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Nadir Gorulen Cocukluk Cagi Birincil Sistemik
Vaskuliti

2016’un turevi

1. VASKULIT NEDIR

1.1 Nedir?

Vaskulit kan damarlarinin iltihabidir. Vaskulitler genis bir grup hastaligi
kapsar. Vaskulitin "birincil" (primer) olmasi demek, altta yatan hastalik
olmaksizin baslica hastalik hedefinin kan damarlari olmasi demektir.
Vaskdulitlerin siniflandiriilmasi, etkilenen kan damarlarinin boyutu ve
tipine gdre degisir. Vaskdlitlerin, hafif seyirliden hayati tehdit edebilen
ciddi seyirliye kadar pek cok cesidi vardir. "Nadir gorulen" tabiri ise bu
gruptaki hastaliklarin, cocuklukta cok nadir gortlen hastaliklar olmasina
karsihik gelir.

1.2 Ne kadar siktir?

Birincil akut vaskulitlerin bazilari, sik gorulen cocukluk hastaliklarndir
(6rn. Henoch-Schonlein purpurasi ve Kawasaki hastaligi). Asagida
tanimlanan diger hastaliklar ise seyrek goértlmektedir ve kesin goérulme
sikliklari bilinmemektedir. Bazen aileler, cocuklarina tani konulana dek
"vaskulit" s6zclugunu hic duymamis olurlar. Henoch-Schoénlein purpurasi
ve Kawasaki hastaligi, kendilerine ait kisimlarda aciklanmaktadir.

1.3 Hastaligin sebepleri nelerdir? Kalitsal midir? Bulasict midir?
Onlenebilir mi?

Birincil vaskulitler genellikle ailevi degildir. Vakalarin blyUk
cogunlugunda hasta, ailede bu hastaliktan etkilenen tek kisidir ve
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kardeslerinin de ayni hastaliga yakalanma olasiligi cok dusuktur. Farkl
etkenlerin bilesiminin hastaliga yol acmasi olasidir. Cesitli genlerin,
enfeksiyonlarin (tetikleyici olarak) ve cevresel faktorlerin hastaligin
gelisiminde 6nemli oldugu dusuntlmektedir.

Bu hastaliklar bulasici degildir ve ne dnlenebilir ne de tam sifayla tedavi
edilebilir; ama kontrol altina alinabilir. Kontrol altinda olmasinin anlami;
hastaligin aktif olmamasi ve belirtilerin kaybolmasidir. Bu duruma
"remisyon" denir.

1.4 Vaskilitte kan damarina ne olur?

Damar duvari vucudun bagisiklik sistemi tarafindan saldiriya ugrar ve
siser, bu da damar duvari yapisinin bozulmasina neden olur. Kan akisi
bozulur ve iltihapli damarlarda kan pihtilari olusabilir. Damar
duvarlarinin sismesiyle birlikte pihti olusumu bu damarlarin daralmasina
veya tikanmasina katkida bulunabilir.

Kan dolasimindaki iltihapli htucreler, damar duvarinda toplanip damara
ve aynl zamanda etrafindaki dokulara daha ¢ok hasar verir. Bu durum,
doku biyopsi orneklerinde gozlemlenebilir.

Damar duvari daha "gecirgen" hale gelerek damar icindeki sivinin
etraftaki dokulara girmesine ve bu dokularda sisme olmasina neden
olur. Bu etkiler, bu grup hastaliklarda gorulen cesitli tirlerde dokuntu ve
deri degisikliklerine yol acar.

Daralmis veya tikanmis damarlar boyunca azalan kan akimi veya daha
az gorulen kanamayla birlikte damar duvar yirtilmasi, dokulara zarar
verebilir. Beyin, bdbrekler, akcigerler veya kalp gibi yasamsal organlari
besleyen damarlarda tutulum, oldukga ciddi bir durum olabilir. Yaygin
(sistemik) vaskdulite genellikle iltihap molekullerinin asiri salinimi eslik
eder ve bu da ates, halsizlik gibi genel belirtilere ve iltihabin tespit
edilmesini saglayan su laboratuvar testlerinden anormal sonuclar
alinmasina neden olur: eritrosit sedimantasyon hizi (ESR) C- reaktif
protein (CRP). Daha buyuk damarlardaki sekil bozukluklari, anjiyografi
(kan damarlarini gérmemizi saglayan radyolojik bir inceleme islemi) ile
tespit edilebilir.

