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Primer Raynaud Sendromunda Akut Vaskiiler
Komplikasyonlar ve Tedavisi
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Primer Raynaud Sendromunda Akut Vaskiiler Kompli-
kasyonlar ve Tedavi

Primer (Idyopatik) Raynaud sendromu, siklikla kizlar
etkileyen ve kollajen doku hastaliklart gibi diger sistemik
tablolara eslik etmeyen Raynaud fenomenli hastalar
tammlar. Raynaud fenomeni daha ¢ok distal ekstremiteler-
de belirgin olan; kendiliginden, soguk veya fiziksel-
emosyonel stresle tetiklenen ii¢ fazli (soluklasma-siyanoz-
eritem) bir reaksiyondur. Cocuklarda ender olarak goriilen
bu tablo, siklikla geri doniislii olmakla birlikte ciddi vaka-
larda iskemi ve nekrozlara yol agabilir. Hastaligin idame
tedavisinde kalsiyum kanal blokerleri kullanilirken acil
tedavide antikoagiilan, pentoksifilin, nitroprussit ve prazo-
sin kullamlabilir. Ozellikle soguktan korumak ve distal
ekstremiteleri sicak tutmak koruyucu tedavide onemlidir.
Bu yazida akut arteryel iskemi ile gelen primer Raynaud
sendromlu iki kiz hastada acil tedavi ve koruyucu onlemler
tartisilmistir.

Anahtar kelimeler: Primer Raynaud sendromu, vaskiiler
komplikasyon, kalsiyum kanal blokerleri
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Acute Vascular Complications and Treatment in Primary
Raynaud’s Syndrome

Primary Raynaud’s syndrome includes the Raynaud’s phe-
nomenon mostly affects girls and is not associated with
connective tissue diseases. Raynaud phenomenon descri-
bes triphasic color changes of pallor, cyanosis and erythe-
ma limited to distal extremities triggered by physical-
emotional stres. Although this phenomenon is reversible,
progression to necrosis may develop in serious cases.
While, Ca-Channel blockers are used for long-term the-
rapy, anticoagulant agents, pentoxyphillin, nitroprusside
and prazosine can be given for acute treatment. Keeping
distal extremities warm and protecting from cold stres are
important for prevention. In this study, acute and long-term
treatment of acute arterial ischemia in two female patients
with primary Raynaud’s syndrome have been presented.

Key words: Primary Raynaud’s syndrome, vascular comp-
lication, Ca-Channel blockers
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GIRIS

Distal ekstremitlerde soguk veya strese bagl renk
degisikligi ilk defa 1862°de Raynaud tarafindan tarif
edilmistir V. Raynaud fenomeni (RF) siklikla el par-
maklarinda olan bazen ayak parmaklarinda, kulaklar-
da ve burun ucunda da olabilen kendiliginden veya
soguk, fiziksel-emosyonel stresle tetiklenen ii¢ fazl
(soluklagma-siyanoz-eritem) bir reaksiyondur.
Hastalik altta yatan yapisal bir vaskiiler hastalik veya
kollajen doku hastalig1 ile beraber degilse primer
Raynaud sendromu adini alir, bazen lupus ve sklero-
derma gibi hastaliklara sekonder de gelisebilir @. RF
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eriskinlerde yaygin olarak goriiliir ve prevelansi
kadinlarda % 1.8-21.1, erkeklerde ise % 0.5-16 ara-
sindadir ®. Cocuklarda bilgiler daha smirli olmakla
birlikte erigkinlerde oldugu gibi hastalik primer ola-
rak adolesan kiz ¢ocuklarini etkiler ve siklikla bag
doku hastaliklart ile iliskisizdir. Bag doku hastalikla-
1 ile iligkili olabilecek sekonder RF igin Onemli
gostergeler anitniikleer antikor (ANA) pozitifligi ve
anormal tirnak yatagi kapilleroskopi varligidir @.
Hastaligin patogenezi kesin olarak bilinmemekle
birlikte baglangicta sempatik tonus artigina baglh
vazokonstriiksiyon ve soluklagma ile baglar. Venoz
staza bagl siyanoz ve iskemik fazda salinan medya-
torlerin etkisiyle refleks vazodilatasyon ve eritem
geligir. Trifazik renk degisikligi her zaman olugmaz,
bazen bifazik veya siklikla monofazik olabilir.
Siklikla geri doniislii olan bu vaskiiler reaksiyon
bazen geri donmeyebilir ve ciddi iskemi ve nekrozla-
ra ilerleyebilir ve organ kaybiyla sonlanabilir *. Bu
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yazida akut arter tikanikligr ile gelen iki kiz hastada
acil tedavi ve koruyucu 6nlemler tartigilmisgtir.

