Respir Case Rep 2015;4(1):44-47 DOI: 10.5505/respircase.2015.52533

OLGU SUNUMU

2
o
g
W
&
w
<
S
N
S
<
S
&
W
&

CASE REPORT

Kronik Hava Yolu Hastaligina Sekonder

Gelisen Vaskiilit

Vasculitis Secondary to Chronic Obstructive Airway Disease
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Ozet

Abstract

Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) iliskili
vaskilit sendromlar klinik olarak heterojen olan
otoimmiin, nekrotizan ve kicik damarlar tutan vas-
kolitlerdir. Etyolojisi tam olarak bilinmemesine rag-
men genetik ve cevresel faktérler suclanmaktadir.
Ayrica kronik havayolu hastaliklari ile vaskilitler sik-
likla birlikte rapor edilmiglerdir. Burada cocuklugun-
dan beri astm ve bronsektazileri olan ve yillar sonra
bu havayolu hastaliklarina sekonder olarak mikros-
kopik polianiitis gelistigi distnilen bir olguyu sunma-
yr amagladik.

Anahtar Sézcikler: Mikroskopik polianijiitis, vaskdlit,
kronik hava yolu hastaligi.

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.

Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) iliskili
vaskilit sendromlart (AVV) klinik olarak heterojen
durumlar gésteren otoimmiin, nekrotizan ve kigik
damarlan tutan vaskélitlerdir (1). Etyolojisi tam
olarak bilinmemesine ragmen genetik ve cevresel
faktérlerin katkida bulundugu  bilinmektedir (2).

AW'lerin mikroskobik polianijitis (MPA), granilo-

matozis polianjitis (GPA, eski adiyla Wegener gra-
nGlomatozisi) ve eozinofilik granilomatozis polian-
iitis (EGPA, eski adiyla Churg Strauss sendromu)
olmak Uzere 3 majér tipi vardir (1). Bunlarin birgok
klinik &zellikleri ortaktir ve bu yizden tedavisinde

de benzer tedavi protokolleri uygulanir (3).
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Tipik olarak GPA MPA’dan farkli olarak solunum siste-
minde nekrotizan granilamatéz inflamasyon icerir. EGPA
ise ashm ve periferal eozinofili varlig ile digerlerinden
ayrilir (4). AW'ler nadirdir, Avrupa’da 20/1.000.000
siklikta olup en sik gérileni GPA’dir. Uzak doguda ise
MPA daha sik gérolir (3). MPA'nin klasik poliarteritis
nodosadan (PAN) morfolojik olarak farkhliklar gasterdigi
ilk defa Davson ve ark (5) tarafindan bildirilmis olup sis-
temik vaskilit ve hizl ilerleyen bébrek yetmezligi ile seyre-
den segmental nekrotizan glomerulonefritli mikroskobik
poliarterit olgulari klasik PAN’dan farkliliklar géstermek-
tedir. Chapel Hill Concensus Konferansi siniflamasinda,
bu mikroskobik poliarterit tablosu mikroskobik polianiiitis
(MPA) olarak isimlendirilmis ve klasik PAN’dan ayri olarak
tanimlanmigtir (6,7). MPA tani kriterleri; nekrotizan vaski-
litin olmasi, immin depozitlerin olmamasi, baskin bir
sekilde kigtk damarlann etkilenmesi (kapiller, venil,
arteriol), pulmoner kapillerin genellikle tutulmasi ve gra-

nilomatéz inflamasyonun olmamasidir (8).

