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Ozet

Takayasu arteriti aorta ve dallarini, bazen de pulmoner
arteri tutan, sebebi bilinmeyen kronik inflamatuvar bir arterit-
tir. Siklikla Asya iilkelerinde ve gen¢ kadinlarda goriiliir.
Lezyonlar stenoz, okliizyon, dilatasyon ve anevrizma formas-
yonu seklinde olabilir. Klinik bulgular lokalizasyona ve lezy-
on tipine gore degisir. Renal arteri tutarsa hipertansiyona ne-
den olabilir. Burada, ates, istahsizlik, kilo kaybi, gece ter-
lemesi, sol yan agrist ve yiirlirken ¢abuk yorulma yakin-
malari ile bagvuran, fizik incelemede sol kol ve her iki femoral
arter nabizlar1 zayif alinan, sag koldan 6l¢iilen kan basinci
ise yliksek (170/100 mmHg) bulunan 12 yasinda bir kiz has-
ta sunuldu. Laboratuvar incelemesinde eritrosit sedimentasyon
hiz1 105 mm/saat, CRP 96 mg/dl, fibrinojen 780 mg/dl, anti-
niikleer antikor, anti-DNA antikor, protein C,S, antitrombin III
ve antifosfolipid antikor normal diizeylerde idi. Aortografi ile
sol subklavian arterde, abdominal aortada, heriki renal arterde,
heriki ana, internal ve sag eksternal iliak arterlerde segmental
darliklar ve sag subklavian arterde segmenter dilatasyon sap-
tanmasi nedeniyle Takayasu arteriti tanis1 konularak antiin-
flamatuvar, antiagregan ve antihipertansif tedavi baslandi.
Beyaz irkta ve ¢ocuklarda nadir goriilmesi nedeniyle olgu
sunularak erken tedavinin prognozu olumlu etkilemesinden
dolay1 oyki, fizik inceleme ve anjiyografi ile hastaligin erken
tanisinin konulmasinin 6nemi vurgulandi.
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Summary

Takayasu arteritis is a chronic inflammatory arteritisof un-
known origin involving the aorta, its branches and sometimes the
pulmonary artery. It appears to be more common in Asia coun-
tries and in young women. The lesions include stenosis, occlu-
sion, dilatation, and aneurysm formation. Clinical findings varies
with the location and type of lesions. It may lead to hypertension,
if it involves the renal artery. Herein, we reported a 12-year-old
girl who presented with the complaints of fever, anorexia, weight
loss, night sweats, left side pain, and easy fatigability when she
was walking. Physical examination revealed weakness of the
pulses at the left arm and bilateral femoral arteries and blood
pressure was measured as 170/100 mmHg on the right arm.
Laboratory investigation demonstrated that erythrocyte sedimen-
tation rate was 105 mm/h, CRP 96 mg/dl, fibrinogen 780 mg/dl,
and antinuclear antibody, anti-DNA antibody, protein C,S, an-
tithrombin III and antiphospholipid antibody were in normal lim-
its. The diagnosis of Takayasu arteritis was made with the demon-
stration of segmentary stenoses in the left subclavian artery, ab-
dominal aorta, bilateral renal arteries, bilateral main, internal and
right external iliac arteries, and segmentary dilatation in the right
subclavian artery and antiinflammatory, antiaggregant and anti-
hypertensive treatments were started. This case was reported for
its rarity in caucasions and in children. The importance of early
diagnosis by medical history, physical examination and angiog-
raphy was emphasized, because early treatment may have a
favourable effect on prognosis.
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Takayasu arteriti aorta ve bilyiik dallarini,
bazen de pulmoner arteri tutan, sebebi bilinmeyen,
kronik inflamatuar bir hastaliktir. Genellikle geng
kadinlarda goriiliir. Cocuklarda daha nadir rastlan-
maktadir. Hastalarin %20'sine 19 yasindan,
%?2'sine ise 10 yasindan 6nce tan1 konuldugu be-
lirtilmektedir (1,2). En sik Asya iilkelerinde
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goriilmekle birlikte bati iilkelerinde de farkli irk-
larda artan sayida hastalar bildirilmektedir (2-6).
Cocuklarda kiz/ erkek orani 2-2.5/1'dir (1,2).
Lezyonlar stenoz, okliizyon, dilatasyon ve anevriz-
ma formasyonu seklinde olabilir (1,2,4,7).
Lezyonun tipi ve inflamas-yonunu yeri belirgin
cografi farkliliklar gosterir (1,8). Klinik bulgular
lokalizasyona ve lezyon ti-pine gore degisir (1,2,7).
Renal arteri tutarsa hipertansiyona neden olabilir
(2,7). Bu makalede, Takayasu arteriti tanist alan
12 yasinda bir pediatrik olgu, beyaz irkta, ¢cocuk-
larda ve ozellikle {ilke-mizde nadir goriilmesi ne-
deniyle sunulmustur.

