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OZET

Aorta ve biiyiik damarlar: tutan bir vaskiilit olan
Takayasu arteriti iilkemizde ¢ocukluk yas grubunda
nadir goriilmektedir. Hipertansif kardiyomyopati ve
kalp yetmezligi tablosu ile gelen 15 yasindaki bir kiz
hastada plazma renin aktivitesinin yiiksek bulunmasi
lizerine yapitlan 'digital substraction angiography"”
(DSA) ile aorta ve renal arterler dahil biiyiik arterler-
de Takayasu arteriti ile uyumlu olarak yaygin seg-
menter stenoz, poststenotik dilatasyon ve anevrizmalar
gosterilmistir.

Immiinosiipresif ve antitiiberkiiloz tedavinin yanisi-
ra hastanin bir bobregine ototransplantasyon uygu-
lanmig ve iyi sonu¢ alimmistir. Takayasu arteritinin
klinik ve laboratuvar bulgularini ve tedavi yontemleri-
ni gozden gecirmek amaciyla bu vaka sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Takayasu arteriti, Cocukluk
cagi, Renal ototransplantasyon

GERIS

Takayasu arteriti aorta ve biiyiik dallarimi1 tutan eti-
yolojisi belli olmayan kronik irnflamatuar bir vaskiilit-
tir (1). Cocukluk yas grubu vaskiilitleri iginda Kawasa-
ki hastaligi ve Henoch Schonlein purpurasmdan sonra
tclinci siklikta gorilmektedir (2). Hastalik daha cok
Uzak Dogu tilkelerinde yaygin olmakla birlikte tiim
diinyada goriilebilmektedir (1-4). Ulkemizde ise ¢o-
cukluk ¢aginda ¢ok nadir Takayasu arteriti tanisit ko-
nulmaktadir. Bu vaka takdiminde hastaligin klinik ve
laboratuvar bulgularii gozden gecirmek ve cocuklar-
daki renovaskiiler hipertansiyonun etiyolojisinde diisii-
nulmesi gereken hastaliklardan biri oldugunu vurgula-
mak amaciyla Takayasu arteriti tanisi alan bir hasta su-
nulmaktadir.

VAKA TAKDIMI

On bes yasinda kiz hasta, 20 giinden beri devam
eden Oksiiriik, nefes darligi, basagrist ve 1 haftadir or-
taya cikan bacaklarinda sislik ve idrar miktarinda
azalma sikayetleri ile hastaneye yatirildi.

Fizik incelemesinde: Kan basinct 200/120 mmHg,
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SUMMARY
Takayasu arteritis is a vasculitis of aorta and large
vessels and it is rarely diagnosed in childhood in Tur-
key. An 11-year old girl was admitted for the manifes-
tations of hypertensive cardiomyopathy and congesti-
ve heart failure. As plasma renin activity was found to
be elevated digital substruction angiography was per-
tormed and segmentary stenosis, poststenotic dilatati-
on and anevrysms of great arteries including aorta
and renal arteries were detected leading to the diag-
nosis of Takayasu arteritis. Besides immunosupressive
and antituberculous therapy, autotransplantation was
performed to one kidney of the patient with a success-
Sull result. We present this case in order to review the
clinical and laboratory findings and the management
of Takayasu arteritis.

