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Kas ve sinirlerdeki damarlarin gaplar1 50 ila 300 um arasinda degistiginden vaskiilitik
noropatiler gogunlukla kiigiik ve orta ¢apli damarlari tutan vaskiilitlerde ortaya ¢ikar. Immiin
komplekslerinin birikimi, hiicresel immunite, damar okliizyonu ve iskemi patogenezde en

onemli mekanizmalardir.

Noropatinin gézlendigi vaskiilitler (Collins ve ark, 2010):
*Primer sistemik vaskulitler
*Agirlikli olarak kiiclik ¢apli damarlar tutan vaskiilitler
*Mikroskobik polianjitis
*Churg-Strauss Sendromu
*Wegener Granulomatozu
*Esansiyel mikst kriyoglobulinemi
*Henoch-Schonlein purpurasi
*Agirlikl olarak orta ¢apli damarlart tutan vaskiilitler
*Poliarteritis nodosa (PAN)
*Agirlikli olarak biiyiik ¢capli damarlari tutan vaskiilitler
*Dev hucreli arterit
*Sekonder sistemik vaskiilitler (Asagidakilerden biriyle iliskili olan sekonder vaskulitler)
*Bag dokusu hastaliklari
*Romatoidartrit (RA)
«Sistemik lupus eritematosus (SLE)
Sjogren Sendromu
+Sistemik skleroz
*Dermatomiyozit
*Mikst bag dokusu hastaliklar
Sarkoidoz
*Behcet Hastaligi
*Enfeksiyonlar (HBV, HCV, CMV, HIV, Lepra, Lyme, HTLV-1)
« flaglar (Minosiklin, montelukast, infliksimab, valasiklovir)

» Malignansiler



« Inflamatuvar bagirsak hastaliklar:

 Hipokomplemantemik urtikeryal vaskilit sendromu
«Sistemik olmayan/lokalize vaskilitler

» Sistemik olmayan vaskulitik ndropati (Diyabetik olmayan radikilopleksus
ndropatisini ve bazt Wartenberg duyusal ndropatilerini de kapsar)

* Diyabetik radikulopleksusnoropatisi

* Lokalize kutandz/noropatikvaskdlitler

» Kutanoz PAN
*Diger
Vaskdlitik noropatinin en sik goriildiigii vaskiilitler PAN (%35-70), mikroskobik polianjitis
(%60-70), Churg-Strauss Sendromu (%60-80)’dir.
Klinik 6zellikler:Vaskulitiknoropatilerin klasik bigimiaksonal tutulumun hakim oldugu
monondritis miiltipleks olmakla birlikte bu paternin hastalarda siklig1 %10-15 kadardir. En sik
gorilen tablo ise asimetrik polindropatidir (%70-80). Genellikle duyu ve motor lifler bir arada
tutulurken nadiren izole duyu tutulumu gozlenebilir. Sinir tutulumu siklig1 sirasiyla peroneal,
sural, tibial, ulnar, radial, femoral ve siyatik sinirdir.\VVaskulitiknéropatinin en 6nemli klinik
bulgularindan biri ndropatik agr1 varligidir. Hastalarin neredeyse tamaminda ndropatik agr1
gozlenmekte olup agrili néropatilerin ayirici tanisinda vaskiilitiknoropatiler oncelikle
arastirtlmalidir.
Sistemik olmayan vaskaulitiknoropatili hastalarda bulgular sistemik vaskulitiknoropatili
hastalara gore yavas ilerleyici, asimetrik, multifokal ndrolojik defisitler mevcuttur. Bu

nedenle tan1 konulmasi semptomlarin baslangicindan 8 y1l sonrasina kadar uzayabilir.

Hastalarin %30’unda kilo kaybi; %10-15’inde ates gibi sistemik bulgular ortaya ¢ikabilir.

Tam: Tanida elektronéromiyografi, (ENMG) vaskiilit belirtegleri ve akut faz reaktanlar
onem tasirken tanida altin standart sinir ve kas biyopsisidir.
ENMG bulgulari:
e Aksonal tutulum bulgulari
¢ Bilesik kas aksiyon potansiyellerinin (BKAP) ve duyusal aksiyon potansiyellerinin
amplitiitlerinde diisme gozlenirken distal latanslar ve sinir iletim hizlar1 géreceli
olarak korunur. F dalgalarinin ve H refleksinin amplitiitiinde azalma veya kayip
gozlenir

e Igne elektromiyografi (EMG) ¢alismalarindaysa etkilenen sinirlerin inerve ettigi



kaslarda fibrilasyon ve tam kas1 sirasinda azalmis katilim gozlenir. Fibrilasyon
potansiyelleri genellikle distal kaslarda belirgin olmakla birlikte uzunluk iliskili
degildir.

”Psddo”iletim blogu: Akut iskemi sonrasinda olusan Wallerian dejenerasyon
sonucunda sinirin distal uyarimiyla motor uyaranlari iletme yetenegi devam ederken
proksimal uyarimla cevap alinamaz ya da amplitiit diisliktlir. Bu durum 9 giin siireyle
devam eder. Bu siire igerisinde sinir iletim ¢alismalari yapildiginda distal BKAP
proksimale gore daha yuksektir.

Tanida kullanilan vaskiilit belirtecleri ve akut faz reaktanlari

Tam kan sayimi1

Eritrosit sedimentasyon hizi (ESR)
C-reaktif portein (CRP)

Serum protein immdanfiksasyon elektroforezi
Kompleman C3,C4

HBV, HCV ve HIV serolojisi

Anti-niikleer antikor (ANA)
Antindétrofilsitoplazmik antikorlar (ANCA)
Ekstraktabl nukleer antikorlar (ENA)
Romatoid faktor (RF)

Anti-CCP antikorlar1

Kriyoglobulinler

Kas ve sinir biyopsisinin es zamanli yapilacagi durumlarda superfisiyal peroneal sinir ve

peroneus brevis kasi tercih edilmelidir. Biyopside damar duvarinda inflamatuvar hiicre

infiltrasyonunun ve damar hasarin1 gosteren bulgularin (6rn: fibrinoid nekroz, endotel hasari,

internal elastik laminanin kaybi, akut tromboz, vaskiiler ve perivaskiiler hemoraji,

l16kositoklazya) varligi tan1 koydurucudur. Buna ek olarak agirlikli olarak aksonal tutulumun

gozlenmesi, asimetrik ve multifokal sinir lifi kayb1 da vaskiilitik ndropatiyi destekleyen

bulgulardir.

Bunlarin diginda primer demiyelinizan néropatiler, pir motor tutulum, st ekstremite

dominant tutulum, BOS’ta pleositoz ve protein artigi varliginda vaskiilitik ndropati disindaki

tanilar diigtintilmelidir.



Tedavi:

Sistemik vaskdilitik noropati: Tedavisiz izlenen sistemik vaskilitik noropati hastalarinda bir
yil iginde mortalite oran1 %80’e ulagmaktadir. Tedavi ile bu oran %12-20’e kadar
diisebilmektedir.

Tedavide ilk segenek kortikosteroidlerdir. Standart tedavi dozu 1 mg/kg/g oral prednizondur.
Alti-sekiz hafta siireyle doz azaltimi yapilmadan tedaviye devam edilmelidir. Sonrasinda doz
azaltilarak 6-12 ay tedavi strdurilmelidir.

Siklofosfamid vaskdlitik noropatilerde steroidden sonra en sik kullanilan tedavi segenegidir
Siklofosfamid oral prednizon ile kombine bir sekilde oral 1-2 mg/kg/g dozunda veya yukleme
intravenoz yolla verilebilir. Tedaviye genellikle 3-6 ay devam edilmelidir. Yanitsiz hastalarda
plazmaferez tedavisi denenmelidir. Vaskulitik noropatide kullanilabilecek diger bir ajan
rituksimab olup 6zellikle ANCA iliskili vaskiilitlerde diizelme sagladig1 gosterilmistir.

Idame tedavide en sik kullanilan ve giivenilir ajan azatioprindir. Tedaviye 50 mg/g oral
baslanir; 2-3 mg/kg/g’a kadar doz arttirilir. Metotreksat idame tedavide kullanilan diger bir
ajan olup tedaviye 2.5 mg/hafta baslanip doz 25 mg/haftaya kadar arttirilir.

Idame tedavilere genellikle 18-24 ay devam edilmelidir.

Sistemik olmayan vaskilitik ndropatiler: Hizli ilerleyen ve agir klinigi olmayan hastalarda ilk
tedavi prednizondur. Klinigi agir hastalara ise prednizon ve siklofosfamid kombinasyonu
onerilmektedir. Tedaviye yanitsiz hastalarda rituksimab, intraven6zimmiinglobulin ve
plazmaferezdir. idame tedavide sistemik vaskiilitik néropatilere benzer sekilde azatioprin ve

metotreksat kullanilmadir.



‘ Vaskdlitik néropati ile uyumlu klinik ve elektrofizyolojik bulgular ‘
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