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OZET
Tekrarlayict  polikondrit, fekbasina wveya  diger
hastahklaria beraber  alabilen, nadir  gériifen,

multisistemik  bir hastaliktir. Bu yanda tekrarlayict
poltkondritli ik hasta sunwlmus ve bu olgulann esiiginde
ilgili- fteratir gozden gecirilmistiv. ik hastamn 8 yildir
intermitan artrit alaklarr olmasinag Karsihk, aurikiller
kandrit gelisimine kadar tam komwlamamishr ikinci
hasta & yidir sistemik Ilupus eritemafozus tams: fle
izlenmekte  wve  bébrek  futwlumu  pedeni e
fmmiinosupresif tedavi almakia iken aurikiiler kondrit
geligtirmistin.

Anahtar sdreikier: Tekrarlayicr  polikondrit,
slstemik lupus eritematozus, tan, ledavi,

artrit,

SUMMARY

Relapsing polychondritis is a rare, multisystemn disease,
which can occur alone or be associated with other
diseases. In this report we presented fwo cases of
relapsing polychondritis and review of the literature. Tho
first patient had been suffering from intermittent arthritis
attacks for 8 years, No diagnosis couwld have been
established until he developed aurictiar chondritis, The
second case had been diagnosed as systemic lupus
erythematosys 5§ years agoe. She was  wnder
immunosuppressive  treatment because of remal
involvement when she developed auricufar chondrifis.
Key words: Relapsing polychondritis, arthritis, systemic
lupus erythematosus, disgnosis, tharapy.

Tekrarlayicr  polikondrit  (TP),

inflamasyon ataklan ile karakterize, etyslojisi keésin

kikirdak  yaplann

clarak aydinfalilamarmig, nadic gdrilen multisistemik
bir hastaliktir. Baghlica kulak, burun, laringotrakesl
bolge ve eklem kikrdaklanm tutar. Hastalann cok
cesitl semptomlaris basvurabilmeleri ve hastshda
drgun  laboraluvar  incelemelerinin olmamas
nedenlyle, hastalia tam konulmasinda gighik ve

gecikmeler gdzlenebilir (1,2),

Bu yazida, uzun sUredir, artrit ataklan gegiren, ancak
tarnist, aurikiler kondrit ve episklerit gelistikien scnra
komabilen bir hasta ile sistemik lupus eritermatozus
(SLE) seyr sirasinda aurikdler kondrit gelistiren bir
baska hasia sunulmus ve bu clgulann esiigindes TP ile
ilgili literatlr gézden gecirilmistir.

OLGU 1
Farkdart yaginda, erkek hasta, Mart 198%9'da, sol
ghzde kizankhk, yanma, sulanma ile sol kulakta
kizankhik, sislik ve adn yakinmalan ile basvurdu. Giz
yakinmasi 1 ay dnée baglarms, ardindan kulaktaki
sorunian belirmisti, [k kez 8 vl nce ortaya cikan ve

son 2 yildir, wilda 1-2 kez tekrarlayip, yvaklasik 4 hafta

siren proksimal interfalangeal (PIF) eklemlerdeki agn
ve siglik yakinmalanna, son 2 aydir,  omuzlar,
dirsekler, dizler, ayak bilekleri ve 2. ve 3. kostasternal
bélgedeki adnlan ve halsizlidi eklenmisti, Hastanin
fizik muayenesinde; kan basinci 10000 mmHg,
natz: B0idk ve vlcut isisr 36 'C, sol aurikulada diffiz
eritem, ddem (sekil 1), vine solda episklert, saf 2. ve
3. PIF eklemlerde sislik ve palpasyonla agn tespit
edildi, Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin: 14
gridl, I5kesit: 8 900/mm” {2466 notrofil), trombosit: 240
D00, eritrosit sedimentasyon hizi [ESH): 66
mmisaat, C reaktif protein (CRP). 23 mg/dl {normal; 0-
& mg/dl), idrar analizi, kan biyokimyas:, akciger
posteroantarior grafisi, el grafisi, EKG, ekokardiografik
inceleme normal, romateid Takitr (RF) ve antindklesr
antikor  [ANA)

