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OZET :

Tukayasu arteriti arkus aortayt ve kollarini tutan, orta ¢apl ve biiyiik arterle-
rin daraltict inflamatuvar bir hastaligidur. Cogunlukla dogulu gen¢ bayanlarda go-
riilmektedir. Takayasu arteriti tamsi keydugumuz bir vakamizi yaymladik.

GIRIS :

Takayasu arteriti gogunlukla dogulu geng bayanlarda goriilmektedir. Eti-
yolojisi aydinlatilmamus primer bir arterit olup, aorta ve aortanin biiyiik dallarim,
pulmoner arteri tutmaktadir (1-4). Yalnz basina pulmoner arteri tutmasi nadirdir
(5). Nadir bir hastaliktir. Diinyanin dogusunda yasayanlarda 1/1000-5000 oraninda
goriilmektedir. (3). Hestalik orta gapli ve biiyiik arterleri tutar. Renal arter tutu-
lumu hipertansiyonla. neticelenir. Intimal proliferasyon ve tibrosis media’da skar-
lasma ve vaskiilarizasyon, elastik tabakalarda dejenerasyon gozlenir. Liimen da-
ralir. Vazo vazorumlar siklikla gelismistir. Semptomlar iskemiye baghdir.
Jeneralize arteritli hastalarm ancak % 50’sinde pulmoner arter tutulumu vardir,
dispne ve pulmoner hipertansiyon meydana gelir (1,4,6,7).

VAK’A TAKDIMI :

Hasta i.D., 18 yasinda bayan. 16.10.1989 tarihinde 11951 protokol numarali
dosya ile I¢ Hastaliklarin Anabilim Dalr’na yatifildi. Bas donmesi, titreme sikayet-
leri vardi. Hastanin hikayesinde sikayetlerinin son bir yilda ortaya giktig1. giderek
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arttifs, 20.9.1989 tarihinde klinigimizde Takayasu arteriti ve hipettansiyon 6n tani-
lextyla yatiildigi ve hastaya periferik anjiografi yapildigi, 10 giin énce Ankara
Yiiksek Ihtises Hastanesi Damar Cerrahisi Klinigi'nde her iki karotis arterine
by-pass ameliyat1 uygulandifi 6grenildi.

Hastanin yapilan muayenesinde; TA : 1701110 mmHg, anizokori, bilateral
radial ve brakial, sag femoral arter nabazanlarinin alinamadigy, karotis nabazan-
larmnin zayif oldugu, uglarinsoguk oldugu tesbit edildi. Boyunda heriki sternok-
laidomastoid kesinm uzun eksenine paralel iki adet 8 cm insizyon skatrisi, gogiis
on duvarmda midsternal 20 cm insizyon skatrisi, sag tibia medialinde, uzun ekse-
ne paralel 25 cm insizyon skatrisi mevcuttu.

Hastenin rutin laboratuvar tetkikleri normaldi.

Hasta operasyon uygulanmis Takayasu arteriti ve hipertansiyon 6én tanisina
varildl. Anizokori Boyuna uygulanan operasyonun sempatik  sinir sistemine
- yaptif1 baskiye baglandi.

Hastaya antiagregan, vazodilator, diiiretik tedavisi verilerek, kontrole gelmek
ilizere taburcu edildi. »

TARTISMA
Tekayasu arteriti siklikla dofulu geng bayanlarda goriilmektedir(1-4).
Hastamiz 18 yasinda, bayan ve Erzurum’dan basvuruyordu.

Hastalikta ates, halsizlik, istahsizlik, gece terlemesi, kilo kaybi gibi genel
semptomlar vardir. Semptomlar iskemiye baghdir(1,7).

Hestamizda bas donmesi ve titreme semptomnlar1 vards.

Demer pulsasyonlari kaybolur. Vakelarm % 50’sine hipe:ta- 1siyon vardir.
Hipertansiyon renal arterin tutuldugunu gésterir. Hipertansiyona s&‘gonder olarak
kardiomegali ve kalb yetmezligi meydana gelir(1,4).

Hestamizda bilateral radikal ve brakial nabazanlar, sa femoral nabazan
alinamiyor, bilateral karotis nabazanlari zayif olarak alimiyordu. Hastamizda
TA : 170/110 mmHg idi.

] Koroner erterler nadir olarak tutulur. Karotis arteri tutulumunda merkezi
sinir sistemi bulgular1 meydana gelir, bu da vakalarm %/ 60’inda goriiliir(1).

Hastamizda bes dénmesi sikayeti vardr
Laboratuvar olarak anemi, l6kositoz, Ig’lerde artma meydana gelir(1).

Hastamuzin Hb: 97 10.2 gr idi. Lokositoz yoktu. Laboratuvar imkanlarimi-
zin yelersizligi sebebiyle serum Ig diizeylerine bakamadik.
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Tan1 anjiograli ile konur (1).

H:stamizda da tamYa periferik anjiografi ile variimast. 14.9.1989 tarihinde
yapilan yapila1 anjiografisinde bileteral karatis arterlerin ve sol subklavian arterin
dolmadig1 tesbit edildi (Resim 1 ve 2). .

Resim 1

Resim 2
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Spontan remisyon meydana gelebilir Steroid tedavisi semptomlar1 geriletip,
yasami uzatabilir. Son zamanlarda rekonstriktif cerrahi tedavi ile steroid tedavisi-
sinin kombinasyonu tercih edilmektedir. Steroid tedavisine direngli vakalarda
siklofosfamid kullonilabilir(1).

Sonug olarak; genc bir bayanda nabazanlarin zayiflamasi ve almamamasi, '
kan basincinin yiikselmesi Takayasu arteritini de akla getirmelidir(1).

"SUMMARY :
TAKAYASU’S ARTERITIS.

Takayasu’s arteritis is an inflammatory and stenotic disease of medium-
and large-sized arteries characterized by a strong predilection for the aortic arch
and branches. Takayasu’s arteritis is a well known disease most common in young
females in the Orient, though the disorder is wold-wide. We presented a our patient
with Takayasu’s arteritis.

KAYNAKLAR :

1- Brauuwald E., Isselbacher K.J. et al. Harrison’s ‘Principles of Internal Médi-
nal Medicine. Eleventh Edition McGraw-Hill Book Company, Copright
1987, 1444.

2- Matsunaga N., Hayashi K. et al. Digital subtractlon angiography in Takaya su
arteritis. Acta Radiologica (28 (1987) Fasc. 3, 247-52.

3- Yammamoto S., Ogawa S. et al. Complete evalution of the cardio vascular lesi-
ons in 24 patients with Takayasu’s aortitis using four-image, intravenous
digital subtraction angiogragy. American Heart Journal 1987 (6); 114 : 1426-
31. '

4-' G les W.B. Young A.A. et al. Doppler ultrasound features of stenosis of the
aorta in a pergnancy complicated by Takayasu’s arteritis. Case report. -
British Journal of Obstetrics and Gynaecology 1987, Vol 94, pp 8907-909.

5- Dietl. A.C. , Zuffardi E. et al. Takayasu’s arteritis with bilateral pulmonary
artery stenosis. J. Thorasic Cardiovasc Surg 1988; 96: 967-968.

6- Berkmen Y.M. Lande A. The midaortic syndrome: Diagnosis and treatment.
Radiology 1989 -(2); 170:571-572.

7- Gu Z.M., Lin G. et al. Translunminal cathter angioplasty of abdominal aorta
aorta in Takayasu’s arteritis. Acta Radiologica 29 (1988) Fasc. 5, 509-513.

426



Atatiirk Universitesi
Tip Biilteni
22, (2) : 427-433, 1990

DOGU ANADOLU BOLGESINDEN HASTANEMIZE MURACAAT
EDEN LOSEMILER

Dr. Feyza Agysenur PAC

Dr. Ozgiin ORMECI

Dr. Cahit KARAKELLEOGLU
Dr. Sevin ALTINKAYNAK
Dr. Muzaffer KURKCUOGLU

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Anabilim dalina 1983-1988 yillar1 arasinda
bagvuran 75 16semi olgusu tartigilmistir. Olgularin 9 89 u akut lenfoblastik 16semi,
°/ 11i akut non-lenfoblastik I6semi gurubundan olup, vakalar prognostik yonden
onem arzeden fizik muayene bulgular1 ve mevcut labaratuar kosullarinda elde
edilebilen parametrelerle incelenmistir.

