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GiRIS

Cocukluk ¢ag1 serebral vaskiilitleri multifaktoriyel etiyolojiye sa-
hip heterojen bir gruptur. Onceden saglikli bir ¢ocuk, tedavi edil-
medigi takdirde yikic1 norolojik hasara ve hatta 6liime yol agabi-
lecek ciddi nérolojik problemlerle basvurur. Erken tani ve hedefe
yonelik tedavi ile uzun dénem sonuglarin daha yiiz giildiiriicii
olmasi saglanabilir. Ilk kez 1959'da yetigkinlerde Cravaito ve Fe-
igin tarafindan tanimlanmistir. 1988 yilinda Leonard Calabrase
8 yetiskin hastalik tek merkezli seride izole santral sinir sistemi
anjiiti tanimlamasini terminolojiye kazandirmistir.! Primer se-
rebral vaskiilitler veya diger adiyla santral sinir sisteminin primer
anjiiti, pediatrik arteriyel inme ayirici tanisinda olduk¢a 6nemli-
dir. Primer santral sinir sistemi vaskiiliti (PSSSV) inflamatuar bir
hastaliktir, beyin ve spinal kord kan damarlarini hedef alir. Altta
yatan romatolojik, sistemik, enfektif bir hastalik veya malignensi
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Indiiksiyon tedavisi (0-6 ay arasi): Prednison 2mg/kg/giin (max:60
mg) oral yolla 12 ayda azaltilarak kesilir (idame tedavisi ilk 6 ayindada
verilir)

Siklofosfamid 500-750 mg/m2 akut donemde ilk dozu aldiktan sonra
aylik uygulamalar seklinde 6 kez devam edilir.

Ek tedavi: trimetoprim sulfometaksazol profilaksisi, Ca ve vit D
destegi

Idame tedavisi (6-24 ay aras1): Mikofenolat mofetil 800-1200 mg/m2/
glin 2 doz oral yolla yada
Mikofenolik asit 500-800 mg/m2/giin 2 doz oral yolla

Uzun dénem MMF tedavisininetkili olduguna dair vaka se-
rileri vardir.*** Direncli hastalikta ileri teavi olarak infliximab
kullanilabilir.?®

SONUC

PSSSV farkli nedenlerle SSS damar duvarlarinin inflamasyonu
sonucu ortaya ¢ikan bir hastalik grubudur. Son donemde goriin-
tilleme yontemlerindeki gelismelere bagh olarak hastaligin far-
kindalig1 ve tanimlanmasi artmustir. Bu goriintiileme yontemleri
hastaligin ayirici tanilarinin daraltilmasinda ve uygun yonetimin
uygulanmasinda hayati 6neme sahiptir. Ozellikle direngli vakala-
rin etkili tedavileri i¢in daha genis hasta serilerine ihtiya¢ vardir.
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