VAKA SUNUMLARI

VAKA 1

On yedi yasinda kiz hasta, bes giin i¢inde gelisen her
iki elde kizariklik ve son ti¢ glindiir var olan sag isa-
ret parmaginda ciddi agr1, solukluk, sogukluk ve his
kaybiyla bagvurdu. Oykiisiinden alt: yildir Primer
Raynaud sendromu nedeniyle takip edildigi ve amlo-
dipin tedavisi aldig1 6grenilen hastanin soguk suyla
bulagik yikamay: takiben yakinmalarmin bagladigi
ogrenildi. Aile soyge¢misinde 6zellik yoktu. Fizik
muayenesinde; genel durumu iyi, atesi 37°C, kilo: 34
kg (< 3.p), boy:150 cm (3-10.p) ve tansiyon arteryal
110/70 mmHg ve deri alt1 yag dokusu azalmigti. Sag
isaret parmaginda sislik, 6zellikle distal falanks ve
tirnak pulpasinda solukluk, sogukluk mevcuttu
(Resim 1). Diger sistem muayeneleri normaldi. Labo-
ratuvar bulgularinda tam kan sayimi (Hemoglobin:
12.1 g/dL, Het: % 35.8, MCV: 86 fL, Lokosit: 6.900 /
m3, trombosit: 343,000 /mm?3) ve diger koagiilasyon
parametrelerinde (PT: 14.3 saniye, aPTT: 31.7 saniye
ve INR: 1.15) anormallik yoktu. Kollajen doku has-
taliklarina ait Oykii ve fizik muayenesinde 6zellik
olmayan hastanin anti niikleer antikor (ANA), anti ds
DNA, anti Jo 1, anti riboniikleoprotein (RNP), anti
SCL-70, anti Sm, anti SS A ve B, Anti kardiyolipin Ig
M ve G antikorlar1 negatif ve kompleman C3 ve C4
diizeyleri normaldi. Doppler ultrasonografik (USG)
incelemesinde sag ulnar ve radial arterde akim mono-

Resim 1. Sag el 2. parmakta ve tirnak pulpasinda belirgin sislik ve
sogukluk.
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fazik, sag isaret parmaginda ise akim saptanamadi.
Acil olarak heparin, nitroprussit ve prazosin tedavisi
baslanan hastanin izleminde ikinci giin sonunda kli-
nik ve Doppler USG bulgular1 normale geldi (Resim
2). Hastaya el ve ayaklarini soguktan korumasi ve
eldiven takmasi Onerildi, medikal tedavisine amlodi-
pin ve prazosin ile devam edildi.

VAKA 2

On ii¢ yasinda kiz hasta li¢ giin icinde gelisen sag
elde ozellikle 4. ve 5. parmaklarda hareket kaybi,
agr1, solukluk, sogukluk ve his kaybiyla bagvurdu.
Ozgecmisinde iti¢ yildir primer Raynaud sendromu
nedeniyle takip edildigi ve iki defa idrar yolu infeksi-
yonu gecirdigi 6grenildi. Ek stres faktorii tanimlama-
yan hastanin aile soyge¢misinde 6zellik yoktu. Fizik
muayenesinde; genel durumu iyi, atesi 36.8°C, kilo
ve boyu normal persantillerde, kalp tepe atim1 86/dk,
tansiyon arteryal 100/65 mmHg idi. Sag elde ve 6zel-
likle 4. ve 5. parmaginda sislik, tirnak pulpalarinda
solukluk, sogukluk, ciddi agr1 ve hareket kisitlilig
mevcuttu. Diger sistem muayeneleri normaldi.
Laboratuvar bulgularinda Hemoglobin: 11.1 g/dL,
Hct: % 34.1, MCV: 83 fL, Lokosit: 5000 /mm3, trom-
bosit: 307,000 /mm?3, Sedimentasyon hizi: 26 mm/
saat ve diger koagiilasyon parametrelerinde (PT: 12.2
saniye, aPTT: 25.4 saniye ve INR: 1.06, antitrombin
III: normal, homosistein: normal, MTHFR mutasyo-
nu negatif) anormallik yoktu. Kollajen doku hastalik-
larina ait 6yki ve fizik muayenesinde 6zellik olma-
yan hastanin kompleman C3 ve C4 diizeyleri, roma-
toid faktor, antiniikleer antikor (ANA), anti dsDNA,

