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Konnektif-doku bozukluklar, kollajen-vasku-
ler bozukluklar olarak da adlandirihr. Bu
hastalik grubunun diger genel adi immtin-
kompleks hastaliklaridir, ¢tinkti bu sendrom-
larin ¢cogunda glomerulus veya kan damar
duvarlarinda, 6zel organ yada doku odakla-
rinda immtin komplekslerin birikimiyle etki-
lenen bolgelerin fonksiyon kaybi gortiliir. Bu
bozukluklar; steril inflamasyonla karakteri-
ze, 0zellikle deri, kan damarlar, bobrekler ve
eklemleri tutan romatolojik hastaliklar ola-
rak adlandirlirlar.

Bu dtizensizliklerin hepsine ait patojenik
bulgularin hentiz acikhiga kavusmamasina
ragmen, sikhkla cesitli organlardaki otoim-
miiniteye bagli doku zedelenmeleri genel
ozellikleridir. Bu kategori icinde olan hasta-
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liklar sistemik lupus eritematozus, progresif
sistemik sklerozis (skleroderma), mikst kon-
nektif-doku hastaliklari, Dermatomiyozit,
Sjogren Sendromu, Ankilozan Spondilit, Re-
iter ve Behcet Sendromlari ve bircok vask-
lit sendromlaridir.

Renal tutulum ve hipertansiyon bu sendrom-
larin cogunda gértilen ortak bulgudur, gebe-
lik doneminde hastaligin kétiiye gitmesi sik-
likla hastayr erken doguma zorlar. Bu tiir
otoimmiin hastaliklarin bazilarinda, plasenta
veya fetusa zarar verebilecek antifosfolipid
antikorlar olusur.

immiin-aracih Hastaliklar ve Gebelik

Cok az immiinolojik hastaligin gebelik sira-
sinda ortaya ciktigi kesin olarak ispatlan-
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mustir. Tekrarlayan abortuslarin bazi durum-
lar1 da immiinolojik sebeplerle iligkilendiril-
mistir. Potansiyel olarak konnektif-doku bo-
zukluklarinda gebeligin etkiledigi immtino-
lojik degisimler vardir. Bunlar hticre-aracili
immunitenin baskilanmasi, inflamatuar ce-
vaplarin azalmasi, immiinoglobiilin-salgi
hticrelerinin (B lenfositleri) azalmasi, T/B
lenfosit oraninin azalmasi, dolasan immun
komplekslerin seviyesinin azalmasini icerir.
Normal olarak gebelik esnasinda komple-
man seviyeleri yilikselmis olabilir ve klasik
yolun (pathway) aktivasyonu diistik oranda
olusmus olabilir. Oto antikorlarin serum se-
viyeleri gebelik doneminde hissedilir bir
oranda artmaz.

Sistemik Lupus Eritematozus

Lupus, dokular ve htcrelerin, bir yada bir-
den fazla hticre cekirdegi komponentine
karsi gelisen antikorlarin etkilemesiyle za-
rar gormesidir. Vakalarin %90’dan fazlasi
kadimnlardir ve cocuk dogurabilme yasindaki
kadinlardaki yayginhigi 500 kiside 1'dir. Bir-
cok genetik, cevresel, sekstiel ve hormonal
faktorler anormal hticresel immiin cevaba
ve yetersiz antikor ve immun komplekslerin
temizlenmesine yol acar. Hastahigin gorece-
li riski eger HLA-DR2 veya -DR3 genleri
bulunmussa ti¢ kat artar. Lupus antikoagu-
lant HLA-DR4 veya -DR7 ile kalitsal olan
HLA Class II-DQB genleri ile iliskilidir. Ge-
nelde ostrojen hastaligi arttirir ve testoste-
ron antikor yamtlarim azaltir, SLE immiin
regtilasyonda bozukluk, anormal T hticre
fonksiyonu, B hiicre hiperaktivasyonu ve
asir1 antikor yapimiyla karakterizedir.

