Turkiye Gocuk Hastallklari Dergisi

Ong'n Ara‘?’tl rma Of /g / n a/ Aft/ C/ e Turkish Journal of Pediatric Disease

Cocuklarda Raynaud Fenomeni ve Birincil ve ikincil Raynaud
Hastalarinin Karsilastiriimasi
Comparing the Characteristics in Children with Primary and

Secondary Raynaud’s Disease
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oz

Amac: Raynaud fenomeni (RF), viicudun u¢ kisimlarinda solukluk, siyanoz ve kizariklikla karakterize vazospastik bir
durumdur. Altta yatan yapisal bir vaskdler hastalik veya kolajen doku hastaligi olup olmamasina gére birincil ve ikincil
RF olarak siniflanir. Calismada, RF tanisi ile takipli cocuk olgularimizin klinik, laboratuvar ve kapilleroskopik &zelliklerini
Ozetlemeyi amacladik.

Gereg ve Yontemler: Calismaya 2014-2016 vyillar arasinda Hacettepe Universitesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklan Ana-
bilim Dali, Romatoloji Bilim Dal’nda RF tanisi ile takip edilen 0-18 yas arasi 35 olgu dahil edildi.

Bulgular: Hastalarin 26’sinda (%74.3) birincil; 9’'unda (%25.7) ikincil RF saptandi. Kiz/erkek orani 1.7’°di. Hastalarin med-
yan (minimum-maksimum) tani yasl 13 (5.5-16)’t0. 19 hastada (%54.3) bifazik, 16 hastada ise (%45.7) trifazik Raynaud
saptandi. ikincil Raynaud’lu olgularin semptom basglangic ve tani yaslarinin daha erken oldugu (10 ve 10.5 yasa karsi 13
ve 13.75 yas), anti nUkleer antikor ve ekstrakte edilebilir nUkleer antijene karsi antikor pozitifliginin daha sik oldugu (ANA
icin %55.6’ya karsi %15.4; ENA icin %55.6’ya karsl %0), eritrosit sedimantasyon hizi yUksekliginin daha sik (%77.8’e
karsi %0), kapilleroskopide genis kapil gérilmesi durumunun daha sik (%66.7’ye karsi %19.2), oldugu gdéruldi (p<0.05).

Sonug: Bu calismada, RF’li olgularmizda daha ¢ok birincil RF oldugunu gérdiik. ikincil RF'si olan olgularda ise hastalik
daha erken dénemde belirti vermekteydi ve kapilleroskopide anormal bulgu orani daha yUksekti. Ayrica eritrosit sedi-
mentasyon hizi ve bazi otoantikorlarin birincil ve ikincil RF’li olgular ayirmada yardimcl laboratuvar parametreler oldugu
sonucuna ulastik. Daha sonra yapilacak ileri ddnlk, cok merkezli calismalarla, bu hastalarda hastaligin gidisi ile ilgili daha
¢ok bilgi edinilebilir ve hastalarin daha etkin bir bicimde tedavi edilmesi mimkdin olabilir.

Anahtar Soézciikler: Cocuk, Raynaud fenomeni, Romatizmal hastaliklar

ABSTRACT

Objective: Raynaud phenomenon (RP) is a vasospastic condition characterized by pallor, cyanosis, and erythema in
the acral parts of bodly. It is classified as primary and secondary RP according to the presence or absence of underlying
vascular or connective tissue disease. We aimed to summarize the clinical, and capillaroscopic characteristics of our
patients.

Material and Methods: Thirty-five pediatric patients with RP followed at the Departments of Pediatrics, Division of
Rheumatology, Hacettepe University, between 2014-2016 were included in the study.

Results: Twenty-six patients had primary and nine had secondary RP. The female/male ratio was 1.7. The median
(min-max) age at diagnosis was 13 (5.5-16) years. The pattern of RP was biphasic in 19 and triphasic in 16 patients. In
patients with secondary RP, the age values at symptom onset and diagnosis were younger (10 vs. 10.5 years and 13
vs. 18.75 years, respectively) and antinuclear antibody, extracted nuclear antigen antibody positivity (55.6% vs 15.4%
and 55.6% vs 0%, respectively), high erythrocyte sedimentation rate (ESR) (77.8% vs 0%), and dilated capillaries on
capillaroscopy were seen more frequently (66.7% vs 19.2%) when compared to primary RP patients.

Conclusion: In this study, we found that primary RP was more common. The disease onset was earlier and abnormal
findings on capillaroscopy was more common in secondary RP patients. In addition, we demonstrated that ESR and some
autoantibodies could be useful laboratory parameters to distinguish between primary and secondary RP. Future multicenter
studies could provide more information about the disease course and aid in treating these cases more effectively.
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GIiRIS

Raynaud fenomeni (RF), soguk ve emosyonel stresle tetiklenen
ve vicudun u¢ kisimlarinda solukluk, siyanoz ve kizariklikla
karakterize vazospastik bir durumdur (1). ilk olarak 1862
yiinda Maurice Raynaud tarafindan gen¢ bir kadin hastada
tanimlanmistir (1).

Raynaud fenomeninin ataklar genellikle aniden baslar, etiyopa-
togenez tam bilinmese de vaskuler hiperaktiviteye bagll oldugu
dUsUnUlmektedir. Altta yatan yapisal bir vaskuler hastallk veya
kolajen doku hastaligl olmayan hastalar birincil RF; vaskuUler
hastalik ya da kolajen doku hastaligi ile beraber olan olgular ise
ikincil RF olarak siniflanir. Birincil RF, ikincil RF’'ye gére genellik-
le daha erken yasta baglar, simetrik tutulum gosterir, periferal
vaskuUler hastalik belirtileri géstermez, nekroz, Ulser, gangren
eslik etmez. Bu hastalarin genellikle kapilleroskopi bulgulari
normaldir, ayrica genellikle anti nUkleer antikor (ANA) duzeyleri
negatif saptanir (2). Birincil RF’li olgular zaman i¢inde kolajen
doku hastaligl bulgulan gdsterebilir. Pavlov-Dolijanovic ve ark.
(8) 3029 birincil RF’li olguda yaptiklar ¢alismada, bu hastalarin
%37.1’inin izlemde kolajen doku hastaligr gelistirdigini bildirmig-
lerdir. Bu nedenle RF tanisi ile takipli olan hastalarin sistemik
hastaliklar agisindan iyi sorgulanmasi ve yakin Klinik takibi ge-
rekmektedir (4).

Raynaud fenomeni, romatoloji kliniklerine sik bagvuru nedenidir,
ama Ulkemizde RF’li cocuk olgular hakkindaki veriler yetersizdir.
Her ne kadar Cakir ve ark. (5) Ulkemizde RF prevalansini tahmini
olarak % 1.2 olarak bildirse de ¢ocuklara ait veriler genellikle
olgu bildirilerine dayanmaktadir. Biz bu ¢alismada, klinigimizde
RF tanisi ile takipli gocuk olgularin klinik, laboratuvar ve kapille-
roskopik 6zelliklerini 6zetlemeyi amagladik.

GEREC ve YONTEMLER

Calismaya 2014-2016 yillan arasinda Hacettepe Universitesi
Cocuk Saglgr ve Hastaliklan Anabilim Dali, Romatoloji Bilim
Dal’'nda RF tanisi ile takip edilen 0-18 yas arasi olgular dahil
edildi. Arastrmaya baslamadan 6nce Hacettepe Universitesi
Etik Kurul’'undan galisma icin etik kurul onayl alindi. RF tanisi
ile takipli olgularin dosyalan taranarak hastalarin demografik
Ozellikleri, tani tarihi, yakinmalar, eslik eden hastaliklari, aldigi
tedaviler, Klinik seyirleri ve laboratuvar verileri (ANA, anti double
stranded -DNA [anti-dsDNA], kompleman 3 [C3] ve 4 [C4],
ekstrakte edilebilir nlkleer antijen antikoru [ENA], antifosfolipid
antikorlar, hemogram, tam idrar tetkiki, sedimentasyon hizi
[ESH], C-reaktif protein [CRP], kapilloroskopik incelemeleri)
kaydedildi. ANA 1/160 titre ve Uzerinde pozitif ise pozitif kabul
edildi.

