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Dilated Cardiomyopathy Without Coronary Arter
Involvement in a Case With Takayashu Arteritis

Mevliit KURT', Biinyamin YAVUZ’

OZET

Takayasu arterit (TA) orta ve biiyiik arterleri, ézellikle aortik ark ve ana
dallarini, koroner ve pulmoner arterleri tutabilen, otoimmiin, infla-
matuar ve limeni tikayici, nadir bir hastaliktir. Nedeni bilinme-
mektedir. 2. ve 3. dekattaki geng kadinlar1 daha sik etkilemektedir. Bu
yazida 28 yasinda dilate kardiyomyopati ve anti- La pozitifligi ile
birlikte Tip I takayasu arteritli olgu, klinik, laboratuvar ve anjiografik
bulgulariile sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Takayasu arterit, dilate kardiyomyopati, anti La
antikoru

SUMMARY:

Takayasu arteritis (TA) is a rare inflammatory and obliterative
autoimmune disease of medium and large arteries has a predilection
for the aortic arch, its main branches, and coronary and pulmonary
arteries with a variety of presentations. TA has an unknown origin that
most often affects young women in the second and third decades of
life. Reported here is a 28 year old female with Type III takayasu
arteritis with dilated cardiomyopathy and anti-La antibody positivity.
The clinical, laboratory and angiographic findings of our patient are
discussed in the light of the pertinent literature.

Key words: Takayasu arteritis, dilated cardiomyopathy, anti La
antibody
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GiRis

Takayasu arteriti (TA) primer olarak aorta
ve ana dallarini tutabilen nadir bir vask-
littir. Kadin-erkek orani 8-10:1'dir (1), bu
oran Dogu Asya'dan Bati'ya dogru azalma
gostermektedir (2). Erigkin kizlar ve 2. ve 3.
dekatta bulunan kadinlar yiiksek risk
altindadir (2). Siklikla Japonya, Giiney-
dogu Asya, Hindistan ve Meksika'da gori-
[ir (2). Kuzey Amerika'da yillik insidansi
milyonda 2.6'dir (3). Panarteritik tutulum
duvarda kalinlagma, fibroz, liimende dar-
liga ve trombiis olusumuna neden olur.
Belirtileri ug organ iskemilerini yansitir.
Daha akut gelisen inflamasyon arteriel
mediayi yok edebilir, yeterli fibroz doku
olusamadigy igin anevrizma olusabilir (4).
Klinik seyri asemptomatik olabildigi gibi
ciddinorolojik bozukluklara da neden ola-
bilir. Cogu hastada azalmig veya alina-
mayan nabiz ve subklavian stenozundan
dolayi sag ve sol kollar arasinda kan basinci
farki vardir. Karotid arterlerin tutulumu
serebral iskemiye neden olup klinikte in-
me, bas donmesi, nobet, korlik seklinde
belirti verebilir. Aort yetmezligi ¢ikan
aortun dilatasyonundan, kapak yaprak-
giklarinin ayrilmasindan ve kapak kalinlas-
masindan kaynaklanir. Hipertansiyon sik-
likla renal arter stenozunu yansitir. Uzun
doénem prognoz hipertansiyonun eslik et-
tigi konjestif kalp yetmezligi, aort yetmez-
ligi veya dilate kardiyomyopatiden siklikla
etkilenir (5). Pulmoner tutulumun oldugu
vakalarda okstrik, dispne, gogs agrisi ve
pulmoner hipertansiyon vardir. Abdo-
minal aortanin tutuldugu hastalarda renal
ve mezenterik arter gikislarinda darliga
neden olan lezyonlar hastaligi komplike
ederler. Ateg, gece terlemesi, kirginlik, art-
ralji, miyalji, kilo kaybi ve anemi hastaliga
eslik edebilir (3). Burada, 28 yasinda daha
onceden kardiyak bir hastaligi olmayan ve
ani gelisen nefes darligi, ortopne ve
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paroksismal nokturnal dispne sikayet-
leriyle bagvurdugunda dilate kardiyo-
myopatisi tespit edilen, ileri aragtirmalar
sonrasinda sol subklavian arterinde ste-
noz, sol brakial arterinde total okltizyon ve
infra renal abdominal aortada duvar du-
zensizlikleri ve kalinlagmasi saptanan, agiz
ve goz kurulugu olmamasina ragmen anti
SS-B antikor pozitifligi bulunan Takayasu
Arteritli olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

28 yaginda kadin hasta bir aydir devam
eden nefes darligi, ortopne ve paroksismal
nokturnal dispne nedeniyle hastanemize
basvurdu. Gogus agrisi sikayeti hig
olmamis. Oykiisiinde hipertansiyon, koro-
ner arter hastaligi, yakin zamanda geciril-
mig Ust solunum yolu enfeksiyonu, ates ve
kilo kaybi yoktu. Elektrokardiyografisi
normaldi. Fizik muayenesinde takipnesi
ve tasikardisi vardi. Sol radial nabz
alinamiyordu. Sag ve sol kolda 6lgtilen kan
basinglari sirasiyla 130/90 mmHg ve 60/35
mmHg idi. Her iki akciger bazallerinde
krepitan ralleri vardi. Serum elektrolitleri,
bobrek ve tiroid fonksiyon testleri
normaldi. Kardiyak enzimleri normal
sinirlarda idi. Anemisi vardi (Hemoglobin
10.1 gr/dl). Anemi parametreleri demir
eksikligi anemisi ile uyumluydu. Eritrosit
sedimentasyon hizi ve C- reaktif protein
degerleri yuiksekti. Romatoid faktor diizeyi
normaldi. Antintkleer antikoru 1/200
olarak geldi. Anti La/SS-B degeri pozitifti.
Akciger grafisinde kardiyomegali ve
bilateral plevral effiizyonu vardi. Yapilan
ekokardiyografisinde ejeksiyon fraksiyonu
%25, 1. derece aort yetmezligi, (2-3).
derece mitral yetmezligi, 1. derece
triktispit yetmezligi ve global hipokinezisi
vardi. Tedavisine digoksin, anjiotensin
konverting enzim inhibitorii ve furosemid
eklendi. Sol kol doppler arteriel USC'de
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sol subklavian arter ve brakial arterlerde
duvar kalinlasmasi ve darlik saptand.
Magnetik Rezonans Anjiografisinde (MRA)
(Sekil 1) sol subklavian arterde, stiperior ve
inferior mesenterik arterde darhk, sol
brakial arterde tama yakin oklizyon ve
distal abdominal arterde diizensizlik
saptandi. Renal arterler normaldi. Aortik
ark ve ana dallari normaldi. Koroner anjio-
grafisinde sol koroner arter normal, sag ko-
roner arterde akimi etkilemeyen minimal
diizensizlik vardi. Karin agrisi ve kladikas-
yonu yoktu. Fundoskopik incelemesi nor-
maldi. 40 yasinin altinda olmasi, her iki
kolda kan basinci farki olmasi, sol radial
nabzin alinamamasi ve anjiografik bulgu-
lar ile The American College of Rheumato-
logy (ACR) kriterlerine (6) gore takayasu
arteriti olarak kabul edildi. Anjiografik
siniflamaya gore Tip Ill, C: negatif, P:
negatifti (7). Prednisolon ile birlikte sik-
lofosfamid tedavi olarak bagland.

TARTISMA

Ulkeler arasinda hastalarin klinik belirtileri
ve sonuclari arasinda farkhliklar vardir. Ja-
ponya (7 - 9), Birlesmis Milletler (3, 10),
italya (11)'da gikan aorta, aortik ark. ve ana
dallari tutuldugu igin sonuglarda serebral
ve/veya Ust ekstremitede kan akimi veya
kardiyak belirtiler ile ilgilidir. Hindistan (7,
12 -14), Cin ve Tayland'da abdominal aor-
ta ve alt ekstremite tutulumuna bagli
semptomlar sik oldugu icin renovaskdler
hipertansiyon ve intermitan kladikasyo
daha fazla izlenir. Turkiye'de Ureten ve
ark.in 45 hastalik retrospektif bir calisma-
sinda Japonya ve italya ile benzer sonuclar
elde edilmistir (Tip I: %56, Tip Il: %18, Tip
II: %22, Tip IV: %4 oraninda saptanmistir)
(15). Toplumlar arasinda farkliliklar, etiyo-
loji ve patogenezinde heterojeniteyi di-
sindirmektedir. Akdeniz havzasi cevre-
sinde demografik ve anjiografik 6zellikleri
Japonya'ya benzerdir. Japonya ve diger As-

Sekil 1. MRA' da (A) aorta ve dallari ile
pulmoner arter, (B) abdominal
aortada duvar diizensizlikleri ve duvar
kalinlagsmasi, stiperior ve inferior
mezenterik arter ¢ikis yerlerinde
darliklar, (C) sol subklavian arterde
darlik; vaskiiler anjiografide ise (D) sol
brakial arterde total okliizyon ve
cevresinde gelisen kolleteral vaskuler
yaplilar izlenmektedir.
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ya Ulkelerinde TA, HLA-B5 veya onun
farkli bigimi B52, kétli prognoz gostergesi
(16) ile iliskili bulunmustur. Yoshida ve ark.
tarafindan HLA-B52 ile peptid baglanma
bolgesini paylasan HLA-B39 alt tipi olan
HLA-B39.2'nin goriilme sikhginin fazla
oldugu bildirilmistir. Bati tilkelerinde TA
ile HLA-B allelleri arasinda teyit edileme-
mistir. Italya'da ise, TA ile DR4'in allelik
farkli bigimi HLA-DRB1*0405 ve A32 ara-
sinda iliski rapor edilmistir (17). Hastalik
aktivitesi ile klinik degerlendirme arasinda
korelasyonun iyi olmadigi, klinik olarak i-
naktif olan TA'li vakalarin alinan biyop-
silerinin yaklasik %40'inda aktif inflamas-
yonun goriilmesi ile ortaya konmustur
(18). Hastalik aktivitesine karar verirken
bilinen serolojik testlerin higbiri vaskiiler
histopatolojinin yerini alamamstir (19).
Noris ve ark. pro-inflamatuar ve kemotatik
sitokinlerin (interlokin 1B (IL-1B), IL-6 ve
RANTES) konsantrasyonlari ile hastalk
aktivitesi arasinda iliski bulmuglardir (20).
Bu korelasyon onlarin hastaligin izleminde
ve tedavisinde kullanimini diistiindiirse de
serum sitokin tahlilleri doku sitokin kon-
santrasyonu kesin yansitmaz.

TA'l1 195 hastanin alindigi bir calismada 12
hastada (%5.58) dilate kardiyomyopati
saptanmistir. Histopatolojik incelemeler-
de (3 tanesi otopsi vakasi) lenfomono-niik-
leer hticrelerle infiltre myokardium ve nor-
mal koroner arterler gortlmiistar (21). 75
TA'l hastanin alindigr bagka bir calismada
ise 3 kiside dilate kar-diyomyopatiye ait;
kardiyomegali, tftriim olmadan, normal
santral aort basinci ile sistemik ve pul-
moner konjesyon saptanmustir (22). Talwar
ve ark. 54 tane nonspesifik aortoarterit
olgusunun sag ventrikiil endomyokardial
biyopsisi ile myokard morfolojilerini de-
gerlendirmistir. Dokuz tanesinde normal,
24 tanesinde inflamatuar myokardit ve 6
tanesinde dilate kardiyomyopatiyi distin-
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duren nonspesifik degisiklikler bulun-
mustur (23). Ureten ve ark'nin retrospektif
calismasinda ise 45 TA'li olgunun 4'tinde
kardiyomegali saptanmistir (15).

Eichorn ve ark.' 19 TA'li hastanin serum-
larinin  hicbirisinde  ANA, ANCA, anti-
DNA, ENA, anti-Ro antikoru veya an-tifos-
folipid antikorlarina rastlamamakla birlikte
18 hastada anti-endotelial cell antikoru
tespit etmislerdir. TA'nin birgok otoimmiin
hastaligi olan sol ana koroner arter anev-
rizmasi bulunan bir hastada sjogren send-
romu ile birlikteligi bildirilmistir (24).
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