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TAKAYASU ARTERITI Olgu Sunumu

Daryug Haydari*, M.Akif Top¢uoglu*, Ersin Tan**, Okay Saribas***

Takayasu arteriti oldukga nadir gériilen ve esas olarak arkus aota ve ana dallarm tutan
idiopatik, kronik bir arterittir. Bu ¢ahsmada tipik bir Takayasu arteriti olgusu sunulmakia
ve bu hastalikla ilgili en son literatiir bilgisi iiginda patoloji, immunopatogenez, tan
kriterleri, prognoz ve tedavi stratejileri gézden gegirilmektedir.

Takayasu’s Arteritis: A case report

Takayasu’s arteritis is very rare chronic idiopathic inflammatory arteropathy affecting large
vessels most markedly the aorta and its main branches. A typical case is presented in this
Dpaper and more recent advances of pathology, immunopathogenesis, diagnostic criteria,

Takayasu arteriti arkus aorta ve buradan ¢ikan buyiik
damarlar ile pulmoner arteri tutan graniilomatdz bir vas-
kiilittir (1). Nabizsizlik hastaligi, arkus aorta sendromu, i-
diopatik aortit veya Martorel Sendromu adlant da ve-
rilmektedir (9). Insidans: batt tilkelerinde 1,2-2,6/milyon/
yil (2) olup uzakdoguda biraz daha siktir. Ulkemizde go-
riilme sikli1 bilinmemekle beraber muhtemelen oldukca
nadirdir. Bu ¢alismada tipik bir takayasu arteriti olgusu
sunulmakta ve bu hastalik, son literatiir bilgisi 1s1ginda
gozden gecirilmektedir.

OLGU SUNUMU

Yirmisekiz yasindaki bayan hasta sag hemiparezi tab-
losu ile yatinild. dykiistinden hastanin 19 ay énce bulanik
gorme ve ayaga kalkinca bas donmesi yakinmasinin bas-
ladigr ve bu sikayetlerinin bir iki hafta icinde ken-
diliginden diizeldigi 6grenildi. 12 ay once ise sag he-
miparezisinin gelistigi ve bunun da kendiliginden di-
zeldigi, aynca bu dénemde yapilan kranial CT’nin normal
sinirlarda oldugu belirlendi. 53 giin énce ise yine sag he-
miparezi ve afazi tablosu gelistirdigi ve yapilan tet-
kiklerinde sol frontoparyetal infarkt saptandigi goriildii.

Anti-agregan ile sekonder proflaksiye alinmis olan
hastanin 3 yildir dizlerde belirgin olarak eklem agrilari ve
artrit bulgulan diginda Gykistinde kayda deger 6zellik
yoktu. Yapilan fizik incelemede sol radyal arter ve her iki
popliteal arter nabizlarinin alinmadig;, sol karotid arter -
zerinde Uifiirtim oldugu belirlendi. Nérolojik muayenede
motor afazi ve ihimli sag hemiparezisi saptandi. Fundus
muayenesi normal olup retinopati lehine bulgu yoktu.

*  Aras Gor Dr

**  Do¢ Dr

**% Prof Dr,
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Noroloji Anabilim Dall,
Ankara

239

prognosis and treatment of disease are also reviewed.