Birincil ve ikincil RF tanisi ile takipli olan olgularin klinik ve
laboratuvar ozellikleri karsilastiridi.
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Kapilleroskopi tirnak yatagini degerlendirmek icin kullanilan
basit mikroskopik bir alet olup, kapil sayisi, boyutu ve sekli
degerlendirmeye yardimcidir. Kapil sayisinda azalma, kapiller
kayip, kapil boyutlarinda artig, genisleme, sekillerinin bozulup
tortiyoze olmasi, kapiller yatakta kanama olmasi kolajen doku
hastalidi icin énemli belirteclerdir (6).

RF ile takipli olan her olgunun her iki elinin 2-5. parmaklari, oda
sicakliginda 15-20 dakika dinlendikten sonra, oturur pozisyonda
sedir yagi surtlmesini takiben “Dino-lite” marka kapilleroskopi
ile x200 buyttmede incelendi. Patolojik bulgular degerlendirildi.
Her bir tirnak yataginda 1mm’de kapiller sayisinin 9’dan az
olmasi kapiller kayip olarak kaydedildi. Kapiller yatakta noktasal
kanama odaklar mikrohemoraji olarak kaydedildi. Homojen
veya lokal genigleyen kapiller, kapiller dilatasyon olarak
kaydedildi. 50 mikrometreden genis kapiller dev kapiller olarak
degerlendirildi. Kiviimli, ¢all benzeri, dallanmig, sarmal yapmis
ve uzamis kapillerler neoanjiyogenez lehine degerlendirildi (7).

istatistiksel Yontem

SPSS software kullanilarak veri tabani olusturuldu. Degiskenlerin
normal dagilima uygunlugu gdrsel (histogram ve olasilik
grafikleri) ve analitik ydntemlerle (Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-
Wilks) incelendi. Tanimlayici analizler normal dagilan degiskenler
icin ortalama ve standart sapma, normal dagiima uymayan ve
ordinal degiskenler icin ortanca (minimum-maksimum) degder
kullanildi. Gruplar arasi surekli degerlerin karsilastirmasinda
Mann Whitney U; oran karsilastirmasinda ise yerine gore Ki-
kare veya Fisher testleri (hUcrelerde gézlenen degerlerin Ki-kare
testi varsayimlarini saglamadigr durumda) kullanildi. p degderinin
<0.05 olmasi anlamlilik sinir olarak belirlendi.

BULGULAR

Calismaya Raynaud fenomeni olan 35 hasta dahil edildi. Bu
hastalarin 26’sinda (%74.3) birincil; 9'unda (%25.7) ikincil RF
mevcuttu. ikincil RF olan hastalarda, ana tani 6 hastada (%66.6)
skleroderma (UcUnde sistemik, diger UclUnde lokalize), bir
hastada (%11.2) sistemik lupus eritematosus (SLE), 2 hastada
(%22.2) mikst bag doku hastaligiydi. Hastalarnn 22’si kiz (%62.9),
13’0 erkekti (%37.1). Kiz/erkek orani 1.7°di. Hastalarin medyan
(minimum-maksimum) semptom baslangi¢ yasi 12 (5-16); tan
yasl 13 (5.5-16); calismaya dahil edildikleri andaki yaglan 15
(7-19) yasti. Hastalarin hepsinde ekstremitelerde morarma ve
solukluk yakinmasi varken, kizariklik hastalarin sadece 15’inde
(%42.9) mevceuttu. 2 hastada dijital Ulser de mevcuttu. Hastalarin
19’unda (%54.3) Raynaud bifazikken, 16’sinda (%45.7)
trifazikti. Hastalarnn 17’sinde (%48.6) semptomlar sadece kis
mevsiminde olurken; 18 hastada (%51.4) semptomlar surekli
gorilmekteydi. Semptomlar en sik olarak Aralk ayinda (n=12;
%34.3), ikinci siklikta ise Ocak ayinda (n=10; %28.6) baglamisti.
Hastalarin hepsinde Raynaud atagi sogukla tetiklenirken, dort
hastada (%11.4) ataklar, stres ile de tetiklenmekteydi.
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Yirmi iki (%62.9) hastada sadece Ust ekstremitede bulgu
varken, 13 (%37.1) hastada hem uUst hem alt ekstremitede
bulgu mevcuttu. Hastalarin 9’'unda (%25.7) ANA; 5’inde (%14.3)
ENA (ikisinde antiRNP, lclnde Scl-70) pozitifti. Antifosfolipid
antikorlar 29 hastada bakimisti ve hepsinde negatifti. iki hastada
C3 (%5.7), 8 hastada (%22.9) C4 dusuUkligu mevcuttu. Bu
hastalarda tekrarlanan tetkiklerde, C3 ve C4 degerlerinin normal
oldugu gordldt. Medyan (minimum-maksimum) hemoglobin
13.9 (10.8-15.9) g/dl; 16kosit sayisi 6700/mm? (4000-10800);
trombosit sayisi  258000/mme  (157000-447000)’idi. Yedi
hastada (%20) ESH; iki hastada (%5.7) CRP degerlerinin normal
sininn Usttinde oldugu goéralda.