fonksiyon testler {SFT), akim-volim edrisi, odiometrik

negatit  olarak  bulundu,  Sclunum

incelems, lrakes ve  toraks ince kesit bilgisayarh
tomografi (BT)Ysi normal clarak degerlendirildi. Sol
aurikula posteriordan  alinan  bivopsl  materyalinin
incelenmesinde, KiKirdadin  bazofiik  boyanmasinin
azaldujy, kondrositlerin dejenere  oldugu, kikirdak-
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yumugak doku bileskesinde kapiller proliferasyon ile
beraber mononikleer hilcrelerden zengin, histiyositler
de igeren inflamasyonun varlidr saptand.

Bu bulgularla hastada TP disinilerek 1mafka/gin
dozunda prednizolon tedavisi baslandi. Fizik bak
bulgulan kisa strede kayboldu. Ancak tedavinin onbe-
ginci giindnde, hasta burun kokindeki dolgunluk his-
sinden yakindi; bu arada soldaki episklerit bulgulanmn
tekrarlachy) goziendi, Bu dénemde, ESH: & mm/saat,
CRP:<6 mg/dl olarak bulundu, Ug giOniik, 1 grigin
pulse metilprednizolon tedavisi ile hastarin bulgulan
geriledi. Tedaviye azatiyoprin eklendi, ancak karaciger
fonksiyon testlerindski yikselme nedeniyle kesildi.
Haziran 1999da, hasla 30 mg/glin prednizolen kullan-
maktayken, dnce sad gdzde, ardindan sol gdzde
geligen nodiler episklerit nedeni ile tekrar bagvurdu-
gunda, ESH ve CRPF, yine normal olarak saptand.
Prednizelon dozu 40 mglglne cikilarak tedaviye 10
mg/hafta dozda metotreksat eklenmesinden sonra
yakinmalan yakfasik 2 hafta igerisinde kayboldu. Has-
ta halen 10 malhafta metotreksat ve 2.5 mg/gin pred-

nizolon tedavisi ile asemptomatik olarak izlenmektedir,

oLGU 2

Kirk yaginda bayan hasta, Haziran 1999'da, 2 gundir
mevcut olan, gizlerinde kizarklik ve sad kulakta afr,
giglik, Kizankhk yakinmasi fle basvurdu, Bes yil Gnce
halsiziik, istahsizlik, fotosensitivite, alopesi, kilo kaybi,
artrit, anemi, ANA, anti-dsDNA, anti-Ro pozitifligi olan
hastaya SLE tanist konmus, yine bu dénamde yapilan
biibrek biyopsisinde fokal proliferatif glomerilonefrit
saptanmigt,. Bagvurusunda 250 mgfgin kioroking 12
mgfgliin metil prednizolon ve 100 mg/gln azativoprin
kullanmaktaydl. Fizik muayenesinde, kan basinc
160/90 mmHg, iki tarafll gézde kizankhk ile beraber,
saf aurikllada diffiz entem wve ddem tespit edild
Laboratuvar incelemelernde, hemoglobin: 10.7 grid!,
lakosit: & 500/mm?, trombosit: 250 000imm”°, ESH: 53
mimisaat bulundu, Metil prednizolon dozunun 20
mgigin  ve azaliyoprin dozunun 150 molgin'e
Gikanimasin takiben hastanin tim belirti ve bulgular,
3 gln icensinde tamamen kayboldu, Hasta, halen
yakinmasl olmaksizin, 4 mg/gin metil prednizolan,

250 mg/gin klorokin, 100 mg/gin azatiyoprin tedavisi

ile izlenmekiedi,

Sekil 1. Sof kulakta aunkiler kondrit g@rinimi
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TARTISMA

Tekrartfayici  polikondrit,

protecglikandan  zengin
dokularda destriksivona yol agabilen inflamasyon
tehdit

mullisistermik bir hastahktir (1-3). Hastalik, basheca

ataklari ile karakterize, hayah edici,
bayaz irkia ve her iki cinste esit siklikla gérilmektedir.
Semptomlar cogunlukla 5. dekatta baslar, Ancak
cocukluk yas grubunda ve BO yasin asan bireylerde

de ortaya cikabilir (1,2,4,5),

MeAdam tarafindan 1978 yilinda Gne sdrllen TP tan
kriterleri {4), Tablo l'de g&rdimektedir. Bu Kriterler,
1679 wilinda Damiani ve Levine tarafindan yeniden
diizenlenmistic (&) (Tabla 11},