Yapilan rutin tetkiklerinde eritrosit sedimentasyon hi-
zinm 40-48 mm/saat olusu ve tip-1 hiperlipidemi disinda
patolojik bulgu saptanmadi. Tiroid fonksiyonlar;, ANA,
Anti-DNA, Anti- kardiyolipin antikorlar, lupus an-
tikoagtilani, romatoid faktér, VDRL, CRP, ASO, PTZ,
aPTT, protein-C, protein-S, Anti-trombin-III ve fibrinojen
normal sinurlardayd:. Yapilan kranial MRI'da (Resim-1) sol
frontoparyetalde insiiler kortekse kadar uzanan he-
morajik infarkt gorildii. Ekokardiyografisi normal olan
hastanin bilateral karotid doppler USG’sinde her iki ka-
rotid arterin tam tikali oldugu saptandi. Arkus aorta en-
jeksiyonu ile yapilan konvansiyonal anjiografide sag bra-
kiosefalik ve sol ana karotid arterin tikali oldugu, bunlarin
yarustira sag vertebral arterin de tam tikali oldugu, tim se-
rebral damarlanin kolateraller araciligtyla ve kalibrasyonu
artmug olan sol vertebral arterden doldugu gértildii (Re-
sim-2). Abdominal aorta ve renal arterler normaldi. Mev-
cut gorliiniim Takayasu hastaligt icin tipik olarak kabul e-
dildi ve hastaya 5 giin 1 gram/giin IV takiben de 100mg/
glin oral metil-prednizolon tedavisi uygulandi.

TARTISMA

Takayasu arteritinin etyolojisi aydinlatlamamustir. Bazt
hastalarda streptokokal enfeksiyon, tuberkuline kargt po-
zitif deri reaksiyonu, BW52 ve DR4 gibi HLA sub-
gruplannin  yiksek  prevalansi,  dolasan  im-
munkompleksler, insan arter duvar yapilarina karg: direkt
antikorlar, insan umbrikal arter endoteline kars direkt si-
totoksik T-Lenfositler, ve aort duvarinda artmus lefositik
blast transformasyonu veya CD8 infiltrasyonu gosterilmis
olmasmna ragmen calismalanin sonuclart birbirini des-
teklememis olup etyoloji halen kesinlestirilememistir. Bu
hastalikta romatoid faktor ve anti-niikleer antikor gibi im-
munolojik markerlar kural olarak negatiftir (1,2).

Takayasu hastaliginda tipik graniilomatoz iltthap go-
rlilir. Hastaligin aktif devresinde bu ilthap biiyiik da-
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Resim 1: Sol frontopareyetalde instiler kortekse kadar uzanan bhemorajik infarkt alani ( T1 agirlikh aksiyel (a) ve sagital (b)

kesitler )

marlarin proksimal kisimlarinin media ve adventisiasina
lokalize olup selliiler infiltrasyon lenfosit, plazma hiic-
releri, histiyosit ve genel olarak dev hiicreler igerir. Bu
degisiklikler dev hiicreli diger arteritleri (temporal arterit,
juvenil romatoid artrit ve sero-negatif spon-
diloartropatilerde goriilen aortit gib) andirmasina ragmen
(1) tutulan damarlarin dagilimi ve hastaligin gorilme yast
ve diger klinik ozellikler ile ayinct taru kolaydir. Takayasu
hastaliginda damar oklizyonunun nedeni inflamasyon
olmakla beraber siklikla distalde trombus formasyonu da
olmaktadir. Hastaligin ge¢ devrelerinde ise medial nek-
rozun skleroz ile iyilegtigi ve stenoz ile anevrizmalara ne-
den oldugu goriliir. Bu dénemde nekroze olmus me-
dianin iyilesmesi ancak yeni vaza vazorumlarin gelismesi
ile olmaktadir. Histolojik olarak fibréz intimal hiperplazi,
medial dejenerasyon ile adventisyal fibrozis ve genellikle
yeterli kollateral olusumu vardir (1.

Takayasu hastahig: tipik olarak 11-30 yags arast geng
kadinlan etkiler (4). Hastalik yorgunluk, kilo kaybs, ates
gibi non-spesifik semptomlann gorildigi prodromal
devre ile baglar. Hastalarin %70’inde hipertansiyon vardir.
Bunun yaninda 6zellikle sub-klavian ¢alma sendromuna
baglt st ekstremite kladiikasyosu onemlidir (1). Bu
semptomun Ozellikle ateroskleroz icin risk faktorii ol-
mayan geng kadin hastalarda olmast bu hastalik lehinedir.
Muayenede ise cesitli damarlarda ftirim duyulmasi,
radyal nabizlann kaybi ve iki kol arasindan olgiilen ar-
teryel kan basinglan arasinda 30 mmHg'den fazla fark
bulunmasi  kuvvetle Takayasu Hastaligmi  du-
sindiirmelidir. Bu hastalarda karotid arter veya ab-
dominal aorta tizerinde Gfiirim duyulmas: orant takriben
%70°dir. Yine hastalann ¢ogunda ortostatik hipotansiyon
ve ancak bir kisminda kompanzatuar boyun parsiyel
fleksiyon postirii goriiliir (2). Hastaligin diger sistemleri
ilgilendiren semptom ve bulgulant tablo-I'de 6zet-
lenmistir.
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Tablo-1: Takayasu Hastahiginda Klinik Semptomlar
1,2,9,13)

