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Mikroskopik Polianjitis Olgusu

A Case of Microscopic Polyangiitis
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Ozet

Mikroskopik polianjitis (MPA), kiiclik damarlari tutan, gra-
nilomat6z inflamasyonsuz bir nekrotizan vaskdilit tariddr.
Cogu MPA bobrek ve akciger tutulumuyla seyreder. Bu ya-
zida, progresif 6ksurik, dispne, renal yetmezlik bulgularyla
prezente olan renopulmoner sendromlu olgu nedeniyle pe-
rintkleer antinotrofil stoplazmik antikor (p-ANCA) mikros-
kopik polianjitisin 6zellikleri gdzden gegirilmistir.

Anahtar sozciikler: Hemoptizi; mikroskopik polianjitis;
p-ANCA; pnémoni; reno-pulmoner sendrom.

Summary

Microscopic polyangiitis (MPA) is a necrotizing vasculitis involv-
ing the small vessels without granulomatous inflammation. Most
MPA presents with renal and pulmonary involvement. The pres-
ent case was an occurrence of elevated anti-myeloperoxidase
anti-neutrophilic cytoplasmic antibodies (p-ANCA) microscopic
polyangiitis with renopulmonary syndrome in a patient who pre-
sented with progressive cough, dyspnea, and renal failure.

Keywords: Hemoptysis; microscopic polyangiitis; p-ANCA; pneu-
monia; renopulmonary syndrome.

Giris

Mikroskopik polianjitis (MPA) kiiciik arterler, arteriyol-
ler, veniiller ve kapillerleri tutan, sistemik, nekrotizan
bir vaskdilit tiraduar. 1866 yilinda Kusmual ve Maier'in
Poliarteritis Nodosa'y1 (PAN) tanimlamasindan sonra
Davson ve ark. 1948 yilinda sistemik vaskiiliti olan ve
hizli ilerleyen boébrek yetmezligi ile seyreden segmen-
tal nekrotizan glomerulonefritli olgular bildirmislerdir.
Klasik PAN'den farkliliklari bulunan bu mikroskopik
poliarterit tablosu 1994 yilinda Chapel Hill Concen-
sus Konferansi siniflamasinda mikroskopik polianjitis
(MPA) olarak isimlendirilmis ve klasik PAN'den ayri ola-
rak tanimlanmustir.!”
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Bu yazida, bobrek tutulumu ve pnémoni benzeri
semptomlari olan MPA olgusu sunuldu.

Olgu Sunumu

Aile hekimligi poliklinigine, 36 yasinda kadin hasta 20
glin 6nce baslayan okstirik, kanli balgam sikayeti ile
basvurdu. Ozgecmisinde 12-13 yasinda kafa travmasi,
sol gozde travmaya bagli gérme kaybi, cikolata kisti ta-
nistyla 2007 yilinda gecirilmis sol ooferektomi operas-
yonu vardi. Hasta alkol ve sigara kullanmiyordu. Fizik
bakida suur acik, oryante, koopere, halsiz gériinimde,
cilt ve mukozalar soluktu, aksiller viicut 1sisi: 36.6°C idi.
Solunum sistemi fizik bakisinda inspirasyonda sagda
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yaygin, sol alt alanda seyrek raller duyuldu. Solunum
sayisi: 22/dk, kalp ritmik ve tasikardikti, nabzi: 110/dk,
TA: 135/80 mm/Hg idi. Hastadan PA AC grafisi ve rutin
hemogram ve biyokimya incelemeleri istendi. PA AC
grafisinde sagda alt orta zonda, solda parakardiyak
alanda nonhomojen parenkimal infiltrasyonlar go-
ruldd (Sekil 1a). Hastaya pnémoni tanisi ile makrolid
trevi antibiyotik tedavisine baslandi. Yetmis iki saat
sonra hastanin klinik bulgularinda diizelme olmamasi
Uzerine hasta go6gus hastaliklari ana bilim dal polik-
linigine yonlendirildi. Burada degerlendirilen hasta,
pndémoni ve ayirici tanilari icin gogus hastaliklarn kli-
nigine yatirildi. Hastanin laboratuvar incelemelerinde
hemoglobin: 5.3 gr/dl, hematokrit (Htc): %17, eritrosit
sedimantasyon hizi (ESH): 138 mm/sa, CRP: 29 mg/L,
kan Ure azotu (BUN): 44.1 mg / dI, kreatinin: 3.35 mg/
dl, tam idrar incelemesinde +3 hemoglobin, 300 mg/
dl protein ve idrar sedimentinde 30-35 eritrosit (izo-
morfik karakterde) saptandi. Diger rutin biyokimyasal
testler normal sinirlarda idi (Tablo 1).

