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sistemik vaskdlitlerinin hastalik aktivitesini ve tedavi yanitini degerlendirmek icin tasarlanmis bir

skorlama aracidir.” Cocukluk caginda primer sistemik vaskdilitler, IgA iliskili vaskilit ve Kawasaki
Hastahgl disinda, nadir olarak gortlmektedir. Ancak bu yas grubunda da vaskdlitler dnemli élctde
morbidite ve mortaliteye sebep olmaktadir.

Pediatrik Vaskdlit Aktivite Skoru (Pediatric Vasculitis Activity Score-PVAS) cocukluk ¢aginin primer

Eriskin primer sistemik vaskdlit hastalarinin degerlendirilmesi icin gelistirilen BVAS'In (Birmingham
Vasculitis Activity Score) genis kapsamli ve standart bir degerlendirme 6lgegi olarak kullanilabilecegi
bircok klinik arastirma ile dogrulanmistir.? Fakat BVAS parametrelerinin bir kisminin pediatrik yas grubuna
uymamasi ve Olgekte pediatrik yas grubu icin énemli olabilecek parametrelerin eksik olmasi, pediatrik
yas grubu icin yeni bir skorlama araci gelistirilmesi ihtiyacini dogurmustur. Bu amacla Dolezalova ve ark.
tarafindan 56 parametrelik BVASv.3'lin 22 parametresi cocukluk cagina uygun sekilde degistirilmis, 8
yeni parametre eklenerek (4 cilt bulgusu, 3 kardiyovaskiler sistem bulgusu ve 1 abdominal parametre)
64 parametrelik PVAS gelistirilmistir (Tablo 15, Tablo 16)." Bu skorlama aracinda BVAS gibi 9 ana bashk
yer almaktadir.

Yeni baslangicli veya son 4 haftada kétiilesen bulgular ‘aktif’ olarak degerlendirilirken 4 haftadan uzun
fakat 3 aydan daha kisa stredir var olan bulgular ‘persistan’ olarak degerlendirilmektedir. Bulgularin

ciddiyetine, aktif veya persistan olmasina gore agirhiginin degistigi bu skorlama aracinda aktif hastalik
icin maksimum skor 63, persistan hastalik icin maksimum skor 33'tir.

PVAS validasyonu 63 pediatrik primer sistemik vaskdlit hastasini iceren bir calismayla yapilmistir. Bu
calismada PVAS'In hekimin global degerlendirme skoru, tedavi karari ve eritrosit sedimentasyon hizi
ile korele oldugu goéralmustir. Tedavi sonrasi 19 hastanin 15 tanesinde PVAS skorunda anlamli disme
oldugu godzlenmis, bu da skorlama aracinin tedavi yanitini degerlendirmede de kullanilabilecegini
gostermistirV! Daha sonra Takayasu arteriti, Poliarteritis Nodosa ve ANCA-asosiye vaskiilit hastalariyla
yapilan calismalarda da PVAS'In hastalik aktivitesi ve tedavi yanitini degerlendirmede kullanilabilecek
glvenilir bir skorlama araci oldugu gosterilmistir.®-*
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Tablo 15. PVAS gelistirilirken BVASv.3'te yapilan degisiklikler ["

DEGISIKLIK PVAS KRITERI
Genel durum Revizyon Viicut agirliginin 2%5 kilo kaybi
Cilt Yeni madde - Polimorf dokiinti
- Livedo
- Pannikdlit
- Cilt nodiilleri
Kardiyovaskiiler Yeni madde - Ulasilabilen arterlerde Gftirtim

- Kan basinci farkllig
- Ekstremitelerde klaudikasyo

Abdominal Revizyon - Gaytada kan veya kanli ishal
- Karin agrisi
Yeni madde - Barsak iskemisi
Renal Revizyon - Hipertansiyon >95 persentil (boya gére)

- Proteiniiri >0.3 g/24 saat, >20 mmol/mg kreatinin

- Hematdiri 22+ veya 5 eritrosit/hpf veya eritrosit silendirleri

- GFR 50-80 ml/min/1.73 m?

- GFR 15-49 ml/min/1.73 m?

- GFR<15 ml/min/1.73 m?