Olgu Sunumu

Ates, istahsizlik, kilo kaybi, gece terlemesi,
sol yan agrisi, yiriirken ¢abuk yorulma yakin-
malariyla bagvuran 12 yasinda kiz hastanin
Oykiisiinden yakinmalarinin 5-6 aydir mevcut
oldugu, sol yan agrisinin omuz ve sirta
yayildigi, ataklar halinde gelerek 1-2 saat siirdiigii
ve analjeziklere cevap verdigi; yiirirken bacak-
larinda agr1 olusmasi nedeniyle durup dinlenmek
zorunda kaldig1 6grenildi. Oz ve soy ge¢misinde
0zellik olmayan hastanin fizik incelemesinde sol
kol ve her iki femoral arter nabizlar1 zayif aliniy-
or ve kan basinci Olgiilemiyordu; sag koldan
Olgiilen kan basinct 170/100 mmHg idi.
Oskiiltasyonda sternum solunda, sirtta interska-
puler mesafede ve batinda umbilikus hizasinda
sistolik iifiiriim alinmaktaydi.

Laboratuvar incelemesinde; hemoglobin 10.1
g/dl, hematokrit %31, beyaz kiire sayis1
9000/mm3, MCV 63 fl, trombosit sayis1
470.000/mm? idi, peri-ferik yaymada %75 polimorf
niiveli I6kosit (PNL), %25 lenfosit mevcuttu, er-
itrosit morfolojisi hipokrom-mikrositerdi. Idrar in-
celemesi ve kan biyokimyasal degerleri normaldi.
Serum demir diizeyi 17 mg/dl, total demir baglama
kapasitesi 386 mg/dl, transferrin satiirasyonu %4.4,
ferritin diizeyi 99.09 ng/ml, eritrosit sedimentasyon
hiz1 (ESR) 105 mm/saat, C-reaktif protein (CRP)
96 mg/dl, fibrinojen 780 mg/dl, anti-DNA antikor
(anti-DNA), protein C, S, antitrombin-III ve renin
normal diizeylerdeydi. Romatoid faktor, antiniik-
leer antikor (ANA) ve antifosfolipid antikor
negatifti. PA akciger radyogrami ve elek-
trokardiyografi bulgular normaldi.
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Sekil 1. Torasik ve abdominal aorta segmentlerini iceren T1
agirlikli sagittal MRI goriintiileri (Abdominal aortadaki du-
var diizensizlikleri ve uzun bir segmentte lumende daralma
goriilmektedir).

Ekokardiyografik incelemede sol subklavian arter-
de aortadan ¢ikis yerinden sonra segmenter dar-
lik, sag subklavian arterde segmenter dilatasyon
saptandi; assenden aorta gradienti 16 mmHg
olgiildii. Magnetik rezonans goriintiileme (MRI) ile
abdominal aortada renal arterleri verdikten sonra 5
cm'lik segmenti tutan aort cidar kalinlagmasi ile
birlikte lumende daralma saptandi (Sekil 1).
Doppler ultrasonografi (USG) ile de abdominal
aortadaki darlik ve cidar kalinlagmasi gosterildi
(Sekil 2). Aortografide sol subklavian arterde aor-
tadan ¢ikis yerinden hemen sonra baslayip torak-
stan ¢ikis yerine kadar devam eden segmenter
darliklar, sag subkavian arterde segmenter dilatas-
yonlar, abdominal aortada renal arterler ayrildik-
tan sonraki kisimda 5 cm uzunlugunda dar bir seg-
ment, heriki renal arterde darlik ve poststenotik di-
latasyon (Sekil 3), heriki ana, internal ve sag ek-
sternal ili-ak arterde darlik ve aortadan kay-
naklanan multipl kollateraller saptandi. Kreatinin
klirensi 65 ml/ dak/1.73 m? olarak hesaplandi, in-
travendz pyelografi, **™technetium-dimercaptosc-
cinic acid (*"Tc-DMSA) ve *™Mtechnetium-diethyl-
enetriamine pentaacetate (*"Tc-DTPA) bobrek
sintigrafileri normal olarak degerlendirildi.

