PROF DR TIMUR PIRILDAR

ROMATOLOJI BULTENI

Asistanlara yoneliktir. Say1:2

Anahtar
Noktalar

* Ayirici tanida,
enfeksiyonu
digla!

* PAN, alt ve Ust
solunum yollarini
tutmaz ! ANCA
iliskili vaskulit
degildir !
Akcigerler, kulak/
burun/bogaz
tutlumu var ise,
PAN tanisini
yeniden gézden

gegir !

* Hepatit B virlsu

. . e ile iligkili PAN
Poliarteritis Nodoza (PAN) (HBV-PAN),
SN e e . - _— idiyopatik
PAN (Kusmaul hastaligi), kiiclk ve orta capli arterleri tutan multisistemik bir PAN'dan farkl;

hastaliktir. Siklik sirasina gore, periferik sinirler, deri, batin, kas ve
bobreklerdeki damarlarin tutulmasi nedeniyle bu organlara 6zgi semptomlar,
klinik tabloyu olusturur. Tipik bir hasta (>%%0), konstitlisyonel semptomlar ile
bagvurur.

tedavi edilir !

* Nadir gorilen bir
hastalktir. Yillik
insidansi 2-9
olgu / milyon.
Baslangig yasi
40-60. Her iki
cinsiyet esit
siklikta tutulur.

Bu konstitlisyonel semptomlara, asagidaki tabloda
belirtilen tutulumlar eglik etmelidir.
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Organ Klinik Bulgu Prevalans (%) Sonug

Perferiksiniler | Monondritis multipleks 5070  Motorve sensdri ndropati
Bobrekler Multiplinforktlar 70 Hipertansiyon, proteiniiri
Deri Palpe edilebilir purpura, s0 Altekstremitelerde

ulserler, livedo, noduller

Eklemler Artralji 50
Artrit 20
Kas Myalji 50-60
Gastrointestinal sistem Karin agrisi, karaciger 30-35 Mezenterik arterit
fonksiyon testlerinde
bozulma
Kalp Kalp yetmezligi, Ml Dusuk
SSS Epileptik nébet, inme Dusuk
Temporal arter Cene kladikasyosu Dusuk
Testis Agri %20 Hepatit B ile birliktelik
Goz Retinal kanama, optik Dusuk
iskemi

PAN tanisinda, tanisal “DADA2 Hastali1g1”
degere sahip laboratuar

testi var mi ? PAN benzeri klinik bulgular ve inme ile
basvuran, cocuk ve geng eriskin cagdaki

PAN'da tanisal degere sahip laboratuar testi C i
hastalarda, “Adenozin Deaminaz Mutasyonu 2”

yoktur.
arastirilmalidir. DADA2 hastalig1 (Juvenil
Sadece sistemik inflamatuar yanita isaret eden PAN)’na neden olan bu mutasyon, ¢ocukluk
testler pozitiftir; yliksek sedimantasyon hizi caginda baslayan inme,
(ESH), yiiksek C-reactive protein (CRP), anemi, sistemik inflamasyon,
trombositoz ve azalmis albumin diizeyi. immun yetmezlik, i¢
organ tutulumlari, cilt
Hepatit B yiizey antijeni (HBsAg) %10-50 lezyonlar1 (livedo
siklikla pozitiftir. Hepatit B iliskili PAN’da, retikiilaris), sitopeni
HBeAg ve HBV-DNAnin da pozitif olmasi (anemi, notropeni) ile
beklenir. karakterlidir. Primer
immiin yetmezlik, bu Livedo Retikiilaris
Anti Notrofil Sitoplazmik Antikorlar (ANCA), hastaligin olmazsa
Romatoid Faktor (RF), Anti Niikleer Antikor olmazidir.

(ANA) ve Kriyoglobulinler negatiftir.
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PAN TANISINI NASIL KOYARIZ ?

Konstitusyonel semptomlari olan ve mutisistemik tutulum ile basvuran her hastada, ayirici
tanida akla gelmelidir. PAN'a isaret eden ipucu niteligindeki bulgular; deri lezyonlari (livedo
retiklaris, palpe edilebilir purpura, nekrotik lezyonlar, parmak uclarinda infarktlar), periferik
noropati ( monond&ritis multipleks), karin agrisi (mezenterik vaskilit), mikroskopik hemattri/
proteintri ile birlikte seyreden hipertansiyondur. PAN tanisi icin, tutulum oldugu distnilen
doku/organdan biyopsi gerekir. Klinik olarak bu doku/organ biyopsiye uygun degil ise,
anjiyogram dusunulmelidir.

