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OZET

Poliarteritis nodoza (PAN) akut baslangich, kiic ik ve orta ¢capl arterlerin transmural fibrinoid nekrozu ile
karakterli, siklikla deri, eklem, periferik sinirler, gastrointestinal sistem ve bébrek tutulumu ile giden sistemik bir
vasktilittir. Genelde geng eriskin erkeklerde gériilmekle birlikte cocukluk ¢aginda da gériilebilmektedir. Bu

vazida alt ekstremitelerde dokiintii, miyalji, karin agrist ve bas agnst yakinmalart ile basvuran ve malign
hipertansiyon saptanan 14.5 yasinda bir erkek olgu sunulmustur. Poliarteritis nodoza tanist renal anjivografi

ile konan ve steroid (intravenéz pulse metil prednizolon, 1 gr/ giin 3 gtin; PO prednizolon 60 mg/ giin 30 giin;

60 mg/ giin asin 60 giin) ve siklofosfamid (2.5 mg/ kg/ gtiin, PO, 10 hafta) ile tedavi edilen hasta 8 aydir
sorunsuz izlenmektedir. Bu olgu esliginde cocukluk yas grubunda nadir gorilen PAN'da klinik, tanisal
vaklagim ve tedavi prensipleri tartistimistir.

Anahtar Kelimeler: Poliarteritis nodoza, hipertansiyon, cocuk

SUMMARY

Polyarteritis nodosa (PAN) is a transmural fibrinoid necrotizing arteritis of small and medium-sized vessels
characterized by kidney, skin, joint and peripheral nervous and gastrointestinal system involvement. This
disease is rarely seen in childhood. We herein report a 14.5-year-old boy presented with skin lesions, myalgia,
headache, abdominal pain and malign hypertension. Polyarteritis nodosa was diagnosed by renal angiography.
The treatment was as follows: Corticosteroid (intravenous pulse metil prednisolone, 1 g1/ day 3 day; PO
prednisolone 60 mg/ day 30 days; prednisolone 60 mg/ every other day 60 days) and cyclophosphamide (2.5
mg/ kg/ day, PO, 10 weeks). The patient was treated successfully by this regime and has been followed with no
complains for eight months. We reviewed the clinical features, differential diagnosis and therapeutic approachment

of PAN.
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Kara ve ark.

Vaskililit, cogu kez nekrozun eslik ettigi damar
duvan vangist olarak tanimlanmaktadir (1).
Vaskililitlerin simiflamast ile ilgili son gelisme
1994 yilinda yapilan "Chapel Hill Consensus
Conference" (CHCC) davarilan sonuclardir(2).
Bu sonuclara gore vaskillitler biiyiik, orta ve
kiiciik capli damar vaskiilitleri olarak siniflan-
dirilmis olup, ilk defa 1866 yilinda Kusmaull ve
Maier tarafindan tanimlanan poliarteritis nodoza
(PAN), kiiciik ve orta caph arterlerde fibrinoid
nekrozla karakterli sistemik bir vaskiilit olarak
tarimlanmustir(1-3).

Poliarteritis nodoza ¢ocukluk caginda nadir
goriilmekte olup, insidansimn 2,/1.000.000,
prevalansinin ise 6.3/1.000.000 oldugu bildi-
rilmektedir (1,4). Genellikle her iki cinste esit
oranda goriilmektedir. Sistemik bir vaskiilit
sendromu olan PAN, en cok deri, eklem, kas,
periferik sinirler, gastrointestinal sistem ve
bobrek tutulumuile seyretmektedir (1).

Bu yazida alt ekstremitelerde dékiintii, miyalji,
bas agrisi ve karin agrisi yakinmalari ile basvu-

ran ve malign hipertansiyon saptanan 14.5 ya-

sinda bir erkek olgu sunulmus olup, nadir gérii-
len bu hastalikta klinik bulgular, tanisal yakla-

sim ve tedavi prensipleri gdzden gecirilmistir.

