik hastaliklar Polistemia vera

Paraproteinemi

Kriyoglobulinemi

Kriyofibrinojenemi

Soguk aglutinin hastaligi

Protein C, S, antitrombin IIl eksikligi

Faktor V Leiden mutasyonu

Maligniteler Multiple miyelom
Lésemiler
Adenokarsinomlar
Astrositomlar

Enfeksiyonlar Hepatit Bve C

Parvovirlis enfeksiyonlari
Mikoplazma enfeksiyonlar
Purpura fulminans

Anatomik sendromlar Skalenius antikus sendromu

Servikal kot sendromu

2007 yilinda Suter ve ark. tarafindan yapilan
bir caligmada sigara ve alkoliin RS {izerine etkisi in-
celenmistir.® Bu ¢aligmaya gore sigara kullanimi ile
PRS arasinda bayanlarda herhangi bir baglanti bu-
lunmazken, 6zellikle eslik eden kardiyovaskiiler
hastalig1 olan erkeklerde anlamh bir iligski oldugu
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saptanmustir. Asir1 alkol kullanimi ile PRS arasinda
ise kadinlarda pozitif bir korelasyon saptanmigken,
erkeklerde anlamli bir iligki saptanmamaigtir. Orta
diizeyli alkol kullanimi ise PRS agisindan erkekler-
de koruyucu etkili olabilirken, kadinlarda bu etki
istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir. Bu ¢a-
lismada yine, sosyal icicilik diizeyinde tiiketilen
kirmizi sarabin, her iki cinsiyette de RS agisindan
koruyucu etkileri oldugu saptanmigtir.®

Risk faktorleri arasindaki bir diger 6nemli fak-
tor iklim ve ortam 1sisidir. Maricq ve ark,, diinya-
nin 5 ayr1 bolgesinde yaptiklar1 arastirma
sonrasinda hastaligin soguk iklimlerin oldugu bol-
gelerde daha sik oldugunu ortaya koymuglardir.’

Ortam 1s1s1 kadar, bireylerin megsgul olduklar
meslekler de RS etiyolojisinde yer alan, bilinmeyen
denklemlerden birini olusturmaktadir. Titresim ile
calisan mesleklere sahip olan 16 kisi tizerinde yapi-
lan bir caligmada, ortalama 3 yil igerisinde RS
semptomatolojisinin bagladig1, maruziyetin bira-
kilmasina ragmen hicbirinde hastaligin tamamen
diizelmedigi ve hatta olgularin 1/3’tinde kétiiye git-
tigi bildirilmigtir.>1°

TABLO 2: Primer ve sekonder formlarin temel 6zellikleri.

Form Cinsiyet Ozellikler
Primer  Siklikla kadin <30 yas
Agri nadir

Parmak tutulumu simetrik
Kapiller yatak normal
Trofik bozukluk/Ulserasyon nadir
Negatif/DUstik titrede antikor
Vazospazm primer
Cok sayida parmak tutulumu
Oda 1sisinda normal cilt muayene bulgulari
Normal laboratuar bulgular
Sekonder  Erkek/Kadin >30 yas
Agni sik
Parmak tutulumu asimetrik
Kapiller yatak bozulmus, dilate vendiller
Trofik bozukluk/Ulserasyon stk
Yiiksek titrelerde antikor
Obstruksiyon primer
Genelde tek parmak tutulumu
Laboratuvar anormallikleri

Pozitif serolojik testler
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Literatiirde, basta beta-blokorler olmak tizere
bir ¢ok ilacin RS ile olan iligkisini aragtiran ¢ok ce-
sitli aragtirmalar mevcuttur. Bu ilaglarin bir ¢ogu-
nun RS semptomlarimi tetikledigi bilinse de,
hemen hig biri i¢in mutlak kontraendikasyon bil-
dirilmemistir. Bu ajanlarin bazilar1 kisaca soyle si-
ralanabilir; Beta-blokorler (Selektif-nonselektif),
kemotarapotik ajanlar (vinblastin, bleomisin, cisp-
latin, alfa interferon, siklosporin, karboplatin vb.),

ergot alkoloidleri, amfetaminler, kokain, oral kont-

raseptifler, bromokriptin.3

PATOGENEZ

Maurice Raynaud hastalig1 ilk tarif ettiginde, hasta-
ligin patogenezinde sempatik agir1 aktivite sonu-
cunda gelisen vaskiiler hiperreaktiviteyi sorumlu
tutmaktaydi. Yaklagik 70 yil sonra farmakolojik ya
da cerrahi olarak yapilan sempatik blokaj / sempa-
tektomi hastalarinda halen semptomlarin devam et-
tigini bildirilmis ve Raynaud hastaliginda santral
sinir sistemi diginda lokal baz1 faktorlerin de etkisi
oldugunu iddia edilmistir.? Giiniimiizde halen Ray-
naud sendromunun patogenezi tam olarak agikla-
birlikte,
mekanizmalar sorumlu tutulmakta ve problemin

namamakla birtakim patofizyolojik
multifaktoriyel oldugu diistintilmektedir. Hastalikla
ilgili muhtemel patofizyolojik mekanizmalar: vas-
kiiler, noral ve humoral bozukluklar olacak sekilde
3 baglik altinda toplamak mtmkiindiir.

Vaskiiler Faktorler

PRS’de vaskiiler bozukluklar cogunlukla fonksiyo-
nel iken, SRS’de siklikla yapisal ve fonksiyonel bo-
zukluklardan kaynaklanmaktadir."