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Vaskaulit tipleri nelerdir? Vaskailit nasil siniflandirihir?
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Cocuklarda vaskulitlerin siniflandiriimasi, etkilenen kan damarinin
blUyukligine gore yapilir. Takayasu arteriti gibi buyuk damar vaskuliti,
aortu ve ana dallarini etkiler. Orta cap damar vaskuliti tipik olarak,
bobrekler, bagirsaklar, beyin veya kalbe kan akisi saglayan
atardamarlar etkiler (6rn. poliarteritis nodosa, Kawasaki hastaligi).
Kicuk damar vaskauliti, kilcal damarlar da dahil olmak Uzere daha klcuk
capli kan damarlarini etkiler (6rn. Henoch-Schonlein purpurasi,
granulomatoz polianjiyit, Churg-Strauss sendromu, kutanoz
|6kositoklastik vaskdulit, mikroskopik polianjiyit).

2.2 Baslica belirtiler nelerdir?

Hastalik belirtileri, hem iltihaplanan damarlarin sayisina (yaygin veya
sadece birkac yerde) ve yerine (beyin veya kalp gibi yasamsal organlara
karsilik deri veya kas) hem de kan akisinin ugradigi kesintinin
derecesine gore degisir. Bu belirtiler, kan akisinin gecici olarak
azalmasindan, tam tikanma sonucu civar dokulara oksijen ve besin
ulasamamasinin yarattigi degisikliklere kadar cesitlilik gdstermektedir.
Nihayetinde doku hasarini takiben skarlasmaya neden olabilir. Doku
hasarinin dlclsu, doku veya organdaki islev bozuklugunun derecesini
gosterir. Tipik belirtiler, asagida, her bir hastaliga dair aciklama
kisimlarinda anlatilmistir.

2.3 Nasil teshis edilir?

Vaskadlitin teshisi genellikle kolay degildir. Belirtileri, diger daha sik
gorulen cesitli cocukluk hastaliklariyla benzerlik gosterir. Tani, klinik
belirtilerin ve eger mumkunse kan, idrar ve gorintileme
(ultrasonografi, rontgen, bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans ve
anjiyografi gibi) tetkik sonuclarinin bir uzman tarafindan
degerlendirilmesine dayanir. MUmkuUnse tani, etkilenen ve en erisilebilir
durumdaki doku veya organlarin biyopsi bulgulariyla dogrulanir. Seyrek
goruldugu icin cocugu, eger mumkunse pediyatrik romatoloji
bolimunun ve diger pediyatrik yan dal uzmanlarinin ve gérantileme
uzmanlarinin oldugu bir merkeze yénlendirmek gereklidir.

2.4 Tedavi edilebilir mi?
Evet, gunumuzde vaskulit tedavi edilebilir; fakat yine de bazi karmasik
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olgular gercekten zorludur. DlUzgunce tedavi edilmis hastalarin
cogunlugunda, hastalik kontrol altina alinir (remisyona girer).

2.5 Tedaviler nelerdir?

Birincil kronik vaskulitin tedavisi uzun sureli ve karmasiktir. Ana amaci
hastaligi mimkuin olan en kisa stirede kontrol altina almak (indtksiyon
tedavisi) ve uzun sureli kontrolt korumak (idame tedavisi), bu esnada
da ilaclarin gereksiz yan etkilerinden kacinmaktir. Tedaviler kesinlikle
hastanin yasina ve hastaligin ciddiyetine gore hasta odakli olarak
secilmektedir.

Siklofosfamid gibi bagisiklik sistemini baskilayici ilaclarla birlikte
kortikosteroidlerin, hastaligin gerilemesinde en etkili tedavi oldugu
kanitlanmistir,

idame tedavisinde dizenli olarak kullanilan ilaglar arasinda: azatiyoprin,
metotreksat, mikofenolat mofetil ve dusuk dozda prednizon
bulunmaktadir. Etkinlesmis bagisiklik sistemini baskilamak ve iltihapla
muicadele amaciyla baska ilaclar da kullanilabilir. Genellikle diger genel
ilaclar etkisiz oldugunda, birey odakl secilmektedirler. En yeni biyolojik
ajanlar (orn. TNF inhibitorleri ve rituksimab), kolsisin ve talidomid bu
ilaclar arasindadir.

Uzun sureli kortikosteroid tedavisinde, yeterli kalsiyum ve D vitamini
alimiyla osteoporoza karsi onlem alinmalidir. Kan pihtilasmasini
etkileyen ilaclar (orn. dusuk doz aspirin veya antikoagulanlar) verilebilir
ve eger tansiyon yuksekse tansiyon duasurucu ajanlar kullantlr.
Kas-iskelet fonksiyonunu iyilestirmek icin fizyoterapi gerekebilir; ayrica
hastaya ve ailesine psikolojik ve sosyal destek saglanmasi, kronik bir
hastaligin stres ve zorluklarini atlatmakta yardimci olacaktir.

