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ÖZET 
Bu çalışmada, kliniğimize başvurarak sistemik sklero-

derma tanısı almış 17 olgunun çeşitli klinik özellikleri, la
boratuar bulguları ile karşılaştırılmak suretiyle değer
lendirilmiştir. Alınan sonuçlarda, el parmak uçları, meta-
karpofalangeal eklem proksimali ve kollarda tutulumu 
olan lokalize sistemik skleroz (SS) tanısı konmuş 10 ol
gunun iç organ tutulumu yönünden diffüz kutanöz siste
mik skleroz (SS) tanısı almış gövdedeki sklerotik değişikli
klerle karakterize gruba göre daha az sayıda olduğu göz
lenmiştir. ANA pozitifliği ve Reyno Fenomeni bulguları 
gösteren olgu sayısı ise daha yüksek olarak bulunmuştur. 
Bu bulgular sklerodermanın klinik belirtilerinin şiddeti ile 
iç organ bulguları ve immünolojik bozukluklarının derece
si arasında bir ilişkinin olabileceğini düşündürmektedir. 
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SUMMARY 
In this study, the laboratory features of 17 patients 

with scleroderma spectrum disorders were compared 
with their clinical findings and internal involvement. In 10 
patients with limited cutaneous systemic sclerosis (SS) 
characterised by sclerodactyly, proximal to metacarpo
phalangeal joints, face and limbs involvement were found 
less frequently than that of diffuse cutaneous systemic 
sclerosis (SS) patients showing trunkal and acral sclero
sis. The precence of antinuclear antibodies in a signifi
cantly raised titre and Raynaud's Phenomenon were 
found more frequent in the group with limited cutaneous 
systemic sclerosis patients. This findings suggested that 
the severity of clinical involvement may be positively cor
related with the degree of visseral involvement and im
munologic disturbances. 
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Skleroderma, deride sklerotik değişiklikler gösteren 
ve oldukça geniş bir klinik spektrum içerisinde değer
lendirilen bir konnektif doku hastalığıdır. Çoğunlukla bu 
terim, hastalığın iki tarklı klinik şekli olan lokalize ve ge
neralize formları tanımlamak için kullanılır. 

Lokalize form, yalnızca deri belirtileri ile karak
terdedir ve kozmetik açıdan problem oluşturabilecek 
değişik klinik tablolar şeklinde görülür. Generalize form, 
simetrik deri sklerozisi, vasküler yetmezlik ve sistemik 
tutulum ile seyredebilen bir klinik şekil olup bugün sis
temik sk leroz (SS) olarak isimlendir i lmektedir (1). 
SS 'da , hastalığın seyir ve prognozu birbirinden oldukça 
farklıdır. Bu nedenle hastalıkla ilgili olarak 1964 yılın-
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dan bu yana çeşitli sınıflandırmalar yapılarak, akroskle-
roz, diffüz skleroderma, C R E S T sendromu gibi değişik 
klinik tabloların hastalığın prognozu ile olan ilişkisi 
araştırılmıştır (2,3). Barnett (1988) ve Leroy (1989) ile 
arkadaşlarının yaptıkları sınıflandırmalarda erken dö
nemde deri sklerozisinin deride meydana getirmiş ol
duğu yayılım derecelerine göre klinik tablo tip I (hafif), 
tip II (orta), tip III (ağır) olarak derecelendirilmiş ve bu 
klinik tablolar, iç organ tutulumu ile laboratuar bulguları 
arasındaki ilişkileri açısından değerlendirilmiştir (4,5). 
Son yıllarda yapılan bir sınıflandırmada ise hastalık, sa
dece akral bölgeleri tutan sınırlanmış veya lokalize S S , 
gövde tutulumunun da birlikte görüldüğü hızlı ilerleyen 
diffüz kutanöz SS ve tüm deriyi tutan ve prognozu en 
ağır olan diffüz SS olmak üzere üç ayrı klinik spektrum 
içerisinde gösterilmiştir (6). Yine, yapılan tüm çalışma
larda, tüm olgu gruplarında, üzerinde önemle durulması 
gereken en önemli serolojik bulgulardan biri olan A N A 
pozitifliği yüksek oranlarda saptanmaktadır. Ayrıca her 
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olgu grubunda, o klinik spektruma özgü anlicentromer, 
anti-topoisomerase-1 veya antifibrillarin otoantikorlan 
gösterilmektedir (7,8,9,10). 