Resim 2. Tedavi sonrasi elin goriiniimii.
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anti Jo 1, anti SCL-70, anti Sm, anti SS A ve B, anti-
kardiyolipin Ig M ve G antikorlari negatif ve normal-
di. Doppler ultrasonografik (USG) incelemesinde sag
ulnar ve radial arterde akim hizlar1 belirgin olarak
azalmig ve Ozellikle ulnar arter distalinde direngli
akim paterni mevcuttu. Acil olarak diigiik molekiil
agrilikli heparin, aspirin, amlodipin tedavisi baglanan
hastanin izleminde ikinci giin sonunda klinik ve
Doppler USG bulgulart normale geldi ve ek olarak
ila¢ baglanmadi. Hastaya el ve ayaklarim 6zellikle kig
aylarinda soguktan korumasi ve eldiven takmasi 6ne-
rildi, uzun siireli tedavisine yalnizca amlodipin ile
devam edildi.

TARTISMA

Raynaud fenomeni (RF) 140 yildan daha uzun siire-
dir bilinmesine ragmen, hastalifin patogenezi tam
olarak agikliga kavusmamustir. Erigkinlerde yaygin
olarak gdriilmesine ragmen, ¢ocuklardaki siklig1 net
degildir, ancak her iki yasta da primer olarak kizlar
etkilenmektedir ve hastalik genellikle on yasindan
sonra baglamaktadir. Sanilanin aksine RF ¢ocuklarda
siklikla primerdir (% 69), sekonder olarak en ¢ok
sistemik lupus eritematozus (% 19) ve sklerodermaya
(% 10) eslik eder. Bag doku hastaliklari ile iligkili
olabilecek sekonder RF i¢in 6nemli gostergeler ANA
pozitifligi ve anormal tirnak yatagi kapilleroskopi
varligidir @49, Bizim vakalarimizin ikisinde de ANA
negatifti.

Klasik olarak RF olan hastalarda soluklagma-
beyazlagsma, siyanoz-morluk, hiperemi ve kizariklik-
tan olusan trifazik reaksiyon tanimlanmakla birlikte
her vakada ti¢ faz goriilmeyebilir. Ancak, hastalarda
tedaviye baglamak i¢in ya ti¢c degisiklik olmali ya da
soguk veya emosyonel strese yanit olarak epizodik
dijital soluklagma-siyanoz olmalidir . Bu degisik-
likler tek parmakta, bilateral veya unilateral olarak
bazen de yalnizca bagparmakta gelisebilir ve renk
degisikligine parestezi ve agri eslik edebilir. Ender
olarak kulaklarda, burun ucunda, dudaklarda, dilde
ve i¢ organlarda (kalp ve 6zefagus) olabilir @.

Patofizyolojik olarak ekstremitelerdeki geri doniisli
renk degisikligi; vazospazm, lokal damar obstriiksi-
yonu, kan akim karakterlerinin degisimi, endotelyal
faktorler ve bu mekanizmalarin kombinasyonu ile
olugabilir. Normal bireylerde de soguga yanit olarak

periferal vazospazm gelisebilir, ancak asir1 vazos-
pazm vaskiiler tonusun, otonomik uyarilarin, dolagan
katekolaminlerin, endotele bagli faktorlerin ve vas-
kiiler diiz kas hiicre yanitinin bozulmasinin sonucu
olugabilir ®. Soguk ve emosyonel stresin yaninda
kemoterapi ®, sigara i¢cimi @ ve antifosfolipit anti-
korlarin 49 endotelyal hasar yaparak RF olusturduk-
lar1 bilinmektedir. Vakalarimizin her ikisi de kig
aylarinda bagvurdu ve birisinde ek olarak dncesinde
soguk su ile camasir yikama anamnezi de mevcuttu.

