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Takayasu Arteriti

Takayasu’s Arteritis: Case Report

OZET Takayasu arteriti aorta ve ana dallarini tutan kronik inflamatuar bir vaskiilittir. Etkilenen
damarlardaki stenotik, trombotik ve anevrizmal degisiklikler sonucu ortaya ¢ikan belirtilerle
karakterizedir. Bag agris1 yakinmasi olan 10 yasindaki kiz hastada hipertansiyon tespit ederek
manyetik rezonans ve konvansiyonel anjiyografiyle Takayasu arteriti tanis1 kondu. Antihipertansif
ve immiinsiipresif ajanlara yanit alamadigimiz ve ileri diizeyde renal arter stenozu saptadigimiz
hastada perkiitan anjiyoplasti ve endovaskiiler stent uygulamas: sonucu hipertansiyon klinigi
kontrol altina alinabildi. Medikal tedaviye yanit vermeyen olgularda stent veya anjiyoplasti
uygulamas1 disiintilmelidir. Bu ¢alisma, tedavisinin zorlugu ve hastalifin uzun siireli izlem
gerektirmesi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Takayasu arteriti; ¢ocuk; hipertansiyon; anjiyoplasti

ABSTRACT Takayasu arteritis is a chronic inflammatory vasculitis affecting the aorta and its main
branches. Takayasu arteritis is characterized by symptoms; result of stenotic, occlusive, or aneuris-
mal changes in the affected vessels. We recognized hypertension of a ten-years-old girl suffering
from headache and diagnosed Takayasu arteritis with magnetic resonance angiography and con-
ventional angiography. We could be able to control the clinical presentation of hypertension by ad-
ministration of endovascular stent placement following percutaneous transluminal angioplasty cause
antihypertensive and immunosuppressive medications failed and severe stenosis of renal artery
were established. percutaneous transluminal angioplasty and stent replacement are conceivable if
the medical treatments fail. This case is presented because Takayasu arteritis is difficult to treat and
needs long term follow up.

Key Words: Takayasu arteritis; child; hypertension; angioplasty
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akayasu arteriti (TA) aorta ve biiylik damarlar tutan kronik infla-

matuar bir vaskiilittir. Cocukluk ¢aginin vaskiilitleri i¢cinde daha ¢ok

bityiik damarlar tutan dev hiicreli bir vaskiilit tipidir."* Siklig1 2.6/
1.000.000 olarak bildirilmistir.> Hastalarin 1/3’tinde baslangic 20 yasindan
oncedir ve belirtiler genellikle 10 yasindan sonra baglar. Hastaligin patoge-
nezinde genetik faktorlerin rolii tartismalidir ve etiyolojisi tam olarak bilin-
memektedir.!

Hastaligin erken evresinde halsizlik, kilo kaybi, gece terlemesi, ates,
miyalji-artralji, bag agrisi gibi 6zgiin olmayan bulgular izlenir. Olgularin
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%90’1nda vaskiiler stenoz ve stenoza bagh iskemik
bulgular ile renovaskiiler hipertansiyon goriiliir.*
Bag agris1 nedeni ile bagvuran ve hipertansiyon sap-
tanan 10 yasindaki kiz olgu, bu dénemde sistemik
hipertansiyonun nadir bir nedeni olan TA tanis1 al-
d1. Cocukluk ¢aginda hipertansiyon etiyolojisinde
bu hastaligin da diisiiniilmesi gereklidir. Bu olgu te-
davisinin zor olmasi ve uzun siireli izlem gerektir-

mesi nedeni ile sunulmustur.