Hastalarin hepsine sicak tutma Onerileri yapilmis ve ila¢ teda-
visi Onerilmisti. 33 hastada (%94.3) tedaviye cevap mevcuttu.
iki hastada ise Raynaud bulgulan tedaviye ragmen devam et-
mekteydi. Hastalarin 33’Une amlodipin (%94.3), ikisine nifedipin
(%5.7), Ugline hidroksiklorokin (%8.6), ikisine bosentan (%5.7),

Tablo I: Birincil ve ikincil Raynaud fenomenli hastalarin klinik 6zelliklerinin ve laboratuvar bulgularinin karsilastirimasi.

birine sildenafil (%2.9), birine iloprost (%2.9), birine ise pentoksi-
filin (%2.9) tedavileri veriimisti. Alti hasta (%17.1) birden fazla ilag
almaktaydi. Tedaviye yanitsiz hastalardan biri mikst bag doku
hastaldi ile takipliydi, digeri ise birincil RF tanisi ile takipli olup
kalsiyum kanal blokdr tedavisine yanit vermemis, izleminde ta-
kipten gikmisti.

Birincil ve ikincil RF’li olan hastalarin demografik ¢zellikleri kar-
silastinidiginda, ikincil RF’li hastalarda kizlarin daha ¢ogunlukta
oldugu (%100’e karsi %50), semptom baslangi¢ ve tani yas-
larinin daha erken oldugu (sirasiyla 10 ve 10.5 yasa karsl 13
ve 18.75 yas) goruldi. Olgularin yakinmalari incelendiginde, Ust
ve alt ekstremitelerin birlikte tutulumunun ikincil RF’li hastalarda
daha sik oldugu (%77.8’e karsl %23.1) ve ikincil RF’li hastalarin
semptomlarinin daha c¢ok sureklilik gdsterdigi (%77.8’e karsl
%42.3) saptandi. Laboratuvar incelemelerinde ise ikincil RF’li
hastalarin, hemoglobin degerinin daha dusuk (12.7’ye karsi
14.1 g/dl), ESH degerlerinin daha ylksek (32’ye karsi 4), ANA

Birincil Raynaud

ikincil Raynaud

elllldfz, 0 ) hastalari (n=26) hastalari (n=9) 7 ]
Kiz cinsiyet %50 %100 0.013
Semptom baslangic¢ yasi, yil, medyan (min-maks) 13 (5-16) 10 (5-14) 0.042
Tani yasi, yil, medyan (min-maks) 13.75 (6-16) 10.5 (6.5-14.5) 0.042
Solukluk semptomu 26 (100) 9 (100) -
Morluk semptomu 26 (100) 9 (100) -
Kizarikhk semptomu 12 (46.2) 3(33.3) 0.7
Sogukla tetiklenme 26 (100) 9 (100) -
Stresle tetiklenme 2(7.7) 2(22.2) 0.26
Dijital dlser varhgi 0 (0) 2(22.2) 0.06
Bifazik/trifazik 14 (563.8)/12 (46.2) 5 (65.6)/4 (44.4) 1