Semptom veren organdan alindig taktirde, biyopsinin

arteriti gosterebilme olasiligi artar. Biyopsi icin en

uygun yerler; ', : . ve
dir. Orta capli arterler biyopsi alanina dahil

Klasik PAN'in patolojik bulgusu,

'tir. Tutulum, damar
yataginin arteriyel tarafindadir, vendz sistem tutulmaz.
Biiyiik damarlar (aort) tutulmaz, arteriyoller daha az

siklikla tutulur.

inflamasyonun farkli evreleri, skar ve normal sagjlikl
damar yapilari birlikte izlenir. Tromboz ve anevrizmal
dilatasyon, damar inflamasyon alaninda geligebilir.

olmadig siirece, hobrek biyopsileri (cogu zaman)
nondiagnostiktir. Ayrica, mikroanevrizmalarin varligina
bagli olarak, habrek biyopsileri kanama riski
tasimaktadir. Elektromiyogram bulgusu var ise, sural
sinir biyopsisi de tani koydurucu olabilir.

NE ZAMAN ANJIYOGRAFI DUSUNULMELIDIR ?

Klinik olarak tutulum oldugu distnuilen doku, biyopsiye uygun
degilse, ( 6rnegin konstitliisyonel semptomlar ile gelen dijital
infarktli bir hastada) anjiyografi distintlmelidir.

Anjiyografide tutulum oldugu distinilen abdominal i¢ organlar
(visseral) gorinttlenmelidir; bobrek, karaciger, dalak, mide, ince

ve kalin barsaklar. Nadiren, el-ayak arteriyografileri gerekebilir.
Visseral anjiyografinin spesifite ve sensitivitesi %90'dr. dijital infarkt

Manyetik Rezonans Anjiyografi (MRA) ve Bilgisayarli tomografi Anjiyografi (CTA)
mikroanevrizmalari gostermede yeterli olmayabilir, ancak daha az invaziv olma avantajina
sahiptirler. Solid organlardaki (dalak, bobrek) “wedge-shaped " infarktlari gosterirler.
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Fluorodeoxyglucose-positron emission
tomography (PET), orta ¢capli damar
vaskdulitlerinin
gorintilenmesinde
kullanilmamaktadir.
Ancak, kiicuk ve orta capli
damar vaskadlitlerinin kas
tutulumunu
gorintileyebilir;
“Leopard-skin
appearance”.

Abdominal organlardaki

ki cu k ve orta Ga pl ! Bébrekte "Wedge-shaped” infarkt
damarlarda izlenen,

mikroanevrizmalar,

oklizyonlar, luminal

duzensizlikler,
stenozlar PAN igin Leopard-skin appearance (PET)
anlamhdir.
Mikroanevrizmalarin
bir ipe dizilmis gibi
izlendigi “"Rosary
bead sign” (tespih
boncuk isareti) PAN
icin karakteristik bir

anjiyografik
Hepatit B, Hepatit C, HIV, Parvovirus, EBV
bulgudur.

Renal infarkt (CTA) SLE, RA
Allupurinol kullanimi
Hairy cell I6semi




TEDAVI

Tedavi, hepatit B'nin eslik edip etmedigine ve
hastaligin siddetine (tek organ tutulumu veya

coklu organ tutulumu) gore dizenlenir. - - :
Hepatit-B iligkili PAN tedavisinde HBeAg'nin

e Glukokortikoidler Anti-HBe Antikoruna serokonversiyonu
tedavinin basarisina katkida bulunur (olgularin
%50'sinden fazlasinda bu duruma ulasilir).

* methotrexate
e Azathiopurine
» Cyclophosphamide

* Mycophenolate mofetil

e Rituximab

* Hipertansiyon kontroll, pneumocyctis Oliimlerin biiyiik kismi, hastaligin ilk yilinda
pneumonia profilaksisi, osteporoz kontrolli  ReTITeE A= A = We o - pa [N R (i3 Wat-te (1P
vaskdlitin kontrol altina alinamamasi ve

tedaviye ait komplikasyonlardir.
Hepatit B iligkili PAN Tedavisi Bes yillik sag kalim: %75-80

e Glukokortikoidler (kisa streli) Yas>65

Kardiyak tutulum

Gastrointestinal tutulum

Bobrek yetmezligi (Kreatinin>1.7mg/dL)

» Plasmaferez (dolagimdaki immun-
kompleksleri uzaklastirmak icin)
* Anti-Hepatit B viral ajanlar

PAN, TEK BiR ORGANA SINIRLI OLABILIR Mi ?

Nadir olarak tek bir organa sinirli olabilir. Deri, safra kesesi, uterus, meme, apendiks ve
periferik sinirler PAN esnasinda tek basina tutulabilen bélgelerdir. Bunlar icinde en sik
gortleni, kutandz PAN'dir.  Alt ekstremitelerde deri Gizerinde, birden cok sayida agrili-duyarli
(0,5-2cm capli) nodiiller seklinde izlenir. Tani, tek bir nodulin eksizyonel biyopsisi ile konabilir.
Livedo retikiilaris, ilimh polinéropati tabloya eslik edebilir. i¢ organ tutulumu izlenmez. Yiiksek
ates, miyalji ve artralji izlenir. Bu olgularin %10'u ileride klasik PAN‘a ilerleyebilir. Prognozunun
iyi olmasi nedeniyle, kutan6z PAN tek basina glukokortikoidler ile tedavi edilebilir.