OLGU

R.E., 14.5 yasinda, erkek (Hasta No:64953)
Basvurusundan 4 giin énce ayak bileklerinde:
baslayan ve gluteal bdlgeye ilerleyen dékiintii
lerinin ardindan karin agrisi ve bas agrisi yakin-
masi nedeniyle bagsvurdugu merkezde kan basinc
yiiksekligi (210/160 mmHg) saptanmasi tize:
rine sevkle tetkik ve tedavi amaciyla yatirildi
Oz gecmisinde primer eniirezis nokturna, soy
gecmisinde ise dedesinde koroner arter hasta
lig1 disinda bir 6zellik belirtilmedi.

Fizik bakida; genel durumu iyi ve huzursuz olur
agirlik: 66 kg (90-97p), boy: 184 cm (>97p).
kardiyak nabiz: 88/dk, solunum sayist: 22/dKk,
kan basinc1 180/130 mmHg (>95 p/>95 p)
vicut 1s1s1 37°C saptandi. Dort ekstremite kai
basinclar arasinda anlaml bir fark bulunmadi
Ayak bileklerinde yogunlasan ve kalcalara kada
uzanan, tizeri basmakla solmayan, deriden kaba:
rik olmayan, kasintisiz 3-8 mm boyutlarinda
kirmizi-mor renklivaskiilitik dokiintiileri mevcut
olan hastanin diger sistem bakilari olagan ola
rak degerlendirildi (Resim 1).

Laboratuvarinda; BKH: 16.900/mm3, KKH:
4.9x106/mmd, Hb: 14.5 g/dl, Htc: %41,
MCV: 83 fl, Tr: 270.00(/mn?® olup periferik

Resim 1. Basvurudaki purpurik doékiintiiler.
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yaymada eritrositler normokrom normositer,
trombositler yeterli idi. Atipik hiicreye rastlan-
madi. Rutin idrar tetkiki olagan olarak deger-
lendirildi. Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH):
35 mm/saat, CRP: 5.2 g/dl, iire: 26 mg/dI,
kreatinin: 0.8 mg/dl, total protein: 7.8 g/dI,
albtimin: 4.1 g/dl, G3: 156 mg/dl, GFR: 126
ml/dk/1.73 2, fibrinojen: 705 mg/dl olarak
bulundu. Serum elektrolitleri, kanama yatkin-
lig1 testleri ve karaciger fonksiyon testleri ise
normal sinirlarda saptandi.

Ovkii, fizik baki ve laboratuvar bulgulan ile
cocukluk cag@i vaskiilit sendromlarinin ayiric
tanisina gidilen olguya hipertansiyonuna yone-
lik kaptopril (1 mg/kg/G, PO) ve nifedipin (1
mg/kg/G, PO) tedavisi diizenlendi. Bobrek
fonksiyon testleri, telekardiyografi, EKG ve eko-
kardiyografi bulgulan ile g6z dibi bakis1 normal
olan hastanin renal doppler US’da bsbreklerin
anatomik yapist normal olup, bilateral renal
arterlerde daralma bulgular: [rezistif indeks (RI):
sa@: 0.46, sol: 0.44, bilateral intra renal arter-
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lerde erken sistolik pulsasyon (ESP) varhgi] sap-
tandi. Bunun {izerine almakta oldugu kaptopril
kesilerek yerine propranolol (2 mg/kg/G) bas-
landi. Ancak ikili antihipertansif tedavi ile agir
hipertansiyonuna hakim olunamadigi icin yati-
sinin tctincli glintinden itibaren Na nitroprus-
side 1.5 ng/kg/dk - 3 my/kg/dk IV dozlarinda
onyedi gtin siireyle tedaviye eklendi. Renal
doppler US’da saptanan bulgular nedeniyle
vapilan renal anjiyografide mezenterik arter
agacinin bliyiik kisminda ve sol hepatik ile
gastroduodenal arterlerde poliarteritis nodoza
icin tipik anevrizmalar goriildi. Bilateral ana
renal arter konturlari diizgiin ve liimenleri acik
olmakla birlikte kiictik capli renal arterlerin
tamamina yakininda vaskiilitik tutulus ile uyum-
lu kontur diizensizlikleri saptandi (Resim 2).
Yapilan cilt ve kas biyopsilerinde ise damar
duvarinda polimorfoniikleer ve mononiikleer
16kosit infiltrasyonu ve fibrinoid nekroz ile en-
dotel hiicrelerinde sisme ve nétrofillerin ¢ekir-
deklerinin parcalanmasinin (I6koklazis) eslik
ettigi lokositoklastik vaskiilit bulgular saptandi.