Key Words: Takayasu arteritis, Childhood,
Renal autotransplantation

nabiz 140 / dakika, genel durumu orta, boyun venleri
dolgun, kalpte gallop ritmi ile birlikte tiim odaklarda 2-
3/6. derece sistolik ifiiriim ve mezokardiyak odakta
frotman mevcut idi. Akciger bazallerinde solunum ses-
lerinde azalma, hepatomegali (midklavikiiler hatta
S5cm), ayak sirt1 ve pretibial bolgede 6dem tesbit edildi.
Go6z muayenesinde sag gbzde "grade 2", sol goézde
"grade 3" olmak lizere her iki tarafta hipertansif retino-
pati saptandi. Hastanin ekstremiteleri arasinda kan ba-
sinct ve nabiz yoniinden belirgin fark gézlenmedi.
Laboratuvar incelemesinde hemoglobin: 11,2 gr/dl ;
beyaz kiire: 9600/mm3; periferik kan yaymasi normal,
eritrosit sedimentasyon hizi (ESH): 53mm/saat; idrar
tetkiki normal; bobrek fonksiyon testleri, kan elektro-
litleri, total protein, albumin ve kan sekeri degerleri
normal; serum transaminazlar1 ylkselmis
(SGOT:891U, SGPT:321U) bulundu. C-reactive protein
(CRP):1,07mgldl (N<0,5mg/dl); Immiinglobulin
(I2)G:1160 mg/dl (N:635-1770mg/dl); IgM:222mg/dl
(N:37-154mg/dl); 1gA:141 mg/dl (N:106-608mg/dl);
IgE: 715 KUIL (N:1.00-100.0 KU1L); komplemanin
liciincli komponenti (C3):64,7mg/dl (N:50-90 mgldl);



C4:26,8mg/dl (N:10-40 mg/dl) ; antiniikleer antikor
(ANA): negatif ve anti DNA normal idi. Akciger grafi-
sinde her iki siniisiin kapali oldugu, kardiyomegali ve
konjesyon bulundugu saptandi. Elektrokardiyografisi
normal olan hastanin ekokardiyografisinde hipertrofik
kardiyomyopati ve foramen ovale tipinde atrial septal
defekt tesbit edildi. Kan, bogaz, idrar ve gaita kiiltiirle-
rinde tireme olmadi. PPD:pozitif (22x23mm enduras-
yon) bulundu. Ug kere alinan aclik mide suyunda direkt
olarak veya kiltiir ile tiiberkiiloz (tbc) basili gosterile-
medi.

Hipertansiyon, hipertansiyona ikincil hipertrofik
kardiyomyopati ve kalp yetmezIligi tanilar ile yatirilan
hastaya dijitalizasyon, ditiretik ve antihipertansif tedavi
uygulandi. Kalp yetmezligi klinik ve laboratuvar olarak
kontrol altina alindi. Hipertansiyonun etiyolojisine yo-
nelik olarak yapilan abdominal ultrasonografide kon-
jestif hepatomegali saptandi, intraventz pyelografide
(IVP) sol bébrekte konsantrasyonun ¢ok zayif oldugu
gozlendi. Abdominal kompiiterize tomografide diffiiz
hepatomegali diginda bir patoloji tesbit edilmedi. Yir-
midort saatlik idrarda valin mandalik asit:3,4mg/dl (N),
norepinefrin:17mikrogram (N), epinefrin:9,5 mikrog-
ram; kanda norepinefrin:l ng/ml (N:0,14-0,55ng/ml),
kortizol:22ugldl (N), tiroid hormonlar1 normal, plazma
renin aktivitesi (PRA):11 ng/ml/s (N:0,4-3,20 ng/ml/s)
bulundu. Tc99m DMSA ile yapilan renal sintigrafide :
sag bobrek parankimi normal, sol bobrek normalden
kiiciik olarak degerlendirildi. 1-131 MIBG ile yapilan
tim viicut sintigrafisinde patolojik akiimiilasyon sap-
tanmadi. "Digital substraction" anjiyografide {DSA1
aorta ve renal arterler dahil biiyiik arterlerde Takayasu
arteriti ile uyumlu segmenter stenoz, poststenotik dila-

Kesimi a ve b: DSA ile abdominal aortogralide
abdonimal aorta tutulumu ve kollateral dolagim gelis-
tiren bilateral renal arter steno/u (Erken ve gec faz)

Kesim 2: Sol anterior oblik projeksiyondaki circus
aortografide sol subklavian arterde ciddi segmenter

stenoz.

tasyon ve anevrizmalar tesbit edildi (Resim 1 a,1 b, 2).

: T

Kesim 3: Sag ototransplante bobregin konvansi-
yonel anjiyografisinde sag iliak fossada perflizyonun
¢ok iyi oldugu goriilmekte.