Arter kan gazi analizinde pH: 7.46, pCO,: 24.9 mm/Hg,
pO,: 71.7 mm/Hg, HCO,: 17.7 mmol/L oda havasinda
Sa0,: %95 idi.

Balgamda ARB 2 kez negatif bulundu, PPD testinde
endirasyon saptanmadi. Hastanin yapilan solunum
fonksiyon testinde ise FVC: %73, FEV1: %74, FEV1/
FVC: 87 DLCO: 71, DLCO/VA: 130 idi. Renal ultrasonog-
rafisinde sag bobrek 115 mm, sol bobrek 110 mm ve
bilateral bébrek ekosu grade 2 artmis bulundu ve so-
nug olarak renal parankimal hastalik ile uyumlu olarak
rapor edildi.

(a)
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Reno-pulmoner etiyolojili bir immun sistem hastaligi
distnilen olguda ayirici tani icin yapilan incelemeler-
de; HBsAg negatif, IgG, IgM, IgA, RF, C3, C4, anti GBM
degerleri normal sinirlarda bulundu. C-ANCA negatif,
MPO-ANCA ve p-ANCA degerleri pozitif olan hastaya,
Mikroskopik PAN ile Wegener Granulamotozu ayirici
tanisi icin yapilan KBB ve g6z hastaliklan degerlen-
dirmesinde patoloji saptanmadi. Bobrek biyopsisinde
%58 oraninda global sklerozis, %23 oraninda yaygin
sklerozis, tubulointerstisyel alanda yaygin enflamatu-
var hiicre enfiltrasyonu, akut tubuler hasar saptandi ve
immun fléresan incelemede depolanma gorilmedi.

Hastada diger etiyolojiler digslanarak mikroskopik poli-
anjitis diisiinuldii ve pulse steroid tedavisine baslandi.
Hastaya U¢ glinlik pulse steroid tedavisi (giinde 1 gr
metilprednizolon 1000 cc %0.9 NACI icinde dort-alti
saatte gidecek sekilde) ayarlandi. U¢ giin sonra teda-
viye 64 mg oral metilprednizolon ile devam edildi.
Hastanin takiplerinde dinlemekle AC sesleri normale
dondu. Oral tedavisinin ikinci giintinde (tedavinin 5.
glini) cekilen akciger grafisi kontroliinde infiltrasyon-
lari blyik oranda geriledi (Sekil 1b).

Yatisinda CRP: 29 mg/L, ESH: 138 mm/sa olan hastanin
son kontrol CRP: 20.7 mg/L ESH: 44 mm/sa, ye geriledi.
Klinigi ve radyolojik bulgularn belirgin olarak diizelen
hastada, remisyon saglanmis olup halen tedavisi de-
vam etmektedir.

Tartisma

Pnomoniler, giinimiizdeki etkin korunma yéntemle-
ri ve tedavi seceneklerine ragmen sik gorilme ve 6l-
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Sekil 1. (a) Olgunun poliklinikte ilk gortldigi zaman ¢ekilen arka-6n akciger grafisi. (b) Olgunun me-
tilprednizolon tedavisinin ikinci gliniindeki arka-6n akciger grafisi.

