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ÖZET

Poliarteritis nodoza (PAN) akut bafllang›çl›, küç ük ve orta çapl› arterlerin transmural fibrinoid nekrozu ile

karakterli, s›kl›kla deri, eklem, periferik sinirler, gastrointestinal sistem ve böbrek tutulumu ile giden sistemik  bir

vaskülittir. Genelde genç eriflkin erkeklerde görülmekle birlikte çocukluk ça¤›nda da görülebilmektedir. Bu

yaz›da alt ekstremitelerde döküntü, miyalji, kar›n a¤r›s› ve bafl a¤r›s› yak›nmalar› ile baflvuran ve malign

hipertansiyon saptanan 14.5 yafl›nda bir erkek olgu sunulmufltur. Poliarteritis nodoza tan›s› renal anjiyografi

ile konan ve steroid (intravenöz pulse metil prednizolon, 1 gr/gün 3 gün; PO prednizolon 60 mg/gün 30 gün;

60 mg/gün afl›r› 60 gün) ve siklofosfamid (2.5 mg/kg/gün, PO, 10 hafta) ile tedavi edilen hasta 8 ayd›r

sorunsuz izlenmektedir. Bu olgu eflli¤inde çocukluk yafl grubunda nadir görülen PAN’da klinik, tan›sal

yaklafl›m ve tedavi prensipleri tart›fl›lm›flt›r. 

Anahtar Kelimeler: Poliarteritis nodoza, hipertansiyon, çocuk

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 gr/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.

Resim 1.  Baflvurudaki purpurik döküntüler.

Vaskülit, ço¤u kez nekrozun efllik etti¤i damar

duvar› yang›s› olarak tan›mlanmaktad›r (1).

Vaskülitlerin s›n›flamas› ile ilgili son geliflme
1994 y›l›nda yap›lan "Chapel Hill Consensus

Conference" (CHCC)’da var›lan sonuçlard›r (2).

Bu sonuçlara göre vaskülitler büyük, orta ve
küçük çapl› damar vaskülitleri olarak s›n›flan-

d›r›lm›fl olup, ilk defa 1866 y›l›nda Kusmaull ve

Maier taraf›ndan tan›mlanan poliarteritis nodoza
(PAN), küçük ve orta çapl› arterlerde fibrinoid

nekrozla karakterli sistemik bir vaskülit olarak

tan›mlanm›flt›r (1-3). 

Poliarteritis nodoza çocukluk ça¤›nda nadir

görülmekte olup, insidans›n›n 2/1.000.000,
prevalans›n›n ise 6.3/1.000.000 oldu¤u bildi-

rilmektedir (1,4). Genellikle her iki cinste eflit

oranda görülmektedir. Sistemik bir vaskülit
sendromu olan PAN, en çok deri, eklem, kas,

periferik sinirler, gastrointestinal sistem ve

böbrek tutulumu ile seyretmektedir (1).

Bu yaz›da alt ekstremitelerde döküntü, miyalji,

bafl a¤r›s› ve kar›n a¤r›s› yak›nmalar› ile baflvu-

ran ve malign hipertansiyon saptanan 14.5 ya-
fl›nda bir erkek olgu sunulmufl olup, nadir görü-

len bu hastal›kta klinik bulgular, tan›sal yakla-

fl›m ve tedavi prensipleri gözden geçirilmifltir. 

OLGU

R.E., 14.5 yafl›nda, erkek (Hasta No:64953).
Baflvurusundan 4 gün önce ayak bileklerinden

bafllayan ve gluteal bölgeye ilerleyen döküntü-
lerinin ard›ndan kar›n a¤r›s› ve bafl a¤r›s› yak›n-

mas› nedeniyle baflvurdu¤u merkezde kan bas›nc›
yüksekli¤i (210/160 mmHg) saptanmas› üze-

rine sevkle tetkik ve tedavi amac›yla yat›r›ld›.
Öz geçmiflinde primer enürezis nokturna, soy

geçmiflinde ise dedesinde koroner arter hasta-
l›¤› d›fl›nda bir özellik belirtilmedi. 

Fizik bak›da; genel durumu iyi ve huzursuz olup
a¤›rl›k: 66 kg (90-97p), boy: 184 cm (>97p),

kardiyak nab›z: 88/dk, solunum say›s›: 22/dk,
kan bas›nc› 180/130 mmHg (>95 p/>95 p),

vücut ›s›s› 37°C saptand›. Dört ekstremite kan
bas›nçlar› aras›nda anlaml› bir fark bulunmad›.

Ayak bileklerinde yo¤unlaflan ve kalçalara kadar
uzanan, üzeri basmakla solmayan, deriden kaba-

r›k olmayan, kafl›nt›s›z 3-8 mm boyutlar›nda
k›rm›z›-mor renkli vaskülitik döküntüleri mevcut

olan hastan›n di¤er sistem bak›lar› ola¤an ola-
rak de¤erlendirildi (Resim 1).

Laboratuvar›nda; BKH: 16.900/mm3, KKH:

4.9x106/mm3, Hb: 14.5 g/dl, Htc: %41,
MCV: 83 fl, Tr: 270.000/mm3 olup periferik 
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Resim 2.  Renal arteriyografi: mezenterik, sol hepatik ve gastroduodenal arterlerde anevrizmalar; küçük
çapl› renal arterlerde kontur düzensizlikleri.

yaymada eritrositler normokrom normositer,

trombositler yeterli idi. Atipik hücreye rastlan-

mad›. Rutin idrar tetkiki ola¤an olarak de¤er-

lendirildi. Eritrosit sedimentasyon h›z› (ESH):

35 mm/saat, CRP: 5.2 g/dl, üre: 26 mg/dl,
kreatinin: 0.8 mg/dl, total protein: 7.8 g/dl,

albümin: 4.1 g/dl, C3: 156 mg/dl, GFR: 126

ml/dk/1.73 m2, fibrinojen: 705 mg/dl olarak

bulundu. Serum elektrolitleri, kanama yatk›n-
l›¤› testleri ve karaci¤er fonksiyon testleri ise

normal s›n›rlarda saptand›. 

Öykü, fizik bak› ve laboratuvar bulgular› ile

çocukluk ça¤› vaskülit sendromlar›n›n ay›r›c›
tan›s›na gidilen olguya hipertansiyonuna yöne-

lik kaptopril (1 mg/kg/G, PO) ve nifedipin (1

mg/kg/G, PO) tedavisi düzenlendi. Böbrek

fonksiyon testleri, telekardiyografi, EKG ve eko-

kardiyografi bulgular› ile göz dibi bak›s› normal
olan hastan›n renal doppler US’da böbreklerin

anatomik yap›s› normal olup, bilateral renal

arterlerde daralma bulgular› [rezistif indeks (R‹):

sa¤: 0.46, sol: 0.44, bilateral intra renal arter-

lerde erken sistolik pulsasyon (ESP) varl›¤›] sap-

tand›. Bunun üzerine almakta oldu¤u kaptopril
kesilerek yerine propranolol (2 mg/kg/G) bafl-

land›. Ancak ikili antihipertansif tedavi ile a¤›r
hipertansiyonuna hakim olunamad›¤› için yat›-
fl›n›n üçüncü gününden itibaren Na nitroprus-

side 1.5 µg/kg/dk - 3 µg/kg/dk ‹V dozlar›nda
onyedi gün süreyle tedaviye eklendi. Renal

doppler US’da saptanan bulgular nedeniyle
yap›lan renal anjiyografide mezenterik arter
a¤ac›n›n büyük k›sm›nda ve sol hepatik ile

gastroduodenal arterlerde poliarteritis nodoza
için tipik anevrizmalar görüldü. Bilateral ana

renal arter konturlar› düzgün ve lümenleri aç›k
olmakla birlikte küçük çapl› renal arterlerin
tamam›na yak›n›nda vaskülitik tutulufl ile uyum-

lu kontur düzensizlikleri saptand› (Resim 2).
Yap›lan cilt ve kas biyopsilerinde ise damar

duvar›nda polimorfonükleer ve mononükleer
lökosit infiltrasyonu ve fibrinoid nekroz ile en-
dotel hücrelerinde fliflme ve nötrofillerin çekir-

deklerinin parçalanmas›n›n (lökoklazis) efllik
etti¤i lökositoklastik vaskülit bulgular› saptand›. 
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HBsAg ile birlikte tüm viral ve bakteriyolojik

tetkikleri, anti-nötrofilik stoplazmik antikorlar

(c-ANCA, p-ANCA), antinükleer antikor (ANA),

double-stranded DNA (dsDNA), karaci¤er-

böbrek mikrozomal antikor (LKM) ve anti düz

kas antikoru (ASMA) de¤erleri (-) bulundu. Bunun

üzerine hepatik, renal, mezenterik ve gastro-

duodenal arterlerin tutuluflunun ön planda ol-

du¤u PAN olarak kabul edilen hastaya steroid

(IV pulse metil prednizolon 1 gr/gün, 3 gün;

PO prednizolon 60 mg/gün, 1 ay; 60 mg/gün

afl›r›, 2 ay) ve siklofosfamid (2.5 mg/kg/gün,

PO, 10 hafta) tedavisi planland›. Bu tedavinin

ikinci gününden itibaren kan bas›nc› de¤erlerin-
de düflme saptanmas› üzerine Na nitroprusside

ve nifedipin azalt›larak 1 hafta içinde kesildi.

Kar›n ve kas a¤r›lar› tedavinin ikinci gününden

itibaren azalarak onuncu günde, döküntüleri

ise dördüncü gününden itibaren azalarak on

beflinci günde kayboldu. Genel durumu iyi

olan, yak›nmas› olmayan hasta yat›fl›n›n yirmi-

dördüncü günü evine verildi. Alt› ayd›r çocuk

nefroloji poliklini¤i taraf›ndan sorunsuz olarak

izlenmekte olan olgu halen 0.5 mg/günafl›r›

oral prednizolon tedavisi almaktad›r. 

TARTIfiMA

Poliarteritis nodoza küçük ve orta çapl› arter-

lerde fibrinoid nekrozla karakterize sistemik bir
vaskülit olarak tan›mlanmaktad›r. Etiyolojisinde

enfeksiyöz ve non enfeksiyöz çok say›da ajan

suçlanmakla birlikte bunlar aras›nda strepto-

koklar, HIV, ekinokoklar, CMV, EBV, Hepatit

A, parvovirüs ve baz› ilaçlar özellikle sorumlu

tutulmaktad›r (1,3,5). Bununla birlikte, olgular›n

çok küçük bir bölümünde etiyolojik faktör

saptanabilmektedir. Hastam›zda da tüm viral

seroloji ve di¤er enfeksiyon hastal›klar› ile ilgili

testler negatif saptanm›fl olup, herhangi bir ilaç

kullan›m öyküsü ise al›namam›flt›r.

Amerikan Romatoloji Derne¤i taraf›ndan gelifl-

tirilen PAN tan› kriterlerine göre bafll›ca klinik

bulgular›n›n kilo kayb›, livedo retikülaris, travma
olmaks›z›n testiküler a¤r›, miyalji, nöropati, hiper-

tansiyon, böbrek yetmezli¤i, HBsAg pozitifli¤i,

arteriyografide anormal bulgular ve karakteristik 

biyopsi bulgular› oldu¤u b ildirilmektedir. Bun-

lardan üçü tan› için yeterli olup, üç veya daha

fazla kriterin varl›¤›nda ise sensitivitenin %82.2,
spesifitenin ise %86.6 oldu¤u belirtilmektedir

(6-8). Hastam›zda kan bas›nc› yüksekli¤i, alt

ekstremitelerde kas a¤r›s› ve duyarl›l›k ile bir-
likte tipik deri döküntüleri nedeniyle PAN’dan

flüphelenilmifl olup, arteriyografi ile tan› do¤ru-

lanm›flt›r. Tan› kriterleri aras›nda yer alan testi-
küler tutulum, nöropati, böbrek fonksiyonlar›n-

da bozulma ve HBsAg pozitifli¤i ise hastam›zda

gözlenmemifltir. Ülkemizde yay›nlanan en büyük
seri Bakkalo¤lu ve ark. (9)’na ait olup, arafl-

t›r›c›lar 10 y›ll›k PAN deneyimlerinde bizim

hastam›zda saptamad›¤›m›z nörolojik tutulumu

%33 oran›nda saptarken, hiçbir hastada testi-
küler tutulum ve böbrek yetmezli¤i görmemifl-

lerdir. Ayr›ca HBsAg tüm hastalarda negatif

olup, olgular›n %80’inde kas a¤r›s›, %53’ünde
deri lezyonlar›, %53’ünde hipertansiyon, %46’s›n-

da eklem bulgular›, %13’ünde ise sindirim sis-

temi bulgular› görüldü¤ünü bildirmifllerdir. Gö-
rüldü¤ü gibi klinik baflvuruda son derece hete-

rojen özellikler gösterebilen PAN, ay›r›c› tan›da

zorluklar›n yaflanabildi¤i sistemik bir vaskülittir. 

Poliarteritis nodozaya özgü laboratuvar de¤iflik-

liklerinin olmamas› tan›da zorluklara neden

olmaktad›r. Lökositoz, hafif anemi, trombositoz,
ESH ve CRP düzeyinde artma ile serum albumin

düzeyinde düflme hastal›¤a özgü olmayan bafll›ca

laboratuvar bulgular›d›r (7). Nitekim hastam›zda
da lökositoz, ESH ve CRP ile fibrinojen düzey-

lerinde artma saptanm›fl olup, anemi ve hipo-

albuminemi tespit edilmemifltir. Poliarteritis no-
doza ile HBsAg birlikteli¤i eriflkinde %10-60,

çocukluk yafl grubunda ise %5 oran›nda bildi-

rilmektedir (1,10,11). Hastam›zda ise HBsAg
negatif bulunmufltur. 

Günümüzde antinötrofil sitoplazmik antikorlar›n

(ANCA) gösterilmesi ile vaskülit patogenezinde

önemli geliflmeler sa¤lanm›fl olup, bu geliflme-
lerin ›fl›¤›nda PAN orta çapl› arterlerin tutulumu

ile karakterli klasik PAN ve küçük çapl› arter-

lerin tutulumunun ön planda oldu¤u mikrosko-
pik PAN (MPA) olarak iki grupta de¤erlendiril-

mektedir (2,6-15). Ayr›ca, ay›r›c› tan›da ANCA

ile iliflkili vaskülitlerin de düflünülmesi gerekti¤i 
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belirtilmektedir (16). Son y›llarda, glomerülo-

nefrit ve/veya pulmoner hemorajiler varl›¤›nda

öncelikle MPA tan›s›n›n akla gelmesi gerekti¤i

bildirilmektedir. Klasik PAN ile MPA’y› birbi-
rinden kesin olarak ay›rmak mümkün olmama-

kla birlikte, MPA’da miyeloperoksidaz (MPO)-

ANCA pozitifli¤inin tan›da önemli oldu¤u üze-

rinde durulmaktad›r (17). Ayr›ca, MPO-ANCA
titresinin serolojik belirleyici olman›n yan›nda

hastalar›n tan› ve izleminde çok duyarl› ve özgün

bir test oldu¤u da bildirilmektedir (18,19). Buna

ra¤men, ANCA pozitifli¤inin halen sistemik

vaskülitlerin kesin ay›r›c› tan›s›nda kullan›la-
bilecek düzeyde özgü olmad›¤› da tart›fl›lmak-

tad›r (1,2,8,16). Hastal›¤›n daha ileri yafllarda

görülmesi ve hastam›zda nefritik sendrom ya

da pulmoner hemorojiye ait hiçbir kan›t›n bu-
lunmamas›, anjiyografide anevrizmalar›n saptan-

mas› ve ANCA negatifli¤i bizi MPA tan›s›ndan

uzaklaflt›rm›flt›r. Hastam›zda üst ve alt solunum

yollar›nda kronik inflamasyonu düflündürecek
öykünün olmamas›, cilt ve kas biyopsisinde

granülomatöz lezyonlar›n›n bulunmamas› ve

ANCA negatifli¤i ile de WG tan›s›ndan da

uzaklafl›lm›flt›r (1,2,8). Yafl grubu olarak %90’›

2 yafl ve alt›nda görülen Kawasaki Hastal›¤› (KH)
orta çapl› damarlar›n vaskülitleri içinde yer al-

maktad›r. Ancak olgumuzda mukozal membran

ve koroner arter tutulumunun olmamas› yan›n-

da yafl›n›n büyük olmas› nedeniyle de KH tan›-
s›ndan da uzaklafl›lm›flt›r. 

Renal anjiyografide PAN’› destekleyen bulgular

sakküler anevrizmalar, vasküler dilatasyon, düz

uzun segment arteriyel stenoz, ince oklüzyon-
lar, trombozlar ve çok say›da parankim içi mikro

anevrizmalard›r. Doppler US’da ise arteriyel

daralma ve dilatasyonlar›n görülebilece¤i ifade

edilmektedir (20). Hastam›zda doppler US’da

interlobüler arter R‹ de¤erlerinde bilateral azal-
ma saptanmas› nedeniyle renal arter stenozun-

dan flüphelenilmifl olup, yap›lan renal anjiyo-

grafide hepatik, renal, mezenterik ve gastro-

duodenal arterlerde tipik anevrizmalar izlenmesi
üzerine PAN tan›s› do¤rulanm›flt›r. Hastal›¤›n

tan›s›nda renal biyopsinin anevrizma rüptürü

riski aç›s›ndan arteriyografi sonras› de¤erlendi-

rilmesi gerekti¤i ve karakteristik anevrizmalar›n

gösterilmesinin PAN tan›s› aç›s›ndan yeterli

oldu¤u belirtilmektedir (21,22). Biz de renal

arteriyografide tipik anevrizmalar›n› saptad›¤›-
m›z için olas› riskleri dikkate alarak tan› için

böbrek biyopsisi yapmay› düflünmedik.

Poliarteritis nodoza acil ve yo¤un bir flekilde

tedavi uygulanmas› gereken sistemik bir vas-
külit olup, günümüzde siklofosfamid ve predni-

zolon en çok kullan›lan ajanlar olarak dikkat

çekmektedir (2,8,23-25). Hastada kötü prog-
nostik faktörlerin varl›¤› [five-factor score (FFS):

Böbrek yetmezli¤i (kreatinin >1.5 mg/dl),
proteinüri (>1gr/G), kardiyomiyopati, G‹S tutu-

lumu, SSS tutulumu] tedavi seçiminde önemli
rol oynamaktad›r. E¤er hastada kötü prognos-

tik faktörler yoksa (FFS=0) tek bafl›na predni-

zolonun yeterli olabilece¤i belirtilmektedir. Ancak
steroid tedavisine ra¤men relaps oluyorsa veya

hastal›k aktivitesi devam ediyorsa siklofosfami-
din ikinci seçenek olarak ilave edilmesi gerek-

ti¤i üzerinde durulmaktad›r (2,8,24,25). Hasta-
m›zda tedavi öncesi kreatinin de¤erinin 1.5-

1.7 mg/dl düzeylerinde olmas› nedeniyle ste-

roid (pulse metil prednizolon 1 gr/gün, 3 gün.
‹V; PO prednizolon 60 mg/gün, 1 ay; 60 mg/

günafl›r›, 2 ay) ve siklofosfamid (2.5 mg/kg/
gün, PO, 10 hafta) tedavisi uygulanm›flt›r. Anti-

hipertansif tedavi ve di¤er destek tedavileri ile
intravenöz immunglobulin ve plazma de¤iflimi-

nin etkinlikleri tam olarak kan›tlanamamakla

birlikte, özellikle tedaviye yan›ts›z veya enfek-
siyona sekonder hastalarda uygulanmas› öneri-

len di¤er alternatif tedavi yöntemleri olarak
bildirilmektedir (24).

Poliarteritis nodoza’da prognoz genellikle kötü
olup, tedaviye ra¤men mortalite oran›n›n %20-

30 düzeyinde oldu¤u belirtilmektedir. En s›k

ölüm nedenleri ise gastrointestinal sistemde
kanama ve perforasyon ile kalp yetmezli¤i ve

enfeksiyonlard›r. Hastan›n prognozunun belir-
lenmesinde FFS önemli oldu¤u ve FFS=0 ise 5

y›ll›k mortalitenin %12'den daha az, 1 ise %25,
2 ise bu oran›n %46 düzeyinde oldu¤u tahmin

edilmektedir (25,26). Hastam›zda FFS 1 olarak

belirlenmifltir.

Sonuç olarak; PAN çocukluk ça¤›nda nadir

görülen, tan›da güçlüklerin yaflanabilece¤i, tan›s› 
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kondu¤unda acil ve yo¤un tedavi uygulanmas›

gereken, mortalite oran› yüksek bir hastal›k

olup, özellikle kar›n a¤r›s›, kan bas›nc› yüksek-

li¤i ve deri döküntüleriyle gelen hastalarda

ay›r›c› tan›da düflünülmesi gereken sistemik bir
vaskülittir.
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