IOLGU SUNUMU

On yasindaki kiz hasta, iki-ii¢ giindiir olan bas ag-
r1s1 ve kusma yakinmalariyla klinigimize getirildi.
Oykiisiinde yaklagik bir yildir siiren halsizlik, gece
terlemesi, yaygin kas agrilari oldugu 6grenildi. Oz
gecmisinde ve soy gecmisinde 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde viicut agirlig1 26.5 kg, (3-
10 persentil) ve boy 139 cm (10-25 persentil), vii-
cut 1s1s1 37°C, kan basinci sag iist ekstremitede
150/110 mmHg (yas ve boya gore 95 persentil de-
geri: 122/80 mmHg), sol iist ekstremite 130/90
mmHg olarak 6l¢iildii. Kardiyovaskiiler sistem de-
gerlendirilmesinde nabiz 90/dakika, sol st eks-
tremite nabizlar1 zayif alinmakla birlikte, dort
ekstremitede de nabizlar aliniyordu. S1, S2 nor-
mal olarak degerlendirildi. Solunum sistemi ola-
gandi. Batin muayenesinde organomegali yoktu,

ancak dinlemekle paraumblikal iifiiriim saptanda.

Mustafa BAK ve ark.

Go6z dibi muayenesi normal ve diger sistem mua-
yeneleri olagand.

Laboratuvar incelemesinde Hb: 11.6 gr/dL, 16-
kosit sayisi: 6400/mm3, trombosit sayisi: 384
000/mm?, eritrosit sedimentasyon hizi: 68 mm/saat,
CRP: 8.23 mg/dL olarak saptandi. Total protein 5
mg/dL, albumin: 3.9 mg/dL bulundu. Serum elek-
trolitleri, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, kas
enzimlerinden CK-MB ve LDH normal sinirlarda,
PPD: 2 mm bulundu. PA akciger grafisi normal ola-
rak degerlendirildi. Tam idrar tahlilinde protein (+),
24 saatlik idrarda protein: 5.7 mg/m?/saat idi. anti
niikleer antikor, romatoid faktor, p ANCA ve cAN-
CA: negatif, kan lipid profili normal, IgG, A, M, E
degerleri yasa gore normal sinirlardaydi.

Yapilan ekokardiyografisi (EKO)’nde; sol ven-
trikiilde konsantrik hipertrofi ve diyastolik dis-
fonksiyon tespit edildi.

Batin Doppler ultrasonografisi (USG) nde; sol
renal arter proksimalinde darlik, aorta ve karotik
arter duvar kalinliginda artis ve diizensizlik, man-
yetik rezonans (MR) angiyografisinde; bilateral re-
nal arterlerin orijininde ileri derecede darlik,
¢olyak trunkus orijininde darlik, abdominal aorta
konturlarinda irregiileriteler, sol subklavian arter
orijininden sonra okliizyon ve kollateral vaskiiler
yapilar, sag subklavian arterde aksiller arter 6nce-
sinde ileri darlik saptand: (Resim 1).

RESIM 1: Manyetik rezonans anjiyoda aorta abdominalis, renal arterler ve subklavian arterlerde darlik.
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TABLO 1: American College of Rheumatology
Takayasu artreti tani kriterleri.?

. Hastaligin 40 yasin altinda baslamasi.

. Ekstremitelerde kladikasyon.

. Ust ekstremite sistolik kan basinglari arasinda 10 mmHg'dan
fazla fark olmasi.

. Brakiyal arter pulsasyonunda azalma.

. Aorta ve subklavian arterde ifliriim.

. Aorta ve dallarinda arteriyografik anormallikler.

* En az 3 kriterin kargilanmas! tani igin yeterlidir.

Klinik ve goriintiileme yontemlerinin yardi-
miyla olguya “American College of Rheumatology”
tan1 kriterlerine gore TA tanisi konuldu (Tablo 1).

Hastanin steroid tedavisi 2 mg/kg/giin PO
prednizolon olarak baglandi. Bu arada propranolol
(1.5 mg/kg/gtin PO), nifedipin (3 mg/kg/giin) olarak
baslanan antihipertansif tedaviye ragmen tansiyon
arteriyel yiiksekliklerinin devam etmesi nedeni ile
alfa metildopa (10 mg/kg/gtin) eklendi. Hastada kli-
nik diizelme ve akut faz reaktanlarinda diisme ol-
mamas:t nedeni ile 15 gilin sonra tedaviye
siklofosfamid (1 gr/m?/ay) eklendi. Antihipertansif
ajanlara ragmen hipertansiyonu kontrol altina alin-
madigindan, yapilan girisimsel anjiyografisinde ab-
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dominal aorta infrarenal segmentinde fusiform da-
ralma, sagda orta derecede, solda %90’1n tizerinde
olmak tizere her iki renal arterde stenoz saptandu.
Sol renal arterdeki ileri derecede darlik nedeni ile
uygulanan perkiitan transluminal anjiyoplasti ile
birlikte endovaskiiler stent implantasyonu uygu-
land:. Stent uygulamasindan sonra tansiyonu 75-90
persentil degerlerine diistii. Immiinosiipresif ve an-
tihipertansif ajanlarin dozlar disiirilerek tedavi-
sine devam edilen olgunun akut faz reaktanlarinda
ve hipertansiyonunda gerileme gozlendi ($ekil 1).