Tablo I McAdam ve arkadaglan tarafindan ileri suriilen
tekrarlayict poltkondrit tan kriterleri®

Klinik bulgular TP tanisinda anahtar rol oynamaktadir.
Semptomlann baglangic) genellikie ani olmaktadir. Deg
kufakiaki agn, cojunlukla ik bagvuru semplomudor.
Ancak klinik spektrumun cok genis olabilmesi ve
patognomonik laboratuvar bulgulaninin oimayigt tamida
anfamh gecikmelere yol agabilir. Altmigaltl TPl has-
tada, semptomiann baslangicindan tan konulmasina
kadar gegen sire, ortalama 2.9 wil olarak bildinilmistic
{1). llkk hastarmizda da, B yildir tekrarlayan seronegatif
artrit ataklanmin olmasina ragmen, tan. difer birgok
hastada oldufu gibi, ancak aurikller kondrit gelistikten
sonra konutabilmigtir,

Hastalkta en sik rastlarulan beliti ve bulgular Tabio
[lI'de garlimektedir (1,4},

Tabla Il Tekrarlayier polikandnt seyrinde gorilen bashca
belini ve bulgular

1. Bitateral aurikiler xandrit

2. Menerozif serenegalil inflamatuvar artrit

3. Mazal kondeit

4. Okdler inflamasyon

5. Laringeal veya trakeal kikirdadn tutan solunum sistemi
kandriti

6.  Mdorosensariyal isitme kaybl, kulak cinfamasi, bas

dinmesi seklinde kendisini gistaren odiovestibiler
Fiasar

*Tekradayicr polikandrit fanis: igin yukanda bahsedilan A
bulgudan en az ¢l va histolajik dodrufarma gereklidir.

Tablo 1. Damiani ve Levine tarafindan tekrarfayc) polikondnt
tarisi Igin iler! siriilen algortm

1. McAdam kriterlennin en-az Ogto mevout 1se

histopatolojik dodrulama gereksizdir

Bir veya iki bulgu varhidinda histopatolojik dedrulama

gereklidir

3. Steroid velveya dapsona yanid veren 2 veya daha
fazla ayn anatomik bélgedes kondrl varhg) tani igin

L

yatarfidir
Bir nolu  olgumuzda tam sirasinda,  McoAdam
kriterlerinin . Ugl  (aurikller  kondrit, episklerit ve

nonerozif seronegatif arrit) verd, Ancak aurikuler

kondrit  tek  tarafl  oldudu  igin,  histopatolojik

dogrulamaya  gereksinim  duyulmug, bu amagla
aurikula biyopsisi yapilmigtic. Sonugta TP tanisiyla

uyurnlu patolejik bulgular saptanmistir,

Klinik bulgular McaAdam (4) Trentham (1}

{n=159) (%) (n=68) %}
Aurikbler kondri aa g5
Artrit B1 B5
Mazal kopdrit 72 48
Okdter inflamasyon &3 at
Laringotrakeal kondrit il 67
lsitme kaybi 45 42
Westibller semptomlar - 52
Waskilit 18 12
Cilt dekintiisi 17 5
Aort veya mitral vetmezlik 8 g

TP tamsini akla getiten aurikuler kondrif, tipik olarak,
dis kulagm kikirdak igeren kesiminde kirmizi-mor
renkli eritem ve ddem ile karaklerizedir. Kulak memesi
olaydan etkilenmemektedic. Ginler wveya haftalar
siiren ataklar sonuzunda kikirdafin destriksiyvonu ile
auriklifa yumusayarak karnabahar deformitesl ortays
cikabilir. Hastalanin %26-91'inde baglangigia ve %85-
95'inde de hastalifin seyri swrasinda, tek veya cift
tarafll aunkaler kondnt geligmektedir (1,2.4.5)

