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Nadir Gorulen Cocukluk Cagi Birincil Sistemik
Vaskuliti

2016’un turevi

2. TESHIS VE TEDAViI

2.1 Vaskuilit tipleri nelerdir? Vaskulit nasil siniflandirihr?
Cocuklarda vaskulitlerin siniflandiriimasi, etkilenen kan damarinin
buUyukligune 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
atardamarlari etkiler (6rn. poliarteritis nodosa, Kawasaki hastaligi).
Klicuk damar vaskauliti, kilcal damarlar da dahil olmak tGzere daha kucuk
capl kan damarlarini etkiler (6rn. Henoch-Schonlein purpurasi,
granulomatoz polianjiyit, Churg-Strauss sendromu, kutanoz
|6kositoklastik vaskulit, mikroskopik polianjiyit).

2.2 Baslica belirtiler nelerdir?

Hastalik belirtileri, hem iltihaplanan damarlarin sayisina (yaygin veya
sadece birkacg 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 gostermektedir.
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 anlatiimistir.
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2.3 Nasil teshis edilir?

Vaskulitin teshisi genellikle kolay degildir. Belirtileri, diger daha sik
gorulen cesitli cocukluk hastaliklaryla 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
bolumunun ve diger pediyatrik yan dal uzmanlarinin ve gérintileme
uzmanlarinin oldugu bir merkeze yénlendirmek gereklidir.

2.4 Tedavi edilebilir mi?

Evet, gunumuzde vaskulit tedavi edilebilir; fakat yine de bazi karmasik
olgular gercekten zorludur. Duzgunce 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 mimkun olan en kisa strede kontrol altina almak (indtksiyon
tedavisi) ve uzun sureli kontroll 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 ilaclar 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
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etkileyen ilaclar (orn. dusuk doz aspirin veya antikoagulanlar) verilebilir
ve eger tansiyon yuksekse tansiyon dusurucu ajanlar kullantlir.
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 mantikhidir. Bazi tedaviler, standart ilac tedavileri ile
etkilesime girebilir. Doktorlarin buyuk kismi, tibbi tavsiyelere uydugunuz
surece tamamlayici tedavilere karsi cikmayacaklardir. Receteli
ilaclarinizi almayi1 birakmamaniz cok 6nemlidir. 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 gértusundz.

2.7 Kontroller

Duzenli kontrollerin ana amaci, cocugunuza azami fayda saglayabilmek
icin hastaligin seyrini, tedavinin etkinligini ve olasi yan etkilerini
degerlendirmektir. Dluzenli 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 siklig1 da azalir.
Vaskulitte 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
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olasl yan etkilerini tespit etmek icin yapilir. Hangi organin etkilendigine
gore, farkl uzmanlar tarafindan cesitli incelemeler ve goéruntuleme
calismalari 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 Hastaligin 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
hastaligin stiresine baglhdir. Hayati 6nem tasiyan organlarin zarar
gormesi, hastaya hayat boyu etki edebilir. Dizgun tedaviyle klinik
remisyon (hastalik belirtilerinin kayboldugu dénem), 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 yuksektir.
Hastalik seyrek goruldiginden, hastaligin uzun sureli gidisine ve 6lum
oranlarina dair bilgiler azdir.
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