Takayasu arteriti ve kronik inflamatuavar
hastalik anemisi tanilari konulan hastaya 2
mgr/kg/glin dozunda prednizolon, antiagregan te-
davi olarak dipiridamol ve antihipertansif olarak
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Sekil 2. Doppler USG'de abdominal aorta lumenindeki ileri
derecede darlik ve cidar kalinlagmasi1 goriilmektedir.

Sekil 3. Aortografide abdominal aortadaki uzun dar segment
ve heriki renal arterdeki darliklar goriillmektedir.

kaptopril baglandi. Izlemde kan basinc1 degerleri
ve akut faz reaktanlar1 normale dondii. Steroid ve
kaptopril kesildi. Sol yan agris1 diizelen hastanin
bacak agrilarinin devam etmesi iizerine tolmetin,
tekrar steroid ve antiagregan tedaviler verildi. Dort
yildir izlenmekte olan hastanin halen bacak
agrilar1 azalmakla birlikte devam etmektedir.

Tartisma

1908 yilinda Takayasu tarafindan tariflenen
Takayasu arteriti, nedeni bilinmeyen kronik infla-
matuvar bir hastaliktir (1,2,7,9). Otoimmiin
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hastaliklar grubunda yer almaktadir (3). Baslica
aorta ve dallarini, daha az siklikla pulmoner arter
ve visseral damarlari tutan transmural inflamasyon
ve fibrozis ile karakterizedir (1,2,7). Hindistan'da
yapilan bir ¢calismada erkek hastalarda abdominal
aorta tutulumu ve hipertansiyon, kadinlarda aortik
ark ve dallarinin tutulma egiliminin yiiksek
oldugu bildirilmittir (10). Lezyonun tipi ve infla-
masyonun yeri belirgin cografik fakliliklar gos-
terir (8,11). Obstriiktif lezyonlar A.B.D., Avrupa ve
Japonya'da, anevrizmalar Hindistan, Tayland ve
Afrika'da sik goriiliir (1). Bizim hastamizda esas
olarak obstriiktif lezyonlar s6z konusuydu. Japon
hastalarda aortik ark ve/veya dallari, Koreli ve
Hintli hastalarda ise abdominal aorta siklikla tu-
tulmaktadir (8).

Takayasu arteriti lezyonun yerine gore 5 tipe
ayrilir: tip 1'de aortik ark, tip 2'de desendan aorta,
tip 3'te aortik ark ile birlikte aorta tutulumu, tip 4'te
izole kardiak lezyon, tip 5'te ise izole periferal lezy-
on séz konusudur (12). Sato ve arkadaglarinin
(13) yaptiklar1 bir ¢calismada %21 tip 1, %4 tip 2,
%4 tip 3, %14 tip 4 ve %57 tip 5 seklinde tutulum
gosterilmigstir. Bizim hastamizda abdominal aorta,
renal arterler, iliak arterler ve subklavian arterleri
igeren multipl segmenter tutulum olmasi nedeniyle
tip 3 ile uyumlu bulundu. Cesitli infeksiyonlar,
genetik ve immunolojik bozukluklar patogenezde
suclanmaktadir (1-3). immiin diiskiin hastalarda
hastalik yapan mikobakterium tiiberkiilosis'in 38
kD glikoproteinine karsi olusan IgG yapisindaki
dolagan antikorlarin Takayasu arteritli hastalarin
serumunda tespit edilmesi mikobakteriyel infeksiy-
onun Takayasu arteriti patogenezinde rolii olabile-
cegini diisiindiirmektedir (9). Takayasu arteritli
hastalarin otopsisinde aortik dokuda Ebstein-Barr
virus (EBV) DNA genomu polimerize zincir reak-
siyonu (PCR) ile gosterilmis, bu nedenle arteritin
EBV  enfeksiyonu ile iligkili  oldugu
digtintilmiistiir (14). Vaskiiler lezyonlar i¢inde T
lenfositlerde artig oldugu gosterilmis, patogenezde
bu hiicrelerin rol oynadigi diisliniilmiistiir. CD4+
T hiicrelerindeki artig, hastaligin aktivitesi ile il-
igkili bulunmustur (15). Takayasu arteritli hasta-
larin periferik kan lenfositlerinin, endoteliyal
hiicrelerin varliginda conconavalin A gibi mitojen-
lere blastojenik yanitinda belirgin azalma oldugu
gosterilmis, endoteliyal hiicrelerin lenfositleri in-
hibe ettigi diisiinilmistir (16). Eichhorn ve
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arkadaglarinin (17) yaptiklar1 bir ¢alismada an-
tinotrofil sitoplazmik antikor (ANCA), ANA, anti-
DNA, extractable niikleer antijene karsi antikor
(ENA), anti-Ro antikor, antikardiyolipin antikor,
dolagan immiin kompleksler ve antiendoteliyal
hiicre antikoru (AECA) calisilmis, sadece AECA
19 hastanin 18'inde yiiksek titrelerde pozitif iken,
diger parametrelerin negatif oldugu saptanmistir.
AECA'nin patogenezde rol oynadigi ve tani
araci olarak kullanilabilecegi vurgulanmistir
(17). Hastamizda calisilan ANA, anti-DNA ve
antifosfolipid antikorlar negatif bulundu.