Klinik Bulgular

Sistemik lupusun tanisi i¢in Amerika Roma-
tizma Cemiyetinin gézden gecirilmis kriter-
leri kullanilir. Klinik bulgular ilk olarak bir
organ sisteminde ortaya cikmis veya hasta-
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lik bircok sistem tutulumuyla saptanmis
olabilir. En genel bulgular artrit, rash, ple-
uroperikardit, ates, 1s1i8a karsi duyarhlilk,
lenfadenopati ve alopesidir. Renal tutulum
hastalarin yarisinda kendini gosterir. Buna
ek olarak, Galve ve arkadaslari (1988) 74
Lupus hastasinin %18'inde kliniksel 6nemli
kardiak valviiler lezyonlar oldugunu goster-
mistir.

Beyine, akcigerlere, bobreklere veya kalbe
tutulum prognozu agirlastirr. Oliime yol
acan sebebler infeksiyonlar, bobrek yetmez-
ligi ve premattir aterosklerozistir.

Laboratuvar Bulgular

Antintikleer antikorlarin (ANA) belirlenmesi
en onemli testtir; ancak, pozitif test Lupus
icin kesin degildir. Ornek olarak, diistik tit-
reler bazi normal kisilerde bulunur ve diger
otoimmiin hastaliklar, akut viral infeksiyon-
lar, kronik inflamatuar stirecler ve cesitli
ilaclar pozitif reaksiyona yol acabilir. Biittin
lupus hastalan pozitif teste sahiptir. Bun-
dan dolay, pozitif ANA testi lupusun tanisi-
m destekler fakat kesin degildir; bunun ya-
ninda bir negatif ANA testi taniy1 ekarte et-
tirmez. Cift sarmalli DNA (dsDNA)'nin ve
Sm (Smith) antijenlerin antikorlari goreceli
olarak lupus icin kesindir.

Diger laboratuvar bulgular yanhs-pozitif
(false-pasitive) sifiliz serolojisini, uzamis par-
siyel tromboplastin zamanini ve romatoid
faktorleri icerir. Anemi ortaktir, hemoliz, 16-
kopeni ve trombositopeni ile direkt Coombs
testi pozitif olabilir. Proteintiri ve glomeru-
lar lezyonlar hastalarin yarisinda bulunur
ve bobrek yetmezligi var olabilir.

Tedavi

Sifa yoktur ve tam hastaliktan kurtulus na-
dirdir. Yaklasik hastalarin 1/4’G hayatini
tehlikeye sokmayan fakat agri ve bitkinlik
yiziinden hayati zor kilan ilimli hastaliga

DiRIM/MaAvis-HAZIRAN 2003



sahiptiler. Artralji ve serozit NSAID ilaglar,
aspirin dahil edilerek tedavi edilir. Hayati
tehlike ve siddetli yasami zor kilan durum-
larda giinltik 1'den, 2 mg/kg'a kadar pred-
nisone tavsiye edilir. Hastalik kontrol edil-
dikten sonra, glukokortikoid tedavi dozu
tedricen azaltilarak 10-15 mg/gline inilir.
Azathioptirin ve siklofosfamid gibi immiino-
stipresif aracilarin kullamilmasi aktif hasta-
liklarin kontroliinde btyiik olasilikla yarar-
ldur.

Lupus ve Gebelik

Son zamanlarda ¢ok sayida lupuslu kadinin
gebeliginin sikintili gectigi bildirilmistir. Bu
deneyimlerin yaninda, hala gebeligin lupu-
sa yol actig1 tizerine fikir birligine varilma-
mistir. Konsensusun yokluguna ragmen,
dyle gortintiyor ki bircok kadin gebelik do-
nemini iyi gecirmektedirler.

Urowitz ve takipcileri (1993) lupus kompli-
keli 79 gebeyle vaka kontrollii calisma yap-
tilar."Gebelik 6ncesi hastalig statiilerine go-
re diizenlediler ve eger hastalik inaktif ise
gebeligin hastaligin aktive olmasini engelle-
digini rapor ettiler.

Lupus Nefropati

Siddeti azalmis lupus nefropatili kadin has-
talarin gebelik neticeleri genelde iyi sonug-
lanmustir. Packham ve arkadaslar (1992)
41 kadinda 64 gebelik deneyimi ile biopsy-
proven nefriti tanimladilar. Hipertansiyon
gebelik sirasinda neredeyse hastalarin yari-
sindan fazlasinda gelisti, bu siklikla erken
donemde olustu ve siddetliydi. Proteintiri
bu kadinlarin yarisinda daha da kéttilesmis-
tir. Postpartum donem, aktivasyon ve hasta-
ligin kétiiye gidisinin gelistigi zaman olarak
bilinmektedir.