Tedavinin 2. ayindan itibaren steroid tedavisi
her ay 10 mg azaltilarak 6 ay boyunca siirdiiriildi.
Siklofosfamid tedavisi 3. ayda kesildi. Akut faz re-
aktanlar aylik olarak izlendi. Sedimentasyon de-
gerleri 13-25 mm/saat, CRP degerleri 0.3-1 mg/dL
arasinda seyretti. Tansiyon yiikseklikleri antihi-
pertansif ajanlarin 3. ayda kesilmesine ragmen de-
vam etmedi. Olgu izleminin 1. yilinda sorunsuz
takip ediliyor.

I TARTISMA

TA aorta ve ana dallarini tutan kronik inflamatuar
bir hastaliktir. S6z konusu damarlarda stenoz, trom-
boz ve anevrizma olugsumu ile sonuglanan graniilo-
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SEKIL 1: Hastamizda tedavi, akut faz reaktanlar ve tansiyon arteriyel iliskisi.
ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi, CRP: C-reakif protein, TA: Tansiyon arteriyel.
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matdz bir iltihap ile karakterizedir. Diinya genelin-
de ¢ocukluk ¢aginda Henoch-Schonlein vaskiiliti ve
kawasaki hastaligindan sonra tigtincti siklikta gorii-
len vaskiilit tipidir. Tiirkiye'de yapilan ¢ok-merkez-
li bir caligmaya gore 2006 yilinda 3. siradaki
poliarteritis nodosadan sonra 4. siray1 almaktadir.

Hastaligin erken donem bulgular: ates, gece
terlemesi, kilo kayb1, anoreksi, artralji, artrit, mi-
yalji gibi 6zgiin olmayan bulgular olup, hastalarin
yarisindan fazlas: bu klinik prezentasyon ile bagvu-
rur. Olgularin %90’1nda ise stenoz ve stenoza bag-
L1 iskemik bulgular ile renovaskiiler hipertansiyon
klinigi ortaya ¢ikar.® Bizim olgumuzda da bir yildir
stiren halsizlik, gece terlemesi, yaygin miyalji ya-
kinmalari ile birlikte son giinlerde olan bas agrisi
yakinmalar1 esas bagvuru nedeni idi. Retinopati, hi-
pertansif ensefalopati ve batinda iifiirtiim duyulma-
s1 TA’da
Hastamizda retinopati ve hipertansif ensefalopati

nadir gorilen bulgulardandir.®’
saptanmamasina ragmen batinda paraumblikal fii-
riim duyulmustur.

Pediatrik yag grubundan 17 hastanin incelen-
digi bir seride en sik goriilen klinik bulgular hiper-
tansiyon (%64.7), kalp yetmezligi (%47), periferik
nabizlarin zayiflig: veya yoklugu (%41) olarak bu-
lunmugtur.® Hastamiz da hipertansiyona ait bas ag-
ris1 ve kusma yakinmalariyla getirildi. TA klinik
olarak nabizsizlik 6ncesi sistemik belirtiler ve kli-
nik tablonun belirginlestigi ge¢ nabizsizlik donemi
olarak ikiye ayrilabilir.®” Bir yildir siiregelen 6zgiin
olmayan sistemik bulgulariyla doktora bagvurma-
yan olgumuza ciddi hipertansiyon ve periferik na-
biz asimetrisinin de olustugu ikinci dénemde tani
konulmusgtur.