Resim 2. Renal arteriyografi: mezenterik, sol hepatik ve gastroduodenal arterlerde anevrizmalar; kiiciik

caplirenal arterlerde kontur diizensizlikleri.
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Kara ve ark.

HBsAg ile birlikte tiim viral ve bakteriyolojik
tetkikleri, anti-nétrofilik stoplazmik antikorlar
(c-ANCA, p-ANCA), antiniikleer antikor (ANA),
double-stranded DNA (dsDNA), karaciger-
bdbrek mikrozomal antikor (LKM) ve anti diiz
kas antikoru (ASMA) degerleri (-) bulundu. Bunun
izerine hepatik, renal, mezenterik ve gastro-
duodenal arterlerin tutulusunun 6én planda ol-
dugu PAN olarak kabul edilen hastaya steroid
(IV pulse metil prednizolon 1 gr/gtin, 3 gtin;
PO prednizolon 60 mg/giin, 1 ay; 60 mg/giin
asir1, 2 ay) ve siklofosfamid (2.5 mg/kg/giin,
PO, 10 hafta) tedavisi planlandi. Bu tedavinin
ikinci ginlinden itibaren kan basinci degerlerin-
de diisme saptanmasi {izerine Na nitroprusside
ve nifedipin azaltilarak 1 hafta icinde kesildi.
Karin ve kas agrilari tedavinin ikinci gtiniinden
itibaren azalarak onuncu giinde, dékiintiileri
ise dordiincti gtiniinden itibaren azalarak on
besinci giinde kayboldu. Genel durumu iyi
olan, yakinmasi olmayan hasta yatisinin yirmi-
dordiincti glinii evine verildi. Al aydir cocuk
nefroloji poliklinigi tarafindan sorunsuz olarak
izlenmekte olan olgu halen 0.5 mg/gtinasir:
oral prednizolon tedavisi almaktadir.

TARTISMA

Poliarteritis nodoza kiiciik ve orta capli arter-
lerde fibrinoid nekrozla karakterize sistemik bir
vaskiilitolaraktanimlanmaktadir. Etiyolojisinde
enfeksiyoz ve non enfeksiydz cok sayida ajan
suclanmakla birlikte bunlar arasinda strepto-
koklar, HIV, ekinokoklar, CMV, EBV, Hepatit
A, parvoviriis ve baz ilaclar 6zellikle sorumlu
tutulmaktadir(1,3,5). Bununla birlikte, olgularin
cok kiiciik bir boliimiinde etiyolojik faktér
saptanabilmektedir. Hastamizda da tiim viral
seroloji ve diger enfeksiyon hastaliklari ile ilgili
testler negatif saptanmus olup, herhangi bir ilac
kullamm 6ykiisiiise alinamamustir.

Amerikan Romatoloji Dernegi tarafindan gelis-
tirilen PAN tar kriterlerine goére baslica klinik
bulgularinin kilo kaybu, livedo retikiilaris, travma
olmaksizin testikiiler agr1, miyalji, néropati, hiper-
tansiyon, bobrek yetmezligi, HBsAg pozitifligi,
arteriyografideanormalbulgular ve karakteristik

biyopsi bulgular oldugu b ildirilmektedir. Bun
lardan ti¢li tani icin yeterli olup, ti¢ veya dahe
fazla kriterin varhginda ise sensitivitenin %82.2
spesifitenin ise %86.6 oldugu belirtilmektedir
(6-8). Hastamizda kan basinci yiiksekligi, alt
ekstremitelerde kas agrisi ve duyarlilik ile bir-
likte tipik deri dokiintiileri nedeniyle PAN’dar
stiphelenilmis olup, arteriyografi ile tan1 dogru-
lanmustir. Tani kriterleri arasinda yer alan testi-
kiiler tutulum, néropati, bébrek fonksiyonlarin-
dabozulma ve HBsAg pozitifligi ise hastarmizda
g6zlenmemistir. Ulkemizde yayinlanan en biiyiik
seri Bakkaloglu ve ark. (9)na ait olup, aras-
tiricilar 10 yillik PAN deneyimlerinde bizirr
hastamizda saptamadigimiz nérolojik tutulumu
%33 oraninda saptarken, hicbir hastada testi
kiiler tutulum ve bobrek yetmezligi gérmemis
lerdir. Ayrica HBsAg tiim hastalarda negatit
olup, olgularin %80’inde kas agrisi, %53’tinde
derilezyonlari, %53 tinde hipertansiyon, %46’sin-
da eklem bulgulari, %13’tinde ise sindirim sis
temi bulgulan goriildiigiinii bildirmislerdir. G&
riildiigii gibi klinik basvuruda son derece hete
rojen 6zellikler gosterebilen PAN, ayirici tanide
zorluklarin yasanabildigi sistemik bir vaskiilittir.