- Kreatininde > %10 artis veya kreatinin klerensinde (GFR) >%25 diisme

BVAS: Birmingham Vasculitis Activity Score; GFR: Glomerdiler filtrasyon hizi; PVAS: Pediatric Vasculitis Activity Score; hpf: high power field
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Tablo 16. PVAS: Pediatrik Vaskulit Aktivite Skoru

Hastane/Doktor

Hasta

Son 4 haftalik degerlendirmede yeni ortaya cikan / kétiilesen ya da 3 aydan daha az siiredir devam eden aktif vaskiilite atfedilebilecek patoloji varsa, AKTIF’
kutucugunu isaretleyiniz. Eger tim secenekler persistan ya da diisiik dereceli hastaligi temsil ediyorsa yeni ortaya cikan ya da kétulesen bir durum yoksa sag
alt késedeki kutucugu isaretleyiniz. ilk degerlendirmede, tiim aktif maddeler yeni/daha két olarak kabul edilir. Bir sistemde anormallik yoksa, liitfen “YOK”

kutusunu isaretleyin. 3 aydan daha uzun siiren anormallikler icin,Pediatrik Vaskilit Hasar Indeksi (PVDI) ile hasar skorunu hesaplayin.

1. Genel durum

Yok

O

Aktif

6. KVS

Yok

O

Aktif

Miyalji

Nabizlarda kayip

Artralji veya Artrit

Ulasilabilen arterlerde Gftriim

Ates 238.0°C

0100

Kan basinci farklihig

Kilo kaybi (Viicut agirliginin 2%5')

Ekstremitelerde klaudikasyo

2. Kutanéz O iskemik kalp agrisi

Polimorf dokintu Kardiyomiyopati

Livedo Konjestif kalp yetmezligi

Pannikiilit Kalp kapak hastalig

Purpura Perikardit

Cilt noduli 7.GIS O
Enfarkt (tirnak kenar lezyonlari, splinter kanama) Karin agrisi

Ulser (tam kat nekroz) Peritonit

Gangren (yaygin nekroz)

Diskida kan veya kanlr ishal

Diger cilt vaskuliti (asagiya aciklayiniz)

Barsak iskemisi

3. Muk6z membranlar ve géz

8. Renal

Oral (lser/grantlom

Hipertansiyon (Boya gére 295 persentil)

Genital Ulser

Proteintiri (>0.3 g/24sa, >20 mg/mmol kreatinin)

Adneksiyal inflamasyon

Hematiiri (22+ veya 5 eritrosit/hpf veya eritrosit

Onemli derecede propitozis

silendirleri)

Kirmizi goz (Epi)sklerit

GFR 50-80 ml/dk/1.73m2

Kirmizi goz konjunktivit/ blefarit/keratit

GFR 15-49 ml/dk/1.73m2

Uveit

GFR <15 ml/dk/1.73m2

Gorme bulanikhig

Kreatininde > %10 artis veya

Ani gérme kaybi

Kreatinin klerensinde (GFR) >%25 diisme

Retinal vaskulit/retinal ekstida/kanama /retinal
damar trombozu

9. Norolojik

Basagrisi

4. KBB

Menejit/ensefalit

Nasal akinti/tilser/grantilom

Organik konfiizyon/kognitif disfonksiyon

Paranazal sinus tutulumu

Nobet (Hipertansif olmayan)

Subglottik stenoz/stridor/ses kisikligi

inme

ileti tipi isitme kaybi

Kord lezyonu

Sensorindral isitme kaybi

Kraniyal sinir felci

5. Gogiis

Periferik sensoriyal néropati

Higilti veya ekspiratuvar dispne

Motor mononérit miltipleks

Endobronsiyal/ endotrakeal tutulum

10. Diger

Noduil/kavite

Plevral eftizyon/plérezi

00 1000000000 100000 000 0000 000000000

infiltrasyon

PERSISTAN HASTALIK

Masif hemoptizi alveolar kanama

Solunum yetmezligi

0000000 100000 | 0000000000 000000000

ediyorsa buray! isaretleyin

Yukaridaki sistemlerin HERHANGI BIRINDE yeni / daha kot bir
anormallik yoksa ve aktif maddeler persistan aktif hastaligi temsil
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