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Henoch-schonlein Purpurasini Taklit Eden Granulomatosis

Polianjitis Olgusu

Granulomatosis Polyangiitis Case that Mimics Henoch-schoénlein Purpura

® Tahsin KARAASLAN, ® Cumali KARATOPRAK

Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Genel Dahiliye Bilim Dals, Istanbul, Tiirkiye

oz

Graniilomatosis polianjitis (GPA) kiiciik ve orta cap arterleri tutan,
baglica iist ve alt solunum yollarini ve bébregi etkileyen, sistemik,
nekrotizan, graniilomatoz, antindtrofil sitoplazmik antikor (ANCA)
iligkili bir vaskiilit tipidir. Genelde 40 yas tizerinde gdriiliir. Tant
Klinik bulgular, sitoplazmik C-ANCA pozitifligi ve histolojik
bulgulara dayanarak konur. Yirmi bir yaginda petesi-purpura,
siddetli karin agrisi, biiyiik eklemlerde artrit ve hematiiri-proteiniiri
ile Henoch-schénlein purpurasi disiiniilerek tedavi baglanan
ancak akciger goriintiilemesinde kitle saptanan hastada malignite,
kriyoglobulinemi, ANCA iliskili vaskiilit gibi tanilar arasinda
kalinan atipik bir GPA olgusunu sunduk.

Anahtar  Sézciikler:
granulomatdz polianjitis, ANCA iliskili vaskulit

Henoch-schonlein atipik

purpurast,

Girig
Eski olarak  bilinen
granulomatdz polianjitis (GPA); kiiciik ve orta cap damarlar

adiyla  “wegener  granulomatozis”
tutan, baglica {ist ve alt solunum yollarini ve bobregi etkileyen,
sistemik, nekrotizan, graniilomatéz ve antinétrofil sitoplazmik
antikor (ANCA) iliskili bir vaskiilit tipidir (1). Sinirli (lokalize)
GPA ve yaygin GPA geklinde seyredebilir. Sinirli GPA; iist veya
alt solunum yolu veya sadece goz tutulumu ile giden ANCA

iligkili bir vaskiilit tipidir (2). Proteinaz -3 enziminin hedef

ABSTRACT

Granulomatosis polyangiitis (GPA) is a systemic, necrotizing,
granulomatous, antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)
-associated vasculitis that affects small and medium arteries,
mainly affecting the upper and lower respiratory tract and the
kidneys. It is usually seen over 40 years old. Diagnosis is based on
clinical findings, cytoplasmic- C-ANCA positivity and histological
findings. Here we report a case of 21-year-old patient who presented
with petechial purpuric lesions, abdominal pain, large joint arthritis
and hematuria- proteinuria and to whom we started treatment
for Henoch-shonlein Purpura. But a chest imaging showed mass
lesion and our final diagnosis was atypical GPA after excluding
malignancy, cryoglobulinemia and ANCA related vasculitis in
differantial diagnosis.

Keywords: Henoch-schonlein purpura, atypical granulomatous
polyangiitis, ANCA associated vasculitis

antijen oldugu C-ANCA varlig1 ¢ok sensitif olarak kabul edilir.
Aktif dsnemde C-ANCA %90 pozitif iken bu oran remisyonda
azalmaktadir (3). Henoch-schénlein purpurast (HSP), kiiciik
damar duvarlarinda immiinoglobulin A (IgA) igeren immiin
komplekslerin ve kompleman komponentlerinin depolanmast ile
karakterize sistemik lokositoklastik bir vaskiilittir. Deri, eklem,
gastrointestinal sistem ve bobrek tutulumu 6n planda olmakla
birlikte, beyin, akciger ve skrotum gibi diger organlar da HSP seyri
sirasinda tutulabilmektedir (4). Palpabl purpura, siddetli karin
agrist, biiyiik eklemlerde artrit ve hematiiri-proteiniiri ile HSP’yi
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andiran ancak akcigerde kitle nedeni ile tanimizda tereddiite yol
acan ve tutulum paterni, bobrek biyopsisi ve C-ANCA pozitifligi
ile tanisint koydugumuz GPA olgusunu sunmak istedik.

