I OLGU SUNUMU CASE REPORT I

Multiple Pulmoner Arter Anevrizmalar ve
Pulmoner Hipertansiyonu Olan
Takayasu Arteritli Bir Hasta:

Olgu Sunumu ve Literatiir Derlemesi

Multiple Pulmonary Artery Aneurysms and
Pulmonary Hypertension in a Patient with
Takayasu Arteritis:

Case Report and Review of Literature

Dr. Gokhan AYKUN,? OZET Nabizsizlik hastaligi olarak da bilinen Takayasu Arteriti, aort ve onun major dallarin tutan
Dr. Aysegiil KAR ALEZLi 2 nadir goriilen inflamatuar bir damar hastaligidir. Damar inflamasyonu duvar kalinlagmasi, fibrozis

o ; H ' ve stenoza neden olur. Daha siddetli inflamasyon arterin media tabakasini tahrip edebilir ve anev-
Dr. Miikremin ER, rizma gelismesine neden olabilir. Klinik 6zellikleri, hastaligin tuttugu yere gore tamamen farklilhk

Dr. H. Canan HASANOGLU? gosterir. Tipik 6zellikleri sistemik arter tutulumuna baghdir. Hastahgin sistemik bulgularinin kli-
nik olarak daha belirgin olmasina kargin pulmoner vaskiiler tutulum hastalarin 6nemli bir kismin-

2Gogis Hastaliklar Klinigi da olusur. Fakat pulmoner vaskiiler tutulumun prognozda belirleyici oldugu az sayida vaka

Ankara Atattirk bildirilmistir. Burada, 3 yildir olan nefes darh sikayeti ile bagvuran ve pulmoner hipertansiyon,

Egitim ve Arastirma Hastanesi, multiple pulmoner arter anevrizmalar ve periferal arteryel damarlarinda yaygin trombiisleri sap-

Ankara tanan ve takayasu arteriti tams1 konulan bir olgu sunuldu.
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Egitim ve Arastirma Hastanesi, ki : : , I

Gogiis Hastaliklan Klinigi, Ankara, ABSTRACT Te.lkayasu arteritis, also known as pulseless disease, is a rare inflammatory vascular dis-

TURKIYE/TURKEY ease which primarily affects the aorta and its major branches. Vessel inflammation leads to wall

dr_tga@hotmail.com thickening, fibrosis and stenosis. More severe inflammation can destroy the arterial media and le-

ad to aneurysm formation. The clinical features of this disease are quite variable, depending on the
involvement location. Typical features relate to systemic arteries involvement. Although clinically
systemic symptoms are more clear, pulmonary vasculary disease occurs in an important ratio of pa-
tients. But, it has been reported in little cases whose pulmonary vascular involvement is determi-
ning factor in prognosis. We present a patient who complains of dyspnea for 3 years, has established
multiple Pulmonary artery aneurysms and widespread thrombosis in his peripheral arterial vessels
and has been diagnosed as Takayasu arteritis.
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akayasu Arteriti etyolojisi bilinmeyen, daha ¢ok aort ve ana dallari-
m1 tutan kronik bir vaskulittir. Ik defa 1905 yilinda Japon oftalmo-
log Takayasu tarafindan tanimlanan ve siklikla kadinlari tutan bu
hastalik, daha ¢ok hayatin 2. ve 3. dekadlari arasinda ortaya gikar. Daha ¢ok
Japonya, kuzeydogu Asya, Hindistan ve Meksika'da goriilmekle birlikte tiim
diinyadan vaka bildirimleri olmaktadir. Inflamatuar bir vaskiilit olan Taka-
yasu Arteriti kendisini atar damarlarda stenoz, okliizyon ve anevrizmalar-
la gésterir. Dénem dénem remisyon ve alevlenmelerle seyreden bu vaskiilit
Copyright © 2009 by Tiirk Tip Dergisi farkli semptomlarla ortaya ¢ikabilmektedir.'?
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Sistemik bulgular1 olan hastalarda hemen her
zaman pulmoner tutulum bulgular olusmasina rag-
men nadiren pulmoner tutulum hastaligin ilk bul-
gusudur.* Pulmoner arterlerinde multiple
anevrizma ve periferal arteryel damarlarinda yay-
gin trombiisleri olan ve pulmoner tutulumun prog-
nozda asil belirleyici oldugu bir olgumuz nadir

goriilmesi nedeni ile sunuldu.