Fetus ve Kiigiik Cocuklar Uzerine Etkileri
Bircok arastirmaci yaptiklari calismalarda
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artan oranda 6l dogum, fetal gelisme geri-
ligi, erken dogum ve perinatal mortaliteyi
gostermislerdir. Ogasavara ve arkadaslari-
na (1995) gore, bu aleyhte neticeler eger
antifosfolipid antikorlar varsa biytik olasi-
likla mimkdnddir.

Nicklin (1991) 294 kadinda 517 gebelik ne-
ticelerini gozden gecirdi. Erken dogum, fe-
tal gelisme geriligi ve perinatal mortalite in-
sidansinin yiiksek oldugunu savundu.

Prognoz

Cesitli laboratuvar prosedtirleri gebelik sti-
resince SLE aktivasyonunu belirlemek icin
kullanilir. ESR takip edilmelidir ctinkii; ge-
belige bagh hiperfibrinojenemi sebebiyle ar-
tar. C3, C4 ve CH50'nin seri 6l¢timti tavsiye
edilir. Dtstik veya yiiksek seviyeler muhte-
melen aktif hastalikla baglantihidir, ¢ok ytik-
sek seviyeler hastalik aktivasyonu hakkinda
iyi fikir vermez. Sik hematolojik, renal ve
hepatik fonksiyon testleri gebelik ve puer-
peryum stiresince hastalik aktivasyonlarin-
daki degismeleri belirlemek icin gereklidir.
Hemoliz; pozitif coombs testi, anemi, reti-
ktilositoz ve indirekt hiperbiluribinemi ile
karakterizedir. Trombositopeni, l6kopeni
veya her ikisi gelisebilir. Serum biluribin
yiikselmesi gibi, artmig serum transaminaz
diizeyleri hepatik tutulumu gosterir. idrar
tahlili proteintiriyi tespit etmek icin siklik-
la yapilir. Belirgin proteintiri, nefrotik send-
rom ve serum kreatin konsantrasyonu ytik-
sekligi ile beraber ortaya ¢ikmigsa prognoz
daha kotuddr.

Tedavi gebe olmayan kadinlarla aymidir.
Eger hastalik ciddilesmisse kortikosteroid
tedavisi verilir. Azotioptirin eger steroid di-
rencli nefropati var ise kullanilir, fakat ha-
yati komplikasyonlar gelisene kadar siklo-
fosfamid kullanimindan kaginilmahdir. Fe-
tal gelisimi monitorize etmek zordur ve hi-
pertansiyon gelistiginde dikkatli olunmali-
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dir. Singsen ve arkadaslari antiSSA ve anti
SSB antikorlarinin izlenmesini tavsiye eder-
ler. Eger bulunmussa eko kullanilarak kar-
diak disfonksiyon ve aritmiler icin aragtirma
yapilmalidir, Aritmi icin rutin olarak fetusu
incelememize ragmen bu antikorlar icin ge-
cerli tarama yapilamamaktadir. Eger hiper-
tansiyon veya fetal gelisim geriligi yoksa ge-
belik terme kadar stirdirtltr. Dogum ka-
rarlar1 obstetrik kriterlere gore verilir.

Neonatal Lupus

Yeni dogan bebeklerde AntiSSA IgG, An-
tiSSB ve muhtemelen diger antikorlarin
transplasental gecisinden dolayi lupus; g6-
rilebilir. Konjenital kalp blogu, hepatit,
hemolitik anemi ve trombositopeniyi ice-
ren sistemik ve hematolojik anormallikler-
le birlikte dermatitle karakterize bir send-
romdur. Sendrom goreceli olarak nadir
gortlir. Lockshin ve meslektaslari (1988)
doksanbir infant1 (lupuslu kadinlardan do-
gan) incelediklerinde dérdiine kesin lu-
pus; dérdiinde muhtemel olarak lupus bul-
dular.