Damar endotellerinde nitrik oksit (NO), pros-
tasiklin ve bradikinin gibi ¢esitli vazodilatator mo-
lekiiller sentezlenmektedir. Bu maddeler igerisinde
en giicli etkiye sahip olan NO, endotel hiicrelerin-
den sentezlenmesinin ardindan damar diiz kasi ice-
risindeki cGMP’yi aktive ederek vazodilatasyonu
indiklemektedir. SRS’si olan hastalarda, NO in me-
kanizmasi ve patogenezdeki etkisi net olarak goste-
rilmistir. Buna gore, SRS tanis1 almis hastalarda NO
iiretiminde yer alan NO sentetazi kodlayan mRNA
eksikligi gosterilmistir. Bununla birlikte, NO ve
benzer mediatorlerin PRS’deki etkileri halen net
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olmamakla birlikte, kesin bir mekanizma da goste-
rilememigtir.?

Endotelyal hiicreler bahsi gegen vazodilatator
mediatorlerin aksine, endotelin (ET)-1, angioten-
sin II ve tromboksan A2 gibi ¢ok cesitli ve gii¢lii
vazokonstriktor molekiiller de salgilamaktadir.
Bunlara ek olarak otokrin ve endokrin olarak tire-
tilen diger molekiiller de vazospazmi indiikleye-
bilir. PRS’de, plateletlerden tiretilen seratonin
molekiiliiniin hem dolagimdaki ve hem de platelet
igerisindeki diizeylerinde artig oldugu gosterilmis-
tir.? Bununla birlikte seratonin molekiiliiniin RS et-
yopatogenezindeki rolii halen net degildir. Plazma
seratonin diizeylerinde artmaya neden olan selek-
tif seratonin re-uptake inhibitorii fluoksetin kulla-
nilan hastalarda vazospastik ataklarin sikligi ve
siddetinde azalma oldugu gosterilmistir.®

Saglikli bireylerde bu iki mekanizma arasinda
dengeli bir iliski s6z konusu iken, RS’li hastalarda,
ozellikle soguk stimiilasyonu ile birlikte plazma
ET-1 seviyelerinde ciddi oranda artig oldugu, NO
diizeyinde de kayda deger bir azalma oldugu gos-
terilmigtir. Bu mekanizmalara ek olarak SRS’li
hastalarda renin-anjiyotensin sistem aktivasyonu
gosterilmigken, PRS’li hastalarda boyle bir iligki
gosterilememigtir.>3

Ek olarak, SRS’de eritrosit hiicre deformabili-
tesinde azalma oldugu gosterilmistir. Soguk temas:
ile birlikte kan viskozitesinde artig goriilmesi bek-
lenmekte iken, saglikli bireyler ile yapilan karsi-
lagtirmalarda PRS’li hastalarda bu artigin daha fazla
oldugu gorillmektedir."

Ndral/Noronal Faktorler

Otonomik ve duyusal afferent sinirlerden iletilen
norotransmitterlerin dijital diizeydeki vaskiiler to-
nu etkileyerek hastalik mekanizmasinda yer aldig:
distintilmektedir. Vaskiiler yatak, temelde 3 ayr1
noron grubundan innerve edilmektedir. Bunlar,
sempatik vazokonstriiktor noronlar, sempatik ya da
parasempatik vazodilatator noronlar ve vazodila-
tasyonu diizenleyen duyusal noronlar olarak sayi-
labilir. PRS ve SRS’li hastalarda, problem noral
mekanizmalar, noropeptidlerdeki disregiilasyon ve
o-adrenoreseptorlere baglh gelisen vazokonstriksi-
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yon ve vazodilatasyon dengesindeki bozukluklar-
dan kaynaklanmaktadar.?

Sempatik sinir lifleri, hem vazodilatasyon etki-
si belirgin olan substance P, hem de vazokonstrik-
tor etkisi belirgin olan noropeptid Y ve ATP gibi
molekiiller sentezleyerek sinaptik bosluga salabi-
lirken, parasempatik sinir lifleri, sadece asetilkolin
ve vazoaktif intestinal peptid gibi vazodilatatér mo-
lekiilleri iretmektedir.>® Ayrica, vaskiiler yatag: in-
nerve eden duyusal afferent sinir liflerinde, 6nemli
bir néropeptid olan ve oldukea giiglii bir vazodila-
tator etkiye sahip olan, kalsitonin gen bagimli pep-
tid (CGRP) iiretilmektedir ki, hem PRS’li, hem de
SRS’1i hastalarda yapilan incelemelerde, parmak
cildi sinir liflerinde CGRP’nin immiin-reaktivite-
sinde ciddi oranda azalma oldugu gosterilmigtir.'?

oy adrenoreseptorler postsinaptik resptorler
olup, uyarildiklarinda vazokonstriiktif etki goste-
rirler. o, adrenoreseptorler ise hem presinaptik,
hem postsinaptik yerlesimlidirler. Presinaptik re-
septorlerinin uyarilmasi vazodilatator etki goste-
rirken, postsinaptik reseptdrlerin uyarilmasi
vazokonstriiktor etki gosterir. Sempatik sinir akti-
vitesi, soguk ya da bagka bir nedenle tetiklendigin-
de, epinefrin ve norepinefrin gibi molekiller
araciligi ile postsinaptik o, adrenoreseptorler uya-
rilir ve boylece vazokonstriksiyon baglar. Soguk sti-
miilasyonunun ayrica postsinaptik a,-adrenoresep-
torlerin ad1 gecen mediatorlere olan duyarliligini

arttirdig: da bildirilmektedir."

Yapilan bir aragtirmada, a,-adrenoreseptor
agonistleri ve soguk stimiilasyonu ile yaratilan di-
jital vazokonstriksiyonda artmig protein tirozin
kinaz aktivitesi saptanmistir. Yine bu ¢aligmada or-
tama protein tirozin kinaz inhibit6rii eklenmesi ile
olusan semptomlarin geriledigi gosterilmistir.? Ya-
zarlar ¢aligmalarinin sonucunda, protein tirozin
kinaz aktivitesindeki bozukluklarin PRS’lu hasta-
larda genetik olabilecegini, SRS’lu hastalarda ise
diger etkenlerin (anormal sitokin yanitlari, reaktif
oksijen molekiilleri gibi) 6n planda olabilecegini
bildirmektedirler. Bu bulgular, daha kapsaml: ¢a-
lismalar yapilana kadar, tirozin kinaz inhibitorle-
rinin tedavide faydali olabilecegine de dikkati
cekmektedir.

Damar Cer Derg 2013;22(2)

Hormonal Faktorler

RS’nin kadinlarda erkeklere gore daha fazla gorii-
lityor olmasi, kadin cinsiyetin igerisinde de dagili-
minin menars ve menapoz arasindaki dénemde
yogunlagmasi, etiyopatogenezde hormonal faktor-
lerin etkisine dikkat ¢ekmig ve aragtirmacilari bu
konuda yonlendirmistir. Gergekten de, bu yag gru-
bu kadinlarda, erkeklerle kargilastirildiginda kuta-
noz vaskiiler yapilardaki sempatik ton daha yiiksek
olarak bulunmustur. Benzer sekilde yapilan aras-
tirmalarda, Ostrojenin postsinaptik o, adrenore-
septorlerin ekspresyonunda artigsa neden oldugu
gosterilmistir.'* Bununla birlikte, birtakim ¢alig-
malar da, 6strojenin NO ve sitokrom P450 aktivi-
tesi {izerinden vazodilatasyon sagladigini iddia
etmekte ve Ostrojenin brakiyal arter diizeyinde ar-
teriyal kan akiminda artisa neden oldugunu bildir-
mektedir.”® Ancak dijital diizeyde 06strojenin
arteriyal sistem tizerindeki etkileri net olarak bilin-
memektedir.? Tim bunlar degerlendirildiginde, gii-
niimiizde halen 6strojen ile RS arasindaki iligki net
olarak ortaya konamamustir.

Genetik Faktorler

PRS’li hastalar incelendiginde neredeyse hastalarin
dortte birinde birinci derece akrabalarda aile 6ykii-
sti oldugu dikkati cekmektedir. Bu konu ile ilgili en
onemli caligma 2007 yilinda Cherkas ve ark. tara-
findan ikizler tizerinde yapilmistir.”® Bu aragtirma-
ya gore, RS riski, tek yumurta ikizlerinde, ¢ift
yumurta ikizlerine gore iki kat fazla olarak saptan-
mustir.”> Bununla birlikte, RS ile iligkili olarak orta-
ya konulmus gen izomorfizmi, genetik bir
mutasyon ya da diger tanimli genetik bir bozukluk
bulunmamaktadir.

KLINiK TABLO

RS ile bagvuran bir hastanin tipik yakinmalari,
ozellikle soguk havalarda artan bir ya da her iki
ekstremite parmaklarinda morarma, uyusma, so-
lukluk ya da agn seklindedir.'® El parmaklari, ayak
parmaklarina gére daha fazla tutulmaktayken, bas-
parmaklar cogunlukla duruma istirak etmez."”

Raynaud atag1, genellikle etkilenen bolgedeki
¢ fazli renk degisikligi ile karakterizedir. Soguk ile
temasin ardindan gelisen vazospazma sekonder el-
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lerde solukluk goriiliir. Bu tabloyu bélgede biriken
desatiire oksijenli kan nedeniyle siyanoz takip eder
(Resim 1). Vazospazmin ortadan kalkmasinin ve ar-
teriyal akimin tekrar saglanmasinin ardindan bol-
gesel hiperemi gozlenir.

RS tam kriterleri; soguk stimiilasyonu ya da
emosyonel stres ile epizodik olarak gerceklesen, bir
ya da daha fazla parmakta, sinirlar1 belirgin soluk-
luk ya da siyanoz mevcudiyeti olarak tanimlanmig-
tir. Ug renkli cilt degisiklikleri RSnin tipik bulgusu
olmasina ragmen tam kriteri degildir.® Hastalarin
biiyiik cogunlugu epizodik olarak goriilen solukluk
ve morarmadan yakinmaktadir. Agr1 genellikle
tclinci fazda ortaya ¢ikan bir bulgudur ve SRS’de
daha belirgindir. PRS’de birinci ve ikinci fazda ag-
11, goze carpan ve dikkat ¢ceken bir 6zellik degilken,
tclincii fazda nadir de olsa goriilebilir. SRS’de ise
agr1 her ¢ fazda da olaya eslik eden tipik bir bul-
gudur.!

Bu bulgular disinda uyusma, karincalanma ve
yanma hissi (6zellikle ti¢iincti fazda) de hastalarin
sik tarif ettikleri semptomlardandir. SRS’de bunla-
ra ek olarak cilt degisikleri goriilebilmektedir. Bu
cilt degisiklikleri, cildin elastikiyetini ve kalinligi-
n1 kaybederek incelmesi ve deforme olmasindan,
distal iilserasyon ve nekroza kadar uzanabilmekte-
dir (Resim 2). PRS’de ise bu tiir degisiklikler bek-
lenmemekte olup, 6zellikle boyle bulgular: olan
hastalarda altta yatan hastaliklar aragtirilmalidir."?

LABORATUAR

RS tamisinda poliklinik sartlarinda uygulanabilecek
en basit ve non-invaziv test soguk stimiilasyon tes-
tidir. Bu testin spesifitesi %100 iken, sensitivitesi
%50 civarindadir.? Kesin bir fikir birligi bulunma-
makla birlikte, daha ¢ok kabul gormiis ve kendi
merkezimizde uyguladigimiz test yontemi soyledir:
Hastalarin, oda 1s1sinda (26°C) 30 dakikalik bir bek-
leme sonrasinda, bir 1s1 probu yardimiyla 1. ve 2.
parmak distal falanks pulpalar1 arasindan baglangi¢
1s1s1 Olgiilerek kayit altina alinir (Resim 3). Daha
sonra ol¢iim yapilan ekstremite, +4°C’deki buzlu
suyun igerisine sokularak 20 saniye siireyle tutu-
lur. Bu siire sonunda hastalarin elleri kurumaya bi-
rakilir ve diger el ile ya da bagka bir ortam ile
temasi Onlenerek beklenir. Beginci dakika, 10. da-
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RESIM 2: Sistemik sklerozise bagh gelisen sekonder Raynaud sendromunda
distal uclarda gdrulen siyanotik cilt nekrozlar.