Jiivenil idyopatik (primer) Raynaud sendromu genel-
likle selim gidisli bir hastalik olmakla birlikte hasta-
ligin uzun stire izlenmesi iki acidan ¢cok onemlidir.
Bunlardan bir tanesi izlemde hastaligin altindan bir
bag doku hastalig1 ¢ikma olasilig1 digeri de ozellikle
sogukta ve diger stres faktorleri ile tetiklenen vaskii-
ler asir1 spazmin yol acabilecegi dijital iskemi, nek-
roz ve parmak kayiplaridir @. Aslinda RF olan ¢ocuk
ve erigkinlerde primer tedavi nonfarmakolojik teda-
vidir. Hastalarin soguktan korunmalari, kig aylarinda
eldiven takmalari, soguk su ile temastan sakinmalari,
ozellikle addlesanlarda sigara i¢iminin 6nlenebilmesi
cok onemlidir. Farmakolojik tedavi olarak en cok
kullanilan vazodilatatorler kalsiyum kanal blokerleri-
dir. Nifedipin genellikle en yaygin kullanilandir.
Yapilan kontrollii ¢aligmalar ilacin iyi tolere edildigi
ve RF olanlarda hastaliin sikligin1 ve ataklarin cid-
diyetini azalttig1 gosterilmistir. [lacin bag agrisi, flus-
hing 2-4 doz kullanimi gibi zorluk ve yan etkileri
ortaya ¢ikarsa uzun etkili kalsiyum kanal blokerleri
tercih edilebilir 2, Bunun yaninda diger vazodila-
tatorlerden kaptopril (Anjiyotensin konverting enzim
inhibitdrii) anjiyotensin resptor blokerleri kullanila-
bilir 19, Alfa adrenerjik reseptor blokaji yaparak
sempatik sinir sistemini etkileyen direkt vazodilata-
torlerden prazosin ve fenoksibenzaminde hastalikta
atak sikliklarini azaltmak i¢in uzun dénemde kulla-
nilmig ancak akut atakta ¢ok etkin bulunmamistir.
Akut ataklarda direkt vazodilatatorlerden prostasiklin
ve nitroprussit kullanilabilir ©. Bu ajanlar ¢cok giicli
vazodilatatordiir ve prostasiklin aynt zamanda trom-
bosit agregasyon inhibitoriidiir. Ayrica metildopa
(santral etkili), ketanserin (5 hidroksitriptaminin
vazokonstriiktor etkilerinin blokérii) ve bosentanda
(endotelin reseptor antagonisti) vazodilatator olarak
kullanilabilir . Hastaligin akut vaskiiler komplikas-
yonlarmin tedavisinde antiagregan ve antikoagiilan
tedavi oOnerilmektedir. Ciinkii RF olan hastalarda
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endotelyal hasar ve trombosit aktivasyonu vaskiiler
tikaniklik ve dijital tlserlerin gelisiminde rol oyna-
maktadir . Vakalarimizda akut dijital iskemi atagi
oncesi birisi amlodipin (uzun etkili kalsiyum kanal
blokeri) alirken digeri koruyucu tedavi almiyordu.
Hastalarimizin ikisine de akut atak aninda heparin
baslandi ve uzun dénemde ikisi de nonfarmakolojik
tedavi ve amlodipin ile izleme alinmuigtir.

Sonug olarak Raynaud fenomeni ¢ocuklarda siklikla
izole ve selim gidisli bir hastalik olmasina ragmen,
geligebilecek sistemik bag dokusu hastaligi acisindan
hastalar izlenmelidir. Bu hastalarda en 6nemli komp-
likasyon akut dijital iskemi ve nekroza bagl gelisebi-
lecek amputasyonlardir. Hastalarin soguktan korun-
malari, 6zellikle kiglart eldiven giymeleri ve soguk
sudan kaginmalar1 ¢ok Onemlidir. Hastalikta uzun
donemde en iyi farmakolojik segenek kalsiyum kanal
blokerleri iken, akut arteryel iskemik atakta antiagre-
gan, antikoagiilan tedavi ve nitroprussit veya prosta-
siklin kullanilabilir.
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