Anjiyografideki patognomonik bulgularla hastaya
Takayasu arteriti tanis1 konuldu. Hastanin ESH ve CRP
yuksekligi nedeni ile akut safhada oldugu gbz Oniine
alinarak immiin siipresif (prednizolon 2mg/kg/giin) ve
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anti tbc tedavi baglandi. Dort hafta sonunda akut faz re-
aktanlar1 diisen hastanin prednizolon dozu azaltilarak
dusiik dozda 6 aya tamamlandi. Kan basinci {iglii anti-
hipertansif tedavi ile kontrol altina alinamadigindan
sag bobrege ototransplantasyon uygulandi. Operasyon
sonrasi yapilan DSA'de transplante bobregin kanlanma-
st normal bulundu (Resim 3). Tc-99m DMSA- renal
sintigrafide transplante bobregin fonksiyonlarinin nor-
mal, sol bobregin fonksiyonlarinin ise azalmis oldugu
gozlendi.

Operasyondan sonra hastanin antihipertansif ihtiya-
c1 yavas olarak azaldi ve dordiincii ay sonunda tek ilag-
la normal diizeye eristi. Uc buguk yildir takibimizde
olan hastanin immiinosiipresif tedavisi 6 ayda, anti tbc
tedavisi bir yilda kesildi.

TARTISMA

Takayasu arteriti aorta, biiyiik damarlarin proksimal
kisimlar1 ve pulmoner arterleri tutabilmekte ve damar-
larda diizensizlik, daralma, poststenotik dilatasyon ve
anevrizmaya neden olmaktadir (1,2). Tek veya cift ta-
rafli renal arterlerin olaya katilmasi sonucunda ise orta-
ya ¢ikan stenoz veya okliizyon iskemi ve renovaskiiler
hipertansiyona neden olabilmektedir (5-7). Bu nedenle
c¢ocuklarda renovaskiiler hipertansiyonun etiyolojisi
aragtirtlirken Takayasu arteriti akla gelmesi gereken ta-
nilardan biridir (7).

Takayasu arteriti vakalarin %50'sinde ates, gece ter-
lemesi, kilo kaybi, anoreksi, artralji, myalji ve artrit gi-
bi nonspesifik bulgularla baslayabilir. U¢ ay veya bir-
kac yil stirebilen bu donemde hastalar ¢ok degisik tani-
lar alabilir (1,2). Bazi ¢ocuklarda ise sistemik bulgular
hafif veya gecici olur ve hastalar hipertansiyon, hiper-
tansif ensefalopati veya hipertansiyona sekonder kalp
yetmezligi bulgulan ile klinige gelir (3,4,6). Bizim va-
kada da sikayetler 20 giindlir mevcut olup hipertansif
kardiyomyopati ve buna bagh gelisen kalp yetmezligi
tabloya hakim olmustur.

Kesin tam1 kriterleri olmamakla birlikte Takayasu
arteriti genellikle anjiografide biiyiik damarlarda cesitli
bolgelerde inflamatuvar vaskiiler bozukluklarin saptan-
masi veya biyopsi materyalinde lezyonlarm gosterilme-
si ile tanimlanmaktadir (1-7). Hastaligin akut donemin-
de ESH, CRP gibi akut faz reaktanlarinin arttigi goste-
rilmistir (1,2). Hastamizda oncelikle PRA'daki ytiksek-
lik nedeniyle renovaskiiler hipertansiyonun varligi dii-
siiniilmiis ve anjiografi ile Takayasu arteriti icin tipik
olan bulgular gosterilmistir. Akut faz reaktanlarinin
yiiksek bulunmasi nedeniyle hastaligin aktif oldugu ka-
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bul edilmistir.