Hastalann %13-33'0nde ik tamda, % 48-T2'sinde de
izlernde nazal kondrit ortaya grikar (1,2,4,5). Bu durum
kendinl, burun kékonde delguniuk, adn, nadiren

epistaksis ile gosterir. Tekrarlayan ataklar sonucunda
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kikirdak  kollapsi ve  semer burun  deformitesi
gelisebilir. Bu deformite daha gok kadinlarda ve 50
yag altinda ortaya gikmaktadir (1,2). Bir nolu
olgumuzda da, izlem srasinda burun  kskinde

dolguniuk hissi geligmistir,

Laringotrakeal wveya brongiyal kondrit, baslangigta,
hastalarin %14-38'nde. hastaligin seyri sirasinda ise
¥48-67'sinde gorilebilir ve ses kisikhd), bodaz agns,
konhugma ve yutmada giglik, dispne ve stridor gibi
beliti ve bulgulara yol agar (1.4.5). Hava yolu
tutulumu lokal veya difflz elabilir, Ancak, en sik;
larinks  ve trakeamn (st kesimlernde tutulum
gozienmektedir (7). Subglottik striktlrler de, daha gok
kadinlarda ve geng yastaki hastalarda gérilmektedi
(%), Akut atak sirasindaki inflamatuvar Gdem, akut
hava yolu obstriksivonuna yol  agabildigl  gibi,
kikirdak  halkalarda

destriksivona ve sonugta limende kollapsa neden

persistan  inflamasyan  da,
olabifir. Hava yolu darhg vaminda, inflamasyonla
mukosiliyer temizleme fenksiyonunun da yetersiz hale
gelmesi, tekrarlayan alt solunum yolu infeksivonlanna
yol agabilmekiedir. Bu nedenle, hava yolu tutulumu ve
komplikasyonlan TPl hastalardaki moralitenin %620-
SUsinden sorumiu tutulmakiadir (5.8,9). Hava yolu
tutulumunun  saplanmas) amaciyla, her  hastada,
komvansiyonel radyolojik incelemelerin yaninda, ince
kesit BT veya manyetik rezonans gérintileme ve
solunum fenksivon testlerinde akim-volim egrisinin
deqerendirimesi dnenfmektedir (7.10,11.

Goduniukla erozyona ve deformiteye yol agmayan
42347,
oraninda

oligeartrit  veya poliartrit,  baslangigta

sirasinda %52-85

gézlenmaktedir (1,4,5,12)

hastahgin - seyn
Tdm  sinowvyal eklemler
tututabilir, En stk tutulan eklemler, metakarpafalangeal
(MKF), PIF, diz, ayak, el bilegl, metatarsofalangeal
{MTF) exlemlerdir ve ekiem tutulumu ile difier klinik ve
laboratuvar  bulgulan  arasinda  korelasyon  tespit
edilmemistic {1,2,12), Eklem tutulumu gogunlukia
gezicidir ve glnler, haftatar igerisinde tamamen

iyilesme ile sonuglamir: Ayrica; akut menoartrit veya

erozif dedigikliklerin gergeklestigi arriti olgular da
tanimianmighr (1,2,13,14). Seronegatif aririt, TP
clgularin %30'unda doktora basvuru nedenidir. Bu
hastalar, dijer bulgularn ortaya gikana dek, seronegatif
romatoid  artrit  (RA) wveya spondiloarnt  olarak
izlenebilir {1,2). Bir nolu clgumuzda da, 8 widir,
ataklar seklinde ortaya cikan ve PIF eklemier tutan
nonerozif pofiartrit ve son zamanlarda eklenen yaygin

artralji sézkonusudur,

Okdiiler Inflamasyon, TP'de sik garilen bir diger bulgu
olgulann  %14-24'0nde,  seyir
sirasinda %351-65'inde ortaya cikmaktadir (1,4.5), Gaz
tutulumuna daha gok erkeklerde rastlanmakiadir (15),

clup  baslangicta

Inflamasyon, gézin hemen hemen tim yapilaninda,
akut veya kronik formda, hafif veys siddetli olarak
ortaya gikabilir ve gérmede azaimaya neden olabilir,
En sik episklerit, sklerit, irit ve keratokanjonktivitis
sikka seklinde gorilir (15,16). Prapitoz, posterior ve
subkapsilier katarakt gelisimi de bildiriimistir (1)