Uzun Donem Prognozu

Genel olarak sistemik lupusu ve kronik
vaskiiler veya renal hastaligi olan kadinlar
artan perinatal bozukluklar ve maternal
prognozun koétii olmasi nedeniyle gebe
kalmamalidirlar. Bunun icin postpartum
donemde veya hastaligin sakin dénemle-
rinde tubal sterilizasyon avantajli olabilir.
Sistemik lupuslu kadinlarda oral kontra-
septif kullaniminda vaskiiler hastaligin yo-
gun olmasi nedeniyle dikkatli olunmalidir.
Lupus ataklarina herhangi bir etkisinin bu-
lunmamasi nedeniyle progestin implantlari
kontrasepsiyon icin uygundur. intrauterin
alet uygulamalarina 6zellikle kadin immi-
nostpresif tedavi aliyorsa dikkat edilmeli-
dir.
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Antifosfolipid Antikorlari-lupus An-
tikoagiilan1 ve Antikardiolipin Anti-
koru

Son 20 yil icerisinde, negatif yiikli fosfo-
lipidlere karsi olusan bir takim antikorla-
rin varhigi agiklanmistir. Her ne kadar bu
antikorlar normal insanlarda da bulunsa,
arteryel ve venéz trombozlar, trombosito-
peni ve gebelikteki aktivasyonlarla iliskili
oldugu saptanmistir. Antifosfolipid anti-
korlan, sifilizdeki yanhs pozitif serolojik
testlerden sorumlu olan lupus antikoagti-
lani (LAC) ve antikardiolipin antikorlarini
kapsar. Antikorlar serolojik olarak ELISA
yontemi kullanilarak oélgtiliir. Bu antikor-
lar IgG, IgM ve IgA yapisinda veya kombi-
nasyonlan seklinde olabilirler. Genellikle
tek basina IgM yapisindaki antikardiolipin
antikorlan infeksiyonlar veya ilaclarla stii-
miile edilirler; ancak zarasizdirlar. Lupus
antikoagiilam uzamis parsiyel tromboplas-
tin zamaniyla karakterizedir. Ters olarak
da “antikoagiilan” ad1 verilen madde invi-
vo sartlarda glicli bir trombotik ajandir.
Patojenezi bilinmemektedir, muhtemelen
AFA’larin endotel hticre membranindaki
fosfolipidlere baglanmasi arasidonik asit
salinimini bloke eder, prostosiklin tiretimi
azalir, trombosit agregasyonu olur ve
trombiis gelisir.

Lupus ile Antifosfolipid Antikorlar

Antikardiolipin antikorlari ile ilgili yapilan
calismalarda ¢ok sayida SLE'lu hastada
kardiolipine kars: olusan, dolasan antikor-
larin varh@ saptanmistir. Antikor tipleri
arasinda 6nemli kros reaksiyonlar meyda-
na gelmektedir. Ninomiya ve arkadaslar
(1992) 349 lupuslu hasta tizerinde calis-
mislar ve %27’sinde lupus antikoagtilani
ve %85’inde de antikardiolipin antikorlari-
n1 pozitif bulmusglardir. Her grubun yari-
sinda da her ikisinin pozitif oldugu bulun-
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mustur. Genel olarak lupus antikoagtilani
olan hastalarda ytiksek seviyelerde antikar-
diolipin (AKA) vardr ve sifiliz icin biyolojik
yanlis pozitif testi olanlarin yaklasik
1/3'linde de AKA’lar mevcuttur. Ters ola-
rak AKA saptanan hastalarin sadece
%20’sinde LA pozitif bulunmustur. Sonug
olarak lupuslu hastalarda AKA ya da
LA'nin bulunmasi tromboz, nérolojik bo-
zukluklar veya trombositopeni igin risk
faktoridir. Bu antikorlar ayni zamanda
abortus ile de iliskilidir. Kutch ve Carr
1992 Parkland Hastanesi Lupus Klinigi'n-
de tedavi goren kadinlarin gebeliklerindeki
neticeleri incelemislerdir. AKA’lar1 bulu-
nan kadinlarin %55’inin gebeligi erken fe-
tal 6ltimle sonuclanmistir. Negatif olanlarla
karsilastirildiginda %20’sinde distik ortaya
cikmustir.

Normal Gebelikteki Antifosfolipid
Antikorlari

Saghkli gebe olmayan populasyonda yapi-
lan calismalarda %3-6 oraninda dustik titre-
lerde nonspesifik AFA’lar bulunmustur.
Yasuda ve arkadaslari (1995) 860 Japon
prenatal hastanin %7’sinde AKA’larn1 bul-
mustur. AKA negatif kadinlarla karsilasti-
rildiginda distik insidans: 2.6 kat, preek-
lampsi ve fetal btiytime geriligi 6 kat art-
mistir.

Tamnu

ELISA kullanilarak AKA'lar standardize
edilebilmektedir. Lupus antikoagiilan icin
uygulanan testler nonspesifik koagtilasyon
testleridir ve saptanan degerler de calisma-
ya eklenen fosfolipid miktarina baghdir.
Parsiyel tromboplastin zamani (PTT) genel-
likle uzamistir. Géz 6ntinde bulundurulan
daha spesifik testler ise diltie Russel Viper
Venom Testi (ARVVT) ve trombosit nétrali-
zasyon yontemidir.
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Gebelik Uzerine Etkisi

Lupus antikoagiilan ve AKA'lari ile desidu-
al vaskiilopati, plasental infarkt, fetal gelis-
me geriligi, erken preeklampsi, tekrarlayan
diistik ve fetal 6liim arasinda giicli bir ilis-
ki vardir. Bu kadinlardan bazilarinda lupus-
lular gibi ayrica venéz ve arteryal tromboz,
serebral tromboz, hemolitik anemi, trombo-
sitopeni ve pulmoner hipertansiyon gortil-
me insidansi yiiksektir.

Polzin ve arkadaglan fetal gelisme geriligi
olan 37 kadinin 1/4’inde AFA’lan sapta-
miglardir. Annelerin hicbirinde de lupus an-
tikoagtilamna ait kanit yoktur.

Tedavi

Antikardiolipin antikor ve lupus antikoagu-
lan titresi yiiksek olan kadinlar ve 2. veya 3.
trimesterde fetal 6liim olup da baska sebep
bulunmayanlar tedavi edilmelidir. Aym se-
kilde rektirren erken gebeligi sonlanan ve
yiiksek antikor titresi olan bazi kadmnlar da
tedaviden faydalanabilir. Antifosfolipid anti-
koru olan kadinlarda birkac tedavi deger
kazanmistir. Bunlar distik doz aspirin,
prednizon, heparin ve immiinglobdilini ice-
rir. Bunlarin etkinligi immtin ve koagiilas-
yon sisteminde antifosfolipid antikorlarina
ters etkilerine baglanir.

Antifosfolipid antikoru pozitif olan kadinlar-
da gebelik kayhi ile ilgili, kortikosteroid te-
davisi, aspirinin degeri ve proflaktik ve tera-
potik dozlan konusunda bir konsensus yok-
tur. Tromboz hikayesi olan boyle kadinlar-
da gebelikte ve pueperyumda en ¢ok tavsi-
ye edilen rejim terapétik antikoagtilasyon-
dur.

Romatoid Artrit

Romatoid artrit pek cok sistemi tutan kro-
nik bir hastaliktir. Sebebi bilinmemektedir,
fakat patogenezi immiin aracilidir. T hticre-
lerinden sekrete edilen sitokinler inflamas-
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yon ve sistemik semptomlardan sorumlu-
dur. Yayginhig yaklasik %1'dir. Kadinlarin
yakalanma olasilig1 erkeklere oranla ti¢ kat
daha fazladir. Kardinal bulgusu periferal ek-
lemlerde deformite, kemik erozyonu ve kar-
tilaj yitkimi yapan inflamatuar sinovittir. Ka-
dinlarda hastalik genellikle 35 ile 50 yaslar
arasinda ortaya cikmaktadir. Genetik pre-
dispozisyon vardir; monozigotik ikizlerin
%30'unda, dizigotlarin ise %5'inde ayni an-
da gorilmektedir. ClassIl MHC geninin
trettigi HLA-DR 4 ile bir iliski vardir.

Prognoz

Tedavideki ama¢ eklem fonksiyonlarmi ko-
rumak, inflamasyonu azaltarak agriy gider-
mektir. Fiziksel rehabilitasyon tedavisi ve
glinltik egzersizler gereklidir. Aspirin ve di-
ger NSAID'lardan birisi tedavinin temel tasi-
dir, Yakin zamanlarda giinliik 7.5 mg pred-
nizolon tedavisinin aktif hastahgmn ilk iki yi-
linda ilerleyen eklem yikimini azalttigi goste-
rilmistir. Diger taraftan, kortikosteroidlerden
mimkiin oldugu kadar kaginilmalidir, fakat
distik dozlu tedavi bazen salisilatla birlikte
kullanilir. immdinostipresiflerle birlikte NSA-
ID ve steroidler ciddi hastaliklarda kombine
sekilde kulanilmaktadir. Bu ilaclar; hidrok-
siklorokin, sulfasalazin, diistik doz metotrek-
sat, altin tuzlari ve penisilamindir. Siklospo-
rin ¢ok ciddi vakalarda kulamlir. Ortopedik
cerrahi eklem yikimlan ve kaymasi duru-
munda genellikle yapilir.