1- Genel: yorgunluk, ates, kilo kaybt

2- Vaskiiler: hipertansiyon(%70), kladiikasyo, posttiral
senkop, anormal boyun postiirti

3- Okiiler (%30): gdrme azalmasi, diplopi, amarozis fu-
gax, retinopati*, retinal hemoraji, arteriyovendz anas-
tomoz, optik atrofi, retina dekolmany, vitreus he-
morajisi, retinal arteriovenoz fistil**

4- Kas-iskelet: artralji (%55), sinovit (%624)***, miyalji

5- Deri: eritema nodozum, bacaklarda daha sik olarak deri
tlserleri, pannikiilit, trtikeryal vaskdilit, pyodermi
gangrenozum

6- Kardiak: koroner arter hastaligs, aort yetmezligi, kon-
jesif kalp yetmezligi(%30), myokardit

7- Pulmoner (%50): pulmoner hipertansiyon, interstisyal
akciger hastaligi

8- Renal: glomertilonefrit™**, renal amiloidoz, re-
novaskiler hipertansiyon (%70)

* Takayasu'nun tanumladigs tipik retinopati daha nadir iken bu has-
talarda siklikla hipertansif retinopati gelisir. Ancak retinada 6zellikle pe-
riferal damarlarda dilatasyon, mikro-anevrizma formasyonu ve di-
giimlenme ile diabetik “Back-ground” retinopatiyi andiran bagka bir tip
retinopatide gelisebilmektedir.*: Patognomoniktir. Ancak ¢ok nadir go-
riliir**:Siklikla diz ve kal¢a ekleminde, ***: Mezengial, krescentrik,
mezengiolobuler

Sunulan hasta silik artrikiiler semptomlar disinda kol
kladiikasyosu ve serebral infarkt klinigi mevcuttu. Ta-
kayasu hastaliginda serebrovaskiiler komplikasyonlar ge-
nel olarak hastaligin nispeten ileri doneminde genellikle
tabloya retinopati, renal arter stenozuna baglt hi-
pertansiyon, kalp yetmezIigi, aortik regurjitasyon veya a-
nevrizma gibi sistemik komplikasyonlarin eklenmis ol-
dugu hastalarda goriilmektedir (5). Takayasu hastahiginda
hastaligin seyri boyunca norolojik semptom ¢ikma orani
%30-50'dir. Bu semptomlar ¢ok gesitli olup tablo-2’de ¢-
zetlenmistir. intraserebral orta ¢apli arterlerin direkt tu-



.Resim 2: Konvansiyonal anjiografi: Sag brakiosefalik, sag vertebral ve sol ana karotid arterler tam tikal (a), intraserebral
damarlar kalibrasyonu artmas sol vertebral arter ve kolateraller araciigwla doluyor (b,c).