TF'li hastalann %4-6'sinda acrt yetmezligi, %2-4'0nde
mitral  yetmezlidi geligmektedir, Aort yetmsziiginin
nedeni, daha gok, asendan acradaki inflamasyona
bagl ring geniglemesidic (17,18). Normal aoriaya
ragmen kuspis roptird de bildirlmiste (19). Kapak
lezyonlan hastalidin erken veya geg dénemlerinde
oraya  gikabilic (2,20}

diler ornekler olarak, torasik wve abdominal aort

Kardiyovaskiler tululumun

anevrizmasi, miyckardit, perikardit, iskemik  kalp
hastalig:, parcksismal atriyal {asikardi, birinci derece,
hatta komplet kalp bloklan sayilabilie (1,.4,5.1521)
Kardiyovaskller tutulum we komplikasyonlan, sik
glrlimemakle beraber 20 sikhikiaki montallie nedanidic

(4,5).

Cigularda, esglik eden baska hastalik olmaksizin da
bdbrek tutulumu gézlenebilir, Yizyirmidokuez hasia
iceren bir seride, 11 hastada biyops| ile gostenlen
bobrek tlulumu  saptanmisti. En sk gézienen
higtapatolojix bulgu, hafif mezengial proliferasyon clup
daha sonra fokal ve segmental kresentik nekrotizan

glomerllonefnt gelmektedir. Ancak glomertloskleroz,
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lgA  nefropatisi,  interstisyel nefrit  gelisimi de
bildiriimistir (22).
Hastaligin  tanisim koymaya yardmeo!  olacak

patognomonik  bir laboratuvar bulgusu yoktur, Akut
ataklar sirasinda inflamasyon varhigina isaret eden
bulgular saptanabilir. ESH'da artis (%80-93), CRP
pozitififi, normokrom nommositer anemi, IGkositoz,
gdrilebilir,  Ancak, ESH,
takibinde goveniir  bir

olmayabilir (20). lik olgumuzda da, tedavi oldugiu
ddnemdeki alevienmelerde, ESH ve CRP dederlerinda

trombaositoz hastahk

aklivitasinin parametre

yikselmeler gbzlenmernistir, Olgularda genellikle RF
ve ANA sanuglan negatifiir (1. Yaklagik %20 hastada
tip Il keliajene karg! antikorlar saptanmigtir (23).

Klinik tablonun hastalik igin tipik oldufu durumlarda
biyopsiye intiyag duyulmamaktadir, Gereken olgularda
da, tutlan bilgenin yanisira perikendral dokuyu da
icerecek  gekilde, posterordan,
(1,24},

hematoksilen-eozin boyamasinda, matriks glikozami-

aurikila biyopsisi
Gneriimsektedir Histopatolojik  incelemeds,
naglikanlanmn kaybr e uyumiu sekilde, bazcofilik
boyanmanin kaybi, kikirdak-yumusak doku bileske-
sinde perikendral inflamasyon, fibrasit, kapiller endotel
proliferasyonu, ayrica perivaskiller monondkieer ve
palimerfaniikleer hlcre infiltrasyonu gorilir (1,25).
Kondrositler vakuole ve nekrotik hale gelebilifler ve

sanugta yerlerini fibroz dokuya lerkederler (1),

Hastaligin patogenezi bilinmemekle beraber; akut atak
sirasinda tip || kellajene kargi antikorlann ve stkilenen
kikirdakta imminofloresans ile 1gG, IgA, lgM ve C3
igeren graniler depozitiern saptanabilmesi, himoral
imminite ile fliskili bozukluklara isaret etmektedir
(23,26). Aym Kikirdak
nentlering kargi hilcresel immin cevaba ait kanitlarin

zamanda cesili kompo-
bulunmas! (27) ve tip Il kollajen ile deneysel olarak
imminize edilen hayvanlarda, insaniardakine benzer
gekilde aurkller kondrit olusturulabilmesi, hicresel
immin bozuklugu géstermektedir (28,29), Hastalarda,
HLA-DR4 antijeninin artmis sikikla bulunmasi ve

tedavide steroid, siklosporin ve anti-C0y monoklonal
antikortaring yamit alinmas, immunolojik disfonksiyona
isaret eden difer bulgulardir {1,2,27).

