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Nadir Gorulen Cocukluk Cagi Birincil Sistemik
Vaskuliti

2016’un turevi

4. POLIARTERITIS NODOSA

4.1 Nedir?

Poliarteritis nodosa (PAN), damar duvarina zarar veren (nekrotize eden),
cogunlukla orta boy ve klcuk arterleri (atardamarlari) etkileyen bir tar
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 kiclk 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 cok seyrektir, her yil tahmini olarak milyonda bir yeni
olgu gorulur. Kiz ve erkek cocuklarini esit olarak etkiler ve cogunlukla
9-11 yas arasi cocuklarda gorulur. 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, kirginlk, halsizlik ve
kilo kaybidir.

Belirtilerin yerlesiminin cesitliligi, hastaliktan etkilenen organa gore
degisiklik gosterir. Dokuya yeterince kan gitmemesi agriya neden olur.
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Bu nedenle, birkac bolgede agri, PAN'In 6nde gelen belirtilerinden
saylilabilir. Cocuklarda, kas ve eklem agrisi, sindirim kanalina kan
pompalayan damarlarin etkilenmesinden dolayi gerceklesen karin agrisi
kadar sik gorualir. 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 Ulser 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
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 kétuye 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 bolgesel belirtilere
gore koyulur. Bu teshis, damarlardaki degisikliklerin goérintuleme
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 gorintilendigi, 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
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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 arastirilmamaistir.

Hastaligin etkinligi yatistiginda, genelde azatiyoprin, metotreksat veya
mikofenolat mofetil iceren idame tedavisi ile kontrol altinda tutulur.
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), agn kesiciler (steroid
olmayan iltihap giderici ilaclar, nonsteroidal anitinflamatuvar ilaclar
[NSAIi’ler]) bulunur.
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