Bu bilgilerin ışığı altında, kliniğimizde takip edilen 
17 skleroderma olgusunun da klinik spektrumları sapta
narak, bunların iç organ tutulumları ile laboratuar bul
guları ve A N A değerleri arasındaki ilişkileri ve alınan 
sonuçların hastalığın seyri ve prognozu üzerindeki etki
leri araştırılmıştır. 

MATERYEL VE METOD 
Çalışmamızın materyalini 1990-1994 yılları arasın

da kliniğimize başvuran 16 kadın 1 erkek 17 olgu 
oluşturmaktadır. Olguların hepsi, sistemik skleroderma-
da tanı kriterleri olan simetrik deri sklerozu, Raynaud 
Fenomeni veya akroskleroz, karakteristik damar ge
nişlemeleri, A N A pozitifliği ve çeşitli iç organ tutulumları 
yönünden değerlendirilerek sistemik skleroderma tanısı 
almıştır. Klinik tanılar her hastada biopsi ile doğru
lanmıştır. 

Çal ışmaya alınan olguların hepsi başlangıçta 
Raynaud Fenomeni öyküsü, deri tutulum bölgeleri, 
telenjiektazi, iç organ tutulumu ve serolojik bulgular 
yönünden değerlendirilmiş, alınan sonuçlara göre sı
nır lanmış veya diffüz kutanöz SS veya diffüz SS 
subgruplarmın birini içeren belli bir spektrum içeri
sine sokulmuştur. 

Olgularda deri tutulumu, akral bölge, metakarpofa-
langeal eklem proksimalinde tutulum, yüz ve gövde tu
tulumu olarak bölgelere ayrılmak suretiyle incelenmiştir. 
Sadece akral bölgelerde (el ve ayak parmak uçları) tu
tulum gösteren olgular sınırlanmış veya lokalize kuta
nöz S S , akral bölge ile birlikte metakarpofalangeal 
eklem proksimali ve yüz tutulumu ile birlikte gövdeye 
doğru yayılım gösteren olgular diffüz kutanöz S S , tüm 
deri bölgelerinde yaygın tutulum gösteren olgular diffüz 
SS olarak değerlendirilmiştir. Ayrıca, derideki sklerotik 
değişiklikler; sklerozis skorlarına göre 0, normal kalınlık 
ve kıvamdaki deriyi; 1, kalınlaşmış ama iki parmak ara
sında sıkıştırılabilen deriyi; 2, iki parmak arasında sı
kışt ı r ı lmayan deriyi; 3, kemiğe kadar yapışmış deriyi 
gösterebilecek biçimde derecelendirilmiştir. 

Bunların dışında deride, kalsifikasyon ve telenjiek
tazi belirtileri de değerlendirmeye alınmıştır. 

İç organ tutulumu yönünden akciğer tutulumu, tri-
geminal nevralji, özofagus tutulumu, myokard tutulumu, 
böbrek yetmezliği, diffüz gastrointestinal sistem hastalığı 
araştırılmıştır. 

Laboratuar tetkikleri olarak, her hastada; tam kan, 
tam idrar, kan biokimyası (kan elektrolitleri, karaciğer 
fonksiyon testleri, böbrek fonksiyon testleri) ve immü
nolojik incelemelerden C R P , R F , IgM, IgG, IgA, ANA, 
An ti DNA değerleri saptanmıştır. 

İç organ tutulumu olup olmadığını değerlendirmek 
açısından olguların tümünden olarak Tele, PA akciğer 

grafisi, E K O , özofagus grafisi, solunum fonksiyon test
leri istenmiştir. 

Alınan sonuçlara göre, yıllarca devam eden Ray
naud Fenomeni öyküsü veren; eller, yüz, ayaklar ve 
kollarla sınırlanmış deri tutulumu gösteren; iç organ tu
tulumunun az görüldüğü veya geç ortaya çıktığı olgular 
sınırlanmış kutanöz SS grubunda değerlendirilmişlerdir. 
Buna karşılık, başlangıç belirtisi olarak Raynaud Feno
menini takiben bir yıl içerisinde deri belirtileri gösteren; 
eller, yüz, ayaklar, kolların yanısıra gövde tutulumu da 
bulunan; erken dönemde iç organ belirtilerinin ortaya 
çıktığı olgular diffüz kutanöz SS sınıfına sokulmuşlardır. 
Son olarak da tüm deri bölgelerinin tutulduğu olgular 
araştırılmış fakat bu spektrum içerisine giren hiçbir ol
guya rastlanmamıştır. 

Bu şekilde, belli bir spektrum içerisine sokulan ol
gu grup lar ın ın labora tuar sonuç la r ı b i rb i r ler i i le 
karşılaştırılma suretiyle, özellikle A N A düzeylerinin has
talığın seyrini ve prognozunu ne yönde etkilediği sap
tanmaya çalışılmıştır. 

BULGULAR 
Çalışmamızda yer alan 16 kadın 1 erkek 17 olgu

nun yaşları 13-58 arasında değişmekte olup yaş ortala
ması 41.6 olarak bulunmuştur. 

Deri tutulumu göz önüne alındığında, 10 olguda 
sklerodaktili ve metakarpofalangeal eklem proksima
linde tutulum saptanarak olgular, lokalize veya sınırlan
mış kutanöz SS grubunda değerlendirilmişlerdir. Bu 
bölgelere ek olarak gövde tutulumu gösteren 7 olgu 
ise diffüz kutanöz SS grubuna sokulmuşlardır. Ağır ol
guların 2'sinde yüz tutulumunun mevcut olduğu görül
müştür. En ağır form olan diffüz SS grubunda yer alan 
hiçbir o lguya ras t lanmamışt ı r . Der idek i sk lerot ik 
değişikliklerin dereceleri incelendiğinde, sklerozis skoru 
1 olan 2 olgunun 1 'inin lokalize kutanöz formda, diğeri
nin ise diffüz kutanöz formda olduğu saptanmıştır. Skle
rozis skoru 2 olan olgu sayısı 9'dur. Bu olguların 5'i lo
kalize kutanöz grupta, 4'ü ise diffüz kutanöz gruptadır. 
6 olgunun ise sklerozis skoru 3 olup bu olgulardan 4'ü 
lokalize, 2'si diffüz kutanöz SS grubunda yer almakta
dır (Tablo 1). 

Olgularda görülen sklerotik değişikliklerin, hastalığın 
devam süresine göre dağılımlarını incelediğimizde, has-
talardaki sklerotik değişikliklerin dereceleri ile hastalığın 
devam süresi arasında doğru orantının mevcut olduğu 
görülmüştür (Tablo 2). 

Sklerotik değişiklikler dışında diğer deri belirtilerin
den telenjiektazi, 1 lokalize, 1 diffüz formda yer alırken, 
Raynaud Fenomeni 4 lokalize, 2 diffüz kutanöz siste
mik sklerozlu 6 olguda görülmüştür. Hiçbir olguda de
ride kalsifikasyona rastlanmamıştır (Tablo 3). 

iç organ tutulumu olarak 5 olguda özofagus tutu
lumu, 3 olguda akciğer tutulumu, 1 olguda myokard tu
tulumu, 1 olguda böbrek tutulumu, 1 olguda gastro-
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Tablo 1. Deri tutulum dereceleri ve sklerozis skorlarına göre olguların dağılımı 

Olgu Sklerozis Sklerozis Sklerozis 
sayısı skoru 1 skoru 2 skoru 3 

Lokalize kutanöz SS 10 1 5 4 
Diffüz kutanöz SS 7 1 4 2 
Diffüz SS — — — — 
Toplam 17 olgu 2 olgu 9 olgu 6 olgu 

Tablo 2. Olgularda görülen sklerotik değişikliklerin yıllara göre dağılımı 

1 yıldan az 1-5 yıl 5-10 yıl 10-15 yıl 15-20 yıl 

Sklerozis skoru 1 1 1 — — 
Sklerozis skoru 2 2 6 1 — — 
Sklerozis skoru 3 — 2 1 2 1 

Toplam 3 olgu 9 olgu 2 olgu 2 olgu 1 olgu 

intestinal sistem tatulumu saptanmıştır. Hiçbir olguda 
trigeminal nevraljiye rastlanmamıştır. 