Klinik bulgular akut fazda inflamasyonun ve
kronik fazda arteriyel stenozun derecesine ve
lokalizasyonuna gore degisir. Baslangi¢ semptom-
lar1 ates, halsizlik, gece terlemesi, istahsizlik, ki-
lo kaybi, bas agrisi, miyalji, artrit ve siklikla es-
lik eden izah edilemeyen hipertansiyondan olusur
(1,2,7). Hastamiz da bagvurusunda ates, istahsi-
zlik, kilo kaybi, gece terlemesi gibi genel infla-
masyon belirtilerinden yakinmaktaydi. Daha son-
raki nabizsizlik doneminde lezyonun yerine bagh
olarak nabiz alinamamasi, renovaskiiler hipertan-
siyon, anevrizma, aort yetmezligi, koroner arter
hastaligi, pulmoner arter tutulumu ve klodikasyon
goriile-bilmektedir (2,13,18). Sato ve
arkadaglarinin (13) yaptiklar1 ¢alismada olgu-
larin %85'inde iist ekstre-mite nabizlarinin zayif
alinmasi ya da alinamamasi, %64.5'inde arteriyel
iifiiriim, %57'sinde st ekstre-mitede klodikasyon,
%45'inde bas agrisi, %35.8'in-de hipertansiyon,
%29'unda bas donmesi, %29'unda kardiyak
iifiirim, %27.5'inde kilo kaybi, %26'sinda artralji
ve artrit, %24.5'inde ates, %20.5'inde alt ekstremit-
ede klodikasyon goézlenmistir. Bizim hastamiz da
alt ekstremitede klodi-kasyon ve sol omuz ve sirta
yayilan iskemik agrilar tanimliyordu; sol kol ve
heriki femoral arter nabiz-lar1 zayif alinmaktay-
di; oskiiltasyonda sternum so-lunda, sirtta inter-
skapuler mesafede ve batinda umbilikus hizasinda
arteriyel ifiirim duyulmaktaydi; hastamizin
hipertansiyonu mevcuttu.

Takayasu arteritinde eritema nodozum, malar
dokiintii, eritema induratum gibi cilt bulgular1 ve
dilate kardiyomiyopati, miyokardit ve perikarditten
olusan kardiyak tutulumlar da goriilebilir. Inter-
stis-yel akciger hastaligi, pndmonik konsolidasy-
on, iil-seratif kolit, romatoid artrit ve polimiyozit
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eslik eden diger durumlardir. Mezengial prolifer-
atif, membrano-proliferatif, kresentik glomeriilone-
frit ve amiloidoz gibi renal lezyonlar bildirilmistir
(2,19).