Olgu Sunumu

Yirmi bir yaginda kadin hasta, ii¢ hafta dnce baglayan bogaz
agrist, yutma giicliigii, oksiiriik, kanli balgam, karin agrisi, yaygin
eklem agrilari, kalca ve bacaklarda dékiintii yakinmalari ile acil
poliklinigimize bagvurdu. Fizik muayenesinde; Ates 39 °C,
tansiyon degeri (TA) 110/70 mmHg, nabiz/dakika 124/R idi.
Deri rengi soluktu, farenks arka duvarinda 3*1 cm biiyiikliigiinde
aftdz tilseri, kosta yayini 2 cm gecen splenomegalisi ve her iki alt
ekstremitesinde palpabl purpuralarivardi. Perianal iilserleri mevcut
(Resim 1). Idrar tetkikinde proteiniiri (+++) ve hematiirisi vardi.
Diger laboratuvar verileri Tablo 1'de verilmistir. 24 saatlik idrarda
protein miktar1 1380 mg bulundu. Boyun bilgisayarli tomografi
(BT) tiim zonlarda, biiyiigii posterior servikal tiggende ve karotis
boslugunda yaklagik 23x13 mm boyutlarinda lenfadenomegaliler
(LAM) mevcuttu. Toraks BT de; her iki akcigerde tiim zonlarda
yaygin buzlu cam dansitesinde birlesme egilimi gdsteren alveolit
ile uyumlu konsolide alanlar dikkati ¢ekmekteydi. Sag akciger
iist lobda 30x22 mm boyutlarinda diizensiz sinirli yumugak
doku kitlesi ve yaninda 13x12 mm boyutlarinda diizensiz sinirl
satellit nodiil izlenmekteydi. Sag alt lob superior segmentte
12x9 mm boyutlarinda nodiil izlenmektedir (Resim 2). Batin
BT’de ¢ekum, ¢ikan kolon, hepatik fleksura, transvers ve inen
kolonda diffiiz duvar kalinlasmasi ve sag iliak zincirde yaklagik
30x20x48 mm boyutlarinda heterojen kontrastlanan yumugak
doku lezyonu dikkati ¢cekmekteydi. Mezenterde multipl, bityiigii
17x12 mm boyutlarinda LAM’ler izlenmekteydi. Balgamda

PN

Resim 2. Toraks bilgisayarli tomografi gériintisa
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aside rezistans basil negatif bulundu, hemokiiltiirlerde tireme
olmadi. Quantiferon testi negatifti. Immiinoglobulinler normal
aralikta saptandi. Kriyoglobulin sonucu negatif saptand:.
Yapilan deri biyopsisi sonucu, intraepidermal piistiil olusumu ile
giden lokositoklastik vaskiilit iyi uyumluydu. Immiinofloresan
yontemle Ig, kompleman ve fibrinojen birikimi gdriilmedi.
P-ANCA negatitken C-ANCA (143 pg/mL) pozitif bulundu.
Yapilan bobrek biyopsisi, immiinokompleks birikimi olmayan
kresentik glomeriilonefrit (GN) olarak degerlendirildi ve GPA
ile uyumlu bulundu. Ug giin 500 mg pulse steroid ve endoksan
tedavisi verildi. Hastanin steroid tedavisine pulse sonrasi, 1 mg/
kg dozunda olacak gekilde devam edildi. Tedavi baslandiktan
3 giin sonra hastanin oral iilserleri kayboldu, yemek yemeye
baglayan hastanin dékiintiileri soldu, artrit bulgulari kaybolan
hasta takip ve tedavisinin devami icin romatoloji ve nefroloji
boéliimiine devredildi. (Hastanin kendisinden onam alinmistir.)

Tartigma

Vaskiilitler ¢esitli boyutta ve tipte damar duvarinda inflamasyon,
nekroz ve hasar ile organ yetmezligine yol acabilen farkl
klinik ve patolojik 6zellikler gdsteren yagamsal énemi olan bir
grup enflamatuvar hastaliklardir. Erken tani ve uygun tedavi
yapilmazsa 6liimciil olabilirler. ANCA iligkili vaskiilitlerde damar
duvarinda immiin depozitler minimaldir veya yoktur (pauci-
immiin vaskiilit). ANCA iligkili vaskiilitler; klinikopatolojik
olarak graniilomatéz polianjitis  (wegener’s), eozinofilik
graniilomatdz polianjitis (churg-strauss), mikroskopik polianjitis
ve tek organ sinirli vaskulit (8rnegin renal limited vaskiilit) olarak
siniflandirilir (5). Akciger tutulumu aseptomatik olabilecegi gibi
akut ve fulminan seyirli olabilir. Solunum yetersizligine neden
olan alveolar hemoraji ile de seyredebilir. Akciger grafisinde
veya akcigerin yiiksek ¢oziintirlikkli bilgisayarli tomografi
taramasinda nodiiller, kaviter olusumlar ve infiltrasyonlar siklikla
goriilebilir (6). Ates, halsizlik, terleme, kilo kaybi (>%10),
miyalji, artralji gibi genel yakinmalar vardir. Olgularin yaklagik
yarisinda vaskiilitik deri lezyonlari vardir. En sik gozlenen deri
belirtisi 16kositoklastik vaskiilit patolojisi gosteren palpabl
purpuradir (7). Hastalarin yaklagik %70’inde goriilen artralji
genellikle alt ekstremite biiyiik eklemlerini etkiler. Artrit daha
az siklikta bulunur (8). GPA’nin gastro-intestinal (GI) tutulumu
asemptomatik olabildigi gibi, gastroenterit, GI kanama, iilser,
perforasyon, kolesistit, asit, pankreatit, pankreatik kitle ve
perianal iilser de goriilebilir (9). Literatiirde bizim olgumuza
benzer HSP gibi prezente olan GPAll iki olguya rastladik
(10). ANCA'nin sistemik GPAll olgularin %90’ninda, sinirh
GPAl1 olgularin %60’1inda pozitif oldugunu biliyoruz. ANCA
pozitifliginin sadece ANCA iligkili vaskiilitlerde goriilmedigini,
ayni zamanda baska bircok hastalik ve ila¢ tedavisinde de
goriilebildigini haturlamak gerekmektedir. Biyopsi negatifligi
veya ANCA negatifligi her zaman GPA tanisini diglamaz. GPA
tanist i¢in uygun biyopsi yerleri; tist solunum yollar1 (6zellikle
siniisler), deri, akciger ve bobreklerdir. 1990 Amerika Romatoloji
Derneginin (ACR) wegener tani kriterlerinin yetersizliginden

dolay1, 1992'de Chapel Hill Konsensus Konferasinda (CHCC)

asagidaki kriterler tanimlandu:
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Tablo 1. Hastanin tetkik sonuglari

28.04.2018 29.04.2018 1.05.2018 Normal degerler
Glukoz 99 89 70-105 mg/dL
BUN 21 20 7-18 mg/dL
Kreatinin 0,8 0,67 0,57-1,11 mg/dL
AST 26 26 5-34 U/L
ALT 28 62 0-55 U/L
LDH 247 355 125-220 U/L
T. protein 5,6 49 6,2-8,1 g/dL
Albumin 3,1 2,7 3,5-5 g/dL
Hb 7.3 7,4 12,2-16,2
Hct 23 23,9 35,5-48
MCV 70 72 80-97
WBC 14,100 13,100 4,6-10,2
PLT 495.000 369.000 142-424
idrar tetkiki Protein (+++), 34 eritrosit
CRP 11 11,9 <0,5 mg/dL
Prokalsitonin 2,12 4,82 <0,5 ng/mL
Na 135 139 mmol/L
K 4,8 4,5 mmol/L
HBsAg Negatif Negatif
Anti-HBs Negatif Negatif
Anti-HCV Negatif Negatif
Anti-HIV Negatif Negatif
ANA Negatif Negatif
Anti-ds DNA Negatif Negatif
Anti ENA scl70 Negatif Negatif
Anti Sm Negatif Negatif
Antifosfolipit Negatif Negatif
Anti-Kardiyolipin IgM Negatif Negatif
Anti-Kardiyolipin IgG Negatif Negatif
ANCA Poizitif, 1:100 Negatif <1:10
p-ANCA Negatif Negatif
c-ANCA Pozitif, 161 Negatif, <12 IU/mL
Kompleman C3 107 89-193 mg/dL
Kompleman C4 15 15-57 mg/dL
GBMA Negatif
LA Negatif
Quantiferon Negatif
lgA 56 65-421 mg/dL
IgM 873 552 - 1631 mg/dL
I9G 32 33-293 mg/dL
Protein. 24 saatlik idrar 1306 2416 -300 mg/giin

BUN: Kan (ire azot, AST: Aspartat amino;ransferaz, ALT: Alanin aminotransferaz, LDH: Lal_<tat dehidrogenaz, MCV: Ortalama hiicre hacmi, WBC: Beyaz kan hiicresi, PLT:
Trombosit, CRP: C-reaktif protein, IgM: Immunoglobulin M, IgA: Immiinoglobulin A, IgG: Immiinoglobulin G, GBMA: Jenerik Biyobenzer Ilaglar Birligi, ANA: Hemsireler

Dernegi
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¢ Solunum yolu graniilomatdz enflamasyonu
¢ Kiiciik ve orta cap damarlari tutan vaskiilit,
¢ Nekrotizan glomerulonefrit,

¢ c-ANCA pozitifligi

Bizim olgumuzda karin agrisi, demir eksikligi anemisiyle beraber
gaytada gizli kan (pozitif olmasi, mikroskobik hematiirinin
olmasi, non-trombositopenik palpabl purpura goriilmesi, artrit
ve artraljilerinin olmast ve hastanin 21 yaginda olmasi nedeniyle
on planda HSP disiiniilmistiir. HSP’de akcigerlerde alveolar
hemoraji goriilebilir, ancak nodiiller ve kaviter olusumlarin
goriilmesi mutad degildir. Oral iilserlerin olmasi, toraks BT de
akcigerlerde alveolar konsolidasyon ve nodiillerin goriilmesi,
yaygin LAM’lerin olmasi nedeniyle ayirici tanida ANCA iligkili
vaskiilitler, tiiberkiiloz, lenfoma, sarkoidoz, kriyoglobulinemik
vaskiilit ve viral enfeksiyonlart da diisiinerek tetkik ettik. Deri
biyopsi sonucunun lskositoklastik vaskiilit ile uyumlu olmasi
ayirict tantyl daralemamiza yardimet oldu. C-ANCA'nin pozitif
gelmesi GPA'y1 desteklemigtir. Bu arada ¢ekilen paranazal siniis
grafisinde siniislerde belirgin mukozal kalinlagmalarin olmast,
biiyiik oral iilser goriilmesi GPA lehineydi. Idrar analizi bulgular:
bobrek tutulumunu gostermekeeydi. Yapilan bobrek biyopsisi
imminokompleks birikimi olmayan kresentrik GN olarak
degerlendirildi ve GPA ile uyumlu bulundu. Perianal iilserler de
literatiirde bildirildigi gibi GPA ile uyumluydu.

Sonug olarak; karin agrisi, dékiintiileri, eklem tutulumu ve yagsi
ile HSP’yi diisiindiiren olgumuzda mevcut tani kriterleri ile HSP
tedavisi baslayabilirdik. Ancak olgumuzda oldugu gibi birkag¢
uyumsuz bulguyu dikkate alarak daha detayli aragtirma ve ayirict
taninin genis tutulmasit sonucunda ¢ok daha agresif seyreden ve
hizli tedavi edilmediginde 8liimle sonuglanabilecek bir taniya
ulastik. ilk konulan taninin yaniltici olabilecegini ve en kiigiik
ipucunun dahi aragtirilmasi gerektigini vurgulamak istedik.
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