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ÖZET 

Giriş Ve Amaç: Sistemik sklerozda tırnak yatağı kapilleroskopisi mikrovasküler hasarın 

tespiti için uygulanan basit bir yöntemdir. Kapilleroskopik değişikliklerin hastalık 

aktivitesinin ve/veya organ tutulumları açısından risk taşıyan hastaların belirlenmesinde 

fayda sağlayabileceği düşünülmektedir. Kapilleroskopik bulgular ve sistemik skleroz organ 

tutulumları arası ilişkinin araştırıldığı çalışmaların sonuçlarında farklılıklar vardır. Bu 

çalışmanın amacı, sistemik skleroz klinik özellikleri ile kapilleroskopik skleroderma 

paternleri ilişkisinin araştırılmasıdır. 

Bulgular: Çalışmaya 30 sistemik skleroz hastası alındı. Hastalar kapilleroskopi 

bulgularına göre erken, aktif ve geç skleroderma paterni olarak 3 gruba ayrıldı. Hastaların 

demografik, klinik özellikleri ve laboratuvar sonuçları gruplar arasında karşılaştırıldı. 

Kapilleroskopi bulgularına göre hastaların %13.3 (4 hasta)’ü erken skleoderma paternine, 

%40 (12 hasta)’ı aktif skleroderma paternine, %46.6 (14 hasta)’sı geç skleroderma 

paternine sahipti. İnterstisyel akciğer hastalığı,pulmoner arteriyel  hipertansiyon, 

gastrointestinal tutulumu olan hastaların sayısı gruplar arasında farklı değildi (hepsi için, 

p>0.05). Ortalama hastalık süresi geç skleroderma paterni (7.5±3.0) olan hasta grubunda, 

erken skleroderma paterni (2.2±2.5) ve aktif skleroderma paterni (4.5±2.9) olan hasta 

grupları ile karşılaştırıldığında istatiksel olarak anlamlı şekilde daha uzundu (p=0.022).  

Ortalama modifiye rodnan deri skoru geç skleroderma paterni olan grupta (12.4±4.7), 

erken skleroderma paterni (7±2.4) ve aktif skleroderma paterni olan gruplara (8.1±3.4)  

göre istatiksel olarak anlamlı daha yüksekti (p=0.04). 

Sonuç: Çalışmamızda geç skleroderma paterni ile cilt tutulumunun şiddetinin ilişkili 

olduğu bulunmuştur. Sistemik skleroz hastalarında kapilleroskopik bulgular ve hastalık 
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tutulumları arasındaki ilişkinin değerini doğru saptamak için yeni çalışmalara ihtiyaç 

vardır. 

Anahtar Kelimeler: sistemik sklerozis, kapilleroskopi, cilt tutulumu  
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ABSTRACT 

Background and Aim: Nail bed capillaryoscopy is a simple method for detecting 

microvascular injury in systemic sclerosis. Kapilleroscopic changes are thought to be 

beneficial in identifying patients at risk for their features and / or organ involvement. The 

results of studies investigating the relationship between capillaryoscopic findings and 

systemic sclerotic organ involvement differ. The aim of this study is to investigate the 

relationship between clinical features of systemic sclerosis and capillary scleroderma 

patterns.                                                                                                                         

Results: 30 patients with systemic sclerosis were included in the study. Patients were 

classified as early, active and late scleroderma pattern according to their capillaryoscopy 

findings. According to capilloscopy findings, 13.3% (4 patients) had early scleroderma 

pattern, 13.3%(12 patients) had active scleroderma pattern and 46.6% (14 patients) had late 

scleroderma. The number of patients with interstitial pulmonary disease, pulmonary 

hypertension, gastrointestinal involvement was not different between the groups (p> 0.05) 

.The duration of disease was significantly longer in the patient group with late scleroderma 

pattern  (7.5 ± 3.0) compared with patients with early scleroderma pattern (2.2 ± 2.5) and 

active scleroderma pattern (4.5 ± 2.9) (p = 0.022). The average modified rodnan skin score 

was significantly higher in the group with late scleroderma pattern (12.4 ± 4.7) compared 

the those of patients with early scleroderma pattern (7 ± 2.4) and those with active 

scleroderma pattern (8.1 ± 3.4) (p = 0.04).   

Conclusion: Our study found that the severity of skin involvement was associated with 

late scleroderma pattern. There is a need for new studies to accurately determine the 
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association between capillary scleroderma and disease involvement in patients with 

systemic sclerosis. 

Keywords: systemic sclerosis, skin findings, capilleryoscopy 
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1. GİRİŞ VE AMAÇ 
 

         Sistemik skleroz nedeni bilinmeyen, gelişiminde vaskülopati, immün aktivasyon ve 

fibrozisin rol oynadığı, deride progresif kalınlaşma ile karakterize, sistemik bir bağ dokusu 

hastalığıdır (1,2). Hastalığın tipik bulgusu, deride sertlik ve kalınlaşma ile karakterize deri 

fibrozudur. Sklerodermada akciğer, kalp, gastrointestinal sistem (GİS) ve böbrekler sıklıkla 

tutulmaktadır (3). 

Kapilleroskopi, tırnak kıvrımı kapiller sistemini morfolojik olarak mikroskopik 

lensler ile büyüterek non invaziv ve güvenli bir şekilde incelenmesini sağlayan bir alettir 

(4).  

Sistemik sklerozda görülen kapiller değişiklikler erken, aktif ve geç skleroderma 

paternleri olarak sınıflandırılabilir (5). Erken dönemde dev kapillerin varlığı, aktif 

dönemde kapiller kanama alanları ve kapiller kayıp bölgelerinin varlığı, geç dönemde ise 

kapiller kayıp alanlarında belirginleşme ve diğer bulgularda sayısal olarak azalma dikkat 

çekicidir. Bu bulguların hastalık süresi ile ilişkili olarak değiştikleri bilinmektedir. Erken 

dönemde dev kapillerin varlığı, aktif dönemde kapiller kanama alanları ve kapiller kayıp 

bölgelerinin varlığı, geç dönemde ise kapiller kayıp alanlarında belirginleşme ve diğer 

bulgularda sayısal olarak azalma dikkat çekicidir. Bu bulguların hastalık süresi ile ilişkili 

olarak değiştikleri bilinmektedir (6). Kapiller kayıp sistemik skleroz tutulumlarından cilt 

bulgularının şiddeti, PAH ve digital ülser gelişimi ile ilişkili bulunmuştur. Ancak kapiller 

bulgular ve klinik ilişkisi her çalışmada aynı şekilde ortaya konamamıştır (7- 8). Raynaud 

fenomeni nedeni ile araştırılan bir hastada sistemik skleroz ile ilişkili otoantikorlardan biri 

ve kapiller değişikliklerin bulunması durumunda, 15 yıllık takip sonrası sistemik skleroz 

gelişimi oranının > %80 olduğu gösterilmiştir (6). Yine hastaların izleminde 

kapilleroskopik bulguların skorlanması yolu ile bu bulgularda iyileşme ve kötüleşmenin 

belirlenebileceği gösterilmiştir (9).  

Kapilleroskopik değişikliklerin hastalık aktivitesinin ve/veya organ tutulumları 

açısından risk taşıyan hastaların belirlenmesinde fayda sağlayabileceği düşünülmektedir. 

Kapilleroskopik bulgular ve sistemik skleroz organ tutulumları arası ilişkinin araştırıldığı 

çalışmaların sonuçlarında farklılıklar vardır. Sonuçlardaki tutarsızlık çalışmaya dahil 

edilen hastaların seçiminden ve/veya etnik-çoğrafi bolgelerde farklılıklarından 

kaynaklanan genetik ve/veya çevresel faktörler nedeniyle olabilir. Bu çalışmanın amacı 

sistemik sklerozda kapilleroskopik skleroderma paternlerinin hastaların klinik özellikleri 

ile ilişkisinin araştırılmasıdır. 
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. Sistemik Skleroz 

Sistemik skleroz nedeni bilinmeyen, gelişiminde vaskülopati, immün aktivasyon ve 

fibrozisin rol oynadığı, deride progresif kalınlaşma karakterize,sistemik bir bağ dokusu 

hastalığıdır (1,2). Hastalığın tipik bulgusu, deride sertlik ve kalınlaşma ile karakterize deri 

fibrozudur. Sklerodermada akciğer, kalp, gastrointestinal sistem (GİS) ve böbrekler sıklıkla 

tutulmaktadır (3). Sklerodermada otoimmünite ve inflamasyon, vasküler hasar ve fibroz 

hastalığın en belirgin özelliklerini yansıtan patofizyolojik triadı oluşturmaktadır (10). 

2.1.1. Epidemiyoloji 

Sistemik skleroz, Amerika Birleşik Devletleri’nde 4000 erişkinden birini 

etkilemektedir. Kadınlarda görülme sıklığı daha fazladır. Afrika kökenli Amerikalılarda, 

Kafkaslardan daha sık görülmektedir. Bağ dokusu hastalıkları arasında en yüksek ölüm 

oranı olan sklerodermadır. Yapılan çalışmalarda, son 10 yılda hastaların yaşam süresinde 

artış gözlenmiştir (11). 

2.1.2. Etiopatoganez 

Sistemik skleroz vaskülopati, immün aktivasyon ve fibrozis ile karakterize 

multifaktöriyel bir hastalıktır. Hastalık gelişiminde vaskülopatinin en erken bulgu olduğu 

düşünülmektedir. Sonrasında immün mekanizmaların aktive olması ve sonuçta cilt başta 

olmak üzere diğer organlarda görülen fibrotik süreç klinik tablonun oluşumundan 

sorumludur. 

Genetik Faktörler 

Sklerodermada genetik faktörlerin araştırılmasına devam edilmektedir. Anne, baba 

veya kardeşlerinde skleroderma tanısı olan bireylerin % 1,6’sında skleroderma 

gelişebilmektedir. İkizler arasında görülme oranının düşük olması (monozigot ve 

heterozigotların her ikisi için de % 4.6) genetik katkının güçlü olmadığını göstermektedir 

(18). Sklerodermada transforming growth factor β (TGF-β), monosit kemoatraktan protein 

1 (MCP-1), IL-1 α, TNF, allograft inflamatuar faktör 1 (AIF 1) ve anjiotensin konverting 

enzim (ACE) genlerindeki bazı polimorfik alleller, hastalığa yatkınlık ile 
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ilişkilendirilmektedir. Ayrıca, farklı etnik gruplarda hastalık ile ilişkili farklı insan lökosit 

antijeni (HLA) allelleri ve otoantikor yanıtı bildirilmektedir (11). 

Çevresel Faktörler 

Sistemik skleroz gelişiminde viral infeksiyonlar, silika, organik solventler ve bazı 

ilaçlar gibi etiyolojik nedenler öne sürülmüştür ancak tam bir ilişki belirlenememiştir 

(12,13). 

Vasküler Hasar 

SSc patogenezinde, vasküler disfonksiyonun en erken evre oldugu düsünülmektedir 

(14). Mikrovasküler hasar hemen her hastada kapilleroskopik inceleme ile gösterilebilir 

(5). Özellikle mikrodolasımda görülen endotelyal hasar, aktiflesmis lenfositler tarafından 

üretilen sitokinlerle ve endotelyal hücrelere karsı gelisen antikorlarla olusmaktadır (15,16). 

Aktiflesmis lenfositler, TGF-ß, CTGF ve PDGF salgılamaktadır. TGF-ß, endotelyal hasara 

ve MHC ile intersellüler adhezyon molekülünün (ICAM-1) ekspresyonuna yol açmaktadır. 

PDGF, endotel hücre proliferasyonunu uyarmakta ve VEGF miktarını azaltmakta, sonuç 

olarak neovaskülarizasyonu uyarmaktadır (14). 

Endotelyal hasar ve aktivasyon olustuktan sonra, vazokonstriktör bir madde olan 

ET-1 artmakta ve vazodilatör mediatör olan NO azalmakta ve sonuç olarak normal 

vazomotor tonus kaybolmaktadır (17). Ayrıca inflamatuvar hücreler kemoatraksiyon ile 

hasar bölgesine gelmekte ve damar duvarına yapısmaktadır (18-19). Subendotel ile temas 

eden trombositler adhezyona ugrayarak fibrin birikimi ve intravasküler trombus 

olusmaktadır. Damar duvarındaki kas hücreleri de aktive olarak intimaya dogru ilerlemekte 

ve myofibroblastlara dönüsmektedir. Bu degisiklikler sonucunda vasküler proliferasyon, 

damar lümeninde küçülme, kan akımında azalma olusmakta ve klinik bulgular olan 

Raynaud fenomeni, parmak iskemisi ve ülserler ortaya çıkmaktadır. İleri evrelerde damar 

kaybı ve neoanjiogenez ortaya çıkmaktadır (20). 

İmmün Aktivasyon 

SSc’nin erken inflamatuar dönemlerinde mononükleer hücre infiltrasyonu ve bu 

hücrelerin endotel hücrelerine adezyonları arasında bir korelasyon bulunmuştur (21). 

SSc’de fibrozis gelişiminde hücresel immünite en önemli rolü oynar. CD4 ve CD8 (+) 

aktive T lenfositler; pro-fibrotik sitokinleri ( TGF-β ve IL-4), Granzim B’yi, inflamatuar 

hücreleri uyararak diğer sitokin ve mediyatörlerin, salınımına yol açar (22). 

İmmün aktivasyon kanıtları vaskülopatide olduğu gibi deri fibrozisi oluşmadan 

önce de gösterilebilmektedir (23,24). Sklerodermalı hastaların cilt biyopsilerinin 

histopatolojik olarak incelenmesinde T lenfositler, makrofajlar, mast hücreleri ve daha az 
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oranda B lenfosit infiltrasyonları saptanmıştır (23). Trombosit, makrofaj, fibroblast ve T 

lenfositlerden salınan TGF-β fibroblastik aktivitenin temel indükleyicisidir ve invivo, 

invitro kollajen gibi ekstraselüler matriks yapı taşlarının sentezini artırır (25,26). Aktive 

fibroblastlar aynı zamanda PDGF, IL-6, TGF- β ve kollajen doku büyüme faktörü (CTGF) 

gibi pro-fibrotik sitokin ve büyüme faktörlerini de üretirler (23,27). Böylece fibroblastlar 

bir kez aktive olduktan sonra otokrin özellik kazanmakta ve aktivasyon için inflamatuar 

hücre uyarımına gereksinimleri kalmamaktadır (23,27).  

Skleroderma da apoptozun düzenleyici mekanizmalarından biri olan Bcl-2 

ekspresyonu artmıştır (28). Bu durumun fibroblastların apoptoza direnç kazanmasıyla 

ilişkili olduğu düşünülmüştür (28).  Cipriani ve ark. skleroderma hastalarında α/β ve γ/δ T 

lenfositlerin apoptoza dirençli olduklarını bildirmişlerdir (29). Ekstraselüler matriks 

elamanlarının yapımı ve yıkımı dinamik bir denge halinde olup, bu dengenin yapım lehine 

bozulması fibrozis ile sonuçlanmaktadır (30,31).  

ESM (ekstraselüler matriks) degradasyonu, matriks metalloproteinazlar (MMP) ile 

sağlanmaktayken, TIMPs (tissue inhibitor of metalloproteinases) bu dengeyi fibrogenez 

lehine kaydırmaktadır (30,31). Sklerodermada MMP-1, 3, 13 düzeylerinin ve 

aktivitelerinin azaldığı, TIMP-1, 2 , 3 üretiminin ise arttığı gösterilmiş ve MMP/TIMP 

dengesinin bozulduğu ileri sürülmüştür (30,31). 

Fibrozis 

Sklerodermalı hastalarda, fibroblastlar tarafından üretilen Tip 1 ve Tip 3 kollojen 

miktarında artıs görülmektedir. Bag dokusundaki asırı ekstrasellüler matrix birikiminin 

nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte bilinmeyen bir hasara cevap olarak ya da matrix 

protein gen ekspresyonunun düzenlenmesindeki degisimlere baglı olarak gelistigi 

düsünülmektedir. Dokudaki inflamatuvar hücrelerden salınan birçok sitokin ve büyüme 

faktörlerinin kollojen gen ekspresyonuna yol açtıgı bilinmektedir (32,33). 

TGF-ß, aktive lenfosit ve monositlerden salınmakta ve ekstrasellüler matrix 

sentezini uyararak, SSc’deki fibrozis gelisiminde temel rolü oynamaktadır (34). Ayrıca 

kollojeni yıkan matrix metalloproteinazlarının üretimini azaltmakta ve proteaz 

inhibitörlerinin üretimini arttırmaktadır. Böylece ekstrasellüler matrix yıkımını 

önlemektedir (33).Bir diger doku fibrozis mediatörü CTGF olup, cilt ve akciger 

fibroblastları tarafından sentez edilmektedir (35). 

Otoantikorlar 

SSc hastalarının yaklaşık %75’inde dolaşan otoantikorlardan bir veya daha fazlası 

bulunur. Bunlar topoizomeraz I (Scl -70), sentromer antijenler, fibrillarin, RNA polimeraz, 
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PM-Scl, RNA I,II ve III antijenlerine karşı gelişmiş otoantikorlardır (36,37,38). Serolojik 

bulgular içinde en önemlisi ANA’un sklerodermalı hastaların hemen hemen tamamında 

pozitif olmasıdır (39). Scl-70 antikorları SSc için oldukça özgüldür (%98-100) ve 

interstisyel akciger tutulumu için yüksek risk göstergesidir (39,40). Yüksek 

konsantrasyonlar aynı zamanda daha fazla cilt tutulumu ve hastalık aktivitesi ile korele 

bulunmuştur (39,40). Antisentromer antikorlar (ACA) ise sınırlı cilt tutulumu ( CREST 

Sendromu) ile ilişkilidir (39,41). 

2.1.3. Klinik bulgular 

Skleroderma, ciltte sertlesme ile karakterize bir hastalık olmakla birlikte, iç organ 

tutulumuna da yol açmaktadır ve bu durum bazen son dönem organ yetmezligi ile 

sonuçlanabilmektedir. 

Cilt Bulguları 

Cilt kalınlasması hastaların hemen tamamında el ve parmaklarda baslar. Eller erken 

dönemde sis, gergin, parlak ve eritematöz görünümdedir. Zamanla cilt kalınlasır ve 

hareketsiz hale gelir. Parmaklarda sklerodaktili gelisir. Dudaklarda incelme ve büzülme 

ortaya çıkar. Ciltte hiperpigmente ve hipopigmente alanlar gelisebilir (42). 

Hastalık cilt tutulumunun yaygınlığına göre difüz ve limitli sistemik skleroz olarak 

iki ana formda sınıflanır (43). Cilt tutulumunun yaygınlığı ve ilerleyici karakterde olması 

iç organ tutulumlarının ciddiyeti ile ilişkilidir (44,45). 

Raynoud Fenomeni 

Raynaud fenomeni soğukta ve emosyonel stres ile ortaya çıkan özelikle ellerde 

olmak üzere vücudun distal kısmlarında görülen renk değişikliği olarak tanımlanır. 

Etkilenen bölgede beyazlaşma, morarma ve kızarıklık olmak üzere üç fazlı renk değişikliği 

tipik olarak görülür (46). Raynaud fenomeni sistemik sklerozlu hemen her hastada 

saptanabilen bir bulgudur. Cilt bulguları gelişmeden yıllar önce var olabilir (47,48). 

 Gastrointestinal sistem 

SSc hastalarının özofagus, mide ve barsaklarından doku biyopsilerinde düz kas 

atrofisi ve fibrozis görülmektedir (49). Gastrointestinal sistemde gelisen fibrozis 

sonucunda dismotilite ortaya çıkar (50). 

- Özofagial dismotilite %75-90 

- Mide tutulumu %50 

- İnce barsak tutulumu %40-70 
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- Kolon tutulumu %20-50 

- Anorektal tutulum %50-70 

 

Özofagus tutulumu sonucunda disfaji, reflü özofajit, regurjitasyon, ses kısıklıgı gelisir.  

Mide ve ince barsak tutulumu, bulantı-kusma, siskinlik, erken doyma, diyare, karın agrısı, 

malabsorbsiyon ve kilo kaybına yol açar (51).  

Kolon tutulumu sonucu, intestinal psödoobstruksiyon ve kabızlık gelisebilir. 

Anorektal tutulum, rektal prolapsus ve anal inkontinans ile sonuçlanabilir (52). 

Pulmoner Tutulum 

Hastalığın geç dönemlerinde ortaya çıkar, progresiftir, mortalite ve morbiditeyi 

ciddi şekilde etkiler. En sık görülen pulmoner tutulum tipi interstisyel pulmoner fibrozistir. 

Bu grup hastaların yaklaşık % 15’inde ölüme neden olan ağır fibrozise ilerler (53). 

Pulmoner fibrozis SSc hastalarının çoğunda gözlenir. Pulmoner fibrozis gelişiminde dcSSc 

ve Scl-70 antikorları risk faktörüdür (53). İstirahat dispnesi ve öksürüğe neden olur. Fizik 

muayene de oskültasyonda kuru raller işitilir. Akciğer fonksiyon testlerinde restriktif tip 

akciğer hastalığı bulgularına rastlanır. İzole düşük difüzyon kapasitesi (DLCO), azalmış 

akciğer volümü erken hastalıktaki en klasik bulgulardır. PAAC grafisinde lineer veya 

nodüler interstisyel fibrozis görülür. HRCT (yüksek rezolüsyonlu ince kesit tomografi) 

oldukça spesifik bir inceleme yöntemi olmakla birlikte sklerodermalı hastaların % 88’inde 

interstisyel fibrozisle ilgili bulgulara rastlanır (54). BAL (bronkoalveolar lavaj) sıvısından 

alınan örneklerde yüksek oranda nötrofil ve eozonofil varlığı akciğer fonksiyonlarında 

progresif bir kötüleşme olacağını gösterir. 

Küçük ve orta çaplı pulmoner damarların obliteratif vaskülopatisi özellikle sınırlı 

kütanöz SSc’li hastalarda olmak üzere izole PAH (pulmoner arteryel hipertansiyon)’ a 

neden olur. Bunun yanında Sklerodermalı hastalarda PAH interstisyel fibrozise ve kardiak 

tutuluma bağlı olarakta gelişebilir. Özellikle sınırlı scleroderması bulunan hastalarda PAH 

‘u düşündürecek bulgular: sklerodermanın ileri yaşta başlaması, DLCO’nun hızla 

kötüleşmesi ACA ve anti-RNP antikorlarının pozitif olmasıdır. Hafif derece de PAH 35-

45mmHg, orta derece de 46-55mmHg, ciddi PAH >55mmHg olarak tarif edilmektedir. 

Pulmoner komplikasyonlar içinde plevral effüzyon nadiren bilidirilmiştir. Ek olarak 

aspirasyon pnömonisi ve uzun süreli primer pulmoner interstisyel fibrozisi bulunan SSc’li 

hastalarda bronkoalveolar karsinom, adenokarsinom risklerinin arttığı da bilinmektedir 

(54). 
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Kardiak tutulum 

Sistemik sklerozda kardiak tutulum varlığı çeşitli yöntemlerle ortaya konulabilir 

ancak hastaların birçoğu asemptomatiktir (55). Perikardial efüzyon varlığı bir çalışmada 

%43 olarak bildirilniştir (56). Miyokardial fibrozis (kontraksiyon band nekrozu), 

perikardit, perikardial efüzyon, sağ ve sol ventrikül fonksiyon bozuklukları, ileti sistem 

defektleri hastalık seyrinde görülebilir (55,56). Kalp fonksiyonları sekonder olarak 

pulmoner tutulum (İAH,PAH) ve hipervolemi (Skleroderma renal kriz) gibi durumlarda 

bozulabilir.Difüz hastalıkta kardiak tutulum daha sık görülür ve semptomatik hastalarda 

mortalite yüksektir (55,57,58). 

Böbrek Tutulumu 

Skleroderma renal krizi, hastalığın en ciddi komplikasyonu olup, son 20-25yıla 

kadar bu hastalardaki en sık ölüm nedeniydi. ACE inhibitörlerinin kullanımından önce, 

skleroderma renal krizi 6 hafta içinde diyaliz gereksinimi veya ölümle sonuçlanmaktaydı. 

ACEinhibitörleri, skleroderma renal krizine bağlı ölümleri ve diyaliz gereksinimini 

azaltmıştır (59). 

Skleroderma renal krizinde, genellikle oligürik renal yetmezlik ve ani başlangıçlı 

akselere hipertansiyon gözlenir. Birkaç gün veya hafta içinde mikroskobik hematüri, düşük 

düzeyde proteinüri, serum kreatin düzeyinde hızlı artış, oligüri veya anüri belirlenir. Ek 

olarak, trombositopeni ve mikroanjiopatik hemolitik anemi gelişebilir (60). 

Deri Ülserleri 

Parmakların distal uçlarında ya da kemik çıkıntıların üzerinde gelişen nekrotik 

lezyonlar olarak tanımlanır. Dijital ülser sistemik sklerozlu hastalarda sık karşılaşılan, ciddi 

infeksiyona neden olabilecek bir tutulum şeklidir. Hastaların % 50’sinde dijital ülser 

görülür (61). Ülserler yavaş iyileşir ve enfeksiyonlar için giriş odağı oluştururlar. Doku 

enfeksiyonuna ikincil osteomiyelit gelişebilir, %14-29’u gangren ve otoamputasyona 

gidebilir (62). Dijital ülserli hastaların yaklaşık üçte birinde ülserler tekrarlayıcı 

karakterdedir (63). 

Kas İskelet Sistemi 

Hastaların sıklıkla el ve ayak küçük eklemlerinde şikayetleri vardır. Erosiv artrit 

tablosunun günümüzde daha sık görüldüğü bildirilmiştir. Cilt tutulumuna bağlı eklemlerde 

fleksiyon kontraktürleri görülebilir. Tendon krepitasyonları varlığı şiddetli hastalık 

göstergelerinden biridir. Miyozit hastalığa eşlik edebilir. Hareket kısıtlılığına bağlı olarak 

kas gruplarında atrofiler saptanabilir (64). 
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2.1.4. Tanı ve Sınıflandırma 

1980 yılında, Amerikan Romatizma Birliği (ACR) tarafından skleroderma 

sınıflama kriterleri geliştirilmiştir (65). Bu kriterlerin duyarlılığı % 97 ve özgüllüğü % 98 

olarak bildirilmiştir. Bir majör ya da iki veya daha fazla minör kriter varlığında, hasta 

skleroderma olarak kabul edilmektedir (65). 

I majör kriter: 

Proksimal skleroderma: Parmaklarda ve metakarpofalengeal veya 

metatarsofalangeal eklemlerin proksimalindeki deride simetrik kalınlaşma, sertleşme ve 

endurasyon bulunması 

II minör kriterler: 

1- Sklerodaktili: Deri sertliğinin parmaklarla sınırlı olması 

2- Parmaklarda skar ya da pulpa atrofisi: İskemiye bağlı olarak parmak ucu 

yumuşak dokunun kaybolması 

3- Baziler pulmoner fibrozis: Akciğer bazallerinde bilateral retiküler paternde 

nodüler dansite artışı skleroderma olarak kabul edilmektedir (65). 

Sistemik sklerozu hastaların yine klinik özelliklerine göre gruplandırıldığı diğer bir 

sınıflama yaygın olarak kabul görmüştür (66). Bu sınıflamada cilt tutulumunun 

yaygınlığına göre tanımlanan hastalığın difüz ve limitli formaları sistemik sklerozlu 

hastaların iki ana grubunu oluşturmaktadır. Mevcut ACR kriterleri özellikle limitli sistemik 

skleroz tanısı konulmasında yetersizdir. Hastalığın erken tanısı için otoantikor pozitifliği 

ve kapilleroskopik bulguların yer aldığı yeni tanı kriterleri oluşturmaya çalışılmaktadır 

(Tablo 2-3) (67,68) 

 

Tablo 1. ACR/EULAR 2013 skleroderma sınıflandırma kriterleri* 

 

 
Öğe                                                                     Alt- öğeler(ler)                             Puan 

Her iki el MKF eklemlerin proksimaline              -                                                      9 

kadar uzanan deri kalınlaşması (yeterli kriter) 

 

Parmaklarda deri kalınlaşması                            Ödemli parmaklar                            2 

(sadece daha yüksek puan sayılır)                       Sklerodaktili                                    4 

                                                                             

Parmak uçlarında lezyonlar                                 Ülserler                                           2     

(sadece daha yüksek puan sayılır)                       Deprese skarlar                                3 

                                                                     

Telanjiektazi                                                        -                                                       2 
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Anormal kapilleroskopi                                       -                                                        2 

PAH ve/veya İAH (maksimum skor 2)             PAH                                                   2 

                                                                           İAH                                                    2 

RF                                                                      -                                                        3 

 

SSk ilişkili otoantikor pozitifliği                       Anti-sentromer                                 3 

(maksimum skor 3) 

                                                                           Anti-topoizomeraz I 

                                                                            

                                                                           Anti-RNA polimeraz III 

 

 

 

* Bu kriter seti, SSk çalışmasına dahil edilmesi düşünülen herhangi bir hastaya 

uygulanabilir. SSk benzeri hastalığı olan (nefrojenik sklerozan fibroz, jeneralize morfea, 

eozinofilik fasiyit, sklerödem diyabetikorum, skleromiksödem, eritromiyalji, porfiriya, 

liken skleroz, graft-versus-host hastalığı, diyabetik keriyoartropati ) veya parmakların 

korunduğu deri kalınlaşmasının saptandığı hastalara bu kriterler uygulanamaz. 

† Total skoru ≥ 9 olan hastalar kesin SSk tanısı alır. Total skor, her bir kategorideki 

saptanan maksimum puanların toplamı ile belirlenir. 

 

ACR:  Amerikan Romatoloji Birliği, EULAR: Avrupa Romatoloji Birliği 

MKF:   Metakarpofalangeal, İAH: İnterstisyel akciğer hastalığı, 

PAH:   Pulmoner arteriyel hipertansiyon, RF: Raynaud fenomeni, 

SSk:   Skleroderma, RNA: Ribonükleik asit 

 

 

Tablo 2. ACR/EULAR 2013 skleroderma sınıflandırma kriterlerindeki öğelerin/alt öğelerin 

tanımları 

 

Öğe                                        Tanım 

 

Deri kalınlaşması                       Travma, yaralanma vb sonrası skarlaşmaya bağlı olmayan                                                             

                                                   deride kalınlaşma veya sertleşme olmasıdır. 