Cogunlugunun gérme bozuklugundan yakin-
mast olmamasina ragmen, hastalarin %35'inde
gorme fonksiyonunda azalma oldugu tespit
edilmis, goérme keskinligindeki bozulmanin major
sebebinin katarakt oldugu saptanmistir. Gorme
bozuklugunun okiiler hipoperfiizyona bagl ola-
bilecegi diislinlilmiistiir (20). Retinal vendz kon-
jesyon, kapiller kagis, mikroanevrizmalar, arterio-
vendz sant, nadir olarak ta atilmig pamuk man-
zarasl, anterior iskemik noropati ve retinal emboli
gibi degisik retinal bulgular eslik edebilir (11).
Bizim hastamizin oftalmolojik incelemesi normal-
di.

Hastalarda ESR, beyaz kiire sayis1 ve diger
akut faz reaktanlar1 genellikle yiiksektir (1,2).
Hastamizin da ESR ve CRP degerleri yiiksek bu-
lundu. Hastalarin yaklasik yarisinda nor-
monkrom-normositer bir anemi goriiliir (1); ancak
bizim hastamizda hipokrom-mikrositer bir anemi
mevcuttu ve kronik inflamatuvar hastalik anemisi
olarak degerlendirildi. Ciddi okliizif vaskiilopatisi
olan hastalarda serum antifosfolipid antikor
diizeyinin yiikseldigi gosterilmistir (21); hastamiz-
da ise normal diizeyde bulundu. Doppler USG, ar-
teriyografi ve MRI incelemesi aorta ve diger arter-
lerdeki dilatasyon, anevrizma ve stenozlar1 goster-
mede son derece yararlidir (1,2). Hastamizda da
tanida bu goriintiilleme ydntemlerinden yarar-
lanilmistir.

Aktif fazda medikal tedavi, lezyonlar sta-
billestikten sonra cerrahi tedavi uygulanir (1-3).
Medikal tedavide steroidler, bu ajanlara yanitsiz
olgularda siklofosfamid ve methotrexate gibi im-
munosupresif ajanlar kullanilmaktadir (1-3).
Yiiksek doz steroid tedavisi erken donemde sis-
temik hastalig1 suprese eder ve arteriyel stenozun
gerilemesine yardimci olur; fibrozis ve tromboz
olustuktan sonra daha az etkilidirler. Anti-infla-
matuvar ilaglar hastalik semptomlarinin rahat-
latilmasinda yararlidir. Renovaskiiler hipertan-
siyonun agresif tedavisi zorunludur. Antiplatelet
ajanlar (diisiikk doz aspirin ve dipiridamol) kronik
okliizif fazda endikedir (1). Cerrahi tedavide aortik
greft replasmani ve bypass yontemlerinin yanisira

105



Birsen UCAR ve Ark.

son yillarda perkiitan transliiminal balon anjiy-
oplasti ve endovaskiiler stent yerlestirilmesi ile
basarili sonuglar elde edilmektedir (1,2,12,22,23).

Prognoz genellikle hastanin ilk bagvurusunda-
ki durumuna ve tani gecikmesinin siiresine
baglidir. Tedavi edilsin ya da edilmesin, tedricen
kollateral sirkiilasyonun gelismesi ile hastalik kro-
niklesebilir (1). Olgularin %50'den fazlasi ilk te-
davi siirecinden sonra remisyona girer, fakat yak-
lasik 1/4'inde higbir zaman remisyon saglanamaz.
Bes yillik mortalite i¢in %35 gibi yiiksek bir oran
bildirilmektedir (2). En sik 6liim nedenleri strok,
anevrizma riiptiirli, renovaskiiler hipertansiyonun
komplikasyonlar1 ve renal yetmezliktir (12,24).

Ulkemizde nadir goriilen bir hastalik olan
Takayasu arteritinin baglangi¢ semptomlar1 ates,
istahsizlik, kilo kaybi, gece terlemesi gibi genel
inflamasyon belirtilerinden ibarettir. Bu nedenle bu
tir yakinmalar1 olan hastalarda ve rutin
muayenede dikkatli nabiz ve kan basinct 6lgiim-
lerinin dnemi agiktir. Erken tedavinin prognoz iiz-
erine olumlu etkilerinden dolay1, 6yki, fizik in-
celeme ve anjiyografi ile hastaligin erken
tanisinin konulmasi son derece énemlidir.
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