kendrit

koyabilmek genellikle zordur, lzele géz bulgulan ile

Aurikiler gelisiming  dedin TP'2  tan
bagvuran haslalarda spesifik tan olasiiiy oldukca
dilgiktir. Yalmzea eklem sgikayetler ile basvuran
hastalar seronegatif RA, septik artrit veya kristal
arropati clarak, eklem ve géz bulgulanmin birikte
olmas) durumunda da spondiloartnt olarak  tan
almaktadir. Aurikiler kondnt ile basvuran hastalarda
ise, infeksiyon ve travma olasiliklarinin dislanmas

sonrasingda, tani, oldukga kelaydir (1),

Hastaldin karakteristik Gzellidi tekradayici niteligidic.
Olay, progresif seyir gistererek, bilateral isitme azlig),
konusma ve gdrme gigligl ve kardiyorespiratuvar
sorunlar seklinde sakatiikla sonuclanabilir {1.30).

TP'li olgularda, hastalikla iligkili en sik 8lim nedeni

pndmoni  ofarak bildidimigtin, Sik gérdlen  diger
moriaiite nedenleri ise, hava yolu obstriksiyonu veya
kellaps: sonucunda géizienen solunum yetmexzlidi, kalp
kapak hastalifl ve vaskilit komplikasyonlandic (1,5).
Michet (5), § yillik sGrviyi %74, Trentham (1) ise,
ortalama izlem slresinin & yil oldugu 68 hastalik

sensinde toplam slrviyi %84 alarak bildirmistie.

Bdbrek hastalifimin varhdr (22), eslik eden vaskilit ve
anemi {4}, kit prognostik faktcrierdir,

TP, gok sayida hastalikla beraber gérilebilir. Buniar
arasinda en sik gorllenleri vaskufitierdir, TPe, izole
kutandr vaskiliterden, poliarteritis nodoza (PAN)ya
kadar her gegit vaskllit eglik edebilmektedir, Vaskilit
sonucunda, genellikle, gikan aorta ve aortik rifg
geniglemesi, daha seyrek olarak da, torasik ve
gbdominal acrdada anevrizma
gikmaktadir  (20,31).
strasinda gdrilen cilt ve bibrek hastahd, episklerit,

olusumu  ortaya
Mikroskopik poliangiitis, TP

ndropati ve odiovestibGler bozukiuklarin  agiklan-
masina yardimer olabilic (2.4,31). Ayn zamanda
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hastaligin sik clmasa da, Wegener granillamtozisi,
Churg-Strauss sendromu ve Behget hastahid) ile bifike
gbrilebilecedi bildirtmistir (31-33), TP ve Behget hastalid
MAGIC
(mouth and genital ulcers with inflamed carilage)

bulgulanmin  beraber

gorilduga  olgular,
sendromu olarak isimlendiriimigierdir (33). Olgularn
yaklagik olarak 1/5-1/4'Unde RA, SLE, Sjbagren
sendromu, miks bag dokusu hastabd gibl bad dokusu
hastaliklan TPe esik edebilin, Bu durumda, TP,
genellikle, primer hastalk bulgulaninin yaminda
yalmzea aurikiler kondrit seklinde ortaya gikar (1,2.4),
SLE tamisi ile

imminosupresit tedaviye radimen aurikiler kondrit

izlienen 2 ne'lu olgumuzda da

geligmistir. Hipotiroidi, inflamatuvar barsak hastaliklan
{1.2) ve MDE (34} seyrinde de TP gdrtlebiir,

MWadir rastlanan bir hastalik clmasi nedeniyle tedavi
yéninde yapilmig kantrelld calismalar yokiur, TP
clgulanin kiglk bir kesiminde, hafif aurikiler ve nazal
kondrit ve aririt ataklanmin baskdanmasi amaciyla
nonstercid antiinflamatuvar ilaglardan faydalaniabific.
kortikesteroidler
clugturmakiadir. Kortikostercidier, aktif inflamasyenun