BULGULAR ‘
Tablo 1: Hastalarin geldikleri illere gore dagilim1
i - . -Olgu sayst

Erzurum 30

Kars 13

Agn1 9

Van 7

Erzincan 5

Giimiighane 5

Artvin 3

Mug 3

75

ALL olgularindan 66 sindan 29 u, ANLL lerde 9 olgunun iigii kizdir.

ALL lerin 33 i 10 yas iizerinde, 38 i ise 2-10 yas arasmnda ve 4 i 2 yag altinda
idiler. ' -

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk saghgt ve Hastahklarn, Patoloji Anabilim Dallari-
ERZURUM
V. Pediatrik Tiimorler Kongresinde sunulmugtur.
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ALL lerde hastalarin sikayetlerini baglamasi ile hastaneye basvurmalarl
arasmda gegen siire 20 giin ile 1.5 ay arasinda degisiyordu. Yalmz bxr olguda ig
aylik anamnez vardi. e

Tablo 2: Olgularimizda sikayetlerin goériilme siklig

Ates -~ - 37"~ Teteme v: 13 - - -
Peteéi,pur. kanama 36 Karin agrisi 10-
Solukluk 22 ‘Oksiiriik 9
Istahsizlik CCh 29 rZayiflama 9
Halsizlik, yor. 227 “iBes arist 9

Eklem agrisi 14~ . ~ishal, kusma 7

Karin veboyun = - -+ Odem 2
siskinligi 13 s o -

.Tab10 3 ALL olcularnmzda behrlenen lelk muayene bulguarmm gorulme
51k11g1 ,

Solukluk -~~~ % S2olguda: - -
Ates 36 RRIERE
Petesi, purp kan. 33

Lenfadenomegali 47

Hepatomegali 0320
Splenomegali 31

Diger (takikardi, akc. deraller,.. .

batinda asit) 2

Ekzoftalmi 1

Tablo 4: ALL olgularimizin ilk gelis laboratuar bulgulars-

Hemoglobin 10 gr 1n altinda . 58 olgu
Hemoglobin 10 gr 1n iistiinde ‘ 9

Beyaz kilre mm3 te 10.000 den az ~ - 45

Beyaz kiire mm3 te 50.000 den fazla 21

Beyez kiire mm3 te 100.000 den, fazla = . 12 ..
Trombosit sayis1 100.000denaz ar
Torombosit sayist 100.000 den fazla ~ * 25

Periferik kan yaymalarinda ort. lenfoblast% 47.9

_ Ortalama erltrosn sedim hiz1 1. saatte 67.9"mm =~
) o 2. sattte 116.2 mm
Kanda ortalama iirik asit diizeyleri % 7.1 mg ..
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Hastalarin kemik iligi aspirasyon materyellerinin yaymalarinda vakalarin
bityiik kismuinda kemik iliginde lenfoblastlarin olusturdugu tek tip hiicre hakimi-
yeti vardi. ' :

Tablo 5: Kemik iliginde myeloid hiicrelerin ortalama orani.

‘Lenfoblast % 86
Lenfosit - % 8 o
Myelositer seri hiic (Myelosit, promyelosit, metamyelosit) % 6

66 ALL olgumuzun higbirinde PA akciger grafisinde mediastinal Kitle gori-
lememigtir. '

Hastalarin birinci miiracaatlarinda yépllan lomber ponksiyonda yalniz iki
olguda (%3) beyin omurilik sivisinda blast mevcuttu. Patolojik idrar bulgusu ola-
larak bir olguda proteiniiri' (100 mg/dl), bir olguda bol eritrosit belirlendi.

Cocuklar cinsiyet, yas, beyaz kiire sayist ve hemoglobin degerine gdre prog-
nostik yonden iki gruba ayrildi. Prognostik agidan iyi ozelliklere sahip -gruba
Vincristin 1.4 mg/m2 ve prednisolon 60 mg/m2 olmak {izere tedavi planlandi.
Olumsuz 6zellikere sahip guruba Vincristin, piredrso, deunomisin (25 mg/m?2)
yada vincristin, prednison, cytosine arabinoside (30 mg/m2) kombinasyonlari

~ uygulandy

ALL li 66 hastanin 45 i (% 70) uygulanan 4- haftalik bir kiir ile remisyona
girdiler. Yine bu hastalarm 15. giinii tekrarlanan kemik ili%i aspirason biopsilerin-
rinde blast oran1 % 25’in altinda idi. 66 hastanmn 5i (9 7.4) miiracaat ettikten
sonraki ilk hafta iginde heniiz tedaviye baslanmadan yada tedavinin ilk giinleri
iginde eksitus oldular. Geri kalan 11 hasta ise hastaliklarinin tanist konduktan
hemen sonra, remisyon indiiksiyon tedavisinin uygulanmasi déneminde veya ideme
tedavisi esnasindaki erken relapslar nedeniyle aileleri tarafinda tedaviyi reddererek
cikarildilar. Iki hasta ise tanidan sonra ileri bir merkeze sevkedildi. ’

66 hastanm iigiinde 6 haftalik vincristine, prednisone tevasi ile remisyon
saglanamadi, vincristine, prednisone, cytosine arabinoside ile ikinci bir kiir uygu- -
lenarak remisyona girdiler.

Tablo 6: ALL olgularinin takip tablosu

Geldikten sonra ilk hafta iginde Glen 5
Bir kiirliikk tedavi ile remisyona giren ' 45
Iki kiirliik tedavi ile remisyona giren - , .
Tedavi esnasinda veya baglamadan taburcu olan 11
Tan1 konduktan soraileri bir merkeze sevkedilen 2

66
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Remisyona giren 48 olgunun takibi:

Takip ve tedavileri eksitusa kadar siiren 26
Takip ve tedavileri hale devam eden 9
idame tedavisi déneminde kontrole gelmeyen hastalar 13

Prognostik agidan olumsuz faktorlere sahip 10 yasinda bir erkek hastamiz
6 haftalik bir kiir ile remisyona girmis, sonra MSS profilaksisi igin ileri bir merke-
ze sevkedilmistir. Hasta bu profilaksinin ilk haftas1 i¢inde relapsa girerek geri gel-
mistir. Hastaya inisial tedaviler uygulanmis, uzun siire remisyonda kalamayan
hasta 4. relapsinda 8 ay sonunda kaybedilmistir.

9 yasinda bir hastamiz bize sikayetleri basladiktan ii¢ ay sonra bagvurdu.
Hastamizda ek olarak sol ekzoftalmus mevcuttu. Hasta 6 haftalik bir iiglii kombi-
nasyonla remisyona girmedi. Baska bir kombinasyon uygulandi. remisyona gir-
dikten sona MSS profilaksisinin hemen ardindan MSS 16semisi nedeniyle dordiin-
cii ayinda kaybedildi.

5 yaginda bir erkek hastaya ilk miiracaatinda aplastik anemi tanist kondu.
Oral prednisone baslandi. Hastanin kan degerlerinde gegici bir diizelme oldu,
bir buguk ay sonraki kontrolde beyaz kiire yiizbin mm3iin iizerindeydi. Periferik
kan yaymasinda bu hiicrelerin % 90’1 lenfoblastlar olusturuyordu (FAB L3).
Hastanin prelosemik sendromdan lésemiye doniistiiiine karar verildi. Uglia
kombinasyonla. 6. hafatanin sonunda hasta remisyona girdi. MSS profilaksisi
tamamlanmadan hasta tedaviyi yarim birakerak c¢ikti. Hasta on aydir yasamin
siirdiirmektedir. ‘

fleri derecede organomegali, asit, bobrek yetmezligi olan bir baska hastamiz
4 haftada remisyona girdikten sonra 12 aydir relapssiz yasamaktadir.

Taolo 7: Eksitusa kadar takip edilen 26 olgunun:

Ort. relapssayisi siirvivi (ay) * Olgu sayist
2 0-6 ay 2
3 7-12 ay 5
3 13-24 ay - 16
1 25-36 ay 3

Tablo 8: 31 olgunun 6liim nedenleri :

MSS infiltrasyonu 8
Kanama ve derin anemi i1
Akciger infiltrasyonu 3
nfeksiyon ‘ 2
Diger 7
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Hezlen takip edilen 9 olgunun tiimii bir kiir ile remisyona girmistir. Yalniz
birisinde birkez releps saptanmustir. Bu olgularin idame ve konsolidasyon tedavi-
leri siirmektedir. Hastalarimizin takipleri 6 ay-34 aydir siirmektedir.