tulumu ¢ok nadirdir ama olabilir. Bunun nedeninin int-
raserebral orta ¢apli damarlann vazo vazorum icer-
memesi oldugu sanilmaktadir (16). Ancak serebral tu-
tulum daha ¢ok sistemik komplikasyonlarin sonucudur.
clnkl tip-1 ve tip-3'de subklavian, karotid ve bra-
kiosefalik arterler tikali oldugu halde gelisen kolateraller
nedeniyle pek serebral semptom olmamaktadir. Ayrica
bu hastalarda ¢ok sik olarak meydana gelen sub-klavian
calma sendromu siklikla vertebrobaziller sistem kalict is-
kemik olaya yol agmamaktadir (15). Hipertansiyona bagh
serebral kanama (4) ve patolojik iyilesme sonucu olusan
anevrizmalara baglt subraknoid kanamalar (9) ise nadiren
olugmaktadir. Sunulan hastada ise literatiirde daha seyrek
olarak bildirildizi gibi noérolojik semptomlar klinige ha-
kimdir. Takayasu hastalig: tanist icin diger romatolojik
hastaliklarda oldugu gibi tani kriterleri gelistirilmis ol-
makla beraber bu kriterlerin sensitivitelerin diisiik olusu
yanu sira (1) anjiografideki tipik goriintiiniin de diagnostik
olmast nedeniyle kullanilmamaktadirlar (3,12). An-
jiografik olarak Takayasu hastalig1 4 kategoriye ayrilmugtir
(Tablo-3) (8). Sunulan hasta en ¢ok gériilen tip-1°dir. An-
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cak bir vertebral arter ile iki karotid arterin tutulumu ve
tim intra-kranial yapilarin diger vertebral arter ve bo-
yundaki kollateraller aracihigiyla saglanmast pek sik de-
gildir (3,10). Hastaligin aktif déneminde eritrosit se-
dimentasyon hiz1 (ESR) ve C-Reaktif Protein (CRP) ylik-
sektir. B-mod doppler karotid ultrasoundda ise ka-
linlagnus intima-media kompleksi "Macaroni-like” denilen
tipik bir goriintli yapmaktadir(9). Bu hastamizda sap-
tanmamugtir.

Tablo-2: Takayasu Hastaliginda Norolojik Bulgular

©

Semptom&Bulgu %
Gorme bozuklugu 69.5
Senkop 559
Vertigo 42.4
Konviilzyon 16.9
Hemiparezi 49.2
Hemihipoestezi 39
Afazi 20.3

Tablo-3: Takayasu Hastalig1 anjiografik siniflama (8)

Sadece arkus aorta ve ana dallaninda tutulum var.
Sadece torasik desandan veya abdominal aortada
tutulum.

Tip-1 ve tip-2’nin ¢esitli kombinasyonlari.
Pulmoner arter tutulumu.

Tip-1:
Tip-2:

Tip-3:
Tip-4:

Takayasu hastaliginin tedavisinde 6nerilen tedavi se-
mast 100 mg/glin prednizolonun uzun sireli uy-
gulamasidir. Erken donemde eritrosit sedimentasyon hi-
zindaki diistis tedavinin etkinligi gdsteren énemli takip
kriteridir. Klinik diizelme yaninda nabizlann geri dénmesi
hatta karotid stenozunun da acilmast beklenebilir (5). Ya-
rarlanim alt: ay gibi uzun stirecte de olusabilmektedir (1).




Cogu hastada bagka bir immunsupresif tedaviye gerek
kalmamakla beraber yarar gormeyen hastalarda sik-
lofostamid veya metotrexate eklenmesi (7,11) veya cer-
rahi ya da girisimsel nororadyolojik yontemler ile per-
kiitan anjioplasti, stend tatbiki, bypass veya anevrizma
cerrahisi, endarterektomi, kardiak valviil replasmani, renal
oto/allo-transplantasyon bagan ile uygulanabilmektedir
(14). Bu tedavilere hastanin takibinde karar verilmesi ya-
rarhdir. Ozellikle aktif inflamatuar dénemde ve steroid
tedavisinin yaran gorilmeden 6nce uygulanmamalidir

@.

Takayasu hastaliginin prognozu iyidir. Steroid tedavi
ile 5 yillik “survival” tutulumun derecesine gor %55-%98’e
kadar cikmaktadir (6). En 6nemli 6liim nedenleri ise
konjestif kalp yetmezligi ve serebrovaskiler kom-
pilikasyonlardir.
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