Ancak fedavinin  bel kemifini
supresyonu amaciyla, semptomlann gesidi ve atadin
sidddetine gore, 0.5-1 mgfkg/gin dozunda kullambr.
liacin, hastaligin aktif oldugu dénemlerde kullaniimas:
gerekiidi Gnerilmigtir (5). Ancak, hastalann blyok
kismi, wzun sdrefi, yoksek-orte doz kortikosteroid
tedaviye badiml kalabilir. Korikosteroidler, atakianin
sk ve giddetini azaltmakla beraber hastaligin

progresyony dzerinde etkili dedildir (4).

Kortikostercid dozunu azallabimek ve mimkin olan
en diglk idame cozuna gecebilmek icin, ¢odu kez,
imminosupresiflerin  tedaviye eklenmesi gerekmek-
tedir. Bu amagla kullanilan baslica ilaglar, azatiyoprin,
siklofosfamid, siklosporin ve penisillamindir
(1.2,4,11,35,36), hayat  tehdit
edebilecek organ tutulumu (bobrek, kalp, gdz) olan

Siklofosfamidin

hastalarda, azatiyoprinin ise daha sineh hastahd
clanfarda veya ciddi organ tutulumunu engellemek
amact e kullaniimas) dnanlmigtic (37). Ancak kalp
kapaklan, blylk arterler, trakea gibl organlarda aktf

inflarmasyonun  saptanmasinin glig ofabilecedi ve
kardiyak tutulumun asemptomatik gidip, laboratuvar
parametrelering yansimayabilecedl de gdz Gnine
alinarak, 10m hastalarda, erken dénemde ikinci grup
tedavinin baslanmas) diginilmelidic (201 Aurikiler
veya nazal kondritli hafif hastaligi olanlarda, korii-
kosteroide alternatif olarak, alterne yoldan kompleman
aktivasyonunu ve polimorfonlkleer hicrelerden lizo-
zamal enzim serbestlegmesini inhibe eden dapson
kuilanilabilir (38). Bununla beraber, Trentham (1), dap-
son kullanan 14 hastanin @unun dapsona yanit verme-
digini, cogu hastanin da, bulanti, ates, dékontd, bas
agnsi, anemi gibi yan etkiler yasadifn bildirmistir,

TFin ledavisinde dider 2. grup ilaglann kullanimina
dair bilgiler kisithdir, Metotreksat kullaniminin steroid
dozunu azaltmaktaki etkinlifi, Park ve arkadaslanmn 2
hastasinda, Trentham'in da, 31 hastasimin 2¥0ndea
gosterilmistic (1,39). Bir no'lu olgumuzda da tedaviye
metotreksat ilavesi, steroid dozunun azaltlmasina

yvardime elmustur,

Tedavide, plazma exchangein de vyen
kenusunda bildinmler bulunmaktadir (40,41),

oldugu

Hava yolu tutulumunda yiksek doz korikestercid-
lerden faydalarmlir. Akut hava yolu obstriksiyonunda

pulse steroid denenmelidic. Bu  hastafarda inhale

rasemik epingfrinin faydahh oldugu gozlenmistir
(42.43). lteri dénemde, tekrarlayan ataklarla kikirdak
destedinin - kaybi  nedeniyle  steroidler  faydal)

olmamaktadir (4). Ciddl subgloitic slenozda, gegici
wveya kabel trakeestomi gerekir. Bununla beraber
TP'de bronkoskapi, entlbasyon, trakeastomi gibl hava
yoll  girigimlerinin

hzstaligin  progresyonuna  yal

agabilecedi unutuimamalidir (44,45),

Valvuler kagadl olan hastalarin, 1/3'lnden fazlas),
kapak replasmanina ihtiyac gésterir (18). Ancak, aort
kikl veya mitral andlusteki mevout genisleme, komsu
dokularin frajil clugu veya devam eden inflamasyon
nedaniyle lekrarlayan pervalviler kacaklar sorun
olabilmektedir {46). Bu hastalarda oral siklofosfamid
veya azaliyoprin tedavisi kullanilabilir {20,21).
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