RESIM 3: Soguk stimiilasyon testinde klinigimizde uygulanan 6lgtim teknigi.

kika, 15 ve 20. dakikalarda daha 6nce anlatilan ge-
kilde parmak 1silar1 tekrar 6l¢iiliir. Normal birey-
lerde el 1s1s1nm1n ilk 10 dakika igerisinde baglangic
1s1s1na donmesi gerekmektedir. Bu sekilde ilk 10
dakika igerisinde baslangic 1sisina donen bireyler-
de RS ve diger vazospastik damar hastaligi varlig:
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diisintilmez. Bununla birlikte 20 dakikalik stireye
ragmen baslangi¢ 1s1s1na ulagilmayan bireylerde
test pozitif kabul edilir ve RS’den s6z edilebilir. On
besinci dakikaya kadar baglangic 1sisina ulagan bi-
reyler normal sinirlarda sayilabilirken, 15-20 daki-
ka igerisinde baslangi¢ 1sisina ulasan bireylerde
hafif diizeyli RS’den bahsedilebilir.

Soguk stimiilasyon testine ek olarak, RS tani-
sinda kullanilabilecek bir diger test parmak sisto-
lik kan basinci (PSKB) 6l¢timii ve sonrasindan
parmak-brakiyal indeksol¢timiidiir. Proksimal fa-
lanks tizerine yerlestirilen cuff ve distalinden ple-
tismografik 6lciimler ile elde edilen PSKB degeri
ile brakiyal bolgeden 6lgiilen degerin birbirine or-
anlamasi yontemiyle elde edilen bu indeksin nor-
mal degeri 0,8-1,3’tlir. PSKB de parmaklar arasinda
15 mmHg tizeri bir fark olmas: ya da bu basincin
70 mmHg dan az olmasi okluziv hastalik lehine yo-
rumlanir. Normal sinirlarin ¢ok 6tesinde bir PSKB
olctimil ise elastikiyetini kaybetmis (non-compres-
sible) vaskiiler yatak lehinedir.'

RS bazen altta yatan bag dokusu hastaligina se-
konder olabildigi gibi (SRS), bazen de bu hastalik-
larin ilk bulgulan olarak karsimiza ¢ikabilir. Bu
nedenle RS semptomlari ile bagvuran her hastada
SRS varlig1 dislanmalidir. Bu amagla SRS nedeni
olabilecek altta yatan hastaliga yonelik olarak se-

rolojik ve biyokimyasal tiim parametreler calisil-
malidir. SRS tanisi i¢in yapilabilecek tetkikler Tab-
lo 3’te gosterilmistir.

Serolojik testler icerisinde ilk tercih edilmesi
gereken ve en sik kullanilan testler, ANA ve roma-
toid faktordir (RF). ANA tek bagina bag dokusu
hastalig tanisi i¢in yeterli olmamakla birlikte, tara-
ma amach kullanilabilmektedir. Pozitif ANA tes-
pit edilen hastalarda daha ileri otoantikorlar ve ileri
testler yapilabilmektedir.

Pletismografik 6l¢timler de tanida ve 6zellikle
PRS ve SRS ayriminda yardimci olabilecek bir di-
ger yontemdir. SRS olan hastalarda obstriiktif pa-
tern izlenmekte iken, PRS’li hastalarda, inis
trasesinde ¢ok sayida ¢entik bulunan bir dalga for-
mu meydana gelmektedir. RS ayirici tanisinda kul-
lanilabilecek pletismografik dalga formlar: Resim
4’te gosterilmigtir."”

PRS ve SRS ayiric1 tanisinda 6nemli yer tutan
bir diger tetkik, kapilleroskopidir. Tirnak yataginin
151k mikroskobu altinda incelenmesi ile yapilan bu
test ozellikle skleroderma ve dermatomiyozit gibi
SRS de ayirici tanida 6nemli yer tutmaktadir.”” Ay-
rica, halihazirda bag dokusu hastalig1 tanisi alma-
mis olan bireylerde tespit edilecek anormal
kapilleroskopi testi, gelecekte gelisebilecek bag do-

TABLO 3: Sekonder Raynaud sendromu tanisi icin yapilabilecek tetkikler.

Biyokimya Glukoz
Ure/kreatinin
AST/ALT

Bilurbin profili

Lipit profili
Elektrolitler

B12, Folat, Ferritin
Demir

Demir baglama kapasitesi
Serbest T3
Serbest T4

TSH

HbA1c

PTZ/INR

aPTT

Fibrinojen

Endokrin

Hematolojik

Sedimentasyon
ASO
CRP
RF
Anti-dsDNA
ANA
p-ANCA
c-ANCA
immiinolojik Anti-ro antikor
Anti-Sentromer antikor
Anti-Scl-70 antikor
Direkt Coombs
indirekt Coombs
Soguk agglutinin tarama
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RESIM 4: Raynaud Sendromu ayirici tanisinda kullanilan pletismografik
dalga formlari: a) Normal trase, b) Sekonder Raynaud Sendromunda
gorulen obstrktif dalga formu, €) Primer Raynaud Sendromunda gériilen
vazospastik dalga formu.

kusu hastalig i¢in 6nemli bir isaret olabilmektedir.
Yapilan bir ¢caligmada, RS tanisi almig olan anormal
kapilleroskopik bulgulari olan bireylerin %80’inde
bag doku hastalig1 gelisecegi bildirilmektedir.?