84



Tablo 1. Laboratuvar degerleri

Arslan Kiigiik ve ark. Mikroskopik Polianjitis Olgusu

Basvuruda Normal deger
Hemogram
Hemoglobin (Hb) 5.3 gr/dl 14-15 gr/dl
Beyaz kiire 8400 m3 3600-10.000 m3
Hematokrit (Htc) %17 %38-42
Trombosit (PLT) 400.000 130.000-400.000
Biyokimya
BUN 44.1 mg/d| 5-23 mg/dl
Kreatinin 3.35 mg/dl 0.51-0.95 mg/dl
Na 139 mEq/L 136-146 mEq/L
K 3.7 mEg/L 3.5-5.1 mEq/L
Total Protein 6.3 g/dl 6.6-8.3 g/dI
Albumin 3.19 g/dl 3.5-5.2 g/dI
Total Bilurubin 0.27mg/dI 0-1.2 mg/d|
Direkt Bilurubin 0.04 mg/dI 0-0.2 mg/d|
Amilaz 51 U/L 28-100 U/L
AST 17 U/L <38 U/L
ALT 5.6 U/L <50 U/L
LDH 369 U/L <480 U/L
[o[€] 1455 mg/I 700-1600 mg/I
IgM 64.7 mg/I 40-230 mg/I
IgA 166 mg/I 70-400 mg/I
Tam idrar incelemesi
Dansite 1013 1005-1030
Ph 5 48-74
Protein 300 mg/dl 0-10 mg/dI
Glukoz Negatif mg/d| 0-15 mg/dl
Hemoglobin + Negatif
Lokosit 17 HPF 0-5
Lokosit esteraz Negatif Negatif
Serolojik incelemeler
CRP 29 mg/I 0-5 mg/I
C3 Nefolometrik 1.11 gr/l 0.9-1.8 gr/l
C4 Nefolometrik 0.27 gr/l 0.1-0.4 gr/I
Sedimantasyon
Sedimantasyon hizi 138 mm/sa 6-22 mm/sa
Elisa
HbsAg Negatif
Anti Hbs 2.77 negatif Negatif <10 [U/mL
Pozitif >10 1U/mL
Anti HCV Negatif
Anti HIV Negatif
P-ANCA 38.715 IU/mL Negatif <10 IlU/mL
Pozitif >12.5 IU/mL
Diger
ANA Negatif Negatif <0.7 lU/mL
Pozitif >0.7 IU/mL
Anti DS DNA Negatif Negatif <10 IlU/mL
Pozitif >10 1U/mL
MPO (Anca) Pozitif Negatif <7.0 IlU/mL
Pozitif >7.0 lU/mL
RF (romatoid faktor) <10.4 IU/mL 0-151U/mL
Anti GBM Negatif
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diruci olabilme 6zelliklerini stirdiirmekte ve 6nemli
bir sosyal ve ekonomik sorun olarak karsimiza cik-
maktadir. Avrupa'da yillik insidans %0.5-1.1 olarak
bildirilmektedir.” TC Saglhk Bakanhgi, Refik Saydam
Hifzissthha Merkezi Baskanhgi Hifzissihha Mektebi
Midiirligi ve Baskent Universitesi tarafindan son yil-
larda gerceklestirilen Ulusal Hastalik Yiki ve Maliyet
Etkinlik Projesi sonuclarini aciklayan ve Aralik 2004'te
yayinlanan final rapora gore; hane halki arastirmasin-
da son iki ay icerisinde hekim tanisi konulmus ilk 20
akut ve kronik hastalik arasinda pnémoniler %1.15
siklikile 15. sirada yer almistir. Saglk ocaklarina bagvu-
ru nedenlerini irdeleyen bir ¢calismada, benzer sekilde
olgularin %2.8'inin alt solunum yolu, %22.9'unun da
Ust solunum yolu enfeksiyonu ile bagvurdugu goste-
rilmistir. Yine Saglik Bakanligi 2004 yil saglik istatis-
tikleri gozden gecirildiginde, tim hastane yatislarinin
%1.9'unu pndmoni hastalarinin olusturdugu dikkati
cekmektedir. Pnémoni, ingiltere ve ABD'de 6liim ne-
denleri arasinda altinci, enfeksiyonlara bagh éltimler
arasinda ise birinci sirayr almaktadir. Ayakta tedavi edi-
len hastalarda mortalite %1-5 iken, hastanede tedavi
edilen olgularda ortalama mortalite %12'ye, 6zellikle
yogun bakim destedi gerektiren hastalarda ise %40'a
ulagsmaktadir. Ulkemizde alt solunum yolu infeksiyon-
lari, 6lim nedenleri arasinda %4.2 ile besinci sirada yer
almaktadir.? Pnémoni olgularinda, tedaviye gecikme-
den baslanmasi, 6zellikle yash hastalarda prognozu
olumlu yonde etkileyebilmektedir. Tim invazif islem-
ler ve gelismis laboratuvar destegine karsin, toplumda
gelisen pnémoni (TGP) olgularinin yaklasik yarisinda
etken saptanamamaktadir. Ustelik bu miimkiin olsa
bile zaman gerektirmektedir. Bu durum hi¢ olmaz-
sa, baslangicta ampirik antibiyotik tedavisini zorunlu
hale getirmektedir. Pnédmonili bir hastada tedaviye
yanit, klinik bulgularla 6lctilmelidir. Akciger radyog-
raminda gerileme daha ge¢ olacagindan, erken grafi
kontroliine gerek yoktur. Etkin bir antibiyotik tedavisi
uygulandiginda konak ve etkene iliskin bazi faktorler
rezolisyonu geciktirse bile, klinik bulgularda 48-72
saat icinde belli bir diizelmenin olmasi beklenir. Ampi-
rik tedavi baslanan hastalarda (¢ giin icerisinde cevap
alinmaz ise, hasta yeniden degerlendirilmelidir.>* OI-
gumuzda ampirik tedaviye yanit olmamasi, ayirici ta-
nilari g6z 6niinde bulundurmamiza neden olmustur.