Gebelik Uzerine Etkisi

1938'de Hench gebelik déneminde romato-
id artritin inflamatuar komponentinde dik-
kate deger iyilesme rapor etti. Plazmadaki
kortizol seviyelerinin gebelikte énemli mik-
tarda arthgim géren Hench, romatoid artri-
ti tedavi etmek icin kortizon kulland: ve
olumlu sonugclar elde etti. Bununla beraber
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kortizol sekresyonunun artmasin btitiin
remisyonlar icin gecerli olmadigr gosterildi.
Unger ve arkadaslar romatoid artritin iyiles-
mesinin gebelikle iliskili o:2-glukoprotein se-
rum seviyeleriyle baglantili oldugunu rapor
ettiler. Invitro calismalarda bu glikoprote-
inin immdnostipresif etkisi oldugu gértil-
muisttir. Pope ve arkadaslar (1983) Clg-bag-
layan assey yontemiyle arastirilan immiin-
kompleks konsantrasyonlarinin gebelik su-
recinde azaldigini rapor ettiler. Nelson ve ar-
kadaslar hastaligm iyilesmesinin anneyle fe-
tus arasindaki HLA ClassII antijenlerindeki
farkhlikla baglantili oldugunu daha sonrala-
r1 rapor ettiler.

Perinatal Sonug
Romatoid artritin gebelik neticesi tizerinde
acik, aleyhte bir tesiri yoktur.

Prognoz

Bir ¢ok érnek romatoid artritli kadinlarda
basarili gebelik neticesinin ortak olduguna
inandirabilir. Gebe olmayan romatid artritli
kadinlarda tedavi icin en ¢ok kullamlan ilac-
lar belli dozlarda aspirin ve diger NSAID lar-
dir ki bunlar; gebelikte kullanilirsa fetus ya
da yenidogan (izerine olumsuz etkiler yapa-
bilir. Altin bilesikleri ve hidroksiklorokin C
risk kategorisi icerisinde yer alir. Azotiyopt-
rin, siklofosfamid veya metotreksatla immi-
nostipresif tedavi, gebelik déneminde rutin
olarak kullaniimaz.

Sistemik Skleroz (Skleroderma)

Sistemik Sklerosis veya Skleroderma visse-
ral organlarin, kan damarlarimin ve derinin
fibrozisi ile karakterize edilen, etyolojisi bi-
linmeyen multisistemik bir bozukluktur.
Yaygmnhg: 3'e 1 kadin baskmhgiyla 10.000
kiside 1'dir. Gastrointestinal bélge, kalp ve
bébrekler ortak olarak dahildir. Ortiisen
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Sendrom (Overlap Sendrom), skleroderma
ile birlikte oteki bag dokusu bozuklugu
ozelliklerinin birlikte olmasi anlamina gelir.
Mikst bag-dokusu hastaliklari lupusun, skle-
rodermanin, polimiyositin, romatoid artritin
klinik bulgularimin ve anti-RNP antikorlarin
yiksek titrasyonda olmasini iceren sendro-
ma verilen bir terimdir.

Hastaligin ayirt edici 6zelligi normal kolla-
jenlerin asir1 tretimidir. Bu derinin fibrosi-
sinde ve gastrointestinal bolgede, dzellikle
distal 6zefagusta fibrozisle sonuclanir. Vas-
kiiler degisimlerle birlikte pulmoner inter-
tisyal fibrosis pulmoner hipertansiyona yol
acar. Antintikleer antikorlar hastalarin
%95'inde bulunur ve imminokompetans or-
taktir. Renal yada pulmoner tutulum bagh
oltim yuksektir ve 10 yillik yasam stiresi
%50'nin altindadir.

Etkili tedavi yoktur. Tedavi semptomatiktir
ve endorgan tutulumu tizerine yonelmistir.
Kortikosteroidler sadece inflamatuar miyo-
sit ve-hemolitik anemi icin yararhdir.