 

Şiş (puffy) parmaklar             Genellikle parmaklarda yaygın, çukurlaşmayan ve eklem 

Kapsülünün normal sınırlarının ötesine kadar uzanan 

yumuşak doku kitlesinde artış olmasıdır. Normal 

parmaklar, falanks ve eklem yapılarının dış hatlarını takip 

eden dokularla distale doğru incelir. Şiş parmaklarda şekil 

bozulur. Daktilit gibi diğer nedenlere bağlı değildir. 
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Parmak ucu ülserleri veya       PIF eklem veya distalinde ülserler veya skarlar olup pitting 

skarlar                                         travmaya bağlı olduğu düşünülmemektedir. Dijital pitting                                                         

skarlar, travma ve eksojen nedenlerden ziyade iskemi 

sonucu parmak uçlarında gelişen deprese alanlar 

 

Telenjiektazi                                Görünür, maküler, dilate, yüzeysel, basınca solan baskı 

Kaldırıldığında yavaşça dolan kan damarlarıdır. SSk 

benzeri paternde telanjiektaziler yuvarlak ve iyi sınırlı 

olan; ağız miçinde, dudaklarda ve ellerin üzerinde 

bulunan; ve/veya büyük mat-benzeri telenjiektazilerdir. 

Dilate yüzeysel damarlardan ve merkez arteriol ile hızla 

dolan spider anjiomadan ayırt edilebilir 

 

SSk ile uyumlu                           Tırnak dibinde perikapiller hemoraji olsun veya olmasın  

genişlemiş kapilleroskopi kapillerler ve/veya kapiller 

kayıp olup ayrıca kütikül üzerinde                                                                                                                                          

görülebilir  

 

PAH                                            Standart tanımlara göre sağ kalp kateterizasyonu ile PAH       

                                                    Tanısı konulmuştur  

 

İAH                                            YRBT ya da akciğer grafisinde en belirgin bazallerde 

pulmoner fibroz görülmesi ve oskültasyonda Velcro           

rallerin de duyulmasıdır. Konjestif kalp yetmezliği gibi    

başka bir nedene bağlı değildir. 

 

RF                                             Bir hekim tarafından görülen veya hastanın ifade ettiği, 

                                                 soğuğa maruz kalma veya duygusal strese yanıt olarak 

                                                 solukluk, siyanoz ve/veya reaktif hiperemiden oluşan, 

                parmaklarda ve sıklıkla ayak parmaklarında en az                                   

                2-faz renk değişimi söz konusudur (genellikle bir faz     

                           solukluktur). 

 

SSk ilişkili otoantikorlar  Anti-sentromer antikor (veya ANA testinde görülen                    
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                                                   sentromer patern ), antitopoizomeraz I antikoru  (anti-scl-        

                                                   70) veya anti-RNA standartlarına göre pozitif olmalıdır. 

 

ACR:   Amerika Romatoloji Birliği, EULAR: Avrupa Romatoloji Birliği, 

İAH:  İnterstisyel akciğer hastalığı, YRBT: Yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı 

tomografi, 

PAH:  Pulmoner arteriyel hipertansiyon, RF: Raynaud fenomeni, 

ANA:   Anti-nükleer antikor, RNA: Ribonükleik asit 

 

Sistemik Sklerozis Sınıflandırması 

Diffüz Sistemik Sklerozis: Yüzde, distal-proksimal ekstremitelerde ayrıca gövdede cilt 

tutulmuştur. 

Limitli Sistemik Sklerozis: Cilt kalınlaşması dirsek ve diz altındadır, yüz ve boyun 

tutulabilir. CREST sendromuda limitli sklerodermadır. 

Sine Skleroderma: Vasküler tutulum ve organ tutulumuna seroloji de eşlik eder, ama 

belirgin cilt tutulumu yoktur. 

Çakışma (Overlap) Sendromu: Sistemik sklerozisin tüm bulguları karşılanırken SLE, RA 

veya inflamatuar kas hastalıklarının da özellikleri eklenir. 

Ayırdedilemeyen Kollajen Doku Hastalığı: Raynaud fenomeni ile birlikte sistemik 

sklerozisin klinik ve/veya labaratuar özellikleri eşlik eder. Bunlar sklerodermaya özgü 

antikorların varlığı, anormal tırnak yatağı kapilleroskopisi, parmak ödemi ve iskemik 

zedelenme şeklinde olabilir (66). 

2.1.5. Tedavi 

Günümüzdeki tedavi yaklaşımları sklerodermanın bazı bulgularını kontrol altına 

alabiliyor olsa da skleroderma için standart ve onaylanmış bir tedavi protokolü 

bulunmamaktadır (69). 

Tedaviye başlamadan önce, iç organ tutulumları ve organ fonksiyon 

bozukluklarının bulunup bulunmadığı dikkatli şekilde araştırılmalıdır. Öykü, fizik bakı, 

laboratuar testleri ve görüntüleme yöntemleri skleroderma hastalığının tanısı ve organ 

tutulumları konusunda yeterli bilgiyi sağlayabilir. Sklerodermada tedavi, temel olarak 

organ sistemlerinin tutulumuna göre planlanmalı ve yapılmalıdır (69). 
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Raynaud Fenomeni 

Öncelikle ortam sıcaklığının ayarlanması ve soğuğa maruziyetten kaçınılması 

gerektiği bilinmelidir. Sigara kullanımı, soğuk algınlığı ilaçları gibi sempatomimetik 

ajanlar, propranolol gibi non selektif β blokerler ve narkotikler gibi raynaud fenomenini 

kötüleştirecek ilaçlardan uzak durulmalıdır. İlaç tedavisi sistemik vazodilatatörleri,  

antiplatelet ajanları ve antioksidanları kapsar. Kalsiyum kanal blokerleri skleroderma 

hastalarındaki raynaud fenomeni tedavisinde atakların sıklığında ve şiddetinde etkin 

bulunmakla beraber daha geniş çalışmalara ihtiyaç vardır (70).  

Losartan ve nifedipinin karşılaştırıldığı bir çalışma da kısa dönem raynaud 

fenomeni tedavisinde losartan daha etkili bulunmuş (71). Alfa-1 inhibitörü olan prazosin 

ile plesebo karşılaştırmalı iki randomize kontrollü çalışmada; prazosinin pleseboya göre 

belirgin olarak sklerodermaya sekonder raynaud fenomeni tedavisinde etkili olduğu 

gözlenmiştir (72).  

 İntravenöz iloprost kullanımının, sklerdermaya sekonder Raynaud Fenomeni 

sıklığında, şiddetinde ve parmak ülserlerinde belirgin azalma olduğu gözlenmiş (73). 

Serotonin uptake inhibitörü fluoksetinle yapılan bir çalışma da raynaud fenomeni’nin 

semptomlarının iyileştiği gösterilmiştir (74). Etkilenen parmağa lokal olarak lidokain ya da 

bupivakain ile yapılan kimyasal sempatektominin hızlı bir rahatlama sağladığına yönelik 

çalışmalar vardır . Özellikle dirençli vakalarda sempatektomi düşünülmelidir (75,76). 

Gastrointestinal sistem tutulumunda tedavi: 

 Gastro-özefageal yakınmaları olan hastalarda, kanıt düzeyi yüksek çalısmalar 

bulunmamasına karsın, karyola bas kısmının Myükseltilmesi ve uygun diyet yaklasımları 

(sık ve az miktarlarda yemek vb.) gibi yasam sekli degisiklikleri ve proton pompa 

inhibitörleri kullanılabilir (77). 

Metoklopramid ve eritromisin gibi prokinetik ilaçlar, üst gastrointestinal sistem 

motilitesini artırmak için kullanılabilir. Bu amaçla yapılmıs bir çalısmada, sisapridin etkili 

oldugu ortaya konulmus (78), ilerleyen yıllarda ise uzun QT sendromu ve aritmilere yol 

açması nedeniyle sisaprid kullanımdan kaldırılmıstır. Özefagus darlıkları için periyodik 

endoskopik dilatasyonlar yapılabilir. Alt gastrointestinal sistem semptomları varsa ve bu 

durum bakteriyel çogalma ile iliskilendirilirse, kinolonlar veya amoksisilin-klavulanik asit 

gibi genis spektrumlu antibiyotikler kullanılabilir (77). 

Akciğer Tutulumunda Tedavi 

Sklerodermada akciğer tutulumunun tedavisi, ILD ve PAH tedavisi şeklinde iki ana 

gruba ayırılmaktadır (79). Sklerodermalı tüm hastalar, ILD gelişimi açısından dikkatle 
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izlenmelidir.  Solunum foksiyon teslerinde restriktif bir patern gösteren veya HRCT’de 

interstisyel fibroz belirlenen hastalar, hastalığın ilerlediğine yönelik kanıtlar varsa 

immünsüpresif ilaçlarla tedavi edilmelidirler (69).  Randomize kontrollü bir çalışmada 

(80), siklofosfamid ILD tedavisinde etkin bulunmuş ve Avrupa Romatoloji Birliği 

(EULAR) tarafından akut alveoliti olan ILD’li skleroderma hastalarının tedavisinde 

önerilmiştir (80). Ancak, siklofosfamid lökopeni, infertilite, hemorajik sistit, alopesi ve 

enfeksiyonlara yatkınlık gibi kullanımını sınırlayan yan etkilere sahiptir. Ek olarak, mesane 

kanseri ve ikincil maligniteler ile ilişkilendirilmiştir (80).   

Sklerodermalı tüm hastalar, pulmoner basınç artışı açısından ekokardiyografi ile 

değerlendirilmelidir. İzole PAH’lı hastaların pulmoner fonksiyon testlerinde,  difüzyon 

kapasitelerinde azalma görülmektedir. lcSSc’li hastalarda, akciğerlerde fibroz 

bulunmaksızın izole PAH gelişebilmektedir (81, 82).  Pulmoner arteryel hipertansiyon 

tedavisinde, öncelikle hastanın fonksiyonel durumu değerlendirilmeli ve vazoreaktivite 

testi yapılmalıdır. Vazoreaktivite testi pozitif olan hastaların, KKB tedavisinden 

yararlandıkları gösterilmiştir.  Vazoreaktivite testi negatif olan hastalar ise KKB 

tedavisinden yararlanamamaktadırlar. Bu hastalarda fonksiyonel durumlarına göre 

prostasiklin analogları, endotelin reseptör antagonistleri, fosfodiesteraz–5 inhibitörleri 

kullanılabilmektedir (83).  Prostasiklin analoglarından iloprost, epoprostenol ve treprostinil 

kullanılmaktadır (83). Epoprostenol ile yapılmış randomize kontrollü bir çalışmada (84), 

PAH’lı skleroderma hastalarında egzersiz kapasitesi, dispne skoru ve kardiyopulmoner 

hemodinaminin düzeldiği ve yaşam süresinin uzadığı bildirilmiştir. 

