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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.
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