RS tanisinda invaziv girisimsel yontemler ol-
dukca nadir olarak kullanilir. Bu tiir testler, siklik-
la SRS’de goriilen, tikayici ve/veya anevrizmal
damar hastaliklar1 ya da altta yatan bag dokusu
anomalilerine bagl olarak gelisen mikro-embolile-

ri ayirt etmek i¢in kullanmilmaktadir.'

TEDAVI

RS tedavisinde bir standart metot olmayip, tedavi
kisiye gore diizenlenmelidir. RS’de tedavinin ama-
c1, ataklarin sikligini ve siddetini azaltmaya yone-
lik olmalidir. Soguk ile temastan korunma, sigara
kullaniminin birakilmasi, el ve ayaklarda vazo-
konstriiksiyona neden olabilen kimyasal maddeler,
ilaglar ve ortamlardan kaginmak gibi, hayat stan-
dardindaki basit baz1 degisiklikler tiim hastalara
onerilmelidir. Bununla birlikte tedavinin stratejisi
temelde hastaligin ciddiyetine, SRS’de altta yatan
hastaligin tiiriine ve varsa doku hasar1 ve derecesi-
ne gore degismektedir. RS tedavisini, farmakolojik
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ve girisimsel yontemler olarak ikiye ayirmak miim-
kiindiir;

Farmakolojik Tedavi

Farmakolojik tedavi, hayat standardindaki diizen-
lemelere ragmen ciddi semptomlar: olan hastalar-
da endikedir. Giintimiizde halen FDA tarafindan
RS tedavisinde kullanilmas1 mutlak onaylanmisg bir
tedavi bulunmamakta olup, 6zellikle vazodilatator
ajanlar ge¢misten bu yana en ¢ok tercih edilen
ajanlar olmuglardir.

Kalsiyum kanal blokorleri (KKB) en ¢ok tercih
edilen vazodilatatOr ajan olarak genis bir kullanim
alanm1 bulmustur. Bu ilaglar, arter duvarindaki kal-
siyum bagiml diiz kas kontraksiyonunu, kalsiyu-
mun hiicre i¢ine girisini 6nleyerek azaltirlar ve
vazodilatasyona neden olurlar. Bu ajanlar kendi i¢-
lerinde ii¢ yapisal alt grup olusturmakta olup, kli-
nik pratige bu alt gruplar, kardiyak/vaskiiler
selektivite olarak yansir. Dihidropiridinler bu alt
gruplar icerisinde en az kardiyoselektif olani ve da-
mar diiz kas1 iizerinde en iyi dilatasyon yapan ajan-
lardir. Bu gruptaki, giintimiizde de en ¢ok
kullanilan ajan olan nifedipin, diger KGB’lerden
(verapamil ve diltiazem) ¢cok daha etkin sonuglara
sahip olup, halen altin standart olarak kabul edil-
mektedir. Bununla beraber, yeni nesil dihidropiri-
dinlerle (amlodipin, nicardipin, felodipin, isradipin
gibi) de etkili sonuglarin alindig: bildirilmektedir.?
Thompson, 18 randomize, plesabo kontrolli ¢alig-
ma {lizerine yaptig1 bir meta analizde, KKB tedavi-
lerinin plesaboya gore, 1 haftalik periyot icerisinde,
PRS’li hastalarda goriilen ataklarda ortalama 2,8-
5,0, semptomlarin ciddiyetinde %33 oraninda bir
azalma sagladigini bildirmiglerdir.?! Giincel pratik-
te ise, bu caligmalara gére daha yiiksek dozlarda te-
davi verilmesine karsin, sonuglar cok daha genis bir
aralikta degismektedir. Tedavi dozu, nifedipin i¢in
ginlitk 30-90 mg, amlodipin i¢in giinliik 2,5-10 mg
olarak 6nerilmektedir.? Doz yan etkilere ve ilacin
etkinligine gore bireysel olarak ayarlanabilir. En sik
goriilen yan etkiler; flushing, bas agris1 ve perife-
rik 6dem olarak bildirilmekte birlikte olup, doza
bagimlidir ve nadiren ilacin kesilmesine neden
olur. SRS’de KGB’lerin etkinligi PRS’de oldugu ka-
dar degildir.
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Nitrik oksidin RS patogenezindeki rolii bilin-
mesine ragmen, tedavide kullanimi konusunda he-
niiz net bir fikir birligi yoktur. Nitrik oksit ve diger
nitrat preparatlari, vaskiiler diiz kas kasilmasini
cGMP {izerinden azaltarak vazodilatasyon saglar-
lar. Bu preparatlar, oral, topikal ve intravendz ola-
rak kullanilabilmektedir. Her ne kadar, PRSli
hastalarda topikal kullanilan %2 nitrogliserin teda-
visinin plesaboya gore semptomlarda rahatlama ya-
rattify bildirilmis olsa da,? bu preparatlar 6zellikle
sistemik dolagima gecerek bagsta bas agris1 ve hipo-
tansiyon gibi cesitli ciddi yan etkileri nedeniyle ye-
teri kadar kullanim alani bulamamaiglardar.

Selektif «; blokdrler ve bu gruptan prazosin,
ozellikle sistemik skleroza bagli SRS basta olmak
tizere hem PRS hem de SRS’de ataklarin sikligini
ve siddetini azalttig1 kanitlanmig bir molekiildiir.
Bununla birlikte sik goriilen yan etkileri nedeniy-
le kullanimi kisitlidir.??

