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ÇOCUKLUK ÇAĞI VASKÜLİTLERİ

 ▶ GİRİŞ
Çocukluk çağı vaskülitleri çocuklarda nadir gö-
rülen heterojen ve multisistemik bir hastalık gru-
budur. İnsidansı ve prevelansı ile ilgili net veriler 
olmamakla birlikte çocukluk çağı vaskülitlerinin 
tahmini insidansı yılda 50/100.000 olarak ra-
porlanmıştır (1). İmmünoglobulin A vasküliti 
(IgAV/eski adıyla Henoch-Schönlein purpurası) 
ve Kawasaki hastalığı (KH), çocukluk çağında 
en sık görülen vaskülit formlarıdır (2, 3). Damar 
tutulumunun yeri, etkilenen damarların boyutu, 
vasküler hasarın boyutu ve altta yatan patoloji, 
hastalık fenotipini ve şiddetini belirler. Tanıdan 
şüphelenmek ve vasküliti taklit eden diğer du-
rumları dışlamak önemlidir. Vaskülit açısından 
şüphe yaratan durumlar Tablo-1’de özetlenmiş-
tir. Laboratuvar olarak ise anemi, lökositoz, akut 
faz reaktanlarında yükseklik (yüksek eritrosit se-
dimentasyon hızı ve C-reaktif protein değerleri), 
idrar bulguları (proteinüri, hematüri) ve antikor 
pozitifliği gibi bulgular vaskülit şüphesi uyandır-
maktadır.
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Tablo 1: Vaskülit şüphesi uyandıran klinik özel-
likler
Açıklanamayan uzun süreli konstitusyonel 
semptomlar (ateş, kilo kaybı, yorgunluk)
Cilt bulguları (palpabl purpura, nodüller, livedo 
retikülaris, ülserler)
Kas iskelet sistemi bulguları (artrit, artralji, miyalji)
Gastrointestinal sistem bulguları (iskemik karın 
ağrısı)
Kardiyak bulgular (perikardit, miyokardit)
Nörolojik bulgular (baş ağrısı, nöbet, mononöritis 
multipleks)
Pulmoner bulgular (kanama, kavite, nodüller, 
pulmoner infiltratlar)
Oftalmolojik bulgular (episklerit, iritis, panüveit, 
retinit)
Üst solunum yolu bulguları (kronik sinüzit, burun 
kanaması, kronik otit, işitme kaybı, kondrit)
Renal bulgular (nefrit, nefrotik sendrom, 
hipertansiyon, hızlı ilerleyen böbrek yetmezliği)

Vaskülitlerin sınıflandırması 2012‘de gün-
cellenen Chapel Hill Uzlaşı Konferansı (CHCC) 
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 ▶ LABORATUVAR BULGULARI
KH için spesifik tanı testleri yoktur, ancak inf-
lamasyon başlangıçta C-reaktif proteinin (CRP) 
ve eritrosit sedimantasyon hızının (ESH) yüksel-
mesi, lökositoz ve sola kayma ile kendini gösterir. 
Akut dönemde sıklıkla normositik, normokro-
mik anemi izlenirken trombositoz özellikle suba-
kut dönemde belirgindir. Steril piyüri yaygındır 
ancak spesifik değildir.

Kawasaki hastalığından şüphelenilen tüm 
hastalara EKO incelemesi ve elektrokardiyografi 
(EKG) hemen yapılmalıdır.

Tedavi
Tedavinin amacı, akut inflamasyon ve semptom-
larının kontrolü ve en önemlisi koroner arter 
anormalliklerini önlemektir. Aspirin ve intrave-
nöz immünoglobulin (IVIG) tedavisi, tanı konu-
lur konulmaz başlatılmalıdır (25). IVIG tedavisi 
2 gr/kg’dan 12 saatlik infüzyon şeklinde verilme-
lidir. IVIG, ateşin başlamasından sonraki ilk 10 
gün içinde uygulandığında en etkilidir ve koroner 
arter anevrizması oluşum riskini %20-25’ten %3-
5’e düşürür. Aspirin için ise IVIG ile aynı anda 
30-50 mg/kg/gün (4 eşit dozda, oral) başlanması 
ve hastanın ateşi düştükten 48 saat geçene kadar, 
klinik bulgularda düzelme olana kadar ve CRP 
seviyeleri düşene kadar bu dozda verilmesi öne-
rilmektedir (25). Ateş ve inflamasyon düzeldikten 
sonra aspirin anti-trombosit doza (3-5 mg/kg/
gün, tek doz) düşülmelidir.

Hastanın IVIG infüzyonu bittikten en az 36 
saat sonra devam eden veya tekrar eden ateşi 
varsa IVIG dirençli olarak tanımlanır (26). KH’li 
hastaların %10-20 kadarında IVIG dirençli has-
talık mevcuttur (26-28). Bu hastalarda ikinci doz 
IVIG tedavisi veya steroid tedavisi verilebilmek-
tedir. IVIG, aspirin ve steroid tedavisine rağmen 
persistan inflamasyonu olan hastalarda ise TN-
F-alfa blokerleri (örneğin infliksimab) kullanıla-
bilmektedir. Başvuru anında IVIG direnci açısın-
dan yüksek risk altındaki hastaları tanımlamak 
için geliştirilen birçok skorlama sistemi mevcut-

tur. Bunlar içerisinde en sık kullanılanı Kobayas-
hi skorlamasıdır (29) (Tablo 5).

Tablo 5: Kobayashi Skorlaması (≥4 puan IVIG 
direnci için yüksek riskli grup)

Skor
Sodyum değeri ≤133 mmol/l 2
Tedavi başlangıcında hastalık süresi ≤4 
gün 2

Aspartat aminotransferaz (AST) ≥ 100 
IU/L 2

Nötrofil ≥%80 2

CRP ≥10 mg/dL 1
Yaş ≤12 ay 1
Trombosit sayısı ≤300000/mm3 1
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