OLGU

Cocuklugundan beri sik sik akciger enfeksiyonlan ile
hastaneye yatis 8ykist bulunan 42 yasinda bayan hasta,
8ksirtk, nefes darligi, hinltili solunum, ates yuksekligi,
koyu sar renkli balgam sikayetleri ile acil servise bagvur-
du. Ozgecmisinde bronsiyal astim, bronsektazi ve tip 2
diyabetes mellitus tanilarn mevcut idi. On bes ay énce
hastada kreatinin yiksekligi (2,07mg/dL), idrarda protei-
niri ve mikroalbuminiri olmasi Gzerine nefrotik sendrom
én tanisi ile bébrek biyopsisi yapilmis ve biyopside arteriol
yapilarinda damar duvarini da infiltre eden polimorfonik-
leer lskosit infiltrasyonu ve fibrinoid nekroz izlenmistir.
Damar gevresinde mikst tipte yangisal hicre infiltrasyonu
g6rilmistir. Eozinofilik infiltrasyon gérilmemis ve grans-
lom yapisi da izlenmemigtir. immin depozitlerin de ol-
mamasi nedeniyle hastada mikroskobik polianjitis disi-
nolmistir (Sekil 1). Fizik muayenesinde; hastada cushin-
goid gérinim, dispne, tasipne (DSS: 30/dk), tasikardi
(Nb: 120/dk), hipertansiyon (TA: 160/100mmHg), eks-
piryum uzunlugu ve bilateral ekspiratuvar ronkisler mev-
cuttu. Laboratuvar bulgularn olarak WBC: 4.800/mm?3,
Hb: 11,3 gr/dL, eozinofili yok, oda havasindaki AKG'de
pH: 7,36, pCO2: 42,9 mmHg, pO2: 79 mmHg, HCOs3:
24,5 meq/L, sO2: %95,1, BUN: 60 mg/dL, Kreatinin:
1,26 mg /dL, CRP:9,38 mg/dL, idrar testinde ++ + pro-
tein meveuttu. imminolojik testlerinde, ANA profili negatif,
Anti nétrofil sitoplazmik antikor profili pozitif ve Myelope-
roksidaz antinétrofil sitoplazmik antikor (MPO-ANCA)
pozitif idi. Solunum fonksiyon testinde FVC: %72,
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FEV1: %56, FEV1/FVC: %69 ve reversibilite testi pozitifti
(FEV1'deki degisim %28). Hastaya difizyon testi yapil-
mamighir. Hastanin cekilen posteroanterior akciger grafi-
sinde sag orta zonda hiler bélgeden baslayip perifere
uzanan non-homojen dansite arhigi saptandi (Sekil 2).
Yiksek rezolUsyonlu bilgisayarli tomografide akciger pa-
rankiminde kistik bronsektazik alanlar géroldi (Sekil 3).
Gogus hastaliklan servisine yatinlan olguya seftriakson (V)
2X1 ve daha ¢ok atipik mikroorganizmalara etkili olan
klaritromisin (IV) 2X1 baslandi. Astm atak nedeniyle de
Salbutamol  solfat+ipratropium  bromir  nebolizatérle
10X1, metilprednizolon 60 mg (V) baslandi. Balgam
koltorinde kolistin ve amikasine duyarli Acinetobacter
baumannii Uredi. Patojen etken olarak kabul edilmedigi
icin tedavi baslanmadi. iki hafta icinde yakinmalar geri-
leyen olgu romatoloji servisinin baglamis oldugu siklofos-
famid tedavisi ve evde kullanacag bronkodilatatér teda-
vilerle taburcu edildi.

Sekil 1: Damar limeninde fibrinoid nekroz ve damar duvarinda mikst tip
enflamatuar hicreler (400X;PAS).

Sekil 2: Akciger grofisinde sag orta zonda hiler bélgeden baglayip

perifere uzanan non-homojen dansite artigi.
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Sekil 3: Yuksek ¢codzuonurlukli bilgisayarli tomografide kistik brongektazik
alanlar.

TARTISMA

MPA’da siklikla bébrek ve akciger tutulumu gérilir an-
cak cilt, gastrointestinal sistem, gz, kalp ve sinir sistemi
gibi diger organlar da tutabilir (9). Bizim olgumuzda da
babrek tutulumu mevcuttur ve bu tutulumun solunum yolu
hastaliklarina sekonder gelistigi dugtinilmektedir.
Baslangig yasi siklikla 50 olup erkeklerde gérilme sikhig
kadinlara gére hafifce daha fazladir (10). Bizim olgumuz
hem daha genc hem de bayan idi. Bunun nedeni de
diger MPA’lardan farkli olarak zeminde kronik bir hava
yolu hastaliginin olmus olmasi olabilir.

AW'lerin alt tiplerinin (MPA, EGPA, GPA) heterojenite
dzelliginden ve klinik &zelliklerinin de &rtigmesinden do-
layr birbirinden ayirmak zordur (8). Olgumuzda altta
astm hastahg oldugu icin EGPA disinilmis, ancak
periferik eozinofilinin olmamasi ve patolojik olarak grani-
lomatéz inflamasyonun gérilmemesi nedeniyle bu tani-
dan uzaklagilmigtir.

MPO-ANCA, MPA ve kresentrik glomerulonefritler igin en
yaygin olarak kullanilan serolojik bir belirtectir (11). Bron-
sektazi, diffiz panbrongiolit ve sinobronsiyal sendrom gibi
kronik havayolu hastaliklar ile vaskilitler birlikte rapor
edilmiglerdir. Bildigimiz kadanyla literatir de toplam 23
olgu bulunmaktadir (11). Bizim olgumuzda da literatirde
ki gibi en sik eslik eden patoloji olarak cocukluk cagin-
dan beri yaygin bronsektazileri ve bronsiyal astimi mevcut
idi. Uzun sireli kronik hava yolu hastaligi olan hastalara
vaskilitin eglik etmesi “ANCA-cytokine sequence hypothe-
sis” tezini desteklemektedir (12). Bu hipotezi aciklarsak;
kronik hava yolu hastaligi nétrofil yikimina neden olur ve
sonucta ANCA yikselmesiyle sonuclanir. ANCA yiksel-
mesi, notrofillerin aktivasyonu ve inflamatuvar sitokinlerin
ortaya g¢tkmasina neden olarak sonucta vaskiler hasara

yol acar.
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Kronik hava yolu hastaligi ve vaskilit gelisimi ile ilgili
diger bir hipotezde bakteriyel enfeksiyonlardir. Bunun en
iyi bilinen érnegi GPA ile Staphylococcus aureus’dur (13).
Literatirde bahsettigimiz bu 23 olgunun hepsinin de bal-
gamlarinda bir mikroorganizma izole edilmigtir (11). Bun-
lar; Pseudomonas aeruginosa, Haemophilus influenza,
Streptococcus pneumoniae ve Stenotrophomonas maltop-
hilia’dir. Olgumuzda da diger tim olgulardan degisik
olarak Acinetobacter baumannii Gremistir.

Sonuc olarak, kronik hava yolu hastaliklar (bronsektazi,
diffiz panbronsiolit ve sinobronsiyal sendrom vb.) olan
hastalarin takibinde MPA gelisebilecegi akilda tutulmali
ve MPA'nin sistemik tutulumu géz &niine alinarak genis
bir fizik muayene yapilmalidir. Kronik hava yolu hastahg:
olanlarda MPA'yi erken tanimak ve atlamamak icin rutin
laboratuvar testleri belirli araliklarla yapilmali ve tam idrar
testi de istenmelidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar gatismasi bildirilmemisgtir.

YAZAR KATKILARI

Fikir - E.U., N.D., F.E., N.Y.; Tasarm ve Dizayn - E.U.,
N.D., F.E., N.Y.; Denetleme - E.U., N.D., F.E.,, N.Y,;
Kaynaklar - E.U., F.E., N.D.; Malzemeler - E.U.; Veri
Toplama ve/veya isleme - E.U.; Analiz ve/veya Yorum -
E.U., N.D., N.Y.; Literatir Taramasi - E.U., N.D.; Yaziyi
Yazan - E.U., N.D.; Elestirel inceleme - E.U., N.D., F.E.,
N.Y.

KAYNAKLAR

1. Clain JM, Cartin-Ceba R, Fervenza FC, Specks U. Expe-
rience with rituximab in the treatment of antineutrophil cy-
toplasmic antibody associated vasculitis. Ther Adv Mus-

culoskelet Dis 2014; 6:58-74. [CrossRef

2. Savage CO. Pathogenesis of anti-neutrophil cytoplasmic
autoantibody (ANCA)-associated vasculitis. Clin Exp Im-
munol 2011; 164(Suppl. 1):23-6. [CrossRef

3. Ntatsaki E, MooneyJ, Watts RA. ANCA vasculitis: time for
a change in treatment paradigm? Not yet. Rheumatology

(Oxford) 2011; 50:1019-24. [CrossRef

4. Jennette JC, Falk RJ, Bacon PA, Basu N, Cid MC, Ferra-
rio F, et al. 2012 revised International Chapel Hill Con-
sensus Conference Nomenclature of Vasculitides. Arthritis

Rheum 2013; 65:1-11. [CrossRef

5. Davson J, Ball J, Platt R. The kidney in periarteritis nodo-
sa. QJ Med 1948; 17:175-202.

WwWWw. respircose.com


http://dx.doi.org/10.1177/1759720X13516239
http://dx.doi.org/10.1111/j.1365-2249.2011.04362.x
http://dx.doi.org/10.1111/j.1365-2249.2011.04362.x
http://dx.doi.org/10.1093/rheumatology/ker002
http://dx.doi.org/10.1002/art.37715

Respiratory Case Reports

10.

Savage CO, Harper L, Adu D. Primary systemic vasculitis.
Lancet 1997; 349:553-8. [CrossRef

Yavuz M, Ersoy A, Giullilo M, Karabulut Y, Dalkilic E,
Filiz G ve ark. iki olgu nedeniyle kresentik nekrotizan
glomerulonefritli hastalarda ayirt edici tani. Tirk Nefroloji

Diyaliz ve Transplantasyon Dergisi 1999; 1:33-5.

Khan |, Watts RA. Classification of ANCA-associated vas-
culitis. Curr Rheumatol Rep 2013; 15:383. [CrossRef

Kiligc H, Sentirk A, Karaduman F, Karalezli A, Hasanoglu
CH. ANCA-Related Vasculitis: Case report. Solunum
Hastaliklar 2011; 22:100-3.

Sener Cémert S, Kiral N, Fidan A, Sarag G, Salepci B,
Caglayan B. Microscopic polyangiitis: case report. Kartal
Egitim ve Arastirma Hastanesi Tip Dergisi 2008; 19:144-
7.

Cilt - Vol. 4 Say1 - No. 1

11.

12.

13.

Kadowaki T, Yano S, Yamadori |, Araki K, Kimura M,
Wakabayashi K, et al. A Case of sinobronchial syndrome
complicated with myeloperoxidase antineutrophil cytop-

lasmic antibody associated vasculitis: review of the litera-

ture. Intern Med 2012; 51:763-7. [CrossRef
Bruce IN, McAteer JA, Gardiner PV, McFarland RJ, Sloan

JM, Bell AL. Chronic suppurative lung disease with asso-

ciated vasculitis. Postgrad Med J 1995; 71:24-7. [Cross-
Ref]

Chen M, Kallenberg CG. ANCA-associated vasculitides-
advances in pathogenesis and treatment. Nat Rev Rheu-

matol 2010; 6:653-64. [CrossRef

47


http://dx.doi.org/10.1016/S0140-6736(97)80118-3
http://dx.doi.org/10.1007/s11926-013-0383-6
http://dx.doi.org/10.2169/internalmedicine.51.5957
http://dx.doi.org/10.1136/pgmj.71.831.24
http://dx.doi.org/10.1136/pgmj.71.831.24
http://dx.doi.org/10.1038/nrrheum.2010.158