Mikroskopik polianjitis, non granulomat®z enflamas-
yonun goézlendigi, immun birikimin olmadigi veya
minimal birikim gorilen, kiiciik damarlan tutan, mul-
tisistemik nekrotizan bir vaskulittir.™ Histolojik incele-

86

melerde kii¢tik damarlari tutan lokositoklastik vaskdilit
tespit edilir@ Granlom formasyonunun bulunmama-
si, immun floresan (IF) calismanin negatif olarak bu-
lunmasi hastalik icin 6nemli karekteristik bulgulardir.
05 Mikroskopik polianjitis reno-pulmoner sendromun
en sik sebeplerinden biridir. Hastalik erkeklerde kadin-
lara gore 1.5 kez daha sik izlenmektedir ve hastaligin
baslangi¢ yasi genellikle besinci dekattir. Mikroskopik
polianjitisde bobrek siklikla olaya katilmis olup renal
tutulumun ilk belirtisi mikroskopik hematdri ve pro-
teinlridir. Tani konuldugunda hastalarin %80’'inde
renal fonksiyon bozuklugu, %30 olguda ise oligiiri
mevcuttur.® Bizim olgumuz da bobrek yetersizligi ve
komplikasyonlari ile basvurdu. Bébrek biyopsi incele-
melerinde 151k mikroskopi goriinimi cogunlukla fokal
segmental nekrotizan glomerulonefrit, bazen de bu-
nun kresentrik formu seklinde goérilir.®

Hastamizin yapilan “tru-cut” bobrek biyopsisinde %58
oraninda global sklerozis, %23 oraninda yaygin skle-
rozis ve immun floresan incelemede depolanma go-
rilmemesi p-ANCA (+) ligi ve hastanin klinik bulgulari,
mikroskopik polianjitis distindirda.

