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ROMATOLOJI BULTENI

ic hastaliklar asistanlarina yéneliktir. Sayi:1

ANCA iliskili Vaskiilitler

Primer ANCA
iliskili vaskiilitler
nelerdir ?
ik kez 1985 yilinda ANCA'larin
kesfini takiben bu vaskdlitik
sendromlar, patofizyolojilerine
uygun sekilde “International
Chapel Hill Consensus
Conference” ile yeniden
siniflandiriimistir.

Siniflama
GPA ¢ Granulomatoz Polianjiitis Figiir 1-), indirek immun floresan mikroskop ile (IF) izlenen,
(Wegener Granulomatozu) etanol ile fikse edilmis insan nétrofil hiicrelerinde C-ANCA

boyanma modeli. Bu boyanma, Serin Proteinaz-3’e kars:
gelismis antikorlarca saglanir (PR-3 ANCA)

MPA ¢ Mikroskopik Polianijiitis

EGPA ¢ Eozinofilik

Granulomatoz Polianijiitis
(Churg-Strauss sendromu)

RLV-GN ¢ Pauci-immun
nekrotizan kresentik
glomerulonefrit ile birlikte

seyrenden bdbrege sinirli
vaskailit
Figiir 2-), indirek immiin floresan mikroskop ile (IF) izlenen

P-ANCA modeli. Bu boyanma, Myeloperoksidaz’a kars1
gelismis antikorlarca saglanir (MPO-ANCA)

ANCA : Anti-Notrofil Sitoplazmik Antikor MPO : Myeloperoksidaz
AAV : ANCA iligkili Vaskiilit PR-3 : Serin proteinaz-3
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ANCA nedir?

Monositlerdeki lizozomal
proteinlere ve notrofillerin
sitoplazmalarinda bulunan
grandller igindeki spesifik
proteinlere karsi gelismis
antikorlardir.

ANCA’ lar nasil
olciiliir ?

ANCAar, IF mikroskopla
bakilabilir. Boyanma modeli
(patern) anlamhdir.

ANCA'lar, ayrica PR-3 ve MPO'a
karsi gelismis antikor dlzeylerine
ELISA yontemi ile bakilarak
Slcilebilir.

Sensitivite ve spesifitelerinin
ylksek olmasi nedeniyle, bir
hastada AAV arastirilirken, her iki
yontemin de ( IF ve ELISA) birlikte
bakilmasi énerilir.

ANCA’lar AAV gelisimine nasil sebep

olurlar?

Enfeksiyonlar gibi ¢evresel faktorler, sitokinlerin (IL-1, TNF-alfa)
salinimina neden olurlar. Bu sitokinler, notrofil ve monositler icinde
bulunan PR-3 ve MPO’n hiicre yiizeyine hareket etmelerine neden
olur. Hastanin dolagiminda bulunan antikorlar (C-ANCA PR-3 ile,
P-ANCA MPO ile reaksiyona girerek) nétrofil ve monositleri
aktive ederler. Sitokinler (IL-1 ve TNF-alfa), endotel iizerindeki
adezyon molekiillerini harekete gegirerek, aktive nétrofillerin
damar duvar: i¢ine dogru transmigrasyonuna neden olurlar. Siireg

“Vaskiilit” ile sonuglanir.

Vaskiilit : damar duvar: i¢inde mononiikleer biicre infiltrasyonu
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Granulomatoz Polianjiitis (GPA)

« Ustvealt respiratuar traktiiste tutulum ; kiiciik damarlarin granulomatoz vaskiiliti, ekstravaskiiler
granulomatoz inflamasyon, nekroz.

* Glomerulonefrit (GN); pasi-immun, fokal segmental, nekrotizan, kresentik GN.

* C-ANCA ve Anti PR-3 antikorlari ile kuvvetli birliktelik.

Generalize GPA; her ii¢ anatomik bélgenin birlikte tutulmasi (iist solunum yollari, akcigerler, bobrekler) soz
konusudur.

Sinirlt GPA; bobrek tutulumunun olmamasi. Vaskiilitik bulgularin olmadigt granulomatoz hastaliktir. Bu
olgularin %10’u, zaman i¢inde Generalize forma déniisebilir.

GPA, bir primer vaskiilit olmasina karsilik (inflamasyon sahas1 damar duvary), granulomlar parankimal alanda
(damar duvari disinda) meydana gelir; ekstravaskuler granulomatoz infiltrasyon. Ilging sekilde, bobreklerde
granulomlara rastlanmaz.

Epidemiyoloji; gercek prevalans ve insidansi bilinmemektedir, nadir bir hastaliktir. Her iki cinsiyeti esit
siklikta tutar. ortalama tani yast 41'dir (5 - 78 yas).

Tanu; cesitli klinik tablolar halinde hekimin karsisina ¢ikabilen bir hastaliktir. Enfeksiyonlar ve maligniteler ile
karugir. Tyi bir anamnez ve fizik muayene ile viicuttaki dagilim1 tespit edilmeli, yakin zamanda alinmus ilaglar
sorgulanmali ve AAV igin atipik olabilecek bulgular arastirilmalidir ; sert damakta iilserasyon, tek organ
tutulumu, genel semptomlarin izlenmedigi hizli baslangi¢. Laboratuar testlerine ve radyolojik yontemlere
bagvurarak organ tutulumlar: arastirilmalidir. Akcigerler; sinusler, bobrek ve ciltden biyopsi elde edilerek GPA'y1
destekler histopatolojik bulgular arastirilmalidir; vaskiilit, ekstravaskiiler granulomatoz inflamasyon, nekroz.
Biyopsi, tant koymaya yardimci olabilir veya olmayabilir. Yardimci olamadigi olgularda, en azindan olasi diger
ontanilart diglamayi saglayabilir. Histopatoloji, 6zellikle klasik organ tutulumunun olmadigi ve ANCA
pozitifliginin % 60’lara indigi Sinirli GPA olgularinda daha da 6nem kazanmaktadir. Klasik Jeneralize GPAda, C-
ANCA ve PR-3 antikorlarinin birlikte pozitif olmasi taniya oldukea spesifiktir (%98). Boyle olgularda, tanida
biyopsiye de gerek kalmayabilir.

Ust Solunum Yolu Tutulumu;

* Paranazal sinusler - kronik sinuzit, olgularin %80’inde izlenir, %50’sinde
de ilk baslangi¢c bulgusudur.

* Nazal mukoza - olgularin %70’inde kronik inflamasyon olur ve kronik
piiriilan burun akintisi, epistaksis, mukozal iilserasyon, nazal septum
perforasyonu, kartilajdaki hasara bagh “Semer burun deformitesi”.

* Oral mukoza - agiz ici ilserler (agrili veya agrisiz).

* Faringeal mukoza - akut siipiiratif otitis media veya kronik serdz otitis
media ile sonuglanan kronik inflamasyona bagli 6ztaki borusunun
tikanmasi.

* Laringeal mukoza - subglottik stenoz, ses kisikligi, stridor, respiratuar
yetersizlik.

Semer burun deformitesi
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Alt Solunum Yolu Tutulumu;

Akcigerlerin klinik olarak tutulumu, olgularin %85-90’inda izlenirken, yine olgularin %s50’sinde ilk baslangic
bulgusu olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Olgularmn kabaca tigte biri, radyolojik olarak tutulum izlenmesine ragmen,
semptom bildirmezler. Hastalar -pulmoner semptom olsun veya olmasin- Akciger grafisi ve Toraks tomografisi ile
birlikte degerlendirilmelidir. Klinik bulgular, asagidaki etiyopatolojik

stireg ile ortaya ¢ikar;

* Kronik inflamasyon; Granulom ile sonuglanir. Tipik olarak, alveoler
septanin ekstravaskiiler interstisyumunda, damar ve hava yollarinin
duvarlarinda ortaya ¢ikar. Akciger grafilerinde nodiil ve sabit
infiltrasyon olarak izlenir. Bu nodiiller kavitelesebilir. Sayica fazla ve
yaygin olduklar: taktirde, respiratuar yetmezlige (subakut, kronik)
neden olurlar.