Gebelik Uzerine Etkisi

Sistemik sklerosis kadinlarda cogunlukla 40
yas civarlarinda gortliir ve gebelik tizerine
etkisiyle ilgili cok az bilgi vardir. Gebelik ne-
ticeleri muhtemelen hastaligin siddetine
baghdir. Maymon ve Fejgin (1989) sklero-
dermali kadinlarin ticte birinde gebelik do-
neminde semptomlarin kdéttilestigi 94 vaka
gozlemistir; %151 hipertansiyon, bébrek yet-
mezligi veya kardiyopulmoner komplikas-
yonlardan dolayr 6lmusttir. Abortus orani
artmamasina ragmen, erken dogum riski, fe-
tal gelisme geriligi ve perinatal mortalite ar-
tar ancak dramatik bir artis degildir.
Beklenildigi gibi, gebelik disfaji ve refli
Ozafajitini agreve eder. Chin ve meslektasla-
11 (1995) ranitidin ve omeprazol ile yapilan
antiasit tedaviye ragmen gebeligin 28. haf-
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tasinda devamli kusmalar sonucunda Mal-
lory-Weiss gelistigini gozlemlediler. Hiper-
tansiyon, kardiak veya renal tutulum veya
pulmoner fibrosis olan kadinlarda durum
kéttilesir. Bébrek yetmezligi ve malign hi-
pertansiyonu olan kadinlarda preeklampsi
insidans: artar. Yumusak doku degisiklikle-
ri meydana gelmemisse, normal dogum bek-
lenir. Ozafagus disfonksiyonu oldugu icin,
aspirasyon ihtimali ytiksektir. Bu nedenle,
epidural anestezi tercih edilir.

Vaskiilit Sendromlari

Primer veya sekonder nedenlerle vaskiilitte
damarlarda inflamasyon ve hasarlanma
meydana gelir. Bircok vakada immtnpato-
jenik mekanizmalarla, ¢zellikle immtn
kompleks depozisyonu meydana geldigi
farz edilir. Ortiismelerden dolayr bu send-
romlarin simiflandiriimalart zordur. Fauci
(1994)'ye gore bunlar; Behcet Sendromu,
klasik PAN, Henoch-Schénlein purpura ve
serum hastaligini iceren hipersensivite vas-
kuiliti, Wegener grantilomatozisi, dev hticre-
li arterit ve Buerger Hastaligi gibi sistemik
nekrotizan vaskdilitleri olusturur.

Poliarteritis Nodoza

Poliarteritis nodoza nadir bir hastaliktir. Pa-
tolojik lezyonlar kiiciik ve orta capli arterle-
rin nekrotizan vaskdilttidir. Klinik olarak
miyalji, néropati, gastrointestinal bozukluk-
lar, hipertansiyon ve bobrek hastaligiyla ka-
rakterize edilen progresif vaskdilit sendrom-
larimin klasik bir varyantidir. Vakalarin ticte
birinde HepatitB antijeni kanda mevcuttur.
Kortikosteroid ve immtinostipresif tedaviye
ragmen vakalarin yarisindan fazlasi tanidan
sonra bir yil icerisinde 6lmektedir. Gebelik-
le birlikte poliarterit nodosa ¢ok az bildiril-
mistir, eger aktif arterit gebelikte saptan-
missa 6lim orani yiiksektir.
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Wegener Graniilomatozis

Wegener grantilomatozu bobrek, tist ve alt
solunum yolunu tutan nekrotizan grantila-
matoz bir vaskiilittir. Gebelikle beraber sa-
dece birkac vaka bildirilmistir. Pauzner ve
arkadaslar (1994) 2 basarili gebelik geci-
ren bir kadinda trakeal stenoz gelistigini ta-
nimladilar. Wegener grantilomatozli 10 ka-
dinda 15 gebeligi izlemeye aldilar. Sekiz ge-
belik remisyonda seyrederken, 5 gebelikte
relaps olmus, 2 gebelikte ise fatal seyretmis-
tir.