Anjiotensin converting enzim (ACE) inhibi-
torleri ve anjiyotensin reseptor blokorleri (ARB) gi-
bi renin-anjiotensin sistem tizerinden etki gosteren
molekiiller, giiclii bir vazokonstriikt6r olan anjio-
tensin [I'nin olusumunu 6nleyerek etki gosterirler.
ACE inhibitor tedavisi, sklerodermada renal kriz
donemlerindeki ataklarin tedavisinde uzun zaman-
dir aktif olarak kullanilmaktadir. PRS semptomla-
rinin tedavisi i¢in bu ilaglarin kullanimi konusunda
heniiz netlesmis bir fikir birligi olmasa da, giinliik
50 mg dozda uygulanan losartanin (ARB inhibit6-
rii), hem PRS hem de sistemik skleroza sekonder
SRS semptomlarinin rahatlatilmasinda etkili oldu-
gu, hatta bu etkinin uzun salinimh 40 mg/giin nife-
dipin tedavisinden daha etkili oldugunu bildiren
caligmalar da mevcuttur. Alt grup incelemeleri, bu
grup ilaglarin semptomatik etkilerinin PRS gru-
bunda daha iyi oldugunu gostermekteyse de, kesin
endikasyon i¢in ileri diizey arastirmalara ihtiyag
duyulmaktadir.?®

Sistemik skeleroza baglh olarak gelisen SRS’de
vazodilatator etkileri ile prostoglandinler etkin rol
oynarlar. Bu etkilerini, vaskiiler tonusu azaltarak
gosterdikleri gibi, 6zellikle iloprostun, antifibrotik
aktivitesinin de etkili oldugu diigiintilmektedir.?*
Prostoglandinlerin ve analoglarinin intravenéz ola-
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rak uygulanmasi, 6zellikle SRS’de, akut ataklarin
sagaltiminda ve iskemik ve dijjital iilserasyonlarin
tedavisinde kullanilmaktadir. Bununla birlikte,
hastalarin 6nemli bir kisminda doza bagiml olarak
bas agrisi, bulanti, flushing gibi yan etkilerin go-
riilmesi nedeniyle tedavideki yeri cogu merkezde
bu vakalar ile sinirli kalmigtir. Yiiz otuz bir hasta
tizerinde yapilan ¢ok merkezli bir ¢aligmada, ilop-
rost ve plasebo tedaviler karsilagtirilmig ve RS
semptomlarinin azaltilmasinda iloprost %39,1 et-
kili iken, placebo %22,2 etkili bulunmustur. Yine
ayn1 ¢alismada 3 haftalik tedavi ile iloprost alan
grupta kutanoz nekrotik lezyonlarda %14,6 daha
fazla iyilesme g6zlenmistir.? Scorza ve ark. 2001 y1-
linda sistemik skleroza bagli SRS’si olan hastalara
iloprost ile y1l icerisinde doniistimlii olarak verilen
tedavinin, RS semptomlarindaki ciddiyeti nifedipi-
ne oranla daha ¢ok azalttigini saptamiglardir.”® Tim
bu timit verici sonuglara ragmen, bu grup ilaclarin
etkinliginin net olarak ortaya konmas i¢in daha
genis kapsamli serilere ihtiya¢ duyulmaktadir.

RS patogenezindeki rolii tam anlagilamamas ol-
sa da, serotonin geri alim inhibitorlerinin (fluokse-
tin, ketanserin gibi) etkinligi konusunda bir ¢ok
goriis vardir.?® RS tanist almig (PRS ve SRS) 53 kisi
tizerinde yapilmis olan bir ¢caligmada, giinliik 20 mg
fluoksetin tedavisinin 6 haftalik siireyle kullanimi
ile semptomlarda ve ataklarin sikliginda PRS’li has-
talarda ciddi anlamda rahatlama oldugu, SRS’de ise
daha az fayda gorildiga bildirilmistir.?” Bununla
birlikte, ketanserin ile yapilan bir ¢alismada siste-
mik skleroz hastalarinda anlamli bir fayda goril-
memistir.”® Bu nedenle daha ileri ve genis serilerde
caligmalara ihtiyag vardir.

Fosfodiesterazlar, hiicre ici niikleotidlerin (c-
AMP, cGMP) yikimim regiile eden kompleks bir
grup enzimlerdir. Bu enzimlerin inhibisyonu sonu-
cu hiicre i¢i c-GMP artar ve vazodilatasyon belir-
ginlesir. Fries ve ark.nca, semptomatik ve
vazodilatator tedaviye direngli 16 SRS hastasinda
yapilan, plasebo kontrollii bir ¢caligmada, giinde 2
defa 50 mg sildenafil uygulanmas: ile hastalarin or-
talama atak sayilarinda, atak siddetlerinde azalma
saptanirken, tirnak yatagi kapiller kan akiminda ar-
tig gozlendigi bildirilmektedir.? Bununla birlikte

sildenafilin PRS’deki etkinligi gosterilememistir.®
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Antiplatelet ajanlarin PRS’de rolleri yok iken
SRS’de, 6zellikle tromboz ve iilserasyon gelismis
hastalarda kullanilabilir. Aspirinin her ne kadar te-
orik olarak vazodilatatdr prostoglandin sistemini
inhibe ederek vazokonstriiksiyon olugturma 6zelli-
ginden bahsedilse de, 6zellikle SRS’de 80-325 mg
aspirin kullanimi 6nerilmektedir.? Antikoagiilan
tedavi ya da trombolitik tedavi ise, akut iskemik
olaylarda diistiniilebilir. Diisiik molekiiler agirlikli
heparin tedavileri ile, SRS’li hastalarda uzun siire-
li tedavi konusu halen tartismalidir. Ozellikle se-
lektif hastalarda, rekiirren emboli ve ilserasyon
oykisti olanlarda diigiiniilebilir.? Warfarin tedavi-
si ile ilgili farkl goriisler olmakla birlikte, 6zellik-
le kalsinozis ile birliktelik gosteren sistemik
sklerozis hastalig1 olan bireylerde, antikoagiilan te-
davinin yamni sira eglik eden faydal etkileri oldugu-
nu bildiren yayinlar da mevcuttur.®

Guntumizde 6zellikle hipotansif seyretmesi
nedeniyle vazodilatator tedavi kullanamayan has-
talarda etkin tedavilerden biri de pentoksifilindir.
Giinliik toplam dozu 1200 mg olan molekiil, 2 ya
da 3 seferde kullanilabilir. Etkinliginin yaninda en
onemli yan etkisi tagikardi olarak bildirilmekte-
dir.!

