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Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) ilişkili 

vaskülit sendromları klinik olarak heterojen olan 

otoimmün, nekrotizan ve küçük damarları tutan vas-

külitlerdir. Etyolojisi tam olarak bilinmemesine rağ-

men genetik ve çevresel faktörler suçlanmaktadır. 

Ayrıca kronik havayolu hastalıkları ile vaskülitler sık-

lıkla birlikte rapor edilmişlerdir. Burada çocukluğun-

dan beri astım ve bronşektazileri olan ve yıllar sonra 

bu havayolu hastalıklarına sekonder olarak mikros-

kopik polianjitis geliştiği düşünülen bir olguyu sunma-

yı amaçladık. 

Anahtar Sözcükler: Mikroskopik polianjiitis, vaskülit, 

kronik hava yolu hastalığı. 

 

 

 

 

 

Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) ilişkili 

vaskülit sendromları (AVV) klinik olarak heterojen 

durumlar gösteren otoimmün, nekrotizan ve küçük 

damarları tutan vaskülitlerdir (1). Etyolojisi tam 

olarak bilinmemesine rağmen genetik ve çevresel 

faktörlerin katkıda bulunduğu bilinmektedir (2). 

AVV’lerin mikroskobik polianjitis (MPA), granülo- 

 

 

 

Anti-neutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-related 

vasculitis syndromes are a heterogeneous group of 

auto-immune vasculitic disorders that cause necrotiz-

ing inflammation in small vessels. Although the un-

derlying causes are not clear, genetic and environ-

mental factors are thought to play a major role. 

Meanwhile, chronic airway diseases are frequently 

reported to accompany vasculitic syndromes. Here 

we present a case with preexisting childhood asthma 

and bronchiectasis that developed microscopic poly-

angiitis years after the onset of airway diseases that 

were assumed to be secondary to his preexisting 

airway conditions.  

Key words: Microscopic polyangiitis, vasculitis, chro-

nic airway disease. 

 

 

 

matozis polianjitis (GPA, eski adıyla Wegener gra-

nülomatozisi) ve eozinofilik granülomatozis polian-

jitis (EGPA, eski adıyla Churg Strauss sendromu) 

olmak üzere 3 majör tipi vardır (1). Bunların birçok 

klinik özellikleri ortaktır ve bu yüzden tedavisinde 

de benzer tedavi protokolleri uygulanır (3). 
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Tipik olarak GPA MPA’dan farklı olarak solunum siste-

minde nekrotizan granülamatöz inflamasyon içerir. EGPA 

ise astım ve periferal eozinofili varlığı ile diğerlerinden 

ayrılır (4). AVV’ler nadirdir, Avrupa’da 20/1.000.000 

sıklıkta olup en sık görüleni GPA’dır. Uzak doğuda ise 

MPA daha sık görülür (3). MPA’nın klasik poliarteritis 

nodosadan (PAN) morfolojik olarak farklılıklar gösterdiği 

ilk defa Davson ve ark (5) tarafından bildirilmiş olup sis-

temik vaskülit ve hızlı ilerleyen böbrek yetmezliği ile seyre-

den segmental nekrotizan glomerulonefritli mikroskobik 

poliarterit olguları klasik PAN’dan farklılıklar göstermek-

tedir. Chapel Hill Concensus Konferansı sınıflamasında, 

bu mikroskobik poliarterit tablosu mikroskobik polianjiitis 

(MPA) olarak isimlendirilmiş ve klasik PAN’dan ayrı olarak 

tanımlanmıştır (6,7). MPA tanı kriterleri; nekrotizan vaskü-

litin olması, immün depozitlerin olmaması, baskın bir 

şekilde küçük damarların etkilenmesi (kapiller, venül, 

arteriol), pulmoner kapillerin genellikle tutulması ve gra-

nülomatöz inflamasyonun olmamasıdır (8). 

 

OLGU 

Çocukluğundan beri sık sık akciğer enfeksiyonları ile 

hastaneye yatış öyküsü bulunan 42 yaşında bayan hasta, 

öksürük, nefes darlığı, hırıltılı solunum, ateş yüksekliği, 

koyu sarı renkli balgam şikâyetleri ile acil servise başvur-

du. Özgeçmişinde bronşiyal astım, bronşektazi ve tip 2 

diyabetes mellitus tanıları mevcut idi. On beş ay önce 

hastada kreatinin yüksekliği (2,07mg/dL), idrarda protei-

nüri ve mikroalbuminüri olması üzerine nefrotik sendrom 

ön tanısı ile böbrek biyopsisi yapılmış ve biyopside arteriol 

yapılarında damar duvarını da infiltre eden polimorfonük-

leer lökosit infiltrasyonu ve fibrinoid nekroz izlenmiştir. 

Damar çevresinde mikst tipte yangısal hücre infiltrasyonu 

görülmüştür. Eozinofilik infiltrasyon görülmemiş ve granü-

lom yapısı da izlenmemiştir. İmmün depozitlerin de ol-

maması nedeniyle hastada mikroskobik polianjitis düşü-

nülmüştür (Şekil 1). Fizik muayenesinde; hastada cushin-

goid görünüm, dispne, taşipne (DSS: 30/dk), taşikardi 

(Nb: 120/dk), hipertansiyon (TA: 160/100mmHg), eks-

piryum uzunluğu ve bilateral ekspiratuvar ronküsler mev-

cuttu. Laboratuvar bulguları olarak WBC: 4.800/mm
3
, 

Hb: 11,3 gr/dL, eozinofili yok, oda havasındaki AKG’de 

pH: 7,36, pCO2: 42,9 mmHg, pO2: 79 mmHg, HCO3: 

24,5 meq/L, sO2: %95,1, BUN: 60 mg/dL, Kreatinin: 

1,26 mg /dL, CRP:9,38 mg/dL, İdrar testinde +++ pro-

tein mevcuttu. İmmünolojik testlerinde, ANA profili negatif, 

Anti nötrofil sitoplazmik antikor profili pozitif ve Myelope-

roksidaz antinötrofil sitoplazmik antikor (MPO-ANCA) 

pozitif idi. Solunum fonksiyon testinde FVC: %72, 

FEV1: %56, FEV1/FVC: %69 ve reversibilite testi pozitifti 

(FEV1’deki değişim %28). Hastaya difüzyon testi yapıl-

mamıştır. Hastanın çekilen posteroanterior akciğer grafi-

sinde sağ orta zonda hiler bölgeden başlayıp perifere 

uzanan non-homojen dansite artışı saptandı (Şekil 2). 

Yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı tomografide akciğer pa-

rankiminde kistik bronşektazik alanlar görüldü (Şekil 3). 

Göğüs hastalıkları servisine yatırılan olguya seftriakson (İV) 

2X1 ve daha çok atipik mikroorganizmalara etkili olan 

klaritromisin (İV) 2X1 başlandı. Astım atak nedeniyle de 

Salbutamol sülfat+İpratropium bromür nebülizatörle 

10X1, metilprednizolon 60 mg (İV) başlandı. Balgam 

kültüründe kolistin ve amikasine duyarlı Acinetobacter 

baumannii üredi. Patojen etken olarak kabul edilmediği 

için tedavi başlanmadı. İki hafta içinde yakınmaları geri-

leyen olgu romatoloji servisinin başlamış olduğu siklofos-

famid tedavisi ve evde kullanacağı bronkodilatatör teda-

vilerle taburcu edildi. 

 

 

Şekil 1: Damar lümeninde fibrinoid nekroz ve damar duvarında mikst tip 

enflamatuar hücreler (400X;PAS). 

 

 

Şekil 2: Akciğer grafisinde sağ orta zonda hiler bölgeden başlayıp 

perifere uzanan non-homojen dansite artışı. 
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Şekil 3: Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografide kistik bronşektazik 

alanlar. 

 

TARTIŞMA 

MPA’da sıklıkla böbrek ve akciğer tutulumu görülür an-

cak cilt, gastrointestinal sistem, göz, kalp ve sinir sistemi 

gibi diğer organları da tutabilir (9). Bizim olgumuzda da 

böbrek tutulumu mevcuttur ve bu tutulumun solunum yolu 

hastalıklarına sekonder geliştiği düşünülmektedir. 

Başlangıç yaşı sıklıkla 50 olup erkeklerde görülme sıklığı 

kadınlara göre hafifçe daha fazladır (10). Bizim olgumuz 

hem daha genç hem de bayan idi. Bunun nedeni de 

diğer MPA’lardan farklı olarak zeminde kronik bir hava 

yolu hastalığının olmuş olması olabilir. 

AVV’lerin alt tiplerinin (MPA, EGPA, GPA) heterojenite 

özelliğinden ve klinik özelliklerinin de örtüşmesinden do-

layı birbirinden ayırmak zordur (8). Olgumuzda altta 

astım hastalığı olduğu için EGPA düşünülmüş, ancak 

periferik eozinofilinin olmaması ve patolojik olarak granü-

lomatöz inflamasyonun görülmemesi nedeniyle bu tanı-

dan uzaklaşılmıştır.  

MPO-ANCA, MPA ve kresentrik glomerulonefritler için en 

yaygın olarak kullanılan serolojik bir belirteçtir (11). Bron-

şektazi, diffüz panbronşiolit ve sinobronşiyal sendrom gibi 

kronik havayolu hastalıkları ile vaskülitler birlikte rapor 

edilmişlerdir. Bildiğimiz kadarıyla literatür de toplam 23 

olgu bulunmaktadır (11). Bizim olgumuzda da literatürde 

ki gibi en sık eşlik eden patoloji olarak çocukluk çağın-

dan beri yaygın bronşektazileri ve bronşiyal astımı mevcut 

idi. Uzun süreli kronik hava yolu hastalığı olan hastalara 

vaskülitin eşlik etmesi “ANCA-cytokine sequence hypothe-

sis” tezini desteklemektedir (12). Bu hipotezi açıklarsak; 

kronik hava yolu hastalığı nötrofil yıkımına neden olur ve 

sonuçta ANCA yükselmesiyle sonuçlanır. ANCA yüksel-

mesi, nötrofillerin aktivasyonu ve inflamatuvar sitokinlerin 

ortaya çıkmasına neden olarak sonuçta vasküler hasara 

yol açar. 

Kronik hava yolu hastalığı ve vaskülit gelişimi ile ilgili 

diğer bir hipotezde bakteriyel enfeksiyonlardır. Bunun en 

iyi bilinen örneği GPA ile Staphylococcus aureus’dur (13). 

Literatürde bahsettiğimiz bu 23 olgunun hepsinin de bal-

gamlarında bir mikroorganizma izole edilmiştir (11). Bun-

lar; Pseudomonas aeruginosa, Haemophilus influenza, 

Streptococcus pneumoniae ve Stenotrophomonas maltop-

hilia’dır. Olgumuzda da diğer tüm olgulardan değişik 

olarak Acinetobacter baumannii üremiştir.  

Sonuç olarak, kronik hava yolu hastalıkları (bronşektazi, 

diffüz panbronşiolit ve sinobronşiyal sendrom vb.) olan 

hastaların takibinde MPA gelişebileceği akılda tutulmalı 

ve MPA’nın sistemik tutulumu göz önüne alınarak geniş 

bir fizik muayene yapılmalıdır. Kronik hava yolu hastalığı 

olanlarda MPA’yı erken tanımak ve atlamamak için rutin 

laboratuvar testleri belirli aralıklarla yapılmalı ve tam idrar 

testi de istenmelidir. 
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