Hastaligin 6zgiin olmayan bulgulardan sonra-
ki doneminde daha ¢ok, tutulan arterin lokalizas-
yonuna baglh bulgular ortaya ¢ikar. Karotis arter
tutulumuna bagl santral sinir sistemi (SSS) bulgu-
lar1, vertebral ve karotis arter tutulumuna bagh
senkop, pulmoner arter tutulumuna baglh dispne,
pulmoner hipertansiyon ve renal arter tutulumuna
bagl renovaskiiler hipertansiyon izlenebilir.® Has-
tamizin ¢ekilen MR anjiyografisinde; bilateral renal
arterlerin orijininde ileri derecede darlik, abdomi-
nal aorta konturlarinda irregiileriteler, sol subkla-
vian arter orijininden sonra okliizyon ve kollateral
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vaskiiler yapilar, sag subklavian arterde aksiller ar-
ter oncesinde ileri darlik saptandi. Sol subklavian
arter darligina baglh sol kol nabzi zayif aliniyordu.
Ayrica, renal arterlerin orijininde darlik saptanma-
styla hastanin steroid ve antihipertansif tedaviye
direncli hipertansiyonu renovaskiiler hipertansi-
yon olarak degerlendirildi.

TA otoimmiin ve kollajen doku hastaliklari ile
birlikte goriilebilir. Romatoid artrit, ilseratif kolit,
Crohn hastaligi ile birlikteligi bildirilmigtir.” Olgu-
muzda yaptigimiz laboratuvar testleri ve muayene
bulgulariyla bu hastaliklardan herhangi biri diisii-
nilmemistir.

Ozellikle gelismekte olan iilkelerde hastaligin
pulmoner tiiberkiiloz ile birlikteligi bildirilmis ol-
sa da bu konudaki veriler geligkilidir.® Hastamiza
yapilan PPD testinde endiirasyon saptanmamis,
radyolojik degerlendirmede pulmoner tiberkiiloz
enfeksiyonu kanitina rastlanmamaistir.

Hastaligin tanisinda doppler USG non-invaziv
ve yararli bir yontemdir. Ancak kesin tani aort an-
jiyografisi ile konulur.’® Son yillarda yapilan ¢alig-
malarda MR anjiyografi arter limenindeki
daralmalarin yani sira, damar duvarindaki kalinlas-
malar1 da gosterebildiginden tani i¢in énemli bir
tetkiktir.! Hastamizda da 6ncelikle yapilan doppler
USG’de sol renal arter proksimalinde darlik, aorta
ve karotik arter duvar kalinliginda artis ve diizen-
sizlikler goriilmiistii. Ancak daha sonra yaptigimiz
MR anjiyografi ile TA’ya ait 6zgiil bulgular saptan-
mistir. Girisimsel anjiyografisinde ise abdominal
aorta infrarenal segmentinde fusiform daralma, sag-
da orta derecede solda %90’1n {izerinde olmak iize-

re her iki renal arterde stenoz saptanda.

Tedavide amag, inflamasyonun ve vaskiiler ha-
sarin durdurulmas: ve hastanin sistemik arteriyel
hipertansiyonun etkilerinden korunmasidir. Bu
amagla prednizolon 1-2 mg/kg /giin peroral tedavisi
ilk tercih olarak uygulanmakta ve akut hastalik ka-
nitlar ortadan kalkincaya kadar bu tedaviye devam
edilmesi 6nerilmektedir. Hastalarin % 60’ 1 bu te-
daviye yanit verirken, doz azaltimi sirasinda hasta-
larin % 50’ sinde relaps goriiliir. 12 Bu durumda
tedaviye immiinsiipresif ajanlarin eklenmesi 6ne-
rilmektedir. Haftalik metotreksat 7.5-25 mg, giin-
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liik 2 mg/kg/giin ya da aylik siklofosfamid, azotiop-
rin 1-2 mg/kg/giin 6nerilen tedaviler arasindadir.
Hayat1 tehdit eden durumlarda pulse metilpredni-
zolon tedavisine yanit alinabilmektedir. Metotrek-
sat steroide direngli hastalarda remisyon oranimi
arttirir.  Bir prospektif ¢aligmada,16 hastanin
13’tinde aktif hastaligin klinik belirtileri kaybolmus
ve izlemde yeni anjiyografik lezyon gelismemistir.'®
Daha 6nce bir immiinsiipresif tedavi almamais olan
hastalarda azotioprin ve prednizolon kombinasyo-
nunun kullanildig: bagka bir ¢aligmada ise 1 yillik
izlemde tiim hastalarda sistemik bulgularin ortadan
kalktig1, ayrica yeni anjiyografik lezyonun olmadig:
belirtilmigtir.'* Mikofenolat mofetil kullanilan ref-
rakter TA hastalarindan bazilarinda etkinligin sag-
landigini bildiren olgu sunumlar1 yayinlanmistir,
fakat tersi sonuglar da elde edilmistir. Anti-TNF
ajanlarin steroide direncli hastalarda kullanimina
dair caligmalar devam etmektedir. Daha 6nce ste-
roid ve immiinsiipresif tedaviler kullanilmasina rag-
men birden fazla relaps yasayan bir grup hastada
etanercept ve infliksimab kullanimi sonras: steroid
tedavisinin kesilebildigi ve bu hastalarin 1-3.3 yillik
izlemlerinde yeni vaskiiler lezyonun gelismedigi
bildirilmistir.!® Biz hastamizda 2 haftalik steroid te-
davisine ragmen akut faz reaktanlarinda diisme ol-
mamas1 nedeni ile hasta uyum sorunlarini da
diisiinerek aylik siklofosfamid tedavisini ekledik.
Degisik calismalarda hastalik aktivitesinin deger-
lendirilmesi i¢cin ESH, CRP, vWF, trombomodiilin,
TPA, ICAM-1, VCAM-1, E- selectin, PECAM-1 ve
IL-12 gibi bir ¢ok parametre Onerilmistir.16 Biz
hastamizda ESH ve CRP’ yi aktivite kriteri olarak

TAKAYASU ARTERITI

kabul ettik ve takip eden haftalarda bu degerlerde
belirgin diisme saptadik (Sekil 1).

Hastaligin cerrahi tedavi endikasyonlari; renal
arter tutulumu, giinlitk aktiviteyi kisitlayan ekstre-
mite agrilar1 ve en az 3 serebral arterde %70 daral-
ma saptanmasi olarak bilinmektedir.!” Perkiitan
balon anjiyoplasti uygulamas: ile aorta darliklari-
nin diizeltilmesi yoluyla 24 saat gibi kisa bir siire-
de arteriyel tansiyonda diisiis saglanarak hastalarin
egzersiz performansinin arttirilmas: miimkiin ol-
maktadir. Renovaskiiler hipertansiyon ve konjestif
kalp yetersizliginin diizeltilmesi yine bu yoéntemle
miimkiin olmaktadir.'® Tyilesme 3-5 yillik bir siire-
ye kadar kalic1 olabilmektedir. Endovaskiiler stent
uygulamasi 6zellikle fibrotik fazdaki hastalarda ya-
rarli olmakta, ¢oklu stent uygulamalar: ile reno-
vaskiiler hipertansiyondan ve antihipertansif kul-
lanma gereksiniminden kurtulmak miimkiin ol-
maktadir.’ Hastamiza ¢oklu antihipertansif tedavi-
ye ragmen sistemik tansiyonunun regiile olmamasi
ve sol renal arterde ileri derecede darlik nedeni ile
tek tarafli endovaskiiler stent uygulandi. Uygula-
maya yanit dramatik diizeyde olumlu oldu. Olgu-
nun izleminin 2. ayinda steroid dozu azaltilmaya
baslandi ve 6. ayda kesildi. izleminin birinci y1lina
kadar niiks olmaksizin sorunsuz olarak izlendi.

Cocukluk ¢aginda ciddi hipertansiyon ayirici
tanisinda TA’nin da diisiintilmesi ve goriintiileme
yontemleri ile damar liimenlerinin gosterilmesi
uygun olur diigiincesindeyiz. TA'nin seyri tutulan
damara gore degismektedir. Medikal tedaviye ya-
nit vermeyen olgularda stent veya anjiyoplasti uy-
gulamasi diisintilmelidir.
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