Özofagus tutulumu gösteren 5 olgunun 4 tanesi 
diffüz kutanöz S S , 1 tanesi ise lokalize kutanöz SS 
grubunda yer almaktadır. Akciğer tutulumu gösteren ol
guların ise, 1'i diffüz kutanöz, 2'sl lokalize kutanöz 
grupta bulunmuştur. Myokard ve gastrointestinal sistem 
tutulumu gösteren 1 'er olgu diffüz kutanöz grupta olup, 
böbrek yetmezliği gösteren 1 olgu lokalize kutanöz 
gruptadır. Buna göre 7 olgunun diffüz kutanöz, 4 olgu
nun İse lokalize kutanöz olgu grubunda yer aldığı sap
tanmıştır. Multipl organ tutulumu 1'i lokalize, 1'i diffüz 
kutanöz olgu grubunda bulunan 2 olguda mevcuttur 
(Tablo 4). 

Laboratuar bulguları göz önüne alındığında, tam 
kan bulgusu olarak 3 lokalize kutanöz, 3 diffüz kutanöz 
SS olgu grubundan olmak üzere 6 olguda anemi, tam 
idrar bulgusu olarak ise 1 lokalize, 1 diffüz kutanöz ol
gu grubundan toplam 2 olguda proteinüri saptanmıştır. 
Kan biokimyası değişiklikleri lokalize kutanöz olgu gru
bundan yalnızca 1 o lguda A L T ve A S T yüksekliği 
şeklinde görülmüştür. Hiçbir olguda A S O yüksekliği bu
lunamazken, lokalize kutanöz SS grubundan 3 olguda, 
diffüz kutanöz olgu grubundan 2 olguda olmak üzere 
toplam 5 olguda C R P değerleri (+++) olarak değer
lendirilmiştir. 1 lokalize ve 2 diffüz kutanöz olguda ol
mak üzere toplam 3 olguda İse latex (+++) olarak sap
tanmıştır (Tablo 5). 

immünolojik incelemelerden, 2 lokalize kutanöz 
ve 1 diffüz kutanöz SS olgu grubunda olmak üzere 3 
olguda IgG yüksekliği, 1 lokalize kutanöz olguda IgM 
yüksekliği, 1 lokalize ve 1 sistemik kutanöz grupta ol
mak üzere 2 olguda C3 yüksekliği, 1 sistemik kutanöz 
olguda C3 düşüklüğü, yine 1 sistemik kutanöz olguda 
İse C4 yüksekliği bulunmuştur. IgA değerleri tüm hasta-

Tablo 3. Sklerotik değişiklikler dışında görülen diğer deri 
belirtilerinin dağılımı 

Lokalize Diffüz 
kutanöz SS kutanöz SS Toplam 

Reyno Fenomeni 4 2 6 olgu 
Telenjiektazi 1 1 2 olgu 
Kalsinozis — — — 

Tablo 4. Olguların organ tutulumlarına göre dağılımı 

Lokalize Diffüz 
kutanöz kutanöz 

SS SS Toplam 

Özofagus tutulumu 1 4 5(%29.4) 
Akciğer tutulumu 2 1 3(%17.6) 
Myokard tutulumu — 1 1(%5.8) 
Böbrek tutulumu 1 — 1(%5.8) 
GIS tutulumu — 1 1(%5.8) 
Trigeminal nevralji _ — — 
Toplam 4 olgu 7 olgu 

(%23.5) (%41.11) 
Multipl organ tutul. 1 1 2 olgu 

(%11.7) 

larda normaldir. Anti DNA yüksekliği ve kryoglobulin 
pozitifliği gösteren olgu sayıları 2'dir (Tablo 6). 