Bosentan, siteksentan ve ambrisentan, güçlü bir vazokanstriktör olan ET-1’in 

reseptör antagonisleridirler. ET–1’in endotelin A ve endotelin B olmak üzere iki reseptörü 

vardır. Bosentan, endotelin A ve B antagonistidir. Siteksentan ve ambrisentan ise spesifik 

endotelin A antagonistleridir (83). Bosentan, potent bir vazokonstriktör ve düz kas mitojeni 

olan ET–1’i antagonize ederek pulmoner basıncı düşürmektedir. Bosentan, PAH’lı 

hastalarda egzersiz kapasitesini, pulmoner vasküler direnci ve pulmoner arter basıncını 

azaltmaktadır (83).  Sildenafil, bir fosfodiesteraz–5 inhibitörüdür ve pulmoner vasküler 

direnç indeksini azaltarak pulmoner vazodilatasyona neden olur (83). Sildenafil ile 

yapılmış randomize kontrollü bir çalışmada (85), PAH’lı skleroderma hastalarında egzersiz 

kapasitesi, dispne skoru ve kardiyopulmoner hemodinaminin düzeldiği ve yaşam süresinin 

uzadığı gösterilmiştir. 
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Renal krizde tedavi:  

Malign hipertansiyon ve hızlı ilerleyen böbrek yetmezliği bulguları ile seyreden 

renal kriz, sklerodermanın en önemli komplikasyonlarından biridir. Renal kriz, önemli 

derecede mortal olup, 1 ve 5 yıllık sag kalım oranları sırasıyla % 15 ve % 10 olarak 

bildirilmistir (86). Yüksek cilt skoru (modifiye Rodnan deri kalınlık skoru _ 20), eklem 

kontraktürleri varlıgı ve kortikosteroid kullanımı renal kriz gelisimi açısından risk 

faktörleri olarak belirlenmistir (87). Renal kriz riski yüksek olan hastalar, kan basıncı ve 

renal fonksiyonlar açısından daha sık ve düzenli olarak izlenmelidir (77). 

Renal kriz tedavisinde ACE inhibitörleri ilk seçilecek ilaçlardır. Kaptopril ve 

enalapril, sag kalım oranlarını önemli derecede artırmıs (1 ve 5 yıllık sag kalım oranları 

sırasıyla, tedavi grubunda % 76 ve % 66, plasebo grubunda % 15 ve % 10 olarak 

belirlenmistir) ve kalıcı diyalize gereksinim duyan hasta sayısını azaltmıstır (86). Bazı 

hastalarda, tüm tedavi yaklasımlarına karsın, geçici ve/veya kalıcı diyaliz ve sonuçta 

böbrek transplantasyonu gerekebilmektedir. 

Deri Ülserleri 

Parmak uçlarında ülserler, tırnak derisinde çatlaklar ve paronişi genellikle iskemi 

veya travma nedeniyle oluşmaktadır. Diğer ekstremite ülserleri ise basınca daha çok 

uğrayan alanlarda görülürler ve nadiren de iskemiyle ilişkilidirler. Deri ülserleri için en 

uygun tedavi yaklaşımı, vazodilatatör ilaçların kullanılmasıdır. Eğer, enfeksiyon kuşkusu 

varsa Staphylococcus aureus’a etkili olabilecek antibiyotiklerin tercih edilmesi gereklidir. 

Oral antibiyotikler kullanılacaksa, en az 14 gün devam edilmelidir (88). 

 Kalsinoz 

Kalsinozun önlenmesi veya oluşmuş kalsinozun tedavisi için yararı kanıtlanmış bir 

tedavi protokolu bulunmamaktadır. Kontrollü çalışmalar bulunmamasına karşın, litotripsi 

kalsinoz tedavisinde kullanılmaktadır (89). Bazı durumlarda, kalsinoz cerrahi olarak 

çıkarılabilir. 

Kas İskelet Sistemi 

Eklem yakınmaları için nonsteroid anti-inflamatuar ilaçlar kullanılabilir. Proksimal 

interfalengeal eklemlerde fleksiyon kontraktürü geliştiğinde cerrahi olarak düzeltme, cilt 

hasarı ve enfeksiyonlarını önleyebilir (90, 91). 

Modifiye Rodnan Cilt Skoru (MRCS) 

Sistemik skleroz tedavisinde kullanılan ajanların tedavi başarısının 

değerlendirilebilmesi için hastalık aktivitesinin belirlenmesi ve bu aktivitedeki değişimin 

ölçülebilmesi gereklidir. Bu amaçla da çalışmalar sürmekle birlikte yaygın olarak 
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kullanılan bir ölçüt geliştirilememiştir (92). Cilt tutulumunun ciddiyeti ve yaygınlığının 

belirlenmesinde modifiye Rodnan deri skoru (mRSS) uzun zamandır kullanılmaktadır 

(Şekil–2.3) (93). MRCS, SSc’da palpasyon yaparak cilt ölçümü yapılan en uygun ve 

tekrarlanabilir teknikdir. MRCS’nin çok merkezli klinik çalışmalarda güvenilir, 

uygulanabilir, geçerli ve değişiklikleri yansıtabildiği gösterilmiştir. Başlangıç ve takip cilt 

skoru, hastalık değerlendirmesi için değerli bir araçtır. Bununla birlikte bu metot kolay 

yapılabilir ve SSc’de tamamen valide edilmiş ölçümdür. Bu metodun uygulanması biraz 

deneyim gerektirir ve işlemin dikkatli öğrenilmesi gereklidir. Bununla birlikte deneyimsiz 

romatologlar tarafından yapılan MRCS’ sınıf içi korelasyon katsayısı düşüktür (2).  

MRCS hesaplanırken total cilt yüzey alanı 17 farklı bölgeye bölünür; parmaklar, el, 

ön kol, kol, ayak, bacak, uyluk, yüz, göğüs ve karın. Bu bölgeleri her birinde cilt skoru elle 

palpasyonla değerlendirilir. Cilt skoru; 0-tutulum yok, 1-hafif kalınlaşma, 2-orta 

kalınlaşma, 3-ciddi kalınlaşma olarak skorlanır. Toplam cilt skoru maksimum 51’dir. Cilt 

skoru dermal fibrozis derecesi ile korele olma eğilimindedir, dolayısıyla fibrozis derecesi 

ve iç organ disfonksiyonu (pulmoner fibrozis, SSc kalp hastalığı, böbrek hastalığı ve 

gastrointestinal tutulum gibi) ile de koreledir. dcSSc başlangıcında cilt skoru hızla 

yükselme eğiliminde olup genellikle ilk 3-5 yıl arasında bir platoya ulaşır ve daha sonraki 

yıllarda yavaş yavaş gerilemeye başlar. lcSSc’de cilt skoru hızlı progrese olmaz ve total 

cilt koru diffüz hastalık kadar yükselmez. Cilt kalınlık derecesi, takip vizitlerde dikkatli 

dökümente edilmelidir (95). Yine Medsger skalası hastalık tutulumlarının ciddiyetinin 

belirlenmesi için kullanılmaktadır (96). 
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Şekil-1. Sistemik skleroz: Modifiye Rodnan deri skoru 

2.2. Kapilleroskopi  

2.2.1. Tanım  

Kapilleroskopi, tırnak kıvrımı kapiller sistemini morfolojik olarak mikroskopik 

lensler ile büyüterek non invaziv ve güvenli bir şekilde incelenmesini sağlayan bir alettir 

(97).  

2.2.2. Tarihçe  

İlk olarak İtalyan hekim Giovanni Rasori, büyüteç kullanarak konjuktival 

enflamasyon ile kapiller düğümlerin varlığı arasındaki ilişkiye dikkat çekmiştir (98). 20. 

yüzyılın başında Hutchinson, mikrovasküler yapıdaki değişikliklerden faydalanarak 

Reynaud fenomenini primer ve sekonder olarak ayırmıştır (99). Kapilleroskopide çığır 

açan çalışmalar yapan Maricq ve LeRoy, 30 yıl civarı öncesinde sistemik sklerozisteki 

spesifik kapilleroskopik paternleri ilk defa tanımladılar (100). 2000’de ise Cutolo ve 

arkadaşları, sklerodermik mikroanjiopatinin görünümü ve progresyonunun 
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değerlendirilmesi için faydalı olacak 3 major tırnak kıvrımı videokapilleroskopi paterni 

tanımlanmışlardır (101). 

Kapilleroskopik inceleme dermatoskop, steromikroskop, fotomakrogafi, 

videokapilleroskopi cihazları kullanılarak yapılabilmektedir. Tanısal açıdan 

değerlendirildiğinde kapilleroskopik inceleme cihazları açısından belirgin farklılık 

olmasada videokapilleroskopi 200 kat ve üzerinde büyütme özelliğine sahip olması nedeni 

ile kapiller morfolojinin belirlenmesinde daha ayrıntılı bilgi sağlamaktadır (5,102). 

2.2.3. Videokapilleroskopik Değerlendirme 

Videokapilleroskopi tırnak yatağı kapiller görüntülerinin bilgisayar yardımı ile 

incelenmesi işlemidir. Hasta 15-20 dakika oda sıcaklığında bekletildikte sonra tırnak 

yatağına görüntü kalitesini arttırmak amacı ile yağ (cedar yağı / immersiyon yağı) 

dökülürek inceleme yapılır. Elde tüm tırnak yatakları incelenmelidir (5). Son zamanlarda 

başparmakların dışındaki tırnak yataklarının incelenmesinin yeterli olduğu 

düşünülmektedir (103). Patolojik kapillere en sık 4-5. kapiller yatakta rastlanılmaktadır. 

İşlem sırasında hastanın elleri gergin olmamalı, cihaz ile tırnak yatağına aşırı baskı 

uygulanmamalıdır. Travmaya maruz kalan parmaklardan inceleme yapılmamalıdır (5,104). 

2.2.4. Kapilleroskopik paternler 

Derinin kan dolaşımını; arteriyol, venül ve kapillerlerden oluşan bir damar ağı 

sağlar. Arteriyol ve venüller, bir tanesi papiller dermiste diğeri dermal-subkutanöz 

bileşkede olmak üzere iki yatay pleksus oluştururlar. Papiller dermisteki pleksustan 

papillalara uzanan kapillerler çıkarlar. Bu kapillerler epidermal yüzeyden 1-2 μm daha altta 

bulunur. Üst yatay pleksustan çıkıp papillalara uzanan kapillerlere kapiller lup denir (105). 