2.6 Standart olmayan/tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

Cok sayida butunleyici ve alternatif tedavi bulunmaktadir ve bu durum,
hastalar ve aileleri icin kafa karistirici olabilir. Bu tedavileri denemenin
tehlike ve faydalari dikkatle disunulmelidir zira kanitlanmis faydalari
cok azdir ve gerek zaman gerekse cocuga getirdigi yuk ve maddi kulfet
bakimindan maliyetli olabilir. EGer butlnleyici ve alternatif tedavileri
arastirmak istiyorsaniz bu secenekleri cocuk romatolojisi uzmaniniz ile
gorusmek mantikhdir. Bazi tedaviler, standart ilac tedavileri ile
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etkilesime girebilir. Doktorlarin buyuk kismi, tibbi tavsiyelere uydugunuz
surece tamamlayici tedavilere karsi cikmayacaklardir. Receteli
ilaclarinizi almayi! birakmamaniz cok dnemlidir. Hastaligi kontrol altina
almak icin kortikosteroid gibi ilaclarin gerekli oldugu hallerde, hastalik
halen aktif iken bunlari almayi birakmak cok tehlikeli olabilir. Lutfen ilag
tedavisiyle ilgili sorunlari, cocugunuzun hekimiyle gérusuniz.

2.7 Kontroller

Duzenli kontrollerin ana amaci, cocugunuza azami fayda saglayabilmek
icin hastaligin seyrini, tedavinin etkinligini ve olasi yan etkilerini
degerlendirmektir. DUzenli ziyaretlerin sikligi ve cesidini, hastaligin tipi
ve ciddiyeti oldugu kadar, kullanilan ilaclar da belirler. Hastaligin erken
donemlerinde, poliklinik kontrolleri standart iken, daha karmasik
olgularda hastanin hastaneye yatirilmasi daha siklikla gorulebilir.
Hastalik kontrol altina alindiginda hastaneye gidilme sikligi da azalir.
Vaskdulitte hastaligin seyrini degerlendirmenin birka¢ yolu vardir.
Cocugunuzun durumundaki herhangi bir degisikligi bildirmeniz ve bazi
durumlarda cocugunuzun idrar cubuk testlerini veya tansiyon
Olcimlerini takip etmeniz istenebilir. Cocugunuzun sikayetlerinin
degerlendirilmesiyle beraber yapilan ayrintili klinik muayene, hastaligin
seyrinin degerlendirilmesinin 6nemli bir kismini olusturur. Kan ve idrar
testleri; iltihap varligini, organ islevlerindeki degisiklikleri ve ilaclarin
olasl yan etkilerini tespit etmek icin yapilir. Hangi organin etkilendigine
gore, farkli uzmanlar tarafindan cesitli incelemeler ve géruntuleme
calismalar yapilabilir.

2.8 Hastalik ne kadar surer?

Nadir birincil vaskulitler uzun vadeli, bazen hayat boyu suren
hastaliklardir. Akut, siklikla ciddi hatta hayati tehdit edici durumlar
olarak baslayip, gorece kronik, dusuk dereceli hastaliklara donusebilir.

2.9 Hastalhigin uzun donemli olasi gelisimi (prognozu) nasildir?
Nadir birincil vaskulitin prognozu fazlasiyla kisiye 6zgudur. Sadece
damar tutulumunun cesidi ve kapsamina gore degil, ayni zamanda
hastaligin baslangici ile tedavi baslangici arasindaki zamana ve
hastanin tedaviye verdigi yanita gore de degisir. Organ hasari riski, aktif
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hastaligin stresine baglidir. Hayati 6nem tasiyan organlarin zarar
gormesi, hastaya hayat boyu etki edebilir. Duzgun tedaviyle klinik
remisyon (hastalik belirtilerinin kayboldugu donem), siklikla birinci yilin
sonunda gorulur. Bu remisyon hayat boyu surebilir fakat genellikle uzun
streli idame tedavisine ihtiyac duyulur. Hastaligin remisyon dénemleri,
daha yogun tedavi gerektiren alevlenme dénemleriyle kesintiye
ugrayabilir. Tedavi edilmemis hastalikta 6lim riski oldukca yuUksektir.
Hastalik seyrek goruldiginden, hastaligin uzun sureli gidisine ve 6lim
oranlarina dair bilgiler azdir.

3. GUNLUK HAYAT

3.1 Hastalik cocugun ve ailenin gunluk hayatini nasil etkiler?
Baslangic donemi, cocuk rahatsizken ve henuz teshis konmamisken,
tum aile icin oldukca streslidir.

Hastaligi ve tedavisini anlamak, ebeveynlerin ve cocugun, hos olmayan
teshis ve tedavi yontemleriyle ve sik hastane ziyaretleriyle basa
cikmalarina yardimci olur. Hastalik kontrol altina alindiktan sonra ev ve
okul hayati genellikle normale doner.

3.2 Okul hayati nasil etkilenir?

Hastalik makul sekilde kontrol altina alindiginda, hastalarin mumkun
olan en kisa zamanda okula dénmeleri desteklenir. Cocugun
durumundan okulu haberdar etmek, cocugun okul durumu
degerlendirilirken bu durumun da hesaba katilmasini saglamak
acisindan onemlidir.