A N A pozitifliği saptanan olgu sayısı 10'dur. Bu ol
gulardan 1'i (+), 4'ü (++), 5'i (+++) olarak bulunmuştur. 
Lokalize kutanöz formda, 6 olguda A N A pozitifliği (3 ol
gu ++, 3 olgu +++) vardır. Diffüz kutanöz formda ise 4 
olguda ANA pozitifliği (1 olgu +, 1 olgu ++, 2 olgu +++) 
saptanmıştır (Tablo 7). 
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Tablo5. Olgu lar ın laboratuar bu lgu lar ın ın değer
lendirilmesi 

Lokalize Diffüz Toplam 
kutanöz kutanöz olgu 

SS SS sayısı 

Tam kan 3 anemi 3 anemi 6 
Tam idrar 1 proteinlin 1 proteinüri 2 
Kan biokimyası ALT ve AST/ — 1 
ASO _ — — 
CRP (+++) 3 2 5 
Lateks (+++) 1 2 3 

Toplam 9 olgu 8 olgu 
(%52.9) (%47) 

Tablo6. O lgu la rda immünolo j ik bulgular ın değer
lendirilmesi 

Lokalize Diffüz 
kutanöz kutanöz Toplam 

SS SS olgu 

igG/ 2 1 3(%17.6) 
igM/ 1 — 1{%5.8) 
igA/ — — — 
C3/ 1 1 2(%11.7) 
C3/ — 1 1(%5.8) 
C4I — 1 1(%5.8) 
Anti DNA/ 1 1 2(%11.7) 
Kryoglobulin 2 — 2{%11.7) 

Toplam 7 olgu 5 olgu 
(%41.1) (%29.4) 

Tablo7. O l g u l a r d a A N A poz i t i f l i k l e r i n i n değer
lendirilmesi 

Lokalize Diffüz 
kutanöz kutanöz 

SS SS Toplam 

ANA (+) — 1 1 
ANA(++) 3 1 4 
ANAO++) 3 2 5 

Toplam 6 olgu 4 olgu 10 olgu 
(%35.2) (%23.5) (%58.8) 

TARTIŞMA 
SS, çeşitli organların konnektif dokularını tutan, 

mikrovasküler değişiklikler ve yoğun kollagen depolan
ması ile karakterize bir hastalıktır (1). ilk defa 1847 yı
lında Gintrac tarafından tanımlanmıştır (11). 

Hastalık, kadınlarda erkeklere göre daha sık ola
rak görülür ve çoğunlukla 30-50 yaşlar arasında başlar 

(12). Genel adı ile skleroderma veya SS 'da bugün kli
nik belirtiler, hastalığın seyir ve prognozunu daha İyi ta
kip etmek açısından üç alt gruba ayrılmak suretiyle üç 
ayrı klinik spektrum içerisinde değerlendirilmektedir. 
Bunlardan, birinci grupta yer alan hastalar SS' lu hasta
ların %50'sinl oluşturmakta olup hastalığın sınırlı veya 
lokalize formu içinde yer alırlar (lokalize kutanöz SS) . 
Bu hastalarda sklerotik deri değişiklikleri eller, ön kollar 
ve yüzle 'sınırlı kalmıştır ve dissémine telenjiektazi var
dır (7). ikinci grup hastalarda ise deride, distalden 
başlayaıak gövdeye doğru hızlı bir biçimde yayılan 
sklerotik progresyon mevcut olup az miktarda telenjiek
tazi görülür (diffüz kutanöz SS) (9). Üçücü grupta yer 
alan SS 'un son zamanlarda görülen nadir bir formu dif
füz SS ve dissémine telenjiektazidir (10). 

Lokalize kutanöz SS 'u olan hastalarda daha be
nign bir seyir gösterirler. Yani , renal tutulum ve restrik-
tif pulmoner hastalık insidansı diğer gruplara göre daha 
düşüktür. Bu gruptaki hasta larda C R E S T sendro-
mundan söz edilmektedir (Calcinosis, Raynaud's feno
meni, esophageal dysmotility, sclerodactyly ve telan
giectasia) (7,8,13). 

Diffüz kutanöz SS klinik spekturumundaki ikinci 
grup hastalarda seyir ve prognoz kötüdür. Renal, pul
moner, gastrointestinal ve kardiak tutulum gösterirler 
(7,13,14). 

Sistemik sklerozun üçüncü ve nadir bir klinik for
mu diffüz sklerozdur. Renal, pulmoner, gastrointestinal 
ve kardiak tutulumla seyredebilir. Prognozu en kötü 
olan klinik şekildir (10). 

Bu çalışmada da değerlendirmeye alınan 17 skle
roderma olgusunun yaşları 13-51 arasında değişiklik 
göstermekte olup, yaş ortalaması literatür bilgilerine uy
gun bir biçimde 41,6 olarak bulunmuştur. Klinik spek-
trumlarına göre ayırımları yapıldığında, 10 olgunun loka
lize kutanöz grupta, 7 olgunun ise diffüz kutanöz grup
ta olduğu saptanmıştır. En ağır klinik form olan diffüz 
sistemik skleroza ait bulgular gösteren hiçbir olguya 
rastlanmamıştır. Bu nedenle hastalar, içinde bulundu
kları iki spektrumdan birinde değerlendirilmişlerdir. O l 
guların sklerozis skorları (5) göz önüne alındığında her 
iki klinik spektrumdaki olguların çoğunluğunun sklerozis 
skoru 2 olan, yani, her iki parmak arasında s ık ış t ı r ı l 
mayacak kadar sklerotik deri değişikliklerinin bulunduğu 
olgular olduğu saptanmıştır. Sklerozis skoru 1 ve 3 
olan olgu sayısı ise 4 olarak bulunmuştur. 

Sk lerodermada dermal tutulumun, ilk dönemde 
ödematöz deri değişiklikleri ve buna bağlı sert ve dol
gun parmaklar ve el, ikinci dönemde deride indurasyon 
ve sertleşme, son dönemde ise deride atrofi ile birlikte 
yumuşama şeklinde üç fazda oluştuğu (15) dikkate alı
nırsa, dermal değişikliklerin, olguların devam sürelerine 
göre yukarıda belirtilen biçimde meydana geldiği görül
müştür. 

Sistemik sklerodermada, Raynaud Fenomeni, te
lenjiektazi ve kalsinozis kutis derideki sklerotik değişik
likler dışında görülebilen diğer deri belirtileridir. 
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Raynaud Fenomeni, SS ' lu hastaların %90-98'inde 
görülebilen, soğuk ve emosyonel durumla provake ola
bilen ve tekrarlamalar gösteren bir digital iskemi şekli
dir. Skleroderma klinik spektrumu içerisinde daha çok, 
daha iyi prognoza sahip olan lokalize kutanöz SS gru
bunda ve özellikle C R E S T sendromu içerisinde değer
lendirilir (7,13). Çalışmamızda, 4 lokalize kutanöz, 2 
diffüz kutanöz SS spektrumu içerisinde, belirtilen oran
lardan çok aşağılarda olarak 17 olgunun yalnızca 6'sın-
da Raynaud Fenomeni saptadık. Raynaud fenomeni 
gösteren olguların 4'ü lokalize kutanöz grupta olmasına 
rağmen hiçbir olgumuzda C R E S T sendromuna rastla
madık. 

Telenjiektazi, lokalize kutanöz SS olgu spektru-
munda rastlanılan önemli klinik belirtilerden bir tanesi
dir. Diffüz kutanöz SS olgularında sayıca azaldığı görül
mektedir (6,13). Çalışmamızda 1 lokalize kutanöz, 1 
diffüz kutanöz SS olgu grubundan iki olguda görülen 
telenjiektazi bulgularının literatür bilgileri ile uygunluk 
göstermediği saptanmıştır. 