Olgumuzda st hava yolu tutulumu ile grantilomlarin
yoklugu ve c-ANCA'nin negatif bulunmasiyla Wegener
Granulomatozunu (WG), astma, eozinofili bulunma-
masi ve iltihabi infiltratin eozinofil 16kositler icerme-
mesi nedeniyle Churg Strauss sendromunu, IF bul-
gulari negatif oldugundan Good Pasture sendromu
ve diger immun depositli glomerulonefritleri ekarte
ettik.'*8 MPA ile klasik PAN arasinda da ayirm yap-
mak 6nemlidir. Klasik PAN, glomerulonefrit, arteriol,
venil ve kapiller vaskuliti olmaksizin orta ufak capli
arterlerin nekrotizan vaskiliti olarak tanimlanmakta-
dir. Arteriyel mikroanevrizma bulunmasi ve hastalarin
%80'inde ANCA'nin negatif olmasi klasik PAN lehine
alinabilecek bulgudur."*” Bizim olgumuzda p-ANCA
pozitif bulundu.

Alveoler hemoraji seklinde kendini gosteren akciger
tutulumu, MPA'll %30-40 olguda izlenir ve mortaliteyi
artiran 6nemli sebeplerden birisidir.**'% Olgumuzun
ilk basvurusunda anemisinin, yaygin akciger enfiltras-
yonlarinin bulunmasi alveolar hemorajiyi disinddir-
mekteydi.

Primer vaskdlitlerin tanisinda ve ayirici tanisinda ol-
dukga yararli bir serolojik belirleyici olan ANCA disin-
daki laboratuvar calismalarinin taniya katkisi sinirlidir.
iki degisik ANCA tipi tanimlanmistir. Nétrofil serin



proteinaz 3'e karsi olusmus ve sitoplazmada grani-
ler boyanma gosteren sitoplazmik ANCA (c-ANCA) ve
myeloperoksidaza karsi olusan ve periniikleer boyan-
ma Ozelligi gosteren perintikleer ANCA (p-ANCA).["12]
ANCA ve hastalik iliskisi incelendiginde WG'de %95
oraninda, MPA'da %50-80 oraninda, nekrotizan kre-
sentrik glomerulonefritte %90 oraninda Churg Strauss
sendromunda %60-70 oraninda pozitif oldugu goril-
mektedir.l'67]

Mikroskopik polianjitis icin organ tutulumlarina ba-
kildiginda %60-70 kas-iskelet sistemi, %30-50 cilt,
%30-40 GIS, %25-30 gdz, %20 sinir sistemi tutumu iz-
lenebilir."%'3 Hastamizda da alt ekstremite kaslarinda
yaygin agri mevcuttu.

immunosupresif tedavi ile nekrotizan vaskiilit progno-
zunda belirgin diizelme tespit edilmistir. Prednizolon-
siklofosfamid tedavisi yalniz basina prednizolon teda-
visi ile karsilastinldiginda remisyon saglama ve niiksi
engelleme acisindan daha stiin bulunmustur.># ida-
me tedavisi olarak azothiopirin ve prednizolon kombi-
nasyonu kullanilabilmektedir. Hastamizda verilen im-
munsupresif tedaviye yanit iyi olarak degerlendirildi.

Nonspesifik antibiyotik tedavisine cevap vermeyen
pnoémoni olgularinda reno-pulmoner sendromu da
g6z oniinde bulundurmakta fayda vardir. Pnémoni
disinulen her hastada idrar semptom ve bulgularinin
dikkatli incelenmesi (mikroskopik hemattiri gézden
kacabilir) tani icin son derece 6nemlidir.

Sonug olarak pndmoni benzeri klinik semptom ve bul-
gularla gelen hastada, baslangicta uygulanan empirik
antibiyotik tedavisine ragmen 72 saat icinde yanit ali-
namazsa, hasta yeniden degerlendirilmeli ve ayirici ta-
nida pnomoniyi taklit eden enfeksiyon disi patolojiler
de g6z onilinde bulundurulmalidir.

Bu olgu hastamizdan yazili izin alinarak diizenlenmistir.
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