3.3 Spor yapmasini etkiler mi?

Hastalikta remisyon saglandiginda, cocuklar sevdikleri spor
aktivitelerine katilmalari konusunda desteklenir.

Organlarda ve kas, eklem, kemiklerde daha once kullanilan
kortikosteroide bagl islev bozuklugu olasiliginin varligina gore
tavsiyeler degisiklik gosterebilir.

3.4 Beslenme nasil olmahidir?
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Beslenmenin hastaligin seyrini ve sonucunu etkiledigine iliskin bir kanit
yoktur. BUyume cagindaki bir cocuk icin yeterli protein, kalsiyum ve
vitaminleri iceren saglikli ve dengeli bir beslenme tavsiye edilir. Bir
hasta kortikosteroid tedavisi gorurken, kortikosteroidlerin yan etkilerini
en aza indirmek icin sekerli, yagl veya tuzlu besinlerin tiketimine,
sinirlama getirilmelidir.

3.5 iklim, hastaligin seyrini etkiler mi?

iklimin hastaligin seyrini etkiledigine dair veri yoktur. Dolasim
bozuklugu, 6zellikle el ve ayak parmaklarinda vaskulit s6z konusuysa,
soguga maruz kalmak belirtileri daha da koétulestirebilir.

3.6 Enfeksiyon ve asilar hakkinda ne soylenebilir?

Bazi enfeksiyonlarin, bagisiklik sistemini baskilayici ilaclarla tedavi
edilen hastalarda ciddi sonuclari olabilir. Sucicegi veya zonayla temas
durumunda antivirus ilaci almak ve/veya 6zel antiviris immunoglobulini
almak icin hemen doktorunuzla iletisime gecmelisiniz. Standart
enfeksiyon riski, tedavi goren cocuklarda az da olsa daha yuksek
olabilir. Tamamen islevsel bir bagisiklik sistemine sahip bireyleri
etkilemeyen ajanlar ile olagan disi enfeksiyonlar gelistirebilirler.
Antibiyotikler (kotrimoksazol) de bazen bagisikligi baskilanmis kisilerde
Pneumocytis denen bir bakterinin yol actigi bir komplikasyon olan,
hayati tehdit edici bir akciger enfeksiyonunu dnlemek icin uzun sureli
olarak verilir.

Canli asilarin yapilmasi (orn. kabakulak, kizamik, kizamikcik, cocuk felci,
tiberklloz), bagisiklik sistemini baskilayici ilaclar alan hastalada
ertelenmelidir.

3.7 Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrolu hakkinda neler
soylenebilir?

Cinsel acidan aktif ergenlerde, kullanilan ilaclarin cogunlugu gelisen
fetUse zarar verebileceginden dogum kontroll 6nemlidir. Bazi sitotoksik
ilaclarin (baslicasi siklofosfamid) hastanin cocuk sahibi olmasini
(dogurganligini) etkileyecegine dair endiseler mevcuttur. Bu daha cok
tedavi slresi boyunca alinan ilacin toplam dozuna gdre degisir ve ilacin
cocuklara veya ergenlere ne zaman verildigi ile daha az iliskilidir.
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4. POLIARTERITIS NODOSA

4.1 Nedir?

Poliarteritis nodosa (PAN), damar duvarina zarar veren (nekrotize eden),
cogunlukla orta boy ve klcuk arterleri (atardamarlan) etkileyen bir tir
vaskulittir. Pek cok arterin duvari yamali bir sekilde etkilenmistir, cok
damari etkilediginden poliarteritis denir, "poli" cok demektir. Damar
duvarinin iltihaph kisimlari zayiflar ve kan akisinin basinci altinda damar
boyunca, disari dogru kicuk yumru seklinde cikintilar (anevrizmalar)
olusur. "Nodosa" isminin kaynagi budur. Kitan6z (deri) poliarteritis, ic
organlari degil agirlikli olarak deri ve kas-iskelet dokusunu (bazen kas
ve eklemleri de) etkiler.

4.2 Ne kadar siktir?

PAN cocuklarda ¢ok seyrektir, her yil tahmini olarak milyonda bir yeni
olgu gorulur. Kiz ve erkek cocuklarini esit olarak etkiler ve cogunlukla
9-11 yas arasi cocuklarda gorultr. Cocuklarda, streptokok veya daha az
siklikla hepatit B veya C enfeksiyonuyla iliskili olabilir.

4.3 Baslica belirtileri nelerdir?

En yaygin yakinmalar genel olarak uzun sureli ates, kirginhk, halsizlik ve
kilo kaybidir.

