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YAKINMA

* Dokuntu
* Kas agrisi, bacak agrisi
* Halsizlik




OYKU

* Bir yil 6nce kollarda kizarik yer yer mor renkli purpurik dokintu sikayeti
baslayan 9 yasindaki kiz hastanin sonrasinda bacaklarinda ve ayaklarinda
da benzer doklntuler olmaya baslamis.

* Ek olarak yaygin eklem ve kas agrisi ile karin agrisi sikayetleri olmus.
* |shal, kabizlik, kanli diskilama, kusma tarif etmiyor.

* |stahsizlik nedeni ile kilo alimi da durmus.

* Ates yuksekligi olmamis.




OYKU

« Ozbekistan’da tetkik edilen hastanin ayak parmaklarindaki lezyonlari
derinlesip gangrendze olmasi GUzerine aile kendi istegiyle tarafimiza
basvurdu.




OZGECMIS

* Prenatal: Ozellik yok

* Natal: Miad, vaginal yol ile 3800 gram olarak dogum
 Postnatal: Ozellik yok

* Beslenme: ik 5 ay sadece anne siiti almis, 2 yasa kadar anne siitii ve ek
gida ile beslenmis

* Asilar: Tam ve asI takvimine uygun

* Alerji: yok
* Duzenli kullandigiilac: yok




SOYGECMIS

* Anne: 37 yasinda, saghkli

* Baba: 45 yasinda, saglhkl

* Akraba evliligi yok

* 1.Cocuk: 16 vyas kiz kardes, saglikl
* 2.Cocuk: 8 yas kiz kardes, saglikl

* 3.Cocuk: hastamiz

* 4.Cocuk: 6 yas erkek kardes saglikli
* 5.Cocuk: 4 yas erkek kardes saglikli



FIZIK MUAYENE

Ates: 36,3 C°

KTA: 82 atim/dk (60-140 atim/dk)
Solunum sayisi: 20 soluk/dk (18-30 soluk/dk) )

Kan basinci: 96/64 mmHg ( 95p; 118/78 mmHg)
SPO2: % 98




Weight (kg)

OKSOLOJI

* Agirhk : 20 kg (-2.4 SDS, 0.6 p)
* Boy:138 cm (0.4 SDS, 66 p)
* VKi: 10.5 kg/m? (-4.6 SDS, <0.02 p)

80
70
60
50
40
30

20

10

o]

Height (cm)

180

160

140

120

100

80

60




FIZIK MUAYENE

* Genel durum orta, halsiz bitkin gériinimlu.

* Cilt turgor normal. Sac ve sacli deri dogal.

* Bilateral 1sik refleksi var. Her yone g6z hareketleri dogal. Anizokori yok, pupiller izokorik. Konjonktivit
yok.

* Orofarenks, tonsiller dogal.

* Her iki gbgus yarisi solunuma esit katiliyor. Ral, ronkus yok.

* S1+ S2+ Ritmik. Ufliriim yok. 4 ekstremite nabizlar esit aliniyor. Abdominal aort Gfirim yok.
* Batinda defans, rebound yok. Organomegali yok.

* Haricen kadin. Urogenital anomali yok.



FIZIK MUAYENE

* Ust ekstremite kol ekstansér yizlerde belirgin kizarik agrisiz dékiintiler

 Sag ayak dorsalinde lateralde yaklasik 5 cm capinda etrafinda hemorajik bulin izlendigi ekimoz

* 3. ayak parmakta, 4.ayak parmak ekstansor yuzde ve 5. ayak parmak proksimalinde nekrotik
gorunum

* Sag ve sol ayak tabaninda lividi plak Gzerinde purpura ve ekimotik alanlar

* Sol ayak dorsalinde yaklasik 4 cm capinda Gzerinde nekrotik dokunun oIdugu ulser, 4. parmakta ve
5. parmak proksimalinde nekrotik gériinim izlendi. z

* Her iki ayakta livedo retikularis mevcuttu.






LABORATUVAR

«  WBC: 15,61 x1073/pL
 NEU: 13,13x1073/pL
«  LYM: 1,87 3/puL

*  EOS: 0,01 x103/uL

*  RBC: 4,41 x1076/pL

+  HGB: 12,6 g/dL

* HCT: 38,7 %

- MCV: 87,8 fL

e PLT: 576x1073/pL

AKS: 62,7 mg/dL

Ure: 21,2 mg/dL
Kreatinin: 0,25 mg/dL
AST: 29,8,3 U/L

ALT: 27,1 U/L

Albumin: 40,2 g/L

CPK: 31 U/L

Sodyum: 137 mmol/L
Klor: 100 mmol/L
Potasyum: 5,05 mmol/L
Kalsiyum: 9,2 mg/dL
Fosfor: 3,5 mg/dL

CRP: 34,18 mg/L
Sedimentasyon: 38 mm/h




EK TETKIKLER

PT: 10.3 s (10-14) Lupus antikoaglan (-) HBsAg: negatif
-2 ol i - Anti HBs: 289,6 IU/L

APTT: 22.2 s (17.9-31.2)) Beta-2 glikoprotein IgG, I1gM (-) /

AntiKardiyolipin 1gG,IgM (-) Anti HAV IgG: pozitif
INR:0.87

ANA (-) Anti HAV IgM: negatif
LDH: 425 U/L

AntidsDNA (-) Anti HCV: negatif , Anti HIV: negatif
Urik asit: 2.8 mg/dL

&/ ANCA (-) EBV IgG(+), IgM(-)

Ferritin: 1481 ug/L C3:1,73 g/L CMV 1gG(+), IgM(-)
idrar: Nitrit+ 16kosit:4, LE(-) C4:0,4 g/L IGRA (-)




PATOLOJIK BULGULAR

Dokuntu

Bacak agrisi

Akut faz reaktanlarinda yukseklik
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KLINIK IZLEM

Hastamiz Granlilomat6z Polianjitis (Wegener Hastaligi)? Poliarteritis
Nodosa? 6n tanilari ile servise yatirildi.

Dokuntu, akut faz yuksekligi, gangrentze lezyonlar ve iskemik agrisi
olmasi nedeni ile sistemik PAN acisindan Abdominal ve Toraks BT
anjiografi cekildi.

Abdominal aorta ve dallarinda anevrizma veya duzensizlik gortilmedi.
ANA, ANCA negatif.

ADA-2 enzim eksikligi acisindan gonderildi.

Viral serolojik tetkikler negatif (Hepatit A, B, C ve HIV, EBV, CMV)




KLINIK IZLEM

Granulomatoz Polianijitis acisindan KBB tarafindan degerlendirildi; sik
sinlizit, isitme kaybi 6ykusi yoktu. Endoskopik muayene dogaldi.

Fizik muayenesinde; alt ekstremite nabizlari zayif alinmasi lizerine alt ekstremite
venoz ve arteriyel doppler ultrasonografi cekildi.

Bilateral PTA distalde monofazik akim formu gostermektedir.
Sag ATA distalinde monofazik akim formu izlendi.

DVT, tromboflebit dislinduirir bulgu izlenmedi.

Enoksoparin ve ilioprost tedavisi baslandi.




KLINIK IZLEM

Kardiyoloji Gastroenteroloji | Goz

Hematoloji

Orak hicreli anemi e Ekokardiyografi: e Enteral Grlin e Vaskiilit lehine
agisindan génderilen normal destegi basland.. bulgu saptanmadi
elektroforez normal

Trombofili panel
normal

Klopidogrel 1mg/kg




KLINIK IZLEM

» Dermatoloji tarafindan yapilan biyopsi;

» Epidermiste atrofi, bazal tabakada vakuoler dejenerasyon, ylizeyel dermiste hafif kapiller
proliferasyon, konjesyon ve yaygin ektravaze eritrositler izlenmistir.

> Kicuk ve seyrek izlenen orta capli damarlarda vaskiilit bulgusu gériilmemistir. DIF
incelemede; I1gG ile depolanma saptanmamistir. IgA ile depolanma saptanmamistir. IgM ile
depolanma saptanmamistir. C3 ile depolanma saptanmamustir.

» Staz dermatit ile uyumlu sