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BÖLÜM 5

PRIMER SANTRAL SINIR SISTEMI 
VASKÜLITLERI

Bahadır KONUŞKAN1 
Sevde SEÇER2

GİRİŞ

Çocukluk çağı serebral vaskülitleri multifaktöriyel etiyolojiye sa-
hip heterojen bir gruptur. Önceden sağlıklı bir çocuk, tedavi edil-
mediği takdirde yıkıcı nörolojik hasara ve hatta ölüme yol açabi-
lecek ciddi nörolojik problemlerle başvurur. Erken tanı ve hedefe 
yönelik tedavi ile uzun dönem sonuçların daha yüz güldürücü 
olması sağlanabilir. İlk kez 1959’da yetişkinlerde Cravaito ve Fe-
igin tarafından tanımlanmıştır. 1988 yılında Leonard Calabrase 
8 yetişkin hastalık tek merkezli seride izole santral sinir sistemi 
anjiiti tanımlamasını terminolojiye kazandırmıştır.1 Primer se-
rebral vaskülitler veya diğer adıyla santral sinir sisteminin primer 
anjiiti, pediatrik arteriyel inme ayırıcı tanısında oldukça önemli-
dir. Primer santral sinir sistemi vasküliti (PSSSV) inflamatuar bir 
hastalıktır, beyin ve spinal kord kan damarlarını hedef alır. Altta 
yatan romatolojik, sistemik, enfektif bir hastalık veya malignensi 
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İndüksiyon tedavisi (0-6 ay arası): Prednison 2mg/kg/gün (max:60 
mg) oral yolla 12 ayda azaltılarak kesilir (idame tedavisi ilk 6 ayındada 
verilir)
Siklofosfamid 500-750 mg/m2 akut dönemde ilk dozu aldıktan sonra 
aylık uygulamalar şeklinde 6 kez devam edilir.
Ek tedavi: trimetoprim sulfometaksazol profilaksisi, Ca ve vit D 
desteği
İdame tedavisi (6-24 ay arası): Mikofenolat mofetil 800-1200 mg/m2/
gün 2 doz oral yolla yada
Mikofenolik asit 500-800 mg/m2/gün 2 doz oral yolla

Uzun dönem MMF tedavisininetkili olduğuna dair vaka se-
rileri vardır.24,25 Dirençli hastalıkta ileri teavi olarak infliximab 
kullanılabilir.26

SONUÇ

PSSSV farklı nedenlerle SSS damar duvarlarının inflamasyonu 
sonucu ortaya çıkan bir hastalık grubudur. Son dönemde görün-
tüleme yöntemlerindeki gelişmelere bağlı olarak hastalığın far-
kındalığı ve tanımlanması artmıştır. Bu görüntüleme yöntemleri 
hastalığın ayırıcı tanılarının daraltılmasında ve uygun yönetimin 
uygulanmasında hayati öneme sahiptir. Özellikle dirençli vakala-
rın etkili tedavileri için daha geniş hasta serilerine ihtiyaç vardır.
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