Belirtilerin yerlesiminin cesitliligi, hastaliktan etkilenen organa gore
degisiklik gosterir. Dokuya yeterince kan gitmemesi agriya neden olur.
Bu nedenle, birkac bolgede agri, PAN'In 6nde gelen belirtilerinden
sayilabilir. Cocuklarda, kas ve eklem agrisi, sindirim kanalina kan
pompalayan damarlarin etkilenmesinden dolayi gerceklesen karin agrisi
kadar sik gorallr. Eger testisleri besleyen damarlar etkilenirse, testis
torbasinda agri da gorulebilir. Deri rahatsizhgi, cesitli gérinimlerdeki
acisiz dokuntulerden (6rn. purpura adi verilen benekli dokuntu, deride
livedo reticularis denilen mora yakin renkli alacalanma) agrili deri
nodullerine ve hatta uUlser veya kangrene (kan akisinin tamamen
kesilmesi ve bu nedenle el ve ayak parmaklari, kulaklar veya burnun
ucu gibi u¢ noktalarin zarar gérmesi) kadar genis bir yelpazededir.
Bobrek tutulumu, idrarda kan ve protein tespit edilmesine ve/veya
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yuksek tansiyona (hipertansiyon) yol acabilir. Sinir sistemi de cesitli
derecelerde etkilenebilir ve cocuk nobet, inme veya baska norolojik
degisiklikler gecirebilir.

Bazi ciddi olgularda durum hizla kotuye gidebilir. Laboratuvar testleri
genellikle yuksek lokosit seviyesi (Iokositoz) ve dusuk hemoglobin
seviyesi (anemi) ile kandaki belirgin iltihap belirtilerini ortaya koyar.

4.4 Nasil teshis edilir?

Teshiste PAN'In dusunulmesi icin cocuklukta inatcl ates yapan
enfeksiyonlar gibi diger olasi nedenlerin dislanmis olmasi gereklidir.
Teshis daha sonra, surekli ates icin cogunlukla uygulanan antimikrobiyal
tedaviye ragmen devamlilik gésteren sistemik ve bodlgesel belirtilere
gore koyulur. Bu teshis, damarlardaki degisikliklerin goérinttleme
yontemiyle (anjiyografi) gosterilmesi veya doku biyopsisinde ortaya
cikan damar duvari iltihaplanmasina dair bulgular ile onaylanir.
Anjiyografi, siradan rontgenlerle belli olmayan kan damarlarinin
kontrast olusturan bir sivinin dogrudan kan dolasimi sistemine
enjeksiyonu yoluyla gérintilendigi, radyolojik bir yéntemdir. Bu
yonteme geleneksel anjiyografi denir. Bilgisayarli tomografi (BT
anjiyografi) de kullanilabilir.

4.5 Tedavisi nedir?

Kortikosteroidler, cocukluk donemi PAN'Inin temel tedavi yontemidir. Bu
ilaclarin verilme sekli (hastalik cok etkin oldugunda direkt olarak
damardan verilerek, daha sonra tablet seklinde verilerek) ile doz ve
tedavi suresine, hastaligin kapsami ve ciddiyetinin dikkatlice tespit
edilmesinden sonra bireysel bazda karar verilir. Hastalik deri ve kas-
iskelet sistemiyle sinirli ise, bagisiklik islevlerini baskilayan diger
ilaclarin verilmesine gerek olmayabilir. Yine de ciddi boyuttaki hastalik
ve yasamsal organlarin etkilenmesi, hastaligin kontrol altina alinmasi
icin baska ilaclarin da (genellikle siklofosfamid) tedaviye eklenmesini
gerektirir (buna induksiyon tedavisi denir). Ciddi ve tedaviye cevap
vermeyen hastaligin s6z konusu oldugu vakalarda, biyolojik ajanlarin
dahil oldugu baska ilaclar da bazen kullanilir fakat bunlarin PAN
tedavisindeki etkinlikleri resmen arastiriimamaistir.

Hastaligin etkinligi yatistiginda, genelde azatiyoprin, metotreksat veya
mikofenolat mofetil iceren idame tedauvisi ile kontrol altinda tutulur.
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Hastaya gore verilen ek tedaviler arasinda penisilin (streptokok
enfeksiyonu sonrasi gelisen olgularda), kan damarlarini genisleten
ilaclar (vazodilatorler), tansiyon dusurucu ilaclar, pihtilasmayi
engelleyen ilaclar (aspirin veya antikoagulanlar), agri kesiciler (steroid
olmayan iltihap giderici ilaclar, nonsteroidal anitinflamatuvar ilaclar
[NSAIi’ler]) bulunur.

5. TAKAYASU ARTERITI

5.1 Nedir?

Takayasu arteriti (TA, nabizsizlik hastaligi), baslica buyuk atardamarlari,
agirhkla aort ve dallarini ve ana akciger (pulmoner) atardamari dallarini
etkiler. Bazen "grantulomatoz" veya "buyuk hucreli" vaskulit terimleri
kullaniimaktadir, bunun nedeni, atar damar duvarinda bulunan 6zel bir
tipteki buyuk hucrenin ("dev hucre") etrafinda olusan ktucuk yumru
seklinde lezyonlarin temel mikroskopik 6zellikleridir. Halk arasinda
"nabizsiz hastalik" olarak da adlandirilir cinku kol ve bacaklardan nabiz
allnamaz veya alinan nabizlar birbirine uymaz.

