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COCUKLUK CAGI VASKULITLERI

» GIRIS

Cocukluk cag: vaskiilitleri cocuklarda nadir go-
riilen heterojen ve multisistemik bir hastalik gru-
budur. Insidansi ve prevelansi ile ilgili net veriler
olmamakla birlikte ¢ocukluk ¢ag: vaskiilitlerinin
tahmini insidans1 yilda 50/100.000 olarak ra-
porlanmigtir (1). Immiinoglobulin A vaskiiliti
(IgAV/eski adiyla Henoch-Schonlein purpurasi)
ve Kawasaki hastaligi (KH), ¢ocukluk c¢aginda
en sik goriilen vaskiilit formlaridir (2, 3). Damar
tutulumunun yeri, etkilenen damarlarin boyutu,
vaskiiler hasarin boyutu ve altta yatan patoloji,
hastalik fenotipini ve siddetini belirler. Tanidan
stiphelenmek ve vaskiiliti taklit eden diger du-
rumlar1 diglamak onemlidir. Vaskiilit agisindan
stiphe yaratan durumlar Tablo-1’de 6zetlenmis-
tir. Laboratuvar olarak ise anemi, lokositoz, akut
faz reaktanlarinda yiikseklik (ytiksek eritrosit se-
dimentasyon hiz1 ve C-reaktif protein degerleri),
idrar bulgular: (proteiniiri, hematiiri) ve antikor
pozitifligi gibi bulgular vaskiilit siiphesi uyandir-
maktadir.
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Tablo 1: Vaskiilit siiphesi uyandiran klinik 6zel-

likler

Agiklanamayan uzun siireli konstitusyonel
semptomlar (ates, kilo kaybi, yorgunluk)

Cilt bulgulari (palpabl purpura, nodiiller, livedo
retikiilaris, Glserler)

Kas iskelet sistemi bulgular: (artrit, artralji, miyalji)
Gastrointestinal sistem bulgular: (iskemik karin
agrisi)

Kardiyak bulgular (perikardit, miyokardit)

Norolojik bulgular (bas agrisi, nobet, monondritis
multipleks)

Pulmoner bulgular (kanama, kavite, nodiiller,
pulmoner infiltratlar)

Oftalmolojik bulgular (episklerit, iritis, paniiveit,
retinit)

Ust solunum yolu bulgulari (kronik siniizit, burun
kanamas, kronik otit, isitme kaybi, kondrit)

Renal bulgular (nefrit, nefrotik sendrom,
hipertansiyon, hizli ilerleyen bobrek yetmezligi)

Vaskiilitlerin = siniflandirmas1 2012'de  giin-
cellenen Chapel Hill Uzlagi Konferans: (CHCC)
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» LABORATUVAR BULGULARI

KH igin spesifik tani testleri yoktur, ancak inf-
lamasyon baslangi¢ta C-reaktif proteinin (CRP)
ve eritrosit sedimantasyon hizinin (ESH) yiiksel-
mesi, l6kositoz ve sola kayma ile kendini gosterir.
Akut donemde siklikla normositik, normokro-
mik anemi izlenirken trombositoz 6zellikle suba-
kut dénemde belirgindir. Steril piyiiri yaygindir
ancak spesifik degildir.

Kawasaki hastaligindan siiphelenilen tiim
hastalara EKO incelemesi ve elektrokardiyografi
(EKG) hemen yapilmalidir.

Tedavi

Tedavinin amaci, akut inflamasyon ve semptom-
larinin kontrolii ve en 6nemlisi koroner arter
anormalliklerini 6nlemektir. Aspirin ve intrave-
ndz immiinoglobulin (IVIG) tedavisi, tan1 konu-
lur konulmaz baglatilmalidir (25). IVIG tedavisi
2 gr/kg’dan 12 saatlik infiizyon seklinde verilme-
lidir. IVIG, atesin baglamasindan sonraki ilk 10
giin icinde uygulandiginda en etkilidir ve koroner
arter anevrizmasi olusum riskini %20-25’ten %3-
5’e disiiriir. Aspirin i¢in ise IVIG ile ayn1 anda
30-50 mg/kg/giin (4 esit dozda, oral) baslanmasi
ve hastanin atesi diistitkten 48 saat gegene kadar,
klinik bulgularda diizelme olana kadar ve CRP
seviyeleri diisene kadar bu dozda verilmesi 6ne-
rilmektedir (25). Ates ve inflamasyon diizeldikten
sonra aspirin anti-trombosit doza (3-5 mg/kg/
glin, tek doz) diistilmelidir.

Hastanin IVIG infiizyonu bittikten en az 36
saat sonra devam eden veya tekrar eden atesi
varsa IVIG direngli olarak tanimlanir (26). KH’li
hastalarin %10-20 kadarinda IVIG direngli has-
talik mevcuttur (26-28). Bu hastalarda ikinci doz
IVIG tedavisi veya steroid tedavisi verilebilmek-
tedir. IVIG, aspirin ve steroid tedavisine ragmen
persistan inflamasyonu olan hastalarda ise TN-
F-alfa blokerleri (6rnegin infliksimab) kullanila-
bilmektedir. Bagvuru aninda IVIG direnci a¢isin-
dan yiiksek risk altindaki hastalar1 tanimlamak
i¢in gelistirilen birgok skorlama sistemi mevcut-
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tur. Bunlar igerisinde en sik kullanilan1 Kobayas-
hi skorlamasidir (29) (Tablo 5).

Tablo 5: Kobayashi Skorlamasi (>4 puan IVIG

direnci i¢in yiiksek riskli grup)

Sodyum degeri <133 mmol/l

Tedavi baslangicinda hastalik siiresi <4
glin

Aspartat aminotransferaz (AST) > 100
IU/L

Notrofil >%80

CRP >10 mg/dL

Yas <12 ay

Trombosit sayis1 <300000/mm?
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