ANLL gurubu: Bu gurupta 9 hastomiz bulunmaktadir. ve tiimii 10 yas iize-
rindedir. Hastalarimizda klesik bulgulara ek olarakk bir olguda ekzoftalumus
vardi. Periferik kan yaymasi ve kemik ililigi incelemelerine gére 4 olguda myloblas-
tik (myelositer) tip, 2 olguda myelomonositer, 2 promyelositer ve 1 eritroldsemi
tanilar konmustur Olgularimizin bir hari¢ digerlerinde gelislerinde MSS inflilt-
rayonu yoktu. Olgularimiza adriamisin, vincristine, prednison, ARA-C veya cyc-
lophosphamid, vinristine, ARA-C, prednisone kombinasyonlar1 uygulandi.

6 olgu ilk kiirden sonra remisyona girdi. Bir olgu remisyona girmeden MSS
infiltrasyonu ile kaybedildi. Remisyona giren bir olgu erken donemde relapsa girdi
ve DIC ile kaybedildi. En uzun takip edilen bir olgumuz 22 ay sonra MSS infili-
rasyonu ile kaybedildi.

TARTISMA :

Akut 16semi ¢ocukluk ¢agi malignitelerinin en sik goriilenidir ve 3/4 iini
~ ALL, 1/4 iinii ANLL olusturur. 4 yasinda pik olusturan akut 15semi erkeklerde
kizlardan daha sik gériilmektedir. Yine beyazlarde diger irklardan daha gok gorii-
liir (10). Bes y1l iginde klinigimize miiracat eden olgularin % 89 u ALL iken, %
% 111 ANLL olarak belirlendi. olgularin % 42 sini kizlar, geri kalan1 erkekler
olusturuyordu. Hastalarimizin % 50 si 2-10 yas gurubunda olup, bu grup iginde
-birinci sirada 8 yas (12) olgu, ikinci sirada 4 yas gurubu (8) olgu vards.

ALL de en yaygin ve sik semptom, klinik bulgular normal hematopoez
yetersizliginin sonucu olarak gelisen nétropeni, trombositopeni, anemiye bagl
olarak solukluk, yorgunluk, petesi, purpura, kanama, ates gibi bulgulardir.

Lenfadenopati, hepatosplenomegali gibi bulgular ekstramediiller 16seminin
isareti olup, olgularimizin yarisina yakiminda bu bulgularin bir veya daha fazlesi
ilk miiracaatlarinda mevcuttu. Mutat bir bulgu olan kemik agris1 da periost ve ke-
mige 16semik infiltrasyona baghdir. Artralji ise eklem aralifina infiltrasyon nede-
niyledir. 14 olgumuzun ilk gelisinde artraljisi vard:.

ALL nin ayirict tanisida Ki aspirasyon biopsisi yapilmalidir. Ayiric tanida
-aplastik anemi gbzden irak edilmemelidir. ALL de pansitopeni olabilecegi gibi,
bazen hastalik aplastik anemi ile baslayabilir. 5 yasindaki bir olgumuzda &nce
aplastik anemi gelismis bir buguk ay sonra 16semiye déniismiistiir. ALL nadiren
hipereozinofili ile de baglaya bilir(8).

Anemi ve trombositopeni ALL lerin 2/3 iinde geligir. Bizim ALL li olgulari-
mizin hemen tamam ilk geliglerinde anemik idiler. 58 inde Hb 10 gr 1 altinda
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degerlerdeydi. Vakalarimizin % 62 sinde trombosit seyst yiizbinin altndaydi.
Yapilan qalismalar gére ALL lerin. yarisinda ilk basvuruda beyaz kiire say1s1
onbinin iizerindedir(8). Bizim olgularimizda ise % 66 sinda onbinin altinda
degerlerdeydi. 9, 32 sinde ellibinin iizerindeydi.