Ust ve alt ekstremitenin birlikte tutulumu 6 (23.1) 7(77.8) 0.06
Semptomlarin siirekli olmasi 11 (42.3) 7 (77.8) 0.12
ANA pozitifligi 4 (15.4) 5 (55.6) 0.03
ENA pozitifligi 0 (0) 5 (55.6) <0.001
AntidsDNA pozitifligi 0 (0) 1(11.1) 0.25
C3, mg/dl, medyan (min-maks) (normal aralik 90-180) 101 (70-132) 105.5 (97.2-139) 0.59
C3 diisiiklugii 2(7.7) 0(0) 1

C4, mg/dl, medyan (min-maks) (normal aralik 10-40) 18.15 (14.7-27.2) 20.45 (16.6-22.8) 0.59
C4 diisiiklugi 8(30.8) 0(0) 0.55
Hb, g/dl, medyan (min-maks) 14.1 (12.1-15.9) 12.7 (10.8-14) 0.026
Lokosit, x103/mm?3, medyan (min-maks) 6.3 (4.3-10.8) 6.8 (4-8.5) 0.92
Trombosit sayisi, x103/mm?3, medyan (min-maks) 247 (157-352) 304 (188-447) 0.38
ESH, mm/sa, medyan (min-maks) (normal aralik 0-20) 4 (2-11) 32 (5-42) 0.015
ESH yiiksekligi 0 (0) 7 (77.8) <0.001
CRP, mg/dl, medyan (min-maks) (normal aralik 0-0,8) 0.2 (0.1-0.69) 0.36 (0.13-1.2) 0.28
CRP yiiksekligi 0 (0) 2 (22.2) 0.061

*C3, kompleman 3; C4, kompleman 4, CRP, C-reaktif protein; ESH, eritrosit sedimentasyon hizi; Hb, hemoglobin; ANA, antintikleer antikor; ENA, ekstrakte

nlkleer antijen antikoru.
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ve ENA pozitifliginin daha sik oldugu (ANA igin %55.6’ya karsl
%15.4; ENA icin %55.6’ya karsl %0) bulundu. Birincil RF’li has-
talarin 24°Gnan, ikincil RF’li hastalarin 8’inin kapilleroskopik ince-
lemesi mevcuttu. Ikincil RF’li hastalarin hepsinde kapilleroskopik
degerlendirmede anormal bulgu saptanirken; birincil RF’li has-
talann ise sadece yarisinda normal disi bulgular gdzlendi. ikinci
RF’li hastalarn altisinda (%75) genislemis kapil, dérdinde (%50)
kanama alani, ikisinde (%25) dallanmis kapil, ikisinde (%25) tor-
tiyoze kapil ve birinde (%12.5) dev kapil saptand. Birincil RF’li
hastalarin higbirinde kapilleroskopide dev kapil gbzlenmedi ve
genis kapil varligi ikincil RF’li hastalara gére anlamli olarak daha
az skt (%20.8’e karsl %75). Tedavi 6zellikleri incelendiginde
ise ikincil RF’li hastalarin hidroksiklorokin kullaniminin daha sik
(%33.3’e karsl %0) ve ¢oklu tedavi alma oraninin daha yUksek
(%55.5’e karsl %3.8) oldugu goéruldi (p<0.05) (Tablo |, II).

TARTISMA

Raynaud fenomeni el ve ayak parmaklarinin arteriyollerinde
ve kUcgUk arterlerinde vazospazm ile giden genellikle soguk
veya duygusal stres gibi uyaranlarla tetiklenen bir durumdur.
Plissonneau Duquene ve ark. (8) yaptiklari bir galismada soguk
ikimde yasayanlarda RF prevalansinin daha yuksek oldugunu
gbstermiglerdir. Galismamizda olgularin yarisindan fazlasinda
semptomlar kis aylarinda baslarken, tum olgularda Raynaud
epizotu sogukla tetiklenmekteydi.