Arterit Sendromlar

Temporal Arterit ve Takayasu Arteritleri or-
ta ve genis capl arterleri tutar ve her ikisi
de nadir goriltir. Takayasu arteriti veya di-
ger adiyla nabizsizhk hastalig, genc¢ kadin-
larda daha fazla gorultr. Primer olarak aort
ve ana dallarini tutar. Arterit kortikosteroid
tedaviye yanit verir. Cerrahi tedavi sirkiilas-
yonu tekrar saglamak icin bazen gerekebi-
lir. Ciddi-renovasktiler hipertansivon, kardi-
ak tutulum ve pulmoner hipertansiyon sik-
likla iyi gebelik neticesine engel olur. Bu-
nun aksine, Nagey ve meslektaslar1 (1983)
14 vakay: tekrar gozden gecirdiklerinde ge-
beliklerinin iyi neticeyle sonlandigini gor-
mtslerdir.

Dermatomiyozit ve Polimiyozit (Idiopatik
inflamatuar Miyosit)

Dermotomiyozit ve polimiyozit 6zellikle de-
ri ve kasi tutan, sebebi bilinmeyen, akut, su-
bakut veya kronik inflamatuar bir hastahk-
tir. Viral infeksiyon yada otoimmiin bozuk-
luk sebepli bir sendrom olduguna iliskin te-
oriler yaygindir. Vakalarin en az ticde birin-
de romatoid artrit, lupus, mixt-bag dokusu
hastaliklar1 veya skleroderma gibi bag do-
kusu hastaligi gortlmistir. Hastalik kuta-
noz erlipsiyon, ates ve birka¢ giin veya haf-
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ta iginde fatal seyreden ciddi miyosit olarak
bildirilmistir. Laboratuvar bulgular serum-
da yiikselmis kas enzimleri ve anormal
elektromiyogrami icerir. Kesinlik biopsiyle
saglanir. Hastalik genellikle yiksek dozda
kortikosteroid tedaviye yanit verir ve azathi-
yoptirin, siklofosfamid ve metotreksat gibi
sitotoksik ilaclar refrakter vakalar icin kul-
lanilir.

Dermatomiyozit gelisen yetigkin hastalarin
yaklasik %15'inde malign tlimér bulunmus-
tur. Gortilen kanserlerin basinda akciger,
meme, mide ve over gelmektedir. Buna ek
olarak uterus ve serviks kanserleri de gortl-
mektedir.

Dermatomiyozitle beraber komplikasyonlu
gebelik ¢cok az rapor edilmistir. Gutierrez ve
arkadaslan (1984) aktif hastahikh 7 kadinda
11 gebeligin sonuclarini incelediler. 3 dtstik,
3 perinatal 6ltim ve 5 erken dogum olayini
rapor ettiler. Ohno ve arkadaglar1 (1992) der-
matomiyozitli 2 gebede hastalik aktifken 2
saghkl dogum rapor ettiler.

Marfan Sendromu

Marfan Sendromu her iki cinsi esit olarak
etkileyen otozomal dominant bag dokusu
bozuklugudur. Kesin bozukluk hala celiski-
de ise de, aortun ortasindaki esnek lami-
nada bir dejenerasyon vardir. Kardiovaski-
ler lezyon en ciddi anormalliktir. Marfan
Sendromunda erken 6liim valviiler yeter-
sizlik, konjestif kalp yetmezligi veya anev-
rizmanin riiptiire olmasiyla olur. Mor-Yo-
sef ve arkadaglar1 (1988) gebelik dénemin-
de artan siklikta anevrizma riipttirti vakala-
rini rapor etmislerdir. Riipttirtin son ti¢ ay-
lik dénemde olma olasiligini yiiksek olarak
bulmuslardir.

Ehler-Danlos Sendromu
Ehler-Danlos Sendromu, derinin artmig
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elastikiyeti ve bag dokularindaki degisiklikle-
rin bir cesidi olarak karakterize edilir. Send-
romun siddetli bircok cesidinde, cesitli arter-
lerin herhangi birisinin fatal sonuclanabile-
cek rlptlirt icin giicli bir egilim vardir.
Ligamanlarin veya uterusun riptiri tanim-
lanmistir. Ehler-Danlos Senromlu kadinlar-
da artan siklikta erken dogum ve erken
membran ripttrtine rastlanir. Ayrica artan
antepartum ve postpartum hemoraji vardir
ve nazik dokularin elastikiyetinin artmasin-
dan dolayr epizyotomi tamiri ve sezaryen
gliclesir.
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