5.2 Ne kadar yaygindir?

Dunyada TA, beyaz olmayan (buyuk oranda Asyall) nufusta yaygin
gorulmesinden dolay! nispeten sik gorulen bir hastalik olarak
degerlendirilir. Avrupalilarda hastalik oldukca seyrek gorular. Kizlar
(genelde ergenlik doneminde) erkeklere oranla daha sik etkilenirler.

5.3 Baslica belirtiler nelerdir?

Hastaligin erken belirtileri arasinda ates, istah kaybi, kilo kaybi, kas ve
eklem agrilari, bas agrisi ve gece terlemeleri yer alir. iltihabin
laboratuvar belirtecleri artar. Atardamar iltihaplanmasi ilerledikce,
azalan kan akisinin etkileri gorunur hale gerilir. Artan tansiyon
(hipertansiyon) cocukluktaki hastaligin siklikla gérulen erken bir
belirtisidir, bunun nedeni karindaki atardamarlarin tutulumunun
bobreklere kan gidisini etkilemesidir. Kol ve bacaklarda nabiz kaybi,
farkl yerlerden alinan tansiyon farki, daralan atardamarlarda stetoskop
yoluyla duyulan hirilti, kol ve bacaklarda keskin agri (klodikasyon)
yaygin belirtilerdir. Bas agrisi, cesitli ndroloji ve g6z belirtileri, beyne
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giden kan akisinin bozulmasinin sonucu olabilir.

5.4 Nasil teshis edilir?

Doppler yontemi kullanilarak (kan akisinin belirlenmesi icin) yapilan
ultrasonografi degerlendirmesi, govdede kalbe yakin buyuk atardamar
dallarinin etkilenip etkilenmedigini tespit eden bir tarama veya takip
yontemi kadar kullanishidir fakat genellikle bu yontem, daha cevresel
atar damarlarin etkilenip etkilenmedigini tespit edemez.

Damar yapisinin ve kan akisinin (MR anjiyografi, MRA) manyetik
rezonansla (MR) gorunttilenmesi aort ve ana dallari gibi buyuk
atardamarlarin goruntulenmesi icin en uygun yontemdir. Daha kucuk
capli damarlari gorebilmek icin rontgen kullanilabilir; bu yontemde
damarlar kontrast olusturan bir sivinin direkt olarak kan akisi icine
enjekte edilmesiyle goruntulenir. Buna geleneksel anjiyografi denir.
Bilgisayarh tomografi (BT anjiyografi) de kullanilabilir. Nukleer tip, PET
(pozitron emisyon tomografisi) adi verilen bir muayene imkani
sunmaktadir. Damara bir radyoizotop enjekte edilir ve bir tarayici
tarafindan kaydedilir. Radyoizotopun aktif iltihapli bolgelerde
toplanmasi, atardamar duvarinin ne kadar etkilendigini gosterir.

5.5 Tedavisi nedir?

Kortikosteroidler, cocukluk donemi TA'nin temel tedavi yontemidir. Bu
ilaclarin verilme sekli ile doz ve tedavi suresi, hastaligin kapsami ve
ciddiyetinin dikkatle degerlendirilmesi dogrultusunda bireye gore
sekillendirilir. Bagisiklik islevlerini baskilayan diger ilaclar, hastaligin
erken donem seyrinde kortikosteroidlere duyulan ihtiyaci en aza
indirmek icin kullanilir. Sikhikla kullanilan ilaclar arasinda azatiyoprin,
metotreksat veya mikofenolat mofetil bulunur. Ciddi boyuttaki
hastalikta ise hastaligin kontrol altina alinmasi icin ilk sirada
siklofosfamid kullanilir (buna indtksiyon tedavisi denir). Ciddi ve
tedaviye cevap vermeyen hastalikta, ( anti-TNF ilaclar veya tosilizumab
gibi) biyolojik ajanlar da bazen kullanilabilir ama ¢ocukluktaki TA'daki
etkinlikleri resmen calisiimamistir.

Hastaya gore verilen ek tedaviler arasinda kan damarlarini genisleten
ilaclar (vazodilatorler), tansiyon dusurucu ajanlar, pthtilasmayi
engelleyen ilaclar (aspirin veya antikoagulanlar), agri kesiciler (steroid
olmayan iltihap giderici ilaclar, nonsteroidal anitinflamatuvar ilaclar

11/15



[NSAIi’ler])) bulunur.