Raynaud fenomeni hakkinda erigkinlerde yapilmis ¢ok galisma
olsa da cocuklara ait veriler sinirli ve genellikle az sayida olgu-
dan olusmaktadir. Nigrovic ve ark. (9) 123 ¢cocuk olguda yaptik-
larn bir ¢calismada ortalama semptom baglama yasini 12.3+4.3
ve tani yasini 13.4+4 yas olarak saptamis ve hastalarin %80’inin

kadin, %69’unun birincil RF oldugunu gdzlemlemistir. Yine ayni
galismada birincil RF’li olgularin yansindan fazlasinin (%58) ikin-
cil RF lilerin ise yaklasik Ugte birinin (%38) ayak parmaklarinin et-
kilenmedigini bildirmiglerdir. Calismamizda benzer sekilde birin-
cil RF’li (%74.3) olgular cogunluktaydi, kiz gocuklarinda (%62.9)
daha sik gortlmekteydi, ortanca semptom baslangi¢ yasi 12 ve
ortanca tani yasl 13 yas idi, fakat farkli olarak birincil RF’li olgu-
larin sadece altisinda (%23.1), ikincil RF’li olgularin ise yedisinde
(%77.8) alt ekstremite tutulumu gdzlendi.

Raynaud fenomeni igin tipik atak trifazik patern olarak tanim-
lanan solukluk, morluk ve kizarklik seklinde olsa da Maricq ve
ark. (10) hastalarin ancak %1’inde bu trifazik paternin izlendigini
bildirmisti. Nirgovic ve ark. (9) ise yaptiklar baska bir ¢alisma-
da birincil RF’li olgularin sadece %24°Unde, ikincil RF’li olgularin
ise %19’unda trifazik patern oldugunu bildirmis, yine ayni ¢alig-
mada hastalarin yaklasik yarisinda monofazik patern oldugunu
gdzlemlemiglerdir. Calismamizda hastalarin 19’unda (%54.3)
bifazik, 16’sinda (%45.7) trifazik RF mevcuttu.

Birincil ve ikincil RF’li olgularin ayrnimini yapmak hastalarin takibi
ve tedavi yonetimi icin énemlidir. Ikincil RF siklikla skleroderma,
miks bag dokusu hastalgl, SLE, dermatomiyozit, Sjogren
sendromu gibi romatizmal hastaliklarla iligkilidir. Calismamizda
da ikincil RF olgularin %66.6’sinda skleroderma, %11.2’sinde
SLE, %22.2'sinde ise mikst bag doku hastaligi vardi. Onceleri
birincil RF’li olgularda ESH’nin normal olmasi gerektigi
savunulsa da yeni yayinlanan uluslararasi fikir birligi kriterlerinde
ESH’nin artik birincil ve ikincil RF’li olgulart ayirmada kullanimasi
Onerilmemektedir, yine ayni ¢alismada birincil RF’li olgularda
dusik titrede ANA pozitifligi olabilecegi savunulmaktadir
(10). Galismamizda birincil RF’li olgularimizin dérdtinde ANA
pozitifken, hepsinde ESH normal saptanmistir.

Tablo II: Birincil ve ikincil Raynaud fenomenli hastalarda kapilleroskopi bulgularinin ve tedavinin karsilastinimasi.

n (%) Birincil Raynaud hastalan (n=26) ikincil Raynaud hastalari (n=9) p degeri
Kapilleroskopinin normal olmasr’ 12/24 (50) 0/8 (0) 0.014
Dev kapil goriilmesi 0/24 (0) 1/8 (12.5) 0.25
Genis kapil gériilmesi 5/24 (20.8) 6/8 (75) 0.01
Dallanmis kapil gorilmesi 4/24 (16.6) 2/8 (25) 0.62
Tortiyoze kapil goriilmesi 3/24 (12.5) 2/8 (25) 0.57
Kanama alani gériilmesi 6/24 (25) 4/8 (50) 0.21
Amlodipin 25 (96.2) 8(88.9) 0.45
Nifedipin 1(3.8) 1(11.1) 0.45
Hidroksiklorokin 0(0) 3(33.3) 0.013
Bosentan 0 (0) 2(22.2) 0.06
Sildenafil 0(0) 1(11.1) 0.25
iloprost 0 (0) 1(11.1) 0.25
Pentoksifilin 1(3.8) 0 (0) 1
Coklu tedavi alma 1(3.8) 5 (55.5) 0.002
Tedaviye cevap verme 25 (96.2 8 (88.9) 0.45

