Vaskulitler

Dr. Aydin ECE
DUTF - Cocuk Romatolojisi BD
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LITLER

marlarinin inflamasyon ve nekrozu

ucu gelisen damar okluzyonu ve doku

Iskemisine neden olan kliniko-patolojik bir
durumdur.
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Vaskulitler

m [dyopatik olarak primer damar
iInflamasyonu

m Bilinen antijenlere maruz kalma
sonucu olusan sendromiar

m Otoimmun hastaliklarin bir
komponenti olarak
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m Vaskulit sendromlari arasindaki ayirim,
tutulan damar buyuklugu esas alinarak

yapilir. HSP | > Takayasu

m Damar duvarinda PNL, mononukleer ve
eozinofil infiltrasyonu
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" S
Sistemik vaskulit siniflamasi

Kuguk Orta Buyuk
Damar vaskiiliti buyuklukteki damar
Henoch-Schonlein P. Poliarteritis Dev hucreli
Wegener Granulomatoz |nodoza arterit
Churg-Strauss Sendr. Kawasaki Hast. | Takayasu
Mikroskopik polianijitis arteriti
Kriyoglobulinemik vask.

Kutanoz Io

kositoklastik v
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" SN
Cocukluk caqgi vaskulitlert

m Poliarteritis (makroskopik,mikroskopik,
kutanoz)

m [<awasakl Hastaligr (Mukokutane lenf
nodu sendromu)
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Wegener granulomatozis
Churg- Strauss sendr
MSS’in primer anjiitisi

Henoch- Schonlein purpurasi
Hipersensitivite anjiitisi
Hipokomplementik urtikeryal vaskulit

Ece
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m Bag dokusu hastaligi ile birlikte vaskulit
(SLE, Juvenil kronik artrit, Mikst konnektif
doku hast, Dermatomiyozit, Skleroderma)

m Dev hucreli arterit (Takayasu hastaligi)

m Cesitli vaskulitler (Behget hast, FMF, Cogan
Sendr.)
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" S
PATOGENEZ

Immunkompleks: Damar duvarinda immun

kompleks depolanmasi + kompleman

aktivasyonu ===> membran atak
kompleksi

Kompleman yikim Grinleri mmm)  nétrofil
birikimi j> enzim ve serbest radikal

salinimi
damar duvari hasari
16.02.2020 Ece 24




m Cesitli ilaclar, enfeksiyonlar, uyusturucu
kullanimi, malignite ve bag dokusu
hastaliklar1 vaskulitle iligkilidir.

m Vaskulit gelismesi icin;
-Predispozan faktorler

-Olayi baslatan ve devamliligini saglayan
faktorler vardir.
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Otoantikorlar

o : Wegener'de (+), antijeni
proteinaz 3 (PR3)
0 . Mikroskopik poliarterit’de (+),

antijeni miyeloperoksidaz (MPO)

m ANCA: Notrofil aktivasyonu, notrofil-
endotel yapismasi, endotel hasar!
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"
HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI
(ANAFLAKTOID PURPURA)

m Kucuk damar vaskuliti, nedeni bilinmiyor

m Bazi hastalarda allerji veya ilac
duyarlihginin rolu olabilir.

m USYE'yi takip edebilir.

m En sik 2-8 yas arasi, E:K=2:1
insidansi 9/100.000
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" S
PATOGENEZ

m TNF-a ve IL-6 sorumlu tutulmus.

m Patoloji: Lokositoklastik vaskulit, dermal
IgA depozitleri , inflamasyon ve kanama
deri, sinovyum, Gl trakt ve MSS'de
bulunur.

m Barsak duvarindaki vaskulit: intusepsiyon
ve perforasyon
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" J
HSP-Patogenez

m Serum TNF-alfa ve IL-6 aktif hastalikta
artmis

m %50’'sinde ASO yukselmis
m |gA aracili kuguk damar vaskuliti

m Immunfloresan tekniklerle derinin kiguk
damarlari ve bobrek glomerullerinde IgA

ve C3 birikimi saptanir
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m Bobrekte fokal mezangial hlcre ve matriks
artisi, fokal glomerulonefrit, nadiren diffuz
degisiklikler

m Immunfloresan: Mezengial IgA depozitleri,
C3 ve bazen IgG ve kompleman birikimi
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KLINIK:
m Akut veya haftalar icinde tedrici baslangic
m Halsizlik ve hafif ates vardir (%50’sinde).

m Deri lezyonlari tum hastalarda bulunur. Alt
ekstremite, glutealar, ust ekstremite govde

ve yuzde makulopapul : >petesi : >
ekimoz mm=) soyuima mmm) solma

m Purpura palpabldir. Bazen eritema
multiforme ve Eritema nodozum seklinde
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m Anjiyo-odem: Goz kapaklarinda,
sacli deri, dudaklar, kulaklar, el-ayak
sirtlari, sirt, skrotum ve perinede

m Artrit: 2/3 vakada en sik diz ve ayak
bileklerinde sislik, hassasiyet ve
hareket agrili, seroz eklem sivisi,
deformite birakmaz.
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*GIS tutulumu:
*Kolik, kusma gaitada gizli veya acik kan,
.|shal veya hematemez %50 (+)
*Gereksiz laparotomi nedeni

*Intusepsiyon olabilir
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36



 Bobrek tutulumu
o Akut fazda %25-50’sinde bulunur.

* Hematuri, proteinuri ve silendirler, NS,
azotemi oliguri, HT

m MSS tutulumu: Konvulziyon, parezi ve
koma

m Hepatosplenomegali ve lenfadenopati
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AYIRICI TANI:

m Dokuntu: hemorajik diatez, septisemi

m GIS tutulumu: Akut karin, inflamatuar
barsak hastaligi

m Renal tutulum AGN

m PAN: Periferik norolojik bulgular, kardiyak
tutulum(+)

m Vaskulit kesin tanisi cilt biyopsisinde
lokositoklastik vaskulit gorulerek konur.
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L aboratuar

m Rutin testler ne spesifik, ne de tani
koydurucu

m Orta derecede trombositoz ve lokositoz

m GIS’ten kronik veya akut kan kaybi sonucu
anemi

m %50 vakada IgA ve IgM yukselmis
m ANA’lar, ANCA’'lar ve RF neqatiftir
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LABORATUVAR:

m ESR artmis olabilir, WBC ve platelet
artmistir, bazen eozinofili(+)

m Koagulasyon testleri normaldir.

m Bobrek tutulumunda idrarda eritrosit,
lokosit silendirleri ve albumin bulunur

m Serum komplemani normal veya yuksek
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TEDAVI

m Spesifik allerjen tespit edilirse sakinmak

m USYE'yi takiben ise antibakteriyel tedavi+
hastalik tekrarlarsa profilaksi

m Artrit: Asetaminofen
m GIS tutulumu: - Erkenden prednizolon
1-2 mg/kg/giin (PO veya V)
- Baryumlu lavman
- Cerrahl
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" S
HSP-Tedavi

m MSS tutulumu ve NS’de steroidler
m ABY, AGN gibi tedavi edilir.

m Agir nefrit : Steroid +Azatiopurin veya
siklofosfamid
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m Komplikasyonlar: Bobrek tutulumu (NS),

parsak perforasyonu, testis torsiyonu

m Prognoz:Akut fazda nadiren GIS
komplikasyonlari, ABY veya MSS

tutulumundan olum gorulebillir.
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" S
POLIARTERITIS NODOZA

Orta ve kucuk boy arterlerin nekrotizan vaskauliti
Damar boyunca anevrizma ve noduller olusur
Erkek, kiz esit siklikta

Pik yasi 10 yil

llaclardan sonra gelisebilir, streptokok enf, serz

otitis media ve hepatit B enfeksiyonu, EM, Tbc,
CMV ve parvovirus ile birlikte olabillir.

m Damarda nekroz, tromboz, anevrizma gelisir.
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» I
Klinik belirtiler

m Ates (sebebi bilinmeyen ates), halsizlik,
iIstahsizlik

m Kilo kaybi ve ciddi karin agrisi-Mezanter
arter inlamasyon veya trombozu

m Renovaskuler arterit: Hipertansiyon,
hematuri, proteinuri
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m Deri vaskuliti: Eritematoz dokuntu, noduler

lezyonlar, petesi, purpura, deride ulserler,
odem

m Artrit, artralji, myalji, myozit nadiren
ekstremitede gangren olusumu
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Eritema nodozum

16.02.2020 Ece

49



16.02.2020

50



16.02.2020

Ece

51



" S
PAN

m Sinir sistemi arteriti: serebrovaskuler
olaylar, psikoz, iskemik periferik motor ve
duyusal noropati

m Kardiyak tutulum: Miyokardit- miyokard
iskemisi, kalp yetmezligi

m Akciger tutulum: oksuruk, wheezing, plorit
m Testis agrisi, retinal arterit (korluk)
m Artralji, artrit, miyalji
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Tani
m Biyopsi veya anjiyografide vaskulit
bulgulari

m Derl biyopsisi

m Bobrek biyopsi: Nekrotizan arterit
m EMG: periferik noropatsi

m Sural sinir biyopsisi

m Gecirilmis veya aktif enfeksiyon kanitlari
aranmali
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Ayiricl Tani
m HSP

m Wegener

m Goodpasture

m Churg-Strauss

mSLE

m Dermatomiyozit, Skleroderma
m Inflamatuar barsak hastalig

m Malignite
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" S
Laboratuvar bulgulari:

m Spesifik test yoktur, sedimantasyon artmistir,
akut faz reaktanlari pozitif olabilir.

m Anemi, lokositoz

m Mikroskopik veya gross hematuri, bozulmus
renal fonksiyonlar

m Trombositoz, CRP artar, ANCA+, ANA(-) ve
RF

m VVon Willebrand faktor antijeni ve
iImmunkompleksler artmis
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m Mikroskopik poliarterit: Kresentik GN

m Makroskopik PAN: DMSA'da yamall
gorunum

m Renal ve hepatik anjiyografi: Anevrizmalar,

segmental daralma, periferik arter agaci
budanmasi
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"
Tedavi:
m Kortikosteroid (1-2 mg/kg/gun)
m Siklofosfamid(oral veya V), antitrombosit
tedavi: Aspirin, dipiridamol, plazma
exchange, IVIG, anti-T lenfosit antikorlar

m |loprost (prostasiklin analogu) ekstremite
endarteritinde

m Mortalite :%10 (Kontrol altina alindiktan
sonra hastalik kendini sinirlar).
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" S
KAWASAK| HASTALIGI

m Infant ve 5 yas alti cocuklari etkiler

m Klinik: 5 gun veya daha fazla devam eden ates,
dudaklarda kirmizilik, cilek dili agiz ici ve
farenkste kizariklik, periferik ekstremite
degisiklikleri, el ve ayakta odem, dokuntu
sonrasinda kabuklanma

m Nonpurulan servikal LAP , gozlerde kanlanma
(eksudasyon yok)
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" S
KLINIK

m Enfeksiyoz orijinli

m Nedeni: stafilokok toksini veya streptokok
ekzotoksini

m Diagnostik test yoktur

m Gecici koroner arter dilatasyonu EKG
anormallikleri, miyokard infarktusu, ventrikul
anevrizmasi, mitral yetmezlik, kalp yetmezIigi
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m Proteinuri, piyuri, bobrek yetmezligi
m Periferik gangren,

m Artropati,

m Konvulziyonlar,BOS'ta pleositoz,

m Solunum sistemi tutulumu
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"
Digital arterit- Episklerit
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LABORATUVAR

m PNL lokositozu,trombositoz,immun
kompleksler(+)

m ANA(-), RF(-), CRP(+), sedimantasyon
artmistir (4-6 hafta),

m KCFT ve bilirubin hafif yuksek, BOS'ta
pleositoz
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"
Kawasaki Hastaligi Tani Kriterleri

A) En az 5 gun devam eden ates

B) Asagidaki 5 durumun 4’unun olmasi

m Bilateral nonpurulan konjonktival hiperemi
m  Orofarenks mukozal degisiklikleri

m Periferik ekstremite
degisiklikleri(odem,eritem,deskuamasyon)

m  Rash, baslica govdede, polimorf nonvezikuler
m  Servikal LAP

C) Diger bilinen hastaliklarla agiklanamayan hast.
durumu
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AYIRICI TANI

m Kizil, toksik sok sendromu,leptospiroz,
EBV, JRA,

m Kizamik, ilac reaksiyonu
m Stevens- Johnson sendromu
m Diger vaskulitler
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" S
TEDAVI

m |VIG: 2gr/kg 12 saatte infuzyon ilk 10 gunde
etkili

m Aspirin (100mg/kg/gun 14 gun daha sonra
5mg/kg/gun), IV prostosiklin, koroner arter
trombozunda: urokinaz-tpA ,cerrahi,

m Steroidler IVIG’e cevap alinamazsa kullanilabilir,
mortalite %1-2

m Kalicl anevrizmada warfarin veya heparin

m Uzun sure aspirin alacaklara influenza ve
varicella asisi yapilmali
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"
WEGENER GRANULOMATOZIS

m Ust ve alt solunum yollarinin
glomerulonefritle birlikte olan nekrotizan
granulomatoz vaskulitidir.

m Jeneralize veya lokal olabilir, cCANCA ile
hastalik aktivitesi izlenebilir, E:K: 2/1

m PR3'U baglayan cANCA spesifik
m Hematuri, protenuri
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Klinik ve Laboratuvar:

m PAN’a benzer, trakeanin tutulumu
subglottik stenoz, sinuste opasite, nazal
septum hastaligi, retroorbital kitle
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" S
PATOLOJI

m Nekrotizan granulomlar: Nazal ve sinus
mukozasinda, deri ve alt solunum yollarinda
bulunur.

m Akcigerde infiltratlar, alveolar kanama , vaskulit
pulunabilir.

m Komplikasyonlar: Orbita invazyonu, pulmoner
Kanama, sinuzit, pnomoni, sagirlik, subglottik
stenoz ve kronik GN
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" S
Klinik

m Nonspesifik konstitusyonel semptomlar (ates,
halsizlik, kilo kaybi, miyalji, artralji)

m OksUrik, burun akintisi (Sinlizit, Gilserasyon,
kemik destruksiyonu)

m Hemoptizi, dispne (akciger lezyonlari)

m Oftalmik tutulum: Konjonktiva ve korneal
lezyonlar, uveit, orbital psodotumor

m Hematuri ve proteinuri
m Deri lezyonlari (noduller ve ulserler)
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" S
TANI

m Akciger ve paranazal sinus grafisi, USY
CT veya MRI, akciger ventilasyon-
perfuzyon sintigrafisi

m Akciger HRCT
m Bronkoskopi ve laringoskopi
m Akciger, sinus veya bobrek biyopsisi

16.02.2020 Ece

74



Ayiricl tani

m Sarkoidoz (granulomatoz lezyonlar)

m Lokal ve dissemine fungal enfeksiyonlar
m Allerjik alveolit

m Goodpasture sendromu

m Thc

m Churg-Strauss sendromu

m Diger vaskulitler (granuloma yok)
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" J
Tedavi ve Prognoz:

m Azotiopurin veya siklosporin
m Mortalite %9-42 kalici mortalite %87
m Siklofosfamid ve steroidler, metotreksat

m Anti-platelet ve co-trimaxazol, plazma
exchange
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" S
TAKAYASU ARTERITI

m Buyuk arterlerin kronik vaskuliti K:E, 2,5/1

m 1/3’0 20 yasindan once baslar, tani koyma
suresi 19 ay

m Patogenez: Aorta ve buyuk dallarinda kronik
inflamatuvar ve obliteratif hastalik, bobrekte
MezPGN, MPGN veya kresentik GN

m Asya’'da TBC ile birlikteligi gosterilmis

= Immun kompleks ve kompleman akt. (+)
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" S
KLINIK

m Gece terlemeleri, istahsizlik, kilo
kaybi,yorgunluk, miyalji ve artrit, hipertansiyon

m Nabizsizlik,hipertansiyon, splenomegali, eritema
nodozum,malar rash,interstisyel akciger

nastaligl,

m Kardiyomyopati, myokardit, perikardit, ulseratif

Kolit,
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Laboratuvar

m Sedimantasyon yuksekligi, hipokrom mikrositer
anemi.

m Lokositoz,
m Poliklonal hipergammaglobulinemi
m C3a ve Cba artmistir

m Anjiyografi. Dilate aort arki buyuk damarlarda
anevrizmal dilatasyon ve stenoz

m MRI anjiyografi
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TEDAVI

m Erken tani, lezyonun cerrahi eksizyonu

m Immunsupresif tedavi: Prednizon (oral, V),
Metotreksat, Siklofosfamid

m Bu tedaviyle %50’si remisyona girer %25 ise
hicbir zaman remisyona girmez

m 5 yillik mortalite %35

m Supportif tedavi. Hipertansiyon tedavisi,
psikolojik yardim
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CHURG-STRAUSS SENDROMU

m Degisken vaskulitik ozellikler+astma,
eozinofili+akciger grafisinde infiltrasyonlar

m Biyopsi:Ekstravaskuler granulomlar
m CANCA veya pANCA (-)

m Tedavi: Steroid+sitotoksikler
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"
Merkezi Sinir Sisteminin Primer
Anijiitisi
m Sistemik tutulum olmadan aciklanamayan

serebral iskemik epizotlar

m Anjiyografi. Kuguk ve orta arterlerde
multifokal segmental lezyonlar.

m Histoloji. Lenfositik nekrotizan veya
granulomatoz vaskulit

m Nedeni bilinmiyor, prognoz kotu
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" J
Hipersensitivite Anjlitisi

m HSP’'dan sonra en sik kuguk damar
vaskuliti

m llaclar ,enfeksiyoz ajanlar etken olabilir.

m Klinik: Deride palpabl noduller ve purpura
m Tedavi. Etkenin uzaklastiriimasi

m Steroid

m NSAII
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" S
Hipokomplementik Urtikeryal
Vaskulit

m [ekrarlayan urtikeryal lezyon, anjioodem,
artrit ve artralji, kusma ve karin agrisi

m Agir sistemik hastalik:RPGN ve akciger
kanamasi

m Klasik kompleman yolu aktivasyonu (+)

m [edavi: prednizolon,hidroklorokin, diger
Immunsupresifler
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"
Bag dokusu hastaligi ile birlikte
olan vaskulitler

m SLE, JRA,Mikst konnektif doku hastaligt,
dermatomiyozitis ve skleroderma

m Deri ulserasyonlari,retinal eksudalar,
GIS’te ulserasyon

m Tedavi: IV metilprednizolon pulse
Siklofosfamid

Plazma exchange (hayati tehdit
eden durumlarda)
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