Poliarteritisnodozaya 6zgtilaboratuvar degisik-
liklerinin olmamasi tanida zorluklara neden
olmaktadir. Loékositoz, hafif anemi, trombosito:
ESH ve CRP diizeyinde artma ile serum albumir
diizeyinde diisme hastaliga 6zgii olmayan bashce
laboratuvar bulgularidir(7). Nitekim hastamizd
da lokositoz, ESH ve CRP ile fibrinojen diizey-
lerinde artma saptanmis olup, anemi ve hipo
albuminemitespitedilmemistir. Poliarteritisno-
doza ile HBsAg birlikteligi eriskinde %10-60,
cocukluk yas grubunda ise %5 oraninda bildi-
rilmektedir (1,10,11). Hastamizda ise HBsAc
negatif bulunmustur.

Giintimiizde antinétrofil sitoplazmik antikorlarit
(ANCA) gosterilmesiile vaskiilit patogenezinde
o6nemli gelismeler saglanmis olup, bu gelisme
lerin 1s131nda PAN orta capl arterlerin tutulumu
ile karakterli klasik PAN ve kiiciik caph arter-
lerin tutulumunun 6n planda oldugu mikrosko-
pik PAN (MPA) olarak iki grupta degerlendiril-
mektedir (2,6-15). Ayrica, ayirici tanida ANCA
ile iliskili vaskiilitlerin de duistintilmesi gerektigi
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belirtilmektair (16). Son villarda, glameriilo-
nefrit ve/veya pulmoner hemorajiler varhginda
oncelikle MPA tanisimin akla gelmesi gerektigi

bildirilmektedir. Klasik PAN ile MPA’y1 birbi-

rinden kesin olarak ayirmak miimkiin olmama-
kla birlikte, MPA’da miyeloperoksidaz (MPO)-
ANCA porzitifliginin tanida énemli oldugu tize-
rinde durulmaktadir (17). Ayrica, MPO-ANCA
titresinin serolojik belirleyici olmanin yaninda

hastalarin tani ve izleminde cok duyarh ve 6zgiin
bir test oldugu da bildirilmektedin18,19). Buna
ragmen, ANCA porzitifliginin halen sistemik
vaskiilitlerin kesin ayirici tanisinda kullanila-
bilecek diizeyde 6zgti olmadigi da tartisiimak-

tadir (1,2,8,16). Hastaligin daha ileri yaslarda
goriilmesi ve hastamizda nefritik sendrom ya

da pulmoner hemorojiye ait hicbir kanitin bu-
lunmamasi, anjiyografide anevrizmalarin saptan-
masi ve ANCA negatifligi bizi MPA tanisindan
uzaklastirmistir. Hastamizda {ist ve alt solunum
yollarinda kronik inflamasyonu diisiindiirecek
oykiiniin olmamasi, cilt ve kas biyopsisinde
graniilomatdz lezyonlarimin bulunmamasi ve
ANCA negatifligi ile de WG tamsindan da
uzaklasilmustir (1,2,8). Yas grubu olarak %901

2 yas ve altinda goriilen Kawasaki Hastahgi (KH)
orta caph damarlarin vaskiilitleri icinde yer al-
maktadir. Ancak olgumuzda mukozal membran
ve koroner arter tutulumunun olmamasi yanin-
da yasinin biiyiik olmasi nedeniyle de KH tani-
sindan da uzaklasilmstir.

Renalanjiyografide PAN"1destekleyen bulgular
sakkiiler anevrizmalar, vaskiiler dilatasyon, diiz
uzun segment arteriyel stenoz, ince okliizyon-
lar, trombozlar ve cok sayida parankim ici mikro
anevrizmalardir. Doppler US’da ise arteriyel
daralma ve dilatasyonlarin goriilebilecegi ifade
edilmektedir (20). Hastamizda doppler US’da

interlobiiler arter Rl degerlerinde bilateral azal-
ma saptanmasi nedeniyle renal arter stenozun-
dan stiphelenilmis olup, yapilan renal anjiyo-

grafide hepatik, renal, mezenterik ve gastro-
duodenal arterlerde tipik anevrizmalar izlenmesi
izerine PAN tanist dogrulanmistir. Hastaligin
tanisinda renal biyopsinin anevrizma riiptiirQi

riski acisindan arteriyografi sonrasi deGerlendi-
rilmesi gerektigi ve karakteristik anevrizmalarin
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gosterilmesinin PAN tanisi acisindan yeterli
oldugu belirtilmektedir (21,22). Biz de renal
arteriyografide tipik anevrizmalarini saptadigi-
miz icin olasi riskleri dikkate alarak tani icin
bobrekbiyopsisiyapmayidistinmedik.

Poliarteritis nodoza acil ve yogun bir sekilde

tedavi uygulanmasi gereken sistemik bir vas-

kiilit olup, giiniimiizde siklofosfamid ve predni-

zolon en cok kullanilan ajanlar olarak dikkat
cekmektedir (2,8,23-25). Hastada kotli prog-
nostik faktérlerin varhg [five-factor score (FFS):

Bobrek yetmezligi (kreatinin >1.5 mg/dl),

proteiniiri (>1gr/G), kardiyomiyopati, GIS tutu-

lumu, SSS tutulumu] tedavi seciminde 6nemli

rol oynamaktadir. EGer hastada kétii prognos-

tik faktérler yoksa (FFS=0) tek basina predni-

zolonunyeterli olabilecegi belirtiimektedir. Ancak
steroid tedavisine ragmen relaps oluyorsa veya

hastalik aktivitesi devam ediyorsa siklofosfami-

din ikinci secenek olarak ilave edilmesi gerek-
tigi tizerinde durulmaktadir (2,8,24,25). Hasta-

mizda tedavi 6ncesi kreatinin degerinin 1.5-

1.7 mg/dl diizeylerinde olmasi nedeniyle ste-

roid (pulse metil prednizolon 1 gr/giin, 3 gtin.
IV; PO prednizolon 60 mg/giin, 1 ay; 60 mg/

glinasir, 2 ay) ve siklofosfamid (2.5 mg/kg/
giin, PO, 10 hafta) tedavisi uygulanmustir. Anti-

hipertansif tedavi ve diger destek tedavileri ile
intraven6z immunglobulin ve plazma degisimi-

nin etkinlikleri tam olarak kanitlanamamakla
birlikte, 6zellikle tedaviye yanitsiz veya enfek-

siyona sekonder hastalarda uygulanmasi 6neri-

len diger alternatif tedavi yontemleri olarak
bildirilmektedir (24).

Poliarteritis nodoza’da prognoz genellikle kotii
olup, tedaviye ragmen mortalite oraninmn %20-
30 diizeyinde oldugu belirtiimektedir. En sik
olim nedenleri ise gastrointestinal sistemde
kanama ve perforasyon ile kalp yetmezligi ve
enfeksiyonlardir. Hastanin prognozunun belir-
lenmesinde FFS 6nemli oldugu ve FFS=0 ise 5
yillik mortalitenin %12'den daha az, 1 ise %25,
2 ise bu oranin %46 diizeyinde oldugu tahmin
edilmektedir (25,26). Hastamizda FFS 1 olarak
belirlenmistir.

Sonug olarak; PAN cocukluk caginda nadir
goriilen, tamda giicliiklerin yasanabilecegi, tamsi
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Kara

ve ark.

kondugunda acil ve yogun tedavi uygulanmasi
gereken, mortalite orani yiiksek bir hastalik
olup, 6zellikle karin agrisi, kan basinci yitksek-

ligi

ve deri dokiintiileriyle gelen hastalarda

ayirict tamda diistiniilmesi gereken sistemik bir
vaskiilittir.
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