ALL tanisida Ki lenfoblast oraninin % 5 in iizerinde olmast. kimi goriislere
gore de % 25 civerinda olmast gerektigi ileri siiriiliir (8). Olgularimizir kemik
iliginde hiicrelerin dnemli kismini lenfoblastlar olusturuyordu ( % .84.);

ALL lerde tanida yahut inisial tedavi sonrasi piirin katabolizmasi iriini
olan iirik asit seviyesi yiiksek bulunabilir. Hiyperiirisemi iirikasit nefropatisine
ve renal yetmezlie sebeb olabileceginden hastalarimiza tedavi 6ncesi ksantin ok-
sidaz inhibiitorii olarak Allopurinol baslandi. Hastalar tedaviden once ve sirasinda
hidrate edildiler, alkalinizasyon saglandi. 5 villik olgulartmizin higbirinde tan1 ve.

- tedavi doneminde iirik asit seviyesi 6nemli 6lgiide yiikselmedi.

ALL lerde dzellikle-baslangic BK sayisi yiiksek olan ve ileri derecede lenfade-
nopati , hepatosplenomegalisi bulunan olgularda serum potasyum, kalsiyum
fosfor ve LDH seviyeleri yiiksek bulunabilir. Vakalarin yakiasik 9 30 unda serum
immiinglobulin diizeyleri diismiistiir. Hastalarin bir¢ogu tanida bazi ekstramediiller
infiltrasyon bulgularina sahiptir. Olgularin % 5-10 unda anterior mediastinal kitle
olabilir 66 ALL li olgumuzda tanida mediastinal kitle tesbit edilemedi.

MSS 16semisi tanida %5 in alundadir (3. Bizim orammiz %3 tiir. ALL hiic-
releri aralarindaki morfolojik farkhiliklara goére FAB sistemi ile lenfoblastlar
ii¢ kategoriye ayrilmugtir (2). Buna gore 9, 85i L1, 901512,9¢1 L3 subtipi gorii-
liir. Olgularimizin iigiinde lenfoblastlar 1.3 tipine uyuyordu (74 4.5)

Baslangigtaki BK sayisi ve prognoz arasidaki iliski dogru orantilidir. Yiiksek
BK ye sahip hastalarin prognozu kétiidiir(5,9). 2 yas altt ve 10 yas iizerindekiler
aradaki yas gurubuna gore daha kétii prognoz gosterirler. Hastalerimizin miira-
caattan hemen sonra olenleri bu yas guruplarina uymaktaydilar. Yine bu yas guru-
bunun siirvivi digerlerine goére daha kisaydi. En kotii prognoz bir yas alt1 grupta,
ilaveten sitogenetik ozellikler, cinsiyet, 1rk, organomegali, ileri lenfadenopati, me-
diastinal kitlenin varligi, baslangig, Hb., trombosit sayisi, FAB klasifikasyonu,
immiinoglobulin seviyeleri, MSS I6semesinin varlif gibi faktorlerle belirle belir-
lenebilmektedir.

ALL de baslangig tedavinin amact remisyon saglanmasidir. VCR ve pred-
nisone dan olusan ikili tedavi ile %, 85 oraninda remisyon saglanmesina ragmen,
tedaviye L- Asp veya Antrasiklin gibi iigiincii bir ajan ilavesi remisyonu % 93-95
‘e gikarir. Ayrica iigiincii ajan remisyon siiresini de uzatir, (4,7). 4. bir ek zjanin
remisyonu uzattig1 agik degildir(1). Ancak yiiksek riskli hastalarda dortlii proto-
kollerin remisyon siiresini uzattig1 gozlenmistir(6). 4. ileg toksisiteyi arttirabilece-
ginden dikkatle kullaniimalidir. ‘
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Olgularimizin ¢ogunlugu diisiik sosyo-ekonomik diizeydeki hastalardan
olustugundan ¢ogunda ikili tedavi uygulandi. Yine de riskli guruplarda iiglii kom-
binasyonlar verildi. Hastalarimizin erken relaps ve daha kisa yagam siireleri ikili
tedaviye de baglanabilecegi gibi, ge¢ miiracatlar: da etkendir. Radyoterapi merke-
zimiz olmadigindan hastalarimizin ¢oguna MSS profilaksisi i¢in yaln1z kemoterapi
yapilabilmistir.
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