IOLGU SUNUMU

Ug yuldir nefes darlig1 olan ve elektrokardiyografi-
sinde atriyal fibrilasyon ve ekokardiyografisinde
pulmoner hipertansiyon saptanan 52 yasindaki er-
kek hasta arastirilmak iizere yatirildi. Rutin labo-

RESIM 1

RESIM 3
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ratuvar tetkiklerinde hafif bobrek fonksiyonlarin-
da bozulma (Ure: 72 mg/dl, kreatinin: 1.3 mg/dl, 24
saatlik idrarda kreatinin klirensi: 31 ml/dk) ve albii-
min disikligi (2.6 gr/dl) disinda patolojiye rast-
lanmadi. Akut faz reaktanlar1 da normal olarak
izlenen hastanin akciger grafisinde sol hiler bolge-
de 1 x 1 cm ebadinda lezyon dikkati ¢ekti ve hasta-
ya cok kesitli toraks tomografisi ¢ekildi. Akciger
grafisinde izlenen lezyonun sol hiler bolgeye kom-
su lokalizasyonda pulmoner arter anevrizmasina ait
goriiniim oldugu ve akcigerde farkl lokalizasyon-
larda da en biiytigliniin ¢ap1 20 mm olan bagka
anevrizmatik dilatasyonlarin mevcut oldugu izlen-
di (Resim1-4). Multiple pulmoner arter anevriz-

RESIM 4
RESIM 1-4: Toraks BT, degisik diizlemlerden alinan pulmoner arterlerde multiple anevrizmatik dilatasyonlar.



malarinin sebepleri olarak enfeksiyonlar, pulmo-
ner hipertansiyon ve damar duvarinin kazanilmig
ya da konjenital defektleri ile Behget hastalig1 oldu-
gu gbz 6niine alinarak, hastadan detayl oral aft, ge-
nital tlser, sik tekrarlayan deri lezyonlari, gorme
problemleri agisindan hikayesi tekrar alindi. Beh-
get hastaligina iliskin herhangi bir 6zellik saptan-
mayan hastada, paterji testi negatif idi ve goz
muayenesinde Behcet ya da bagka bir vaskuliti dii-
stindiirecek bulgu saptanmadi. Kollajen markerlari,
cANCA ve pANCA diizeyleri normal saptanan has-
tada diger biiytik damar vaskiilitleri ve inflamatu-
ar hastaliklar (sifiliz, titberkiiloz, lupus, romatoid
artrit, spondiloartropatiler, kawasaki ve dev hiicre-
li arterit) ve gelisimsel anomaliler (aort koarktas-
yonu, marfan sendromu) klinik ve serolojik olarak
ekarte edildi. Ekokardiyografide pulmoner hiper-
tansiyon saptanan hastada anevrizmalarin kronik
pulmoner hipertansiyona sekonder gelisebilecegi
diistiniilerek tekrarlayan emboli agisindan alt ve st
ekstremite venoz sistem doppler ultrasonografi ya-
pildi. Venoz sistemde trombiis saptanmadi. Primer
bir kardiyak patolojiye sekonder pulmoner hiper-
tansiyon gelisebilecegi ve anevrizmalarin bu ze-
minde olugabilecegi distniildi, fakat yapilan
transtorasik ve transosafagial ekokardiyografiler ve
diger tetkiklerinde kardiyak patolojiye rastlanma-
di.

Alt ekstremite nabizlar1 zayif olarak ele gelen
hastanin alt ekstremite arteryel doppler USG’sinde

arteryel yapilarda yaygin trombiisler izlendi. Diger
tetkiklerinde her iki ana karotis arterde, abdominal
aortada ve iliak arterlerde kalsifiye aterom plaklar1
saptandi. Klinigi progresif olarak bozulan hastaya
pulmoner arter basincim diisiirmek amac ile kalsi-
yum kanal blokérii baslandi. Takiplerinde pulmo-
ner arter basincinin 85 mmHg'den 125 mmHg'ye
yiikseldigi goriildii. Girigimsel tetkik agisindan kalp
damar cerrahisine ve girisimsel radyolojiye danigi-
lan hastanin anevrizmasinin trunkusta olmasi ne-
deni ile herhangi bir iglem 6nerilmedi. Romatoloji
bolimii ile birlikte tekrar degerlendirilen hastaya
litaratiirde pulmoner arter tutulumunun esas olarak
prognozda belirleyici oldugu takayasu arteriti vaka-
larinin bildirilmesi ve hastanin sistemik tutulumu-
nun olmasi, dogu Asya iilkelerinden birinden
gelmesi ve geng yasta anevrizmalarinin gelismesi ve
baska bir tan1 konulamamasi, hastanin kliniginin
gittikge kotiilesmesi ve arteryel yapilarinda yaygin
trombiisler izlenmesi, alt extremite nabizlar: alina-
mamasi ve alt ekstremitelerinde kladikasyosu olma-
st nedenleri ile hastaya 1990 The American College
of Rheumatology (ACR) tam kriterleri kullanilarak
Takayasu Arteriti tanisi konuldu (Tablo 1). Tedavi-
sine karar verilen hastanin kemik dansitometresi ile
taramasi yapildi. Osteopeni saptanan hastaya buna
yonelik tedavi baglandiktan sonra, 1 mg/kg dan me-
tilprednizolon basland. izlemde hipoksisi gerile-
yen, Pulmoner arter basinci 100 mmHg'ye diisen
hastanin oksiiriik ve piiriilan balgami olustu. Anti-

TABLO 1: Takayasu Arteriti Siniflamasi icin 1990 ACR* kriterleri.'*

Kriter Tanim

Hastaligin baslangic yasi<40 yasta
Brakiyal arter nabzinda azalma

Eksremitelerde kladikasyo

>10 mmHg kan basinci farki
Subklaviyan arterler veya aort iizerinde dfirim

Arteriogramda anormallik

Takayasu Arteriti ile ilgili semptom ve bulgularin <40 yasta ortaya ¢ikmasi

Brakiyal arterlerden birinde veya her ikisinde pulsasyonun azalmasi

Ozellikle iist ekstremiteler olmak (izere bir ya da daha fazla ekstremitenin kullaniimasi ile
yorgunluk ve rahatsizligin gelismesi veya kétilesmesi

Kollar arasinda >10 mmHg sistolik kan basinci farki olmasi

Oskultasyonda subklavian arterlerin biri veya her ikisi ya da abdominal aorta izerinde
Gftrim duyulmasi

Tiim aortada, primer dallarinda yada st veya alt ekstremitelerin proksimal uglarindaki
biyiik arterlerde ateroskleroz, fibromuskiler displazi veya benzer nedenlere bagli olmayan
arteriografik daralma veya tikanma; degisiklikler genellikle fokal veya segmentaldir

Takayasu Arteriti tanisi konulmas! igin yukarida bahsedilen 6 kriterin en az iigiiniin kargilanmasi gerekir.

*ACR: The American College of Rheumatology.
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biyotik tedavisi baglanan hastanin genel durumu
bozuldu, akciger grafisinde solda orta zonda konso-
lide alan gelisti ve pnomoni diisiiniilen hasta yapi-
lan tiim midahalelere ragmen ex oldu.

i TARTISMA

Takayasu Arteritinin, bir calismada kuzey Ameri-
ka’da insidansinin 2.6 /milyon olarak belirlenme-
sine ragmen iilkeler arasinda goriilme siklig:
degismektedir. Patogenezi tam olarak bilinme-
mektedir. Esas olarak aort ve ana dallan gibi bityiik
arterleri tutma egiliminde olan hastalik nadir de ol-
sa koroner arterleri dahi tutabilmektedir. Makros-
kobik olarak, kronik safhada, tutulan damar her ¢
damar katmaninin da fibrozisine sekonder kalin-
lagmaktadir. Eger progresyon hizli olursa fibrozi-
sin yetersizligine bagh olarak anevrizma formasyo-
nu gelismektedir. Sik olarak birgok alanin etkilen-
mesine bagh limen yamal tutulum ile daralmak-
tadir. Mikroskobik olarak vaskiilit akut inflamas-
yon fazi ve iyilesen fibrotik faz olarak iki kisma ay-
rilabilir. Akut fazda adventisyada vasa vasoritis go-
riliir. Media tabakasinin yeni damar olusumu ile
birlikte lenfosit ve dev hiicrelerle infiltre oldugu
izlenir. Mukopolisakkaridler, diiz kas hiicreleri ve
fibroblastlar intimayi kalinlagtirir. Kronik sathada
elastik dokunun tahribati ile fibrozis gelisir.' Infla-
matuar proses tim damar katmanlarim tutabilir ve
hastalarin %98’inde okliizyon veya stenoza ve
%?27’sinde anevrizmaya neden olur.’ Tiberkiiloz
veya viral etyolojiler izerinde durulan ¢aligmalar
olmasina ragmen hastaligin etiyolojisi halen anla-
silamamistir. Degisik toplumlarda degisik HLA
alelleri ile iligkili olabilecegini diistindiiren galis-
malar bulunmaktadir.! Immunopatogenetik calis-
malar sonucunda antiendotelyal antikorlarin bu
hastaligin olusumunda rol alabilecegi diisiiniilmiis-
tir. Yapilan bir ¢calismada 19 kisinin 18’inde bu an-
tikorlar normal populasyona gore 20 kat fazla
bulunmustur.®

Hastalik diger vaskiilitlerde oldugu gibi siklik-
la ates, halsizlik, kilo kaybi, myalji, artralji gibi
nonspesifik semptomlar ve eritema multiforme gi-
bi deri lezyonlari ile baglar. Laboratuvar ¢alismala-
rinda sadece yiikselmis ESR, anemi ve nadir olarak
da ANCA pozitifligi saptanir. Hastalarin ¢ogunda

Turkish Medical Journal 2009;3(1)

ESR yiikselmistir ancak hastamizda oldugu gibi
normal bir ESR Takayasu Arteriti tanisini dislaya-
maz.>”° Baglangi¢c semptomlarini nadiren hemen,
ama sik olarak birkag ay veya birkag yil sonra vas-
kiiler inflamasyon, skleroz ve daralmaya bagli spe-
sifik belirtiler takip eder. Belli bash olanlari; st
ekstremitelerin etkilenmesine ve kalp yetmezligine
sebep olan aortik ark sendromu, gérme ile ilgili
semptomlar, bayilma, konvulziyon ve serobrovas-
kiiler olay1 da iceren boyun ve kafadaki damarla-

rin tutulumudur.'%!

Yakin zamanli yayinlar pulmoner arterlerin
hastaligin bir parcasi olmasini %14 ila %70 arasin-
da belirtmektedirler.!? Takayasu Arteriti tanisi ko-
nulan hastalarda, semptom olmasa da tutulum
agisindan akcigerlerin de aragtirilmasi onerilir.8%'?
Bununla birlikte bizim hastamizda oldugu gibi pul-
moner tutulumun prognozda belirleyici olmasi sa-
dece az vakada bildirilmistir.>*'* Bircok hastada
akciger hastaliginin klinik ve radyolojik bulgular
olmasina ragmen semptom yoktur. Oksiiriik, disp-
ne, gogiis agrisi, siyanoz, pulmoner hemoraji ve sag
kalp yetmezligine ilerleme goriilebilir. Pulmoner
hipertansiyon ve pulmoner infarktlar da meydana
gelebilir.!” Son zamanlarda anevrizma olusumuna
pek ¢ok vakada neden oldugu gosterilmis olmasi,
bir hastada pulmoner arter anevrizmasi sebebi aras-
tirihirken Takayasu Arteritinin etyolojide unutul-
mamasi gerektigini distindiirmektedir.

Genellikle tanis1 zor ve klinik olarak konulan
bu hastalik i¢in 1990 yilinda Amerikan Romatolo-
ji Koleji tan kriterleri 6nerdi (Tablo 1)."* Hastamiz
bu 6 tam kriterinden ekstremitelerde kladikasyo,
nabizlarin alinamamas ve arteriogramda anormal-
lik olmak tizere 3 tam kriterini kargilamaktayda.

Hastaligin tanis1 amaciyla konvansiyonel anji-
ografi ile beraber bilgisayarli tomografi, Doppler
ultrasonografi, pozitron emisyon tomografi ve
manyetik rezonans goriintiilemeleri yapilabilir. Ya-
pilan bir ¢alisma BT anjiografinin damarlardaki du-
var degisliklerinin gosterilmesinde konvansiyonel
anjiografiye gore daha duyarl oldugunu goster-
mistir."®

Takayasu Arteritinde aktif inflamasyonun te-
davisinde 0.5-1 mg/kg/giin dozunda kullanilan kor-
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tikosteroidlerin ilk basamak tedavisi oldugu kabul
edilir. Amag hastaligin ilerlemesinin durdurulma-
s1 ve semptomlarin kontrol altina alinmasidir. Re-
misyonda akut faz reaktanlar1 normal diizeye
geriler. Semptomlar ve laboratuvar bulgular: geri-
leyince steroid dozu yavas yavas azaltilmaya basla-
nir ve remisyona girene kadar devam eder.
Aktivitesi devam eden ve yalniz basina glukokorti-
koidlerden fayda gormeyen hastalara metotrexat
yada azotioprin gibi ajanlar eklenebilir.'®

Takayasu Arteriti tanis1 genellikle stenotik ya
da okluziv lezyonlar olusmus oldugunda konmak-
tadir. Bu tiir lezyonlar medikal tedavi ile genellikle
geri dontisstizdiir ve hemodinamik olarak belirgin-
se revaskiilarizasyon gerekebilir. Servikokraniyel
damar tikanmasina bagh serebrovaskiiler olay, ko-
roner arter hastaligi, ortadan agira aort yetmezligi,
aortun ciddi koarktasyonu, renovaskiiler hipertan-
siyon, ekstremite kladikasyosu ve yirtilma ve disek-

siyon riski olan anevrizma genislemesi revaskulari-
zasyon endikasyonlarini olugturur.”” Aktif hastalik
sirasinda cerrahi diistiniilmez. Tedavi ile remisyo-
na giren ve uygun ve gerekli olan vakalarda anjiop-
lasti ya da bypass ameliyatlar: yapilabilir.'8

Takayasu Arteriti tanisi1 konulan hastalarda,
semptom olmasa da tutulum agisindan akcigerlerin
de aragtirilmasi onerilmektedir. Son zamanlarda
anevrizma olusumunun bu hastalikta sik oldugu-
nun gosterilmis olmas1 nedeniyle pulmoner arter
anevrizmasl etyolojisi aragtirilirken Takayasu Ar-
teriti de akla gelmelidir. Genellikle tam i¢in diger
hastaliklarin diglanmasinin gerekmesi ve tanida
kullanilabilecek serolojik belirteclerin olmamas ta-
ni siirecinde zorluklar ¢ikarmaktadir. Takayasu Ar-
teriti'nde pulmoner arter tutulumunun sikliginin
ve tutulma seklinin belirlenmesine yonelik ¢alis-
malara gereksinim vardir.
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