Deride kapiller luplar yüzeye 90 derecelik  açı ile yerleşirler. Çoğunlukla her bir papillada 

1-3 lup yer alır. Tırnak dibindeki deri kıvrımında ise luplar gitgide deri yüzeyine paralel 

hale gelirler ve son sırada tüm uzunluğu ile saç tokası şeklinde izlenir duruma gelir (106).  

 2.2.4.1. Normal patern  

 

Kapiller damarların normal paterni şu şekildedir (107):  

a. Karakteristik görünümü, saç tokası veya ters dönmüş U harfi şeklinde  

b. Regüler dağılım ve küçük damarların homojen morfolojisi  

c. Herbir dermal papillada bir veya üç tane kapiller damar  
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d. Periungual bölgedeki kapiller damar sayısı 9-13/mm (ortalama) 

f. Arteriyel kenar seviyesindeki kan kolonu çapı 5-16 μ arasında  

f. Venüler kenar seviyesindeki kan kolonu çapı 7-18 μ arasında  

g. Periungual kapiller görünür sahanın ortalama uzunluğu yaklaşık 400 μ’dur 

2.2.4.2. Patolojik paternler  

 

a. Kapiller dilatasyon ve dev kapillerler: Tırnak kıvrımında meydana gelen kapiller 

genişleme, hem afferent hem de efferent kolda meydana gelir (97). Kapiller çapta normalin 

4-6 katı büyüme, kapiller dilatasyon; >10 kat büyüme ise dev kapiller olarak tanımlanır 

(108). Dev kapiller, mikroanjiopatinin potansiyel bir göstergesidir. Kapiller dilatasyon ise 

genellikle mikro-damar duvarı hasarının ilk işaretidir (97).  

b. Mikrohemoraji: Mikrohemoraji, mikro damar bütünlüğünün bozulması ve endotel hücre 

düzeninin değişmesi ile bağlantılıdır. Mikrohemorajiler, küçük siyah bir nokta şeklinde 

görülürler. Esasında mikrohemorajiler, kapiller luplardan extravaze olan eritrositlerdir 

(97).  

c. Kapiller kayıp ve avasküler alan: Tek bir tırnak kıvrımında 5 mm'de kapiller sayısının 

˂30 olması kapiller kayıp olarak bilinir. Sklerodermada spesifitesi %92’dir. Kapillerde 

yaygın olarak ortadan kaybolması ise avasküler alan olarak bilinir. Kapiller kayıp, şiddetli 

doku hipoksisi ile ilişkili olabilir (97).  

d. Neo-anjiogenez: Kapiller kaybın yarattığı hipoksi, VEGF (vasküler endotelyal growth 

factor) salınmasına yol açar. Böylece yeni kapiller oluşum yani neo-anjiogenez gelişir (97). 

Neo-anjiogenezin morfolojik görünümü ise belirgin kıvrımlı, çalı benzeri, dallanmış, 

sarmal yapmış ve uzamış kapillerler şeklindedir (109).  

2.2.5. Sistemik Sklerozda Kapilleroskopik Değişiklikler 

Tırnak kapillerinde görülen değişiklikler sistemik sklerozun en erken saptanabilen 

bulgularından biridir. Tanısal açıdan kapilleroskopik bulguların varlığı Raynaud fenomeni 

nedeni ile araştırılan bir hastada kollajen doku hastalıklarından birinin saptanması ile 

ilişkilidir (5,110). Sistemik skleroz bu kollajen doku hastalıkları arasında Raynaud 

fenomeni görülme sıklığı en yüksek hastalıktır (6,68). Sistemik sklerozda görülen kapiller 

değişiklikler erken, aktif ve geç skleroderma paternleri olarak sınıflandırılabilir (5). Erken 

dönemde dev kapillerin varlığı, aktif dönemde kapiller kanama alanları ve kapiller kayıp 

bölgelerinin varlığı, geç dönemde ise kapiller kayıp alanlarında belirginleşme ve diğer 
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bulgularda sayısal olarak azalma dikkat çekicidir. Bu bulguların hastalık süresi ile ilişkili 

olarak değiştikleri bilinmektedir (6).Kapiller kayıp sistemik skleroz tutulumlarından cilt 

bulgularının şiddeti, PAH ve digital ülser gelişimi ile ilişkili bulunmuştur. Ancak kapiller 

bulgular ve klinik ilişkisi her çalışmada aynı şekilde ortaya konamamıştır (7- 8). Raynaud 

fenomeni nedeni ile araştırılan bir hastada sistemik skleroz ile ilişkili otoantikorlardan biri 

ve kapiller değişikliklerin bulunması durumunda, 15 yıllık takip sonrası sistemik skleroz 

gelişimi oranının > %80 olduğu gösterilmiştir (6). Yine hastaların izleminde 

kapilleroskopik bulguların skorlanması yolu ile bu bulgularda iyileşme ve kötüleşmenin 

belirlenebileceği gösterilmiştir (9). Son yıllarda yapılan çalışmalar ile skorlama yapılarak 

sistemik sklerozlu hastalarda digital ülser gelişiminin belirlenebileceği öne sürülmüştür. 

Kapiller bulguların dinamik özellik göstermesi sistemik skleroz aktivitesinin ve/veya 

kullanılan tedavilerin başarısının belirlenmesinde kullanılabilecek bir parametre 

olabileceğini düşündürmektedir (103,111). Kemik iliği transplantasyonu yapılan ve 

siklofosfamid tedavisi alan hastalarda kapilleroskopik bulgularda düzelme olduğu 

gözlenmiştir (112,113). Dermatomiyozitli hastalarda kapilleroskopik bulgular ve hastalık 

aktivitesi arası ilişkinin varlığana ait çalışmalar diğer kollajen doku hastalıklarında da 

kapilleroskopinin benzer amaçlar ile kullanılabileceğini düşündürmektedir (114). 

 

 

 
 

Resim 2.1: Normal kapileroskopik görünüm 
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Resim–2.2: Sistemik sklerozda kapilleroskopik incelemede görülen patolojik değişiklikler 

 

(A) Dev kapiller, (B) Kapiller hemoraji, (C) Kapiller kayıp 
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3. GEREÇ VE YÖNTEM  

3.1. Yöntem  

Bu çalışma; Kahramanmaraş Sütçü İmam Üniversitesi Tıp Fakültesi Dermatoloji ve 

Romatoloji polikliniğine ayaktan başvurup sistemik skleroz tanısı alan gönüllü hastalara, 

uygulanmıştır. Çalışmaya başlamadan önce Kahramanmaraş Sütçü İmam Üniversitesi Tıp 

Fakültesi Klinik Araştırmalar Etik Kurulu'ndan gerekli izin ve onay alınmıştır. Tüm 

katılımcılara, çalışma öncesi gerekli bilgilendirme yapılmış ve onayları alınmıştır.  

Çalışmaya 30 tane sistemik skleroz hastası alındı.  

 

Sistemik skleroz hastalarının çalışmaya alınma kriterleri:  

- SS tanısı almış olmak  

- 18 yaş üstü olma  

- Ek hastalık bulunmaması 

 

Hasta grubunun çalışmaya dahil edilmeme kriterleri:  

- Çalışmaya alınma kriterlerini karşılayamama  

- Çalışma onam formunu kabul etmeme  

  

Hasta grubunda çalışmadan çıkarılma kriterleri:  

- Kendi isteği ile çalışmadan çıkmak   

Mevcut kriterlere uyan hasta ve sağlıklı katılımcıların sosyodemografik özellikleri 

ve hastaların hastalıkla ilgili bilgileri içeren form düzenlendi. Sonrasında katılımcıların her 

iki el tırnak kıvrımı kapillerleri videodermatoskopla değerlendirildi. 

3.2. Gereçler  

3.2.1. Sosyodemografik bilgi formu  

Başvuru esnasında katılımcılara uygulanan bu formda katılımcının cinsiyeti, yaşı, 

ve hastaların hastalığının başlangıç yaşı, klinik özellikleri, anti nükleer antikor, anti 

topoizomeraz-I antikor ve anti sentromer antikor pozitifliği kaydedildi. Hastaların sistemik 

skleroz dışı tanıları ve alışkanlıklarına ait bilgiler kaydedildi. Sistemik skleroz organ 
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tutulumlarının belirlenmesinde son kapilleroskopik incelemelerinin yapıldığı tarih ve 

öncesinde olan kayıtlar kullanıldı. 

3.2.2. Kapilleroskopik görüntüleme  

Katılımcının her iki elinin 2.-5. parmaklarına, oda sıcaklığına alıştıktan 15-20 

dakika sonra immersiyon yağı sürülmesini takiben oturur pozisyonda Fotofinder marka 

videodermatoskop cihazı ile tırnak kıvrımı kapilleri değerlendirilmesi yapıldı. Cihazın 

kamerası ile x20-x70 büyütmede görüntüler alınıp bilgisayara kayıt edildi. 

3.2.3. Kapilleroskopik değerlendirme  

Kapiller sistem değerlendirmesi patolojik bulguların olup olmamasına göre yapıldı. 

Kapiller çapta normalin 4-6 katı kadar büyüme kapiller dilatasyon olarak değerlendirildi. 

Kapiller alanda noktasal kanama odakları mikrohemoraji olarak değerlendirildi. Her bir 

tırnak kıvrımında 5 mm’de kapiller sayısının ˂30 olması kapiller kayıp olarak 

değerlendirildi. Morfolojik olarak belirgin kıvrımlı, çalı benzeri, dallanmış, sarmal yapmış 

ve uzamış kapillerler neo-anjiyogenez olarak değerlendirildi. 

Kapilleroskopik inceleme bulgularına göre; erken, aktif ve geç dönem skleroderma 

paterneleri olan hastalar gruplandırıldı.  

3.2.4. Organ Tutulumlarının Tanımlanması 

Cilt Tutulumu 

Sistemik skleroz hastaları cilt tutulumlarının yaygınlığına göre difüz veya limitli 

sistemik skleroz hastaları olarak gruplandırıldı. Herhangi bir dönemde fizik 

muayenelerinde ekstremitelerinin dirsek ve/veya diz eklemleri proksimalinde ve/veya 

gövdelerinde cilt tutulumu tanımlanan hastalar, difüz sistemik skleroz hastaları olarak 

kabul edildi (43). Hastalarda kapilleroskopik incelemenin yapıldığı döneme ait cilt 

tutulumunun değerlendirilmesi için aynı dönemde veya son 6 ay içerisinde 

gerçekleştirilmiş fizik muayene bulgularında kaydedilmiş modifiye Rodnan deri skorları 

kullanıldı. 

Pulmoner Tutulum 

Sistemik skleroz ilişkili İAH varlığı tespitinde YRBT sonuçları kullanıldı. 

Pulmoner arteriyel hipertansiyonu olan hastalar sağ kalp kateterizasyonu sonrası ortalama 
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pulmoner arter basıncı 25 mmHg’dan yüksek bulunan ( kama basıncı < 15 mmHg) ve 

pulmoner arter basınç artışı başka bir nedenle açıklanamayan hastalar olarak kabul edildi. 

 Gastrointestinal Tutulum 

Gastroözefageal reflu semptomu olan ve/veya görüntüleme yöntemleri ile özefagus 

tutulumu dokümente edilmiş hastalar, kronik ishal ve/veya malabsorbsiyon sendromu 

nedeni ile izlenen hastalar gastrointestinal sistem tutulumu olan hastalar olarak kabul 

edildi. 

Artrit 

Eklem şişliği tarifleyen ve/veya fizik muayenelerinde hassas ve şiş eklemi tespit 

edilmiş hastalar; artriti olan hastalar olarak kabul edildi. 

3.2.5. Otoantikorlar 

Tüm hastalarda anti nükleer antikor, anti topoizomeraz-I antikor ve anti sentromer 

antikor pozitifliği kaydedildi. 

 

3.3. İstatistiksel Analiz 
 

Veriler ‘SPSS (Statiscal Package for Social Sciences) for Windows 17.0’ ile analiz 

edildi. Çalışma verileri “ortalama+standart sapma” olarak verildi. Veriler normal dağılım 

göstermekteydi ve parametrik testlerle (Paired sample T test, İndependent sample T test) 

değerlendirildi. Veriler arasındaki korelasyon Ki-kare testi ile yapıldı. P değeri ≤ 0.05 

istatiksel olarak anlamlı kabul edildi. 
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4. BULGULAR 

Çalışma 30 sistemik sklerozlu hasta ile yapıldı. Hastaların %76.7 (23 hasta)’si 

kadın, %23.3 (7 hasta)'ü  erkekti. Ortalama yaşları kadın 52.8 ±11.6 ,erkek 50.5 ±17.5 

olarak saptandı. Ortalama hastalık süresi 5.6±3.4 yıldı. Hastaların %70 (21 hasta)'i limitli 

sistemik skleroz,%30 (9 hasta)'u difüz sistemik skleroz tanısı ile izlenmekteydi. 

Tedavide hastaların %63.3 (19 hasta)'ü dihidropiridine tipi kalsiyum antagonisti, 

%3.3(1 hasta)'ü iloprost, %13.3 (4 hasta)'ü bosentan, %13.3 (4 hasta)'ü siklofosfamid, %10 

(3 hasta)'u metotreksat, %16.7 (5 hasta)'si rituximab, %20 (6 hasta)'si hidroksiklorokin  

,%26.7 (8 hasta)'si prednizolon kullanmaktaydı. 

Tablo3: Sistemik skleroz hastaları cinsiyet,yaş ve hastaların aldığı tedaviler  

 

 Sistemik skleroz hastaları 

           (n=30) 

Cinsiyet 

Kadın 

Erkek 

 

23(%76.7) 

7(%23.3) 

Yaş(Ort±SS yıl) 

Kadın 

Erkek 

 

52.8±11.6 

50.5±17.5 

Hastalık süresi 5.6±3.4 yıl 

Dihidropiridine tipi kalsiyum 

antagonisti 

19 hasta(%63.3) 

İloprost 1 hasta(%3.3) 

Bosentan 4 hasta(%13.3) 

Siklofosfamid 4 hasta(%13.3) 

Metotreksat 3 hasta(%10) 

Rituximab 5 hasta(%16.7) 

Hidroksiklorakin 6 hasta(%20) 

Prednizolon 8 hasta(%26.7) 
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22 hastada (%73.3) interstisyel akciğer hastalığı, 3 hastada (%10) pulmoner 

arteriyel hipertansiyon, 5 hastada (%16.7) gastrointestinal sistem tutulumu,7 hastada 

(%23.3) artrit/artralji mevcuttu. 

Sistemik sklerozlu hastaların %100 (30 hasta)’ünde kapilleroskopik 

incelemelerinde patolojik bulgular saptanmıştı. Kapilleoskopik inceleme sonuçlarına göre; 

hastaların %13.3 (4 hasta)’ü erken skleoderma paternine, %40 (12 hasta)’ı aktif 

skleroderma paternine, %46.6 (14 hasta)’sı geç skleroderma paternine sahipti. Tüm 

hastalarda cilt tutulumu vardı. Tablo 4 de kapilleroskopik paternelere göre gruplandırılmış 

sistemik skleroz hastalarında hastalık tutulumları sıklığı gösterilmektedir. 

Tablo-4. Kapilleroskopik paternlere göre gruplandırılmış sistemik skleroz hastalarında 

hastalık tutulumları sıklığı. 

 

Tutulum Erken SP 

   n=4 

 

Aktif SP 

n=12 

Geç SP 

n=14 

Toplam 

  n=30 

İAH 3(%75) 11(%91.6) 8(%57.1) 22(%73.3) 

PAH 0(%0) 0(%0) 3(%21.4) 3(%10) 

GIS 0(%0) 3(%25) 2(%14.2) 5(%16.6) 

Artrit/A. 1(%25) 3(%25) 3(%21.4) 7(%23.3) 

Erken SP:erken skleroderma paterni, Aktif SP: aktif skleroderma paterni, Geç SP: geç 

skleroderma paterni, İAH: interstisiyel akciğer hastalığı, PAH: pulmoner arteriyel 

hipertansiyon, GIS: gastrointestinal, Artrit/A.: artrit/artralji,  

                                                                                                                                    

 

Yapılan istatiksel analizde sistemik skleroz kapilleroskopik paternleri arasında 

interstisyel akciğer hastalığı olan hasta sayısı farklı değildi (p> 0.05). Sistemik skleroz 

kapilleroskopik paternleri arasında pulmoner hipertansiyonu olan hasta sayısı farklı değildi 

(p >0.05). Sistemik skleroz kapilleroskopik paternleri arasında gastrointestinal tutulumu 

olan hasta sayısı farklı değildi (p>0.05). Sistemik skleroz kapilleroskopik paternleri 

arasında artrit/artraljisi olan hasta sayısı farklı değildi (p>0.05). Limitli sistemik skleroz 

hastalarının (21 hasta) 4 tanesi erken kapilleroskopi paternine, 8 tanesi aktif kapilleroskopi 

paternine, 9 tanesi geç skleroderma paternine sahipti. Diffüz sistemik sklerozlu hastaların 
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(9 hasta) 4 tanesi aktif kapillerskopi paternine, 5 tanesi geç kapilleroskopi paternine 

sahipti. Erken kapilleroskopi paternine sahip diffüz sistemik skleroz hastası yoktu. Diffüz 

ve limitli hastalık tipleri arasında kapillerskopik patern arasında istatiksel olarak anlamlı 

fark yoktu (p>0.05). 

Diffüz sistemik skleroz tanısı ile takip edilen hastalarda ortalama modifiye rodnan 

deri skoru (12.6±5.6) limitli sistemik skleroz tanısı ile takip edilen hastalardan (8.8 ±3.5) 

istatiksel olarak anlamlı daha yüksekti (p=0.03). 

 Limitli sistemik 

skleroz 

Diffüz sistemik 

skleroz 

P değeri 

Modifiye Rodnan 

Deri skoru  

8.8 ±3.5 12.6±5.6 0.03 

  

 Ortalama modifiye rodnan deri skoru geç skleroderma paterni olan grupta 

(12.4±4.7), erken skleroderma paterni (7±2.4) ve aktif skleroderma paterni olan gruplara 

(8.1±3.4)  göre istatiksel olarak anlamlı daha yüksekti (p=0.04). Sistemik sklerozlu 

hastaların %70 (21 hasta)'inde ANA pozitifti. Anti topoizomeraz-I antikor hastaların %36 

(11 hasta)' sında, antisentromer antikor %10 (3 hasta) 'nunda saptandı. Yapılan istatiksel 

analizde sistemik skleroz kapilleroskopi paternleri arasında ANA,  anti topoizomeraz I ve 

antisentromer antikor pozitif hasta sayıları farklı değildi (Hepsi için p değeri>0.05). 

Tablo-5.Kapilleroskopik paternlere göre gruplandırılmış sistemik skleroz hastalarında 

otoantikor pozitifliği dağılımı  

Tutulum Erken 

Skleroderma 

Paterni 

Aktif 

Skleroderma 

Paterni 

Geç 

Skleroderma 

Paterni 

Toplam 

ANA 3(%75) 8(%66.6) 10(%71.4) 21(%70) 

Antitopoizomeraz-

I antikor  

2(%50) 3(%25) 6(%42.8) 11(%36) 

Antisentromer 

antikor 

0(%0) 1(%8.3) 2(%14.2) 3(%10) 

 

Hastaların yaş ortalamaları erken skleroderma paterni, aktif skleroderma paterni ve 

geç skleroderma paternine sahip hasta gruplarında sırası ile ; 41.7±7.2 yaş, 50.4±11.5 yaş, 
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56.9±13.7 'ydi. Grupların ortalama yaşları farklı değildi (p değeri>0.05).Hastalık süresi geç 

skleroderma paterni (7.5±3.0) olan hasta grubunda, erken skleroderma paterni (2.2±2.5) ve 

aktif skleroderma paterni (4.5±2.9) olan hasta grupları ile karşılaştırıldığında istatiksel 

olarak anlamlı şekilde daha uzundu (p=0.022). Erken skleroderma paterni olan grupta 

sigara kullanan 1 hasta (%25), aktif skleroderma paterni olan grupta sigara kullanan 1 hasta 

(%8.3), geç skleroderma paterni olan grupta sigara kullanan 1 hasta (%7.1) vardı. Gruplar 

arasında sigara kullanan hasta sayıları farklı değildi (p>0.05). 
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5. TARTIŞMA VE SONUÇ 

Sistemik skleroz, küçük kan damarlarının, cildin ve çeşitli iç organların etkilendiği 

kronik multisistem bir bağ doku hastalığıdır. Yaygın mikroanjiopati, fibrozis ve hücresel 

olduğu kadar humoral immün yanıtın aktivasyonuyla birlikte olan otoimmün bir triaddır. 

Endotel hasarının sistemik skleroz patogenezinin en başında yer aldığı düşünülmektedir 

(115). Mikrovasküler hasar hemen her hastada kapilleroskopik inceleme ile gösterilebilir 

(5). Erken dönemde perivasküler alanda hücre infiltrasyonu varlığı dikkat çekicidir. 

Sistemik sklerozda perivasküler hücre infiltrasyonu vaskülitlerden farklı olarak damar 

duvarında değil daha çok damar duvarı çevresindedir (116). Mikrovasküler alanda geç 

dönemde kapiller kayıp belirgindir (5). Yeni damar oluşumu bozulmuştur ve kapiller kayıp 

nedeni ile dokularda gelişen hipoksik durum düzeltilmez. Hipoksi hastalığın karakteristik 

özelliği olan fibrozis gelişimine neden olan önemli uyaranlardan biridir (47,117,118). 

Sistemik skleroz hastalarında kapillerde gelişen morfolojik değişikliklerin erken dönemde 

kapilleroskopik inceleme ile saptanabileceği düşünülmektedir (5,47).  

 Sistemik skleroz hastalığı kadınlarda daha sık görülür (kadın /erkek: 7/1). Hastalık 

her yaşta gelişebilir; 30–50 yaşlar arası başlangıç en fazladır (119,120). Çalışmamızda 

hastaların yaş ortalaması 52 civarı olup,hastalığın başlangıç yaşı ise ortalama 46 civarıydı. 

Hastaların kadın -erkek oranı 3.2 olarak tespit edildi. Sistemik skleozada kapilleroskopik 

değişikliklerin hastaların %88 - 94’ünde saptandığı bildirilmiştir (6,68). Bizim 

çalışmamızda sistemik sklerozlu hastalarda kapilleroskopik değişiklikler %100 oranında 

bulunmuştur ve literatürle uyumludur.  

 Organ tutulumları ve kapilleroskopik değişiklikler arası ilişki ve prognostik önemi 

halen araştırılmakta olan bir konudur. Bizim çalışmamızda sistemik sklerozun organ 

tutulumları sıklığı açısından kapilleroskopik skleroderma paternleri arasında farklılık 

saptanmadı. Yeni yapılan bir çalışmanın sonuçları sistemik skleroz hastalarında tanı anında 

saptanan kapilleroskopik değişiklerin gelecekteki ciddi periferal vasküler ve pulmoner 

tutulumla ilişkili olduğu yönündedir (121). Çalışmamızda hasta sayısı azlığı skleroderma 

kapilleroskopik paternleri ile organ tutulumları arası ilişkiyi gösterememizin nedenlerinden 

biri olabilir. Kapilleroskopik bulguların sınıflandırılmasında farklılıklar yanında 

skleroderma kapilleroskopik paternlerinin zaman içinde kapiller kayıpta olan artış ile 

değişmesi sistemik skleroz organ tutulumları ile kapilleroskopik değişiklikler arası ilişkinin 

tutarlı olarak saptanamamasının bir diğer nedeni olabilir. Dev kapiller sistemik sklerozda 

erken dönemde saptanan en önemli kapilleroskopik bulgu iken fibrozis gelişimi ile kapiller 
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kayıp alanlarında artış ve dev kapiller sayısında azalma olmaktadır (5,6,104,122). Otolog 

kemik iliği nakli ve siklofosfamid tedavisi ile kapilleroskopik değişikliklerde düzelme 

olması sistemik skleroz ile ilişkili vaskülopatinin geri dönüşümlü olduğunu göstermektedir 

(123,124).  

 Bu bulgular bize kapilleroskopik değişikliklerin takibinin tedavi cevabı 

değerlendirmede kullanılabilecek dinamik bir hastalık göstergesi olabileceğini 

düşündürmektedir.  

 Modifiye Rodnan deri skoru, SSc’de palpasyon ile cilt ölçümü yapılan en uygun ve 

tekrarlanabilir teknikdir. Modifiye Rodnan deri skoru’nun çok merkezli klinik çalışmalarda 

güvenilir, uygulanabilir, geçerli ve değişiklikleri yansıtabildiği gösterilmiştir. Başlangıç ve 

takip cilt skoru, hastalık değerlendirmesi için değerli bir araçtır. Cilt skoru dermal fibrozis 

derecesi ile korele olma eğilimindedir, dolayısıyla fibrozis derecesi ve iç organ 

disfonksiyonu (pulmoner fibrozis, SSc kalp hastalığı, böbrek hastalığı ve gastrointestinal 

tutulum gibi) ile de koreledir. dcSSc başlangıcında cilt skoru hızla yükselme eğiliminde 

olup genellikle ilk 3-5 yıl arasında bir platoya ulaşır ve daha sonraki yıllarda yavaş yavaş 

gerilemeye başlar. lcSSc’de cilt skoru hızlı progrese olmaz ve total cilt koru diffüz hastalık 

kadar yükselmez (95). 

 Bizim çalışmamızda modifiye rodnan deri skoru ortalaması diffüz sistemik skleroz 

hastalarında limitli sistemik skleroz hastalarına göre daha yüksekti. Bredemeier ve ark. 91 

sistemik skleroz hastalarındaki kapilleroskopi sonuçlarını hastanın klinik ve laboratuar 

verileri ile karşılaştırmışlardır. Artmış kapiller kayıp (geç kapilleroskopik bulgu) daha 

yüksek cilt skoru, Scl-70 antikor pozitifliği ve uzun hastalık süresi arasında ilişkili 

saptanmıştır (125).  

Çalışmamızda modifiye Rodnan deri skoru ortalaması geç skleroderma paternine 

sahip grupta diğer gruplar ile karşılaştırıldığında daha yüksekti. Anti sentromer antikor ve 

anti topoizomeraz I antikor sistemik sklerozda en sık saptanan ve araştırılan antikorlardır 

(126,127).  

Daha önce yapılan çalışmalarda anti topoizomeraz I antikor ve kapiller kayıp arası 

ilişki bildirilmiş ancak her çalışmada aynı sonuçlar tekrarlanmamıştır (8,58). Anti 

sentromer antikor pozitifliği dev kapiller gelişimi ve kapiller kayıp gelişimi ile 

ilişkilendirilmiştir (6). Bizim çalışmamızda anti topoizomeraz I antikor ve anti sentromer 

antikor ile kapilleroskopi paternleri arasında ilişki saptanmamıştır. Otoantikor pozitifliği ve 

sistemik skleroz tutulumları arası ilişkide aynı sonuçlara ulaşılmamış olması hastalıkla 
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ilişkili antikorların görülme sıklığının etnik ve coğrafi farklılıklar göstermesi olabilir 

(6,119,120).   

Damarsal tutulum hastalık seyrinde erken görülme (özellikle ilk 5-10 yıl) 

eğiliminde olup, Raynoud Fenomeni vasküler tutulumun ilk klinik işaretidir ve diğer 

semptomlardan yıllar önce görülebilir (128). Soğuk maruziyetinde ve emosyonel stres 

durumlarında el parmaklarında karakteristik renk değişikliklerine yol açan dijital arterlerin 

yoğun vazospazmı ile karakterize bir durumdur. Primer veya altta yatan bir hastalığa 

(özellikler immün ilişkili hastalıklar) sekonder olabilir. Fizik muayene, immünolojik testler 

ve tırnak yatağı kapilleroskopisi primer ve sekonder formların ayrımında yardımcı olabilir 

(129). Raynaud fenomeni nedeni ile 15 yıldan fazla izlenen hastalarda yalnızca sistemik 

skleroza özgü kapilleroskopik değişikliklerin varlığı durumunda  %25’inde, sistemik 

skleroza özgü otoantikorlar ile birlikte saptanmaları durumunda ise %80' inde sistemik 

skleroz gelişmektedir (6).  

 Tırnak yatağı kapilleroskopisi, sekonder RF tanısında invaziv olmayan, bir 

yaklaşım olup SSc’da karakteristik değişikliklerinin belirlenmiş olması nedeni ile de pratik 

sayılabilen ve pahalı olmayan bir metoddur. SSc hastalarının klasifikasyonunda 

kapilleroskopinin rolü birkaç klinik çalışmada gösterilmiştir.  

 Erken evre hastalığın tanısal değerlendirilmesinde ve daha önceden tanılı 

hastalardaki mikroanjiopatinin klinik izlenmesinde yararlı olduğu düşünülmektedir. Yeni 

çalışmalar, mikrodamar yapısında saptanan değişikliklerin aynı anda iç organların 

tutulumunun ciddiyetini de yansıtabileceğini göstermektedir (130). Cutolo ve ark.’nın 

yaptığı bir çalışmada kapilleroskopik bulgular ile yaş ve hastalık süresi arasında anlamlı bir 

ilişki saptanmıştır ancak bu çalışmada lcSSc ve dcSSc subgrupları arasında kapilleroskopik 

bulgular açısından anlamlı bir fark saptanmamıştır (128). 

 Riccieri ve ark. dcSSc’da geç kapilleroskopik patern bulgularını daha sık 

saptamışlar (131). Buna karşın Lucila ve ark.’nın 46 hasta ile yaptığı çalışmada SSc alt 

grupları arasında anlamlı fark saptanamamıştır (130). 

 Bizim çalışmamızda erken-aktif kapilleroskopik paternle geç kapilleroskopik 

paterni karşılaştırdığımızda hastalık süresinin geç paterni olan hastalarda anlamlı olarak 

daha uzun saptanmıştır. Literatürle benzer şekilde diffüz ve limitli sistemik skleroz 

hastalarında kapilleroskopik bulgular açısından fark saptamadık. Hastaların yaş ortalaması 

geç kapilleroskopik paterni olan hastalarda erken ve aktif kapilleroskopik paterni olan 

hastalara göre daha fazlaydı. 
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Sonuç olarak çalışmamızda sistemik sklerozlu hastalarda kapilleroskopik bulguların cilt 

tutulumunun şiddeti ile ilişkili olduğunu destekleyen sonuçlar elde edilmiştir. Ancak 

sistemik sklerozun organ tutulumları sıklığı açısından kapilleroskopik skleroderma 

paternleri arasında farklılık saptanmadı. Sistemik skleroz organ tutulumları ve 

kapilleroskopik değişikler arasındaki ilişkinin doğru olarak saptanabilmesi için hastalar 

düzenli olarak kapilleroskopik inceleme ile takip edilmelidir. Bu konuda daha fazla ve 

daha iyi dizayn edilmiş çalışmalara ihtiyaç vardır. 
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