6. ANCA ile iLiSKiLI VASKULIT: Graniilomatoz polianjiyit
(Wegener Hastaligi, GPA) ve Mikroskopik polianjiyit (MPA)

6.1 Nedir?

GPA baslica kucuk capli damarlari, ust solunum yollar (burun ve
sinusler) ile alt solunum yollari (akcigerler) dokularini ve bdbrekleri
etkileyen bir kronik sistemik vaskulittir. "Granulomatoz" terimi,
damarlarin icinde ve cevresinde olusan cok katmanli, kicuk, yumru
seklinde iltihapli bolgelerin mikroskopik goruntisune istinaden
verilmistir.

MPA daha kicUk capli damarlari etkiler. iki hastalikta da, ANCA (anti-
noétrofil sitoplazmik antikoru) adi verilen bir antikorun varhgi s6z
konusudur; dolayisiyla bu hastaliklara ANCA ile iliskili hastaliklar denir.

6.2 Ne kadar siktir? Cocuklardaki hastalik eriskinlerdeki
hastaliktan farkli midir?

GPA, 6zellikle cocuklukta, ender gorulen bir hastaliktir. Asil sikhgi
bilinmemektedir ama muhtemelen yilda 1 milyon cocukta 1 taneden
fazla yeni hasta gérulmez. Bildirilen vakalarin %97'sinden ¢cogu beyaz
nufusta gorulur. Cocuklarda her iki cinsiyet de esit derecede etkilenir
fakat yetiskinlerde erkekler kadinlara gore biraz daha cok etkilenir.

6.3 Baslica belirtiler nelerdir?

Hastalarin buyuk kisminda, hastalik antibiyotik veya dekonjestanlarla
iyilestirilemeyen sinls tikanikhgiyla kendini gésterir. Nazal septum
kabuklanmaya egilimlidir, kanama ve Ulserler bazen "eyer burun" adi
verilen bir deformasyona neden olabilir.

Ses tellerinin altindaki solunum yolu iltihabi soluk borusunun
daralmasina ve dolayisiyla boguk sese ve solunum problemlerine neden
olabilir. Akcigerlerde iltihapli yumrularin varligi nefes darligi, éksurik ve
gdgus agrisi gibi zaturre belirtilerine yol acar.

Bobreklerin etkilenmesi baslangicta hastalarin sadece kucuk bir
kisminda mevcuttur fakat hastalik ilerledikce daha sik gorulmeye
baslayarak idrar testlerinde ve bobrek fonksiyonuna yonelik kan
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testlerinde anormal bulgularin ortaya cikmasina ve hipertansiyona yol
acar. iltihapli doku, g6z bebeklerinin arkasinda toplanip goz bebeklerini
ileriye itebilir (protruzyon) veya orta kulakta toplanip orta kulak
iltihabina (otitis media) yol acabilir. Genel belirtiler arasinda kilo kaybit,
artan yorgunluk, ateslenme ve gece terlemeleri ile deride ve kas-iskelet
dokusunda ortaya cikan cesitli durumlar vardir.

MPA'da bobrek ve akcigerler etkilenen baslica organlardir.

6.4 Nasil teshis edilir?

Alt ve Ust solunum yollarindaki lezyonlara dair klinik belirtilerinin varligi,
idrarda kan ve protein varhigi ve bobrekten sizilen maddelerin
(kreatinin, ure) kandaki miktarinin artmasi ile anlasilan bébrek hastalig,
GPA'dan suphelenilmesini saglar.

Kan testleri genellikle bir hastaliga 6zgu olmayan iltihap belirteclerinde
(ESR, CRP) artis ve yuksek ANCA oranlari verir. Teshis, doku biyopsisi ile
desteklenebilir.

6.5 Tedavisi nedir?

Kortikosteroidler, siklofosfamid ile birlikte kullanildiklarinda ¢cocukluk
dénemi GPA/MPA'sinin temel tedavi yontemidir. Bagisiklik sistemini
baskilayan diger ilaclar, érnegin rituximab, bireysel duruma gdére tercih
edilebilir. Hastaligin etkinligi yatistiginda, genelde azatiyoprin,
metotreksat veya mikofenolat mofetil iceren idame tedavisi ile kontrol
altinda tutulur.

Hastaya gore verilen ek tedaviler arasinda antibiyotikler (uzun donem
ko-trimoksazol), tansiyon dusurucu ajanlar, pthtilasmayi engelleyen
ilaclar (aspirin veya antikoagulanlar), agri kesiciler (steroid olmayan
iltihap giderici ilaclar, nonsteroidal anitinflamatuvar ilaclar [NSAii’ler] )
bulunur.

7. MERKEZI SiNiR SISTEMIiNIiN PRIMER ANJiYiTi

7.1 Nedir?

Cocuklukta merkezi sinir sisteminin primer anjiyiti (igilizce kisaltmasi;
PACNS, Primary Angiitis of the Central Nervous System), beyindeki
ve/veya omurilikteki kiicik veya orta capli damarlari hedef alan iltihapli
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bir beyin hastaligidir. Nedeni bilinmemektedir fakat bazi cocuklarda,
daha 6nce varisella (sucicegi) gecirmis olmasi, enfeksiyonun yol actigi
iltihaplanma surecinin buna neden olabilecegini dusundurmektedir.