Tiim bu bahsedilen farmakolojik ajanlarin di-
sinda, bosentan gibi endotelin reseptdr antagonist-
lerinin, fasudil gibi Rho-kinaz inhibitorlerinin,
cesitli antioksidan ajanlarin ve hatta Botulinum tok-
sinin de RS tedavisinde kullanilabilecegini belirten,
bir ¢ogu teorik bilgi ve eslik eden hastaliklara gore
hipotez olarak iiretilmis, heniiz etkinligi kanitlan-
mamis deneysel ¢aligmalar da mevcuttur.?

RS farmakolojik tedavisinde kullanilan ajanlar
Tablo 4’te 6zetlenmistir.?

Girisimsel Yontemler

Medikal tedavinin basarisiz oldugu durumlarda gi-
risimsel yontemlerle tedavi diisiiniilebilir. Bu yon-
temler temelde RS patogenezinde en ¢ok suglanan
sempatik sinir sistemini denerve etmeye yonelik is-
lemler, tilsere-nekrotik dokularin debridmani, ol-
dukga sinirh vakalarda vaskiiler rekonstriiksiyon ve
tarihsel 6nemi olan el ve dijital arterlerin adventi-

siyal doku strippingi olarak siniflandirilabilir.!31¢

234

Sempatik sinir sistemi denervasyonu, servikal
ya da torasik sempatik gangliyonlarin cerrahi yon-
temler (agik cerahi, perkiitan cerrahi-video destek-
li toraks cerrahisi) ya da perkiitan madde
enjeksiyonu eksize edilmesi ya da bloke edilmesi
prensibine dayanir."'® Bircok hasta bu tedavi ile
fayda gordigiint ifade etmekteyse de, tedaviden
fayda gérmedigini ya da gegici bir siire fayda gordii-
gini ancak daha sonra yakinmalarinin tekrarladi-
g1 belirten hastalarin sayisi azimsanmayacak
kadar ¢oktur. Bunun temel nedeninin RS patoge-
nezinin sadece sempatik sinir sisteminden kaynak-
lamamasi diye diigtiniilmektedir.? Thune ve ark.nca
2006 yilinda yapilmis olan bir retrospektif ¢aligma-
da, servikotorasik sempatektomi yapilmis olan has-
talarin %83’i erken donemde tedaviden fayda
gordiiklerini belirtirken, ortalama 40 aylik bir siire
icerisinde yaklasik %60’ 1nda yakinmalarin tekrar-
ladi: bildirilmistir.!

Perkiitan yontemlerle sempatik sinir sistemi
blokaji gliniimiizde daha yaygin kullanilmakta
olup, bunun temel nedeni klasik cerrahi tedavinin
komplikasyonlarindan (kalic1 ya da gecici Horner
sendromu, bolgesel terleme azalmasi-kayb, ve ka-
lic1 noralji gibi) kaginmaktir.? Ancak ozellikle to-
rasik sempatik blokaj yonteminin de pnémotoraks
gelisimi gibi 6nemli 6nemli komplikasyonlar: mev-
cuttur.! Cerrahi yontemlere benzer sekilde, perkii-
tan blokaj yontemlerinde de siiphesiz en 6nemli
sorun, etkinliginin gecici olmasidir.?

I AKROSIYANOZ

RS ayirici tanisinda 6nemli yer tutan bu hastalik,
ellerde agrisiz, siirekli devam eden sogukluk ve si-
yanoz ile karakterize olan ve RS’ye benzer sekilde
bayanlarda daha sik goriilen bir durumdur. Hasta-
ligin nedenleri ve patofizyolojisi net olarak bilin-
memektedir. En ¢ok kabul gormiis olan teori, Lewis
ve Landis tarafindan 1930’larda ortaya atilmistir.
Bu teoriye gore; lokal bir bozukluktan kaynakla-
nan kiiciik arteriyollerdeki vazomotor tonus artisi,
kapiller diizeyde ve kiiciik venlerde anormal dila-
tasyona neden olmaktadir.>3> SRS’de oldugu gibi
altta yatan bir diger hastaliga (hipoksemi, akciger
hastaliklar1, hematolojik bozukluklar gibi) bagh ise,
sekonder akrosiyanoz olarak adlandirilir.
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TABLO 4: Raynaud sendromunun farmakolojik tedavisinde siklikla kullanilan ajanlar.

Terapotik Ajanlar
Kalsiyum kanal blokérleri Nifedipin
Uzun saliniml Nifedipin
Amlodipin
Diltiazem
Verapamil
Vazodilatatérler Nitrogliserin

Sodyum nitroprussid

Prostaglandinler iloprost
Fosfodiesteraz inhibitdrleri Sildenafil
Cilostazol
ACE/ARB inhibitérleri Enalapril
Kaptopril
Losartan
Selektif serotonin geri alim inhibitdrleri Fluoksetin
Endotelin reseptor antagonistleri Bosentan
Sempatolitikler Prazosin
Antikoagtilan/Antitrombotik LMWH
Warfarin
Aspirin
t-PA
Diger Pentoksifilin
Fasudil

Dozaj Aciklamalar

10-30 myg, 3x1 En sik kullanilan, en az kardiyoselektif
30-90 mg/glin Dilsik yan etki profili