*Primer Raynaud fenomeni olan hastalarin 24’(ine, sekonder Raynaud olan hastalarin 8'ine kapileroskopi yapilmist.
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Kapilleroskopi uygulamasi kolay, ucuz ve oldukga etkin bir
yontem olup, son yillarda yapilan ¢alismalarda kapilleroskopik
incelemenin birincil ve ikincil RF aynminda oldukga yararli bir
inceleme oldugu savunulmaktadir (11). Azalmis kapil sayisl,
kapiller kayip, kapil boyutlarinda genigleme, tortiyoze kapil,
kapiller yatakta kanama kolajen doku hastaligi igin dnemli
isaretler olup, Koenig ve ark. (12) yaptiklar bir calismada birincil
RF ile takipli olgularda kapilleroskopik bulgularin sistemik skleroz
gelisimi icin prediktdr bir faktdr oldugunu gostermiglerdir.
Cocukluk c¢aginda bu konuda vyapilmis c¢alismalar sinirli
olsa da Pavlov-Dalijanovic ve ark. (13) skleroderma tanisi
alan c¢ocuklarda tanidan altt ay 6Oncesinde kapilleroskopik
degisikliklerin basladigini  g&stermistir. Pediatrik Romatoloji
Avrupa Toplulugu Juvenil Skleroderma Calisma Grubu’nun
yeni yayinlanan &nerilerine gdre tani aninda tum hastalara
kapilleroskopi yapilmasi ve bulunan bulgularin ‘normal’, ‘spesifik
olmayan degisiklikler’ ve ‘sistemik skleroderma paterni’ olarak
siniflanmasini tavsiye edilmektedir. Kapilleroskopide anormal
bulgular saptanan hastalarin beraberinde ANA testi pozitifse
Uc¢ ayda bir, negatifse alti ayda bir izlenmesi 6nerimektedir
(14). Bizim calismamizda da kapilleroskopi yapilan ikincil RF’li
olgularinin hepsinde anormal bulgular saptandi. Birincil RF’li
hastalarin ise yarsinda kapilleroskopi tamamen normaldi. ikincil
RF’li hastalarda RF ile iligkili semptomlarin birincil RF’li hastalara
gore daha erken dénemde baslamis olmasi da dikkat ¢ekici bir
bulguydu.

Raynaud fenomeninin tedavisi i¢in yapilmis klinik ¢alisma ve
kilavuzlar halen yetersiz olsa da genel gorus soguk, stres gibi
tetikleyici faktorlerden kaginmanin faydal oldugu yodnindedir
(15). Genel dnlemlerin basarisiz oldugu olgularda ilk basamak
tedavi kalsiyum kanal blokdrleridir. Direngli olgularda ise
nitrogliserin, hidralazin gibi vazodilatatér ajanlar, fosfodiesteraz
inhibitord (sildenafil), endotelin antogonisti (bosentan), botulinum
toksini kullanilabilir (1). 2005 yiinda yapilan bir meta-analizde,
birincil RF olgularinin kalsiyum kanal blokdr tedavisinden fayda
gordigu, atak sikliklarnnin azaldigi belirtiimistir (16). 2001
ylinda yapilan baska bir meta-analizde ise ikincil RF’li olgularin
da bu tedaviden fayda gordigu ve atak sikliklarinin azaldig
gbsterilmistir (17). Callsmamizda olgularin %90’Indan fazlasi
kalsiyum kanal blokéru ile tedavi ediimekte olup, sadece 6
hasta birden fazla ilag almaktaydi ve iki hastada ise Raynaud
bulgulari tedaviye ragmen devam etmekteydi.

Raynaud fenomenli hastalarn bulgularini sundugumuz bu ca-
lismada, birincil RF’li olgularin ¢ogunlukta oldugunu, ikincil
RF’li olgularda hastaligin daha erken dénemde belirti verdigini
ve genellikle kapilleroskopide anormal bulgular tespit edildigini
gorduk. Galismamizin sonucunda, ayrica, ESH ve otoantikorlar
gibi parametrelerin birincil-ikincil RF ayrnminda yardimci para-
metreler olabilecedi sonucuna da ulastik. Raynaud fenomeni
hastalarin tani ve tedavi strecinin ileri dondk olarak izlendigi cok
merkezli calismalarla bu alandaki bilgi birikiminin artmasi ve has-
talarin daha etkin bir bicimde takip ve tedavi edilmesi mumkuin
olacaktir.
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