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Nadir Gorulen Cocukluk Cagi Birincil Sistemik
Vaskuliti

2016’un turevi

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

6.1 Nedir?

GPA baslica kucuk capli damarlari, ust solunum yollari (burun ve
sinusler) ile alt solunum yollar (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 kiclk 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 farkhi midir?

GPA, 6zellikle cocuklukta, ender gorulen bir hastaliktir. Asil sikligi
bilinmemektedir ama muhtemelen yilda 1 milyon cocukta 1 taneden
fazla yeni hasta gorulmez. 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
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iyilestirilemeyen sinus tikanikligiyla kendini gosterir. 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, éksuruk ve
godqgus agrisi gibi zatlurre 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
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 hastaligi,
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, 6rnegin rituximab, bireysel duruma goére 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), agn kesiciler (steroid olmayan
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iltihap giderici ilaclar, nonsteroidal anitinflamatuvar ilaclar [NSAii’ler] )
bulunur.
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