2,5-10 mg/glin

120-300 mg/gin Orta kardiyoselektif

40-120 mg, 3x1

%1 lik topikal

%2 lik topikal

0,3 meg/kg/dk IV

0,5-2,0 ngrkg/dk 1V 1-5 glin

En kardiyoselektif, etkinligi gdsterilememis
Etkinligi gosterilmis, ciddi yan etki
Sistemik emilim nedenli ciddi yan etki
Kritik iskemide endike

Kritik iskemide endike

50 mg, 2x1 Bir calismada yarari gosterilmis
50-100 mg, 2x1 Bir calismada yarari gosterilememis
2,5-20 mg/gln

6,5-25 mg, 3x1

50 mg/glin Bir calismada yarari gdsterilmis

20 mg/giin Bir calismada yarari gosterilmis

62,5-125 mg, 2x1 Yeni Ulser olusumunu azaltir,

eski Ulser iyilesmesini hizlandirmaz,

hepatotoksik etki
1-5 mg, 2x1 Etkisi gegici, yan etkisi nedeniyle kisitli
Akut/kritik iskemide endike
Kritik iskemide endike
80-325 mg/glin Sistemik sklerozda etkili
Kritik/akut iskemide endike
400 mg, 3x1 Kan basinci diistik olan hastalarda etkin
600 mg, 2x1

30 mg/dk 30 dk IV infiizyon Ciddi pulmoner hipertansiyonun eslik ettigi

SRS'de etkili

Klinik olarak hastalar; uzun yillardir, ellerinde
ve parmaklarinda, siirekli devam eden sogukluk ve
mavi-mor renk degisikligi yakinmasi ile bagvururlar.
Hastalarin elleri elevasyona getirildiginde dahi tarif
edilen renk degisiklikleri kaybolmaz. Yakinmalar
siklikla soguk hava ve ortamlarda olugsa da hemen
tim hava kogsullarinda da olmaktadir. Arteriyel na-
bizlar palpe edilebilirken, bu hastalarda trofik bo-
zukluk ve perfiizyon defekti gézlenmez (Resim 5).%

Bu hastaligin RS’den en 6nemli ayrimi, RS’'de
goriilen karakteristik trifazik renk degisikliklerinin
bu hastalarda gozlenmemesidir. Tedavide ise en
onemli yontem soguk ortamlar ile temasin kesil-
mesine dayanmaktadir. Vazodilatator tedaviler de-
nenebilir, ancak mutlak endike degildir. RS’de
detaylica bahsedilen girisimsel yontemler ilerlemis,
ciddi vakalarda denenebilir ve genellikle RS’ye go-
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RESIM 5: Akrosiyanoz tanili bir hastada ellerin gériinimd.

re daha etkin ve daha kalici olmaktadir. Sekonder
akrosiyanoz vakalarinda tedavide 6ncelikle altta

yatan neden tedavi edilmelidir.>33?
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I LIVEDO RETIKULARIS

Livedo retikiilaris siklikla bayanlarda goriilen, ma-
vimsi, yer yer lekeli kirmizimsi cilt rengi degisik-
likleri ile karakterize bir vazospastik damar
hastaligidir. Temel fizyopatolojisi net olmamakla
birlikte, organik ya da fonksiyonel nedenlerle ar-
teriyollerin daralmasinin ve kapiller ve veniiller-
deki dilatasyonun yer aldigi distiniilmektedir.
Livedo retikiilarisli hastalardan yapilan histopato-
lojik incelemelerde, intimal proliferasyon, bazi ar-
teriyol ve veniillerde trombotik ya da proliferatif
okliizyon saptanmistir. Ulserasyonla seyreden va-
kalarda, bu bulgulara ek olarak, dilate subepider-
mal kapiller aglar, lenfatik kanallar saptanmigtir.®

Klinik bulgular, genellikle alt ekstremitelerde
olmak iizere, tiim ekstremitelerde goriilebilen cilt-
te mavimsi kirmiz1 beneklenmelerle karakterizedir
(Resim 6). Sogukluk, uyusukluk, bazen agr1 ve pa-
restezi klinik tabloya eslik edebilir. Nadir de olsa
ozellikle soguk havalarda tilser olusumu goriilebilir
ve eger olusursa tedaviye olduke¢a direnglidir.?

Ayiric1 tanida, periarteritis nodosa, sistemik
lupus eritematozus, kriyoglobuliinemi, mikroem-
bolizm ya da arteriosklerozis obliterans diistiniil-
melidir. Tedavide genellikle konservatif kalinmasi,
iilser varsa yara bakimi ve debridman 6nerilir. Bu
hasta grubunda, diger vazospastik hastaliklardan
farkli olarak lomber sempatik girisimsel islemlerin
daha faydali ve daha kalici oldugu bildirilmis-

tir.33

0 SONUC

Sonug olarak giinliik hayatta ¢ogu zaman unutulan,
ozellikle geng yas grubu bireyleri etkileyerek fonk-
siyonel kayba ve dolayli olarak is giicii kaybina ne-

RESIM 6: Livedo retikillaris tanili bir hastada sol alt ekstremitenin goriintimi.

den olan vazospastik damar hastaliklari, tahmin
edilenden daha sik karsimiza ¢ikmaktadir. Hangi
tiirii olursa olsun yapilmasi gereken ilk islem se-
konder formlarin ayirt edilmesi ve miimkiinse er-
ken taninmasidir. Etiyopatogenezi halen net olarak
ortaya konulamamig, mutlak bir tani ve tedavi yon-
temi olmayan bu hastalarda tedavideki amag semp-
tomatik rahatlamayi saglamak olup, ilk olarak
hastanin sosyal hayatinda basit degisikler yapmasi
gerekmektedir. Gerek medikal tedavide kullanilan
molekiiller, gerekse girisimsel yontemler hakkinda
daha genis kapsamli ve detayl1 ¢aligmalara ihtiyag
duyulmaktadar.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi veya finansal

destek bildirmemistir.
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