Daha çok lokalize kutanöz SS olgu grubunda ve 
C R E S T sendromu içerisinde yer alabilen kalsinozis ku
lise (8) hiçbir olgumuzda rastlanmamıştır. 

S S ' d a görülen iç organ tutulumlarının hastalığın kli
nik spektrumu ile ilişkisi bilinmektedir. Lokalize kutanöz 
SS tanısı almış olgularda iç organ tutulumu daha az 
olmakta ve yıllar sonra ortaya çıkmaktadır. Halbuki, dif
füz kutanöz SS olgularında, hastalığın hızlı seyri ile bir
likte erken dönemde bir veya birkaç organ tutulumu bir 
arada görülebilmektedir. Bu durum, hastalığın progno-
zunu kötü yönde etkilemektedir (7,13,14,16,17). Bilinen 
bu bilgiler doğrultusunda yapılan değerlendirmelerde, li
teratür bilgilerine uygun olarak lokalize kutanöz SS' lu 
olguların 4'ünde %23.5 oranında iç organ tutulumu 
saptanırken, diffüz kutanöz SS tanısı almış olguların 
7'slnde bu oran %41.1 olarak bulundu, Multipl organ 
tutulumu gösteren olgu sayısı 2 olup bunlardan biri lo
kalize kutanöz, diğeri ise diffüz kutanöz SS grubunda 
yer almaktadır. 

İç organ tutulumları arasında en sık rastlanılan 
özofagus ve GIS tutulumu (15) olgularımızda da diğer 
iç organ tutulumlarına göre en yüksek oranda bulun
muştur. 

S S ' d a akciğer tutulumu göz önüne alındığında bi
zim olgularımızda da olduğu gibi akciğer tutulumunun 
özofagus ve GIS tutulumundan sonra ikinci sırada (18) 
yer aldığı görülmüştür. Yine, literatür bilgilerine benzer 
şekilde, olgularımızda da diğer organ tutulumlarına da
ha az rastlanmıştır (6). 

Laboratuar bulguları olarak, SS' lu olgularda anemi, 
proteinüri, romatoid faktör pozitifliği, immünglobulin yük
sekliği ve özellikle ANA pozitifliği saptanabilmektedır (6). 

Anemi, çoğunlukla renal hastalık, mikroanjiopatik 
hemolitik anemi veya GIS telenjiektazilerinin kanaması
na bağlı olarak gel işmekte ve olguların yaklaşık 

%27'sinde görüldüğü bildirilmektedir (19,20). Olguları
mızda bildirilen rakamdan biraz daha yüksek olarak 
%35.2 oranında anemi saptanmıştır. Bunlardan 1 tane
sinde myokard ve akciğer tutulumu ile seyreden multipl 
organ tutulumu, diğerinde ise gastrik ülserasyon bulgu
ları görülmüş ve aneminin nedeni bu iç organ hasta
lıklarına bağlanmıştır. Diğer 4 olguda anemiyi izah ede
bilecek bir patolojik bulgu saptanamamış ve olayın mi
kroanjiopatik hemolitik anemiye bağlı olarak gelişebile
ceği düşünülmüştür. 

Proteinüri, renal tutulum sonucu gelişebilen diğer 
bir laboratuar bulgusudur (14). Bu çalışmada 2 olguda 
saptanan proteinürinin yalnızca olguların 1'inde renal 
tutuluma eşlik ettiği saptanmıştır. Diğer olguda muhte
melen başlangıç halinde bir renal tutulum veya üriner 
sistem enfeksiyonun proteinüriye neden olabileceği ka
nısına varılmıştır. Bir olguda görülen S G O T ve S G P T 
yüksekliği muhtemel bir hepaiık tutulumu (20) düşün
dürmesine rağmen hastada hepatik tutulum saptanma
mıştır. Olayın tedaviye bağlı bir yan etki olarak geliştiği 
düşünülmüştür. 

