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Nadir Gorulen Cocukluk Cagi Birincil Sistemik
Vaskuliti

2016’un turevi

7. MERKEZI SiNiR SISTEMIiNiIiN PRIiMER ANJiYiTi

7.1 Nedir?

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

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 ndrolojik veya
psikiyatrik belirtiler de aslinda hastaliga ait olabilir. Ateslenmeye ve
kandaki iltihap belirteclerinin yltksekligine neden olan sistemik
iltihaplanma genellikle yoktur.

7.4 Nasil teshis edilir?
Kan testleri ve beyin omurilik sivisi analizi bu hastaliga 6zgun degildir
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ve genellikle norolojik belirtilere neden olan enfeksiyon, diger bulasici
olmayan beyin iltihaplari veya kan pihtilasmasi rahatsizliklari gibi baska
rahatsizliklarin varlik ihtimallerini elemek icin gergeklestirilir. 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. MUmkulnse, 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
beyindeki lezyonlar kotlulesirse), 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.
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