7.2 Ne kadar siktir?
Oldukca seyrek gorulen bir hastaliktir.

7.3 Baslica belirtileri nelerdir?

Baslangici, kol ve bacakta tek tarafli bir hareket bozuklugu (palsi, inme)
gibi, kontrol etmesi zor ndbetler veya ciddi bas agrilari gibi ani olabilir.
Bazen ruh halinde ve davranislarda degisiklik gibi yaygin nérolojik veya
psikiyatrik belirtiler de aslinda hastaliga ait olabilir. Ateslenmeye ve
kandaki iltihap belirteclerinin ytuksekligine neden olan sistemik
iltihaplanma genellikle yoktur.

7.4 Nasil teshis edilir?

Kan testleri ve beyin omurilik sivisi analizi bu hastaliga 6zgun degildir
ve genellikle norolojik belirtilere neden olan enfeksiyon, diger bulasici
olmayan beyin iltihaplari veya kan pihtilasmasi rahatsizliklar gibi baska
rahatsizliklarin varlik ihtimallerini elemek icin gerceklestirilir. Beyin veya
omurilik goruntuleme teknikleri baslica teshis yontemleridir. Manyetik
rezonans anjiyografisi (MRA) ve/veya standart anjiyografi (rontgen) orta
capli ve genis damarlarin etkilenip etkilenmedigini anlamak icin yaygin
olarak kullanilir. Hastaligin seyrini tespit etmek icin tekrarli incelemeler
gereklidir. EGer nedeni bilinmeyen ilerleyici beyin lezyonlari olan bir
cocukta atardamar tutulumu tespit edilmediyse, kucuk capli damarlarin
etkilendiginden suphelenilmelidir. Bu da ancak beyin biyopsisiyle
kanitlanabilir,

7.5 Tedavisi nedir?

Hastalik sucicegi kaynakliysa, kisa donem (3 ay kadar) kortikosteroid
tedavisi, hastaligin ilerlemesini durdurmak icin genellikle yeterli
olmaktadir. MUmkunse, antiviral bir ilac da tedaviye eklenir (asiklovir).
Boyle bir kortikosteroid tedavisi sadece anjiyografide pozitif cikan ve
ilerlemeyen hastalik icin gerekli olabilir. EGer hastalik ilerlerse (yani
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beyindeki lezyonlar kotulesirse), bagisiklik sistemini baskilayan ilaclarla
yogun bir tedavi uygulamak, beyne daha fazla zarar gelmesini 6nlemek
icin hayati 6nem tasir. Siklofosfamid, en yaygin olarak hastaligin
baslangictaki akut doneminde kullanilir ve daha sonra yerini idame
tedavisi alir (6rn. azatiyoprin, mikofenolat mofetil). Kan pihtisi
olusumunu engelleyen ilaclar (aspirin veya antikoagulanlar) da tedaviye
eklenmelidir.

8. DIGER VASKULITLER VE BENZER DURUMLAR

Kutano6z Iokositoklastik vaskulit (asiri hassasiyet veya alerjik vaskaulit
olarak da bilinmektedir) genellikle hassasiyete neden olan bir seye asiri
duyarlilik sonucu olusan damar iltihabi olarak tanimlanir. Bu durumu
cocuklarda yaygin olarak ilaclar veya enfeksiyonlar tetikler. Genellikle
kucuk capli damarlari etkiler ve deri biyopsisinde kendine 6zgu bir
mikroskopik goruntu verir.

Dusuk komplemanli Urtikeryal vaskdalit, cogunlukla kasintili, sik gorilen
bir alerjik deri reaksiyonu kadar cabuk solmayan, yaygin ve Urtikere
benzer bir dokuntu olarak kendini gosterir. Kandaki dustk kompleman
seviyesi bu duruma eslik edebilir.

Eozinofilik polianjiyit (EPA, eski adiyla Churg-Strauss sendromu olarak
da bilinir) ise cocuklarda cok seyrek gorulen bir vaskulit cesididir. Astim
ve kanda ve dokularda eozinofil adi verilen beyaz kan hucrelerinin artisi,
ic organlarda ve deride farklh vaskulit belirtilerine eslik eder.

Cogan sendromu, istktan korkma (fotofobi), bas donmesi ve isitme
kaybinin eslik ettigi, gézler ve ic kulaklarin etkilenmesi ile karakterize
nadir bir hastaliktir. Daha yaygin gorulen vaskaulit belirtileri de mevcut
olabilir.

Behcet hastaligi baska bir kisimda ayri olarak incelenmistir.
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