Konnekti f doku hastal ık lardan bir tanes i o lan 
S S ' d a da diğer romatizmal hastalıklarda olduğu gibi RF 
ve C R P değerlerinde yükseklik saptanabilmektedir (1). 
Yapılan değerlendirmelerde, olgularımızdan 5'inde C R P 
(+++) bulunurken, yalnızca 3 olguda RF'ün (+++) ol
duğu görülmüştür. SS' lu olgularda görülen diğer bir la
boratuar bulgusu olarak immünglobulin yüksekliği (1) 
olgularımızdan ancak 4'ünde IgG ve IgM yüksekliği 
şeklinde bulunmuştur. Sıstemık sklerodermada spesifik 
bir önemi olmayan, fakat bazan diğer konnektif doku 
hastalıklarının birlikte görülmesi durumunda ortaya çıka
bilen anti DNA yüksekliği ve kryoglobulin pozitifliği (1,5) 
anlamlı olarak değerlendirilmemiştir. Bu immünolojik 
bulgularla olguların klinik spektrumları ve prognozları 
arasında herhangi bir ilişki saptanmamıştır. 

Sistemik sklerodermada spesifik olan ve tanı koy-
durucu özellikteki en önemli laboratuar bulgusu A N A 
pozitifliğidir. Fakat, yapılan çalışmalarda klinik spek-
trumlarına göre farklı olgu gruplarında farklı otoantikor-
lann mevcut olduğu görülmüştür. Lokalize kutanöz SS 
veya C R E S T sendromu olgularında anticentromer anti
korlar (8), diffüz kutanöz SS olgularında antitopoisome-
ras-1 otoantikorları (9), diffüz SS grubunda ise antifı-
brillarin otoantikorları (10) pozitif olarak bulunabilmekte
dirler. Bu farklı otoantikorlar, olguların klinik spektrumla-
rının tam olarak birbirinden ayrılmasında, hastalığın 
prognoz ve tedavisinde önemli ölçüde yol göstericidir
ler. Bu otoantikorlardan, anticentromer ve antifibrillarin 
antikorları A N A paterni içerisine girmektedirler ve kendi 
klinik spektrumları içerisinde görülme oranları anticen
tromer antikorlar için %70-80 (21), antifibrillarin antikor
ları için %8 olarak bulunmuştur (10). Antitopoisome-
rase-1 otoantikorları ise DNA topoisomerase-1 antije
nine karşı gelişmişlerdir ve kendi klinik spektrumları 
içerisindeki olguların %20-70'inde görülürler (22). 
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Bu çalışmamızda, olgularımızın farklı klinik spek-
trumlarını bu farklı otoantikorların tayini ile saptamak 
mümkün olmamıştır. Bu nedenle, yalnızca A N A pozitif
liği ile klinik spektrumlar arasındaki korelasyon araştırıl
mıştır. Yapılan değerlendirmede, 17 olgunun 10'unda 
%58.8 oranında saptanan A N A pozitifliği literatürlerde 
gösterilen %70-90 gibi oranlara (1,5) göre daha düşük 
olarak bulunmuştur. Bu durum vaka sayısının az olma
sına bağlanmıştır. Pozitif l ik gösteren olgularımızın 
çoğunluğu lokalize kutanöz SS olgu spektrumu içeri
sinde yer almaktadır. A N A porifili içinde yer alabilecek 
otoantikorlar incelendiğinde, olgularımız arasında en ağır 
klinik form olan diffüz formun olmayışı, hatta olsa bile 
antifibrillarin otoantikorların çok düşük oranlarda pozitif
lik göstermesi nedeniyle, yüksek oranlarda görülen 
ANA pozitifliği, anticentromer antikorların fazla olması 
şeklinde yorumlanmıştır. Bu düşünceden hareketle, ol
gularımızda da ANA' lar ve dolayısıyla anticentromer 
antikorların, prognozu daha iyi olan lokalize grupta, 
prognozu daha kötü olan diffüz gruba göre daha yük
sek oranlarda mevcut olduğu saptanmıştır. 

Sonuç olarak, sistemik skleroderma tanısı alan 17 
olgumuzda da literatürlerde belirtildiği biçimde, klinik 
spektrum ile laboratuar bulguları arasında seyir prog-
noz açısından pozitif bir ilişki saptanmıştır. 
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