* Akut inflamasyon; Alveoler alanda, ekstravaskiiler interstisyumda ve
damar duvarlarinda yaygin nétrofil infiltrasyonu. Kapillerit gelismesi
sonucu hayati tehdit eden alveoler hemorajiye neden olabilir.

* Fibrozis; inflamasyonun (akut veya kronik) iyilesmesi sonucu ortaya Bilateral nodiiler kaviter lezyonlar
¢ikar. Diffiiz oldugu taktirde, kronik respiratuar yetmezlige sebep olur. GPA ile uyumlu akciger grafisi

* Bakteriyel Sinuzit (S. Aureus), Bakteriyel pnémoni.

* Immunsiipresif tedavinin neden oldugu firsat¢1 enfeksiyonlar; Pneumocystis jiroveci, Herpes virusler,
Mikobakteriyumlar, Funguslar, Legionella

* Tedavide kullandan ilaglarmn direk toksik etkisi; Siklofosfamid - pulmoner 6dem veya fibrozis, Metotreksat -
akut pnomotoksisite

Bébrek tutulumu;

Olgularin %j50-80’inde izlenirken, ilk bagvuru aninda klinik olarak %15-30’unda boébrek tutulumu saptanir.
Histopatolojik olarak pauci-immun, fokal segmental, nekrotizan GN seklinde izlenir. Immun floresan
mikroskopta, immunglobulin, immun kompleks veya kompleman birikimi izlenmedigi i¢in bu vaskilit i¢in
“pauci-immun” tanimi kullandir. Bébrekte ,daha biiyiik ¢aplt damar vaskiiliti ve granulom izlenmez.

GN’li olgularin ¢ogu asemptomatiktir. Bébrek tutulumu, idrar sedimentinde (hematiiri, piyiiri, proteiniiri,
silendiriiri) aktivite artis1 ve biyokimyasal testlerde bobrek fonksiyonlarinda bozulma ile kendini gosterir.

Diger Ug¢-organ tutulumlars;

Goz; GPA seyrinde sik¢a tutulur (olgularin % 30-60’1). Propitozis (orbital inflamatuar siirece bagly), Gorme
keskinliginde azalma (optik sinir basisina bagly) izlenir. Daha az siklikta, episklerit/sklerit, periferal iilseratif
keratit, uveit, konjunktivit, optik norit, retinal arter trombozu izlenebilir. G6z tutulumu, ilging sekilde, GPA'in
diger klinik bulgularindan (iist ve alt solunum yollari, bébrek tutulumu) énce baglayabilir.

Kulak; i¢ kulak tutulumuna bagli vertigo, duyma kayb1 olabilir. Duyma kaybu, ileti tipi ve/veya sensérindral tipte
olabilir. Timpanostomi tiibii takilmasint gerektirecek siddette otitis media, erigskin bir hastada GPA tamsinin
6nemli bir ipucudur.

Cilt; GPAl olgularin %40-50’sinde cilt tutulumu izlenir. Palpe edilebilir purpura, tlserler, subkutan nodiiller,
vezikiiller ve livedo retikiilaris cilt bulgularidir. Bu lezyonlar, histopatolojik olarak degerlendirildiginde
nekrotizan vaskiilit, damar duvarlarinda granulomatoz infiltrasyon, ekstravaskiiler granulomatoz infiltrasyon,
nekroz izlenir.

Kas-iskelet sistemi; Artralji, miyalji izlenir. Nadir olarak, sinovit izlenebilir. Sinovit, bu hasta grubunda deformite
ve eroziv degisikliklere neden olmaz.

Periferal ve Santral SS tutulum oldugunda, periferal tutulum, mononéritis multipleks seklinde kendini gésterir.
Sural sinir biyopsisi vaskiiliti gosterebilir. Santral sinir sisteminde, kronik menenjit, kraniyal n6éropati, goz felci,
serebrovaskiiler hadiseler, beyin kanamasi (serebral, subaraknoid, subdural) izlenir.
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Kardiyak tutulum oldugu zaman, perikardit seklindedir. Miyokart, endokart ve koroner arterler tutulmaz.
Intestinal perforasyon, orsit, epididimit, karacigerin granulomatoz infiltrasyonu daha nadir goriilen GPA'ya ait
uc-organ bulgularidir.