Takayasu arteritinin etyolojisi belli olmayip bu ko-
nuda c¢ok cesitli ve celigkili goriisler vardir. Hastaligin
baz1 etnik gruplarda, Ozellikle Uzakdogu iilkelerinde
daha sik goriilmesi; ayni ailede bagka romatizmal has-
taliklarin bulunmasi ve monozigotik ikizlerde birlikte
goriilmesi nedeniyle genetik faktorlerin etyolojide rol
oynayabilecegi One siirtilmiistiir (2,8). Gegirilmis bir
streptokok enfeksiyonunu etyolojik faktorler arasinda
suclayanlar oldugu gibi bir¢cok yayinda hastalarda ytlik-
sek oranda PPD pozitifligi saptanmig ve Tbc enfeksi-
yonu ile iligkisi bildirilmistir (1,6,7,9). Buna karsilik
PPD poritifliginin ¢ok diisiik oranda bildirildigi seriler
mevcuttur (10,11 ). Bizim hastamizda da radyolojik
bulgular olmadan PPD pozitifligi saptanmustir. Ulke-
mizin Tbc ve diger bir¢ok enfeksiyon yoniinden ende-
mik bir bolge olmasina ragmen Takayasu arteritine ¢ok
sik rastlanmamasi etyolojide bir enfeksiyon ajaninin
yanisira genetik faktorlerin rollinlin daha fazla ofabile-
cegini akla getirmektedir. Ayrica literatiirde bircok va-
kada dolasan immiin komplekslerin bulunmasi otoim-
miin bir hastaligi diigiindiirirken Brunette ve arkadas-
larmin (12) yayinladigi bir vakada ilk kez 1gE diizeyi-
nin ¢ok yiiksek bulunmasi B lenfosit aktivitesinde bo-
zukluk oldugunu telkin etmistir. Bizim vakamizda da
IgE diizeyinin ¢ok yiiksek bulunmasi bu mekanizmay1
desteklemektedir.

Hastaligin tedavisi hakkinda tam bir goriis birligi
olmamakla birlikte son yillarda kortikosteroid tedavisi-
nin, cevap alinamayan vakalarda ise sitotoksik tedavi-
nin iyi sonu¢ verdigini gosteren yayinlar mevcuttur
(3-7). Zheng ve arkadaslart (3), 500 vakalik serilerinde
4-5 hafta tam doz kortikosteroid kullanimindan sonra
uzun siireli diisiik doz tedavi ile oldukga iyi sonuglar
aldiklarini bildirmislerdir. Immiinosiipresif tedavinin
yanisira PPD'si kuvvetle pozitif olanlarda anti Tbc te-
davinin 12 ay siire ile verilmesi Onerilmektedir (3-7).
Hastamizin da prednisolon ve Tbc tedavisi ile 4. hafta
sonunda genel durumunun diizelmesi ve akut faz reak-
tanlarinin normale donmesi literatiir ile uyumluluk gos-
termekte idi.

Yiiksek kan basinci kontrol altina alinamayan vaka-
larda cerrahi tedavi yontemleri uygulanmaktadir. An-
cak cerrahi tedavinin akut faz kontrol altina alindiktan
sonra yapilmasi Onerilmektedir (5-7,13). Uygulanacak
cerrahi yontem ise hastaya gore se¢ilmelidir (6). Sente-
tik veya venoz greftler ile bypass, anjioplasti, renal
ototransplantasyon uygulanan yontemlerdir (2-7). Has-
tamizin medikal tedavi ile akut donemi kontrol altina



alindiktan sonra tui¢li antihipertansifilag almasina rag-
men kan basinci ¢ok yiiksek seyrettigi icin fonksiyonla-
r1 daha iyi olan sag bobrege ototransplantasyon uygu-
landi. Milner ve arkadaslar1 (6) Takayasu arteritli 6 va-
kanin ti¢line ototransplantasyon uygulamisg ve birinde
basarili sonug elde etmistir. Vakamiza cerrahi sonrasi
yapilan tetkiklerle transplante bobregin fonksiyonlari-
nin normal oldugunun gosterilmesi ve hastanin klinik
cevabinin iyi olmasi tedavinin basarili oldugunu kanit-
lamaktadir.

Sonug olarak bu vaka ile cocukluk yas grubunda re-
novaskiiler hipertansiyonun etiyolojisinde Takayasu ar-
teriti tanisinin da akla gelmesi gerektigini vurgulamak,
hastaligin klinik ve laboratuvar bulgularimi1 hatirlatmak
ve ulkemizde Takayasu arteritli cocuklarda ilk kez uy-
gulanan renal ototransplantasyonun tedavideki yerini

gostermek istedik.
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