GPA Seyri;

Seyir, hastadan hastaya degiskenlik gosterir. Ayn1 hastada, hafif seyirli iken de aniden hizlanabilir ve alt solunum
yollar1 ile bébrege sigrayabilir. GPA, sadece iist solunum yollarma sinirli ve hafif seyirli iken, pulmoner hemoraji

ve hizli ilerleyen bobrek yetmezIigi ile karakterize fulminant bir seyir de gosterebilir. Tedavi edilmeyen
Generalize GPA, fataldir.

ANCA - GPA iliskisi;

Aktif Generalize GPA olgularinda ANCA pozitiflik sikligt %90’dir. Sinirlt GPAda bu oran %60’a iner. Pozitif
ANCAya sahip GPA hastalarinin %80-90’inda C-ANCA (Anti PR-3 antikor), %10-20’sinde P~ANCA (anti
MPO antikor) izlenir.

ANCA titrelerinin yiikseldigi, negatiften pozitife dondiigi olgularda, hastaligin alevlendigi disinilmemelidir.
Eger hastada, GPAlya dair klinik ve laboratuar bulgular belirmeye baglamissa, yiikselen ANCA titreleri, o zaman
dikkate alinip tedavi baglanmalidir.

Diger Laboratuar Testleri;

Kronik hastalik anemisi, 16kositoz, trombositoz, yiiksek Sedimantasyon (ESH) ve CRP degerleri anlamlidur.
Lokopeni ve trombositopeni, GPA seyrinde izlenmez. Bunlarmn varliginda GPA tanisi yeniden gézden
gecirilmelidir (diger otoimmun hastaliklar, maligniteler akla gelmelidir).

Ug organ tutulumlarina yonelik olarak, periferik n6ropati icin EMG, Gozdeki inflamatuar siireci gostermek icin
Orbita MRy, perikardit i¢in Ekokardiyografi istenmelidir.

Ay1rici Tana;

Diger primer vaskiilitler ile karisabilir. Eozinofilik granulomatoz polianjiitis; atopi 6ykiisii ve belirgin eozinofili
yaparak kendini belli eder. Mikroskopik polianjiitis ise GPA'nin aksine, tist hava yollarinda destruktif lezyonlar,

pulmoner nodiiller, granulomlara neden olmaz.

Pulmonerrenal sendromlar ile karisabilir. Bunlar, bobrek
biyopsilerinde immun kompleks birikimlerine neden olmalar1 ve
kandaki spesifik otoantikorlar1 ile GPAdan ayriirlar. Good-pasture
sendromu (anti Bazal membran Antikoru), SLE (Anti-ds-DNA, Anti-
Sm) bu hastaliklar i¢inde bulunurlar.

Granulomatoz infeksiyonlar, uygun boyalar ve kiltiir antibiyogramlar
ile gosterilebilirler. Bunlar icinde, Mikobakterium, funguslar,
aktinomiges, sifiliz yer alir.

Psodovaskiilitik sendromlar i¢inde, atriyal miksoma (ekokardiyografi
yapilmalidir), Subakut bakteriyel endokardit (kan kiiltiir antibiyogrami
yapilmalidir), kolesterol emboli sendromu (trans6zefageal
ekokardiyograi, anjiyografi, cilt biyopsisi yapilmalidir) bulunur. GPA,
ayurict tanisinda akilda tutulmalidirlar.

Sert damak destruksiyonunda (GPAda nadirdir) maligniteler

NK T hiicreli lenfoma disiiniilmelidir. Ayirici tanida

biyopsi gerekir. Intranazal kokain kullanimi nazal septumda Ani kilo kayby, sert damakta lezyon ile bagvuran bir bastamz
hasar yapar, GPA ile karisabilir. ANCA: Negatif

On tanilar: Snirlt GPA, malignite
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Tedavi;

Baglangs¢ Tedavisi olarak, yiksek doz oral veya intraven6z bolus kortikosteroidler verilir. Kademeli azaltdmalidir
(her hafta, bir 6nceki haftanin %10’u azaltilir). Ancak, eslik eden diger nedenlerden (DM, enfeksiyon,
osteoporoz, psikoz) dolay: daha hizli bir azaltmaya gidilebilir.

Siklofosfamid 2gr/giin oral veya 0,5-1gr/m? aylik infiizyonlar seklinde (3-6 ay) verilebilir. hemorajik sistit ve

mesane kanseri yoniinden uyanik olunmalidir.

Plazmaferez, diffiz pulmoner hemoraji ve hizli ilerleyen bébrek yetmezliginde disinilebilir.
Rituximab, tek basina veya siklofosfamid ile kombine edilerek uygulanabilir.

Metotreksat, Sinirli GPA olgularinda tercih edilmelidir.

Devam Tedavisi olarak, (siklofosfamid tedavisi baglangicindan 3-6 ay sonra), daha az toksik immunsupresif
ajanlara gecilmelidir. Azatiyopurin, Metotreksat en ideal olanlaridir. Devam tedavisine ne kadar siire ile devam
edilmesi gerektigi konusu netlik kazanmamistir. 12-18 ay siire ile tam remisyonda kalmis olan olgularda, tedavinin
kesilmesi %50 relaps ile sonuglanmaktadir.

GPA hastalarinda profilaktik antibiyotik gerekir mi? Oral Trimetoprim/Sulfametoksazol (haftada ti¢ giin) yiiksek
doz glukokortikoid (>15-20mg/giin prednizon) verilen vaskiilit hastalarinda PJiroveci’ye kars1 profilaksi saglar.
Ayni zamanda, bu antibiyotik tedavisi GPA alevlenmelerine neden olabilen siniis infeksiyonlarint sinirlar.

Bes yillik sag kalim %8s5-90.
Mikroskopik Polianjiitis (MPA)

Klinik olarak kii¢iik damarlari (kapiller, arteriyol, veniil) tutan ve histolojik olarak immun depozit igermeyen
sistemik nekrotizan vaskiilit’tir. Fokal segmental nekrotizan GN ve pulmoner kapillerit ile kendine belli eder.
Her iki cinsiyeti esit siklikta tutar (30-50 yas).

Hastalik tipik olarak RPGN (%100), pulmoner infiltrasyonlar ve/veya plevral efiizyon (%50), DAH (%30) ve
onun neden oldugu hemoptizi ile kendini belli eder. Ates (%50-70), Atralji (%30-65), GI traktiis tutulumu (%50),
purpura (%40), KBB tutulumu (%30), Periferal ve santral SS tutulumu (%25-30).

Bobrek biyopsisi, siklikla kresentlerin eslik ettigi, fokal segmental nekrotizan GN seklinde bulgu verir.
Immunfléresan (IF) mikroskopta immun birikim izlenmez (Paucii-immun GN). Akciger biyopsisinde, immun
birikimin olmadig1 (negatif IF) pulmoner kapillerit izlenir. Cilt biyopsisinde, lokositoklastik vaskiilit saptanir.

Tani, Ayirici Tan;

Tani, hastanin klinik bulgular1 ve ona eslik eden bobrek biyopsi sonucu (immun depozisyonun olmadig:
nekrotizan GN) ile konur. P-ANCA (Anti-MPO antikor) pozitifligi olgularin yaklasik %960’inda saptanir, taniy1
destekler. Ancak, MPAl1 olgularin %15-30’unda c:ANCA (Anti-PR-3 antikor) pozitifligi izlenir. Bu durum, GPA
ile karigikliga yol agabilir; MPA, iist solunum yollar1 tutulumu (6rnegin sinuzit) yapmayarak, kaviter akciger
lezyonlarma neden olmayarak GPAdan ayrilir. Histopatolojik degerlendirmede MPA, granulom formasyonuna
ve granulomatoz vaskiilite neden olmayarak GPAdan ayrilir. MPA, abdominal ve renal damarlarda
mikroanevrizmalara neden olmayarak, klasik PAN’dan ayrilir. MPA, pumoner-renal sendromlar ile de karisabilir.
Bu hastaliklar, (SLE, Goodpasture sendromu) hizli ilerleyen bobrek yetmezligi ve pulmoner hemoraji yaparak
MPA ile karigabilir. Bu iki hastaligin kendine 6zgii antikorlari ve bobrek histopatolojileri (MPAnin aksine renal
biyopside immun birikim gosterirler ) ayirici tanida yardimcidir.

Tedavi;

Tedavi, MPA ile aynidir. Relapslar, 6zellikle PR-3 ANCA pozitifligi varsa, olgularin kabaca %30’unda izlenir.
Olgularin %20’si diyaliz gerektirir. Bes yillik sag kalim %75 olarak hesaplanmistur.

DAH:diffiiz alveoler bemoraji PAN:poliarteritis nodoza
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Eozinofilik Granulomatoz Polianjiitis (EGPA)

EGPA, periferik eozinofili ile giden, cilt, akcigerler ve periferik sinirleri tutan, kiiciik ve orta ¢apli damarlarin
granulomatoz inflamasyonudur. Rinit (nazal polip birlikteligi %70) ve erigkin baslangicli astim (>%93) gibi alerji
oOykiisii olan insanlarda gelisir. Eozinofilleri etkileyen sitokinler (IL-5) ve Eozinofil granul proteinleri (major bazik
protein, katyonik protein) EGPAin patogenezinde rol oynarlar. Ug fazli bir hastaliktir; Prodromal evre;
Ortalama 28 ay olarak hesap edilmistir, yillarca da siirebilir (2-7 y1l) Rinit, polipozis ve en siklikla (%90) astim
gibi alerjik bulgulari icerir. Bu evrede, tekrarlayan atesler olgularin yarisinda izlenir. Sonraki faza gegerken,
hastanin astimi kétiilesmeye baslar. Periferik kanda ve dokularda eozinofilinin oldugu evre; Pulmoner
infiltrasyonlar ve eozinofili, kronik eozinofilik pnémoni veya eozinofilik gastroenterit’in oldugu evredir.
Miyokardit, ates bu evrede tabloya eslik edebilir. Bu evre, alevlenme ve iyilesme dénemlerini igerir, yillarca
devam edebilir. Hayat1 tehdit eden sistemik vaskiilit evresi; bu evre, hastaligin baslangicindan ortalama 3
yil sonra baglar. Bu evrenin baslamasi ile astim aniden diizelme gosterir. Miyokardit, kapak yetmezligi, nérolojik
bulgular (en siklikla, vaskiilitik periferik néropati), eozinofilik gastroenterit, purpura ve testikiiler agri 6ne ¢ikar.
Ciltte, subkutan nodiiller, petesi, purpura ve infarktlar izlenir. Artraljiler ve artritler nadirdir. Eozinofilik
gastrointerit, karmn agrisi ve kanli ishale neden olur. Akcigerlerde, degisen infiltrasyonlar, kavitasyon géstermeyen
nodiller, plevral efiizyon, diffiiz interstisyel akciger hastaligi, pulmoner hemoraji izlenebilir.

Laboratuar; Eozinofili, anemi, Sedimantasyon ve CRP yiiksekligi, IgE diizeylerinde yiikselme (%70), Romatoid
Faktor pozitifligi (%70), ANCA pozitifligi (%50-65) saptanir. ANCA, P-ANCA (anti-MPO antikor) pozitifligi
seklindedir. ANCA pozitif olgular; bobrek yetmezligi, alveoler hemoraji, mononéritis multipleks ve purpuraya
daha yatkindir. Eozinofili diizeyi ile hastalik aktivitesi arasinda iliski yoktur.

Tanu; klinik ve patolojik bulgulara dayanilarak tant konur. Alerji-astim 6ykiisii olan, hipereozinofilili ve en az iki
organda vaskiilit tespit edilmis olgularda akla gelmelidir. Tani biyopsi ile konur. Karakteristik histopatolojik
bulgular, kiigiik nekrotizan granulomlar ile kiigiik arter ve venlerin nekrotizan vaskiilitidir. Granulomlarin merkezinde
eozinofilden zengin bir ¢ekirdek, ¢ekirdegin de etrafinda makrofajlar ve dev hiicreler izlenir.

Lokotrien inhibitorlerinin , EGPAe yol agabildigine dair yayinlar vardir. EGPA hastalarinda 16kotrien
inhibitorleri 6nerilmez.

Tedavi; Kortikotsteroidler ve Siklofosfamid en siklikla bagvurulan ajanlardir. Mepolizumab, IL-5 antikoru, 2017
yilinda, EGPA tedavisinde onay almustur.

Bes yillik sag kalim, %90’lar iizerindedir. En 6nemli 6liim nedeni, miyokard infarktiisii ve konjestif kalp
yetmezligidir.
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EGPA ve GPA'da organ tutulumlari

EGPA GPA
Kulak/burun/bogaz Rinit/polip Nekrotik lezyonlar
Alerji, Astim Sik Genel toplum ile ayni
Bobrek tutulumu Nadir Sik
Eozinofili > Periferdeki I6kositlerin %10'u ~ Normal veya hafif yiiksek
Histopatoloji Eozinofilik nekrotizan granulom  Nekrotizan epiteloid granulom
Prognoz (6lim nedeni) Kardiyak nedenler Pulmoner ve renal nedenler
ANCA P-ANCA (%50-65) C-ANCA (%90)

Ilaclarin indiikledigi ANCA iliskili Vaskiilitler

En iyi bilineni Hidralazin'dir. Propiltiyourasil, Metimazol, Minosiklin bu tabloya yol a¢tig1 bilinen diger ilaglardir.
Siklikla MPO ANCA antikorlarina neden olurlar, PR-3 ANCAlar nadirdir. Bu hastalar, genel semptomlar,
artraljiler, sinovit ve kutanz vaskiilit ile bagvururlar. Nekrotizan GN ve alveoler hemoraji gibi ciddi u¢ organ
tutulumlari ¢ok nadir izlenir. Tedavide, tabloya neden olan ilacin kesilmesi ¢cogu zaman yeterlidir, nadiren
kortikosteroidler ve sitotoksik ajanlar gerekir.

Diger Hastaliklar ve ANCA

C-ANCA pozitifligi, anti-PR3 antikorlarinin varligina isaret eder ve az sayida hastalikla birlikte aniir. Bunun
tersine, P~ANCA ve Atipik ANCA (ne C-ANCA, ne de P-ANCAlya benzer) vaskiilitler disinda, baska
hastaliklarin seyrinde de izlenebilir.

Goodpasture hastaligs; %10-40 siklikta ANCA pozitifligi (anti-MPO antikor) gosterir. ANCA pozitifligi, bu
olgularda bobrek tutlumunun agir seyredecegine isaret eder.

RA, SLE, Sjogren sendromu, Sistemik sklerozis, Polimiyozit, Buerger hastaligi, Tekrarlayan
polikondrit seyrinde de (%20 siklikta) ANCA pozitifligine rastlanir. Bu hastaliklar seyrindeki ANCA
pozitifliginin klinik 6nemi netlik kazanmamigtur.

Inflamatuar barsak hastaligz; Ulseratif kolit hastalarnin %60-80’inde, Crohn hastalarinin %:25’inde ANCA
pozitifligi izlenir.

Otoimmun karaciger hastaliklari; Primer sklerozan kolanjit, Kronik aktif hepatit, primer biliyer kolanjit
olgularinda P-ANCA pozitifligine rastlanir.

Kistik Fibrozis; %80-90 siklikla P-ANCA pozitifligine rastlanir.

Enfeksiyonlar; HIV, subakut bakteriyel endokardit, Lepra, Sitma, Akut parvovirus Brg, Akut Infeksiyoz
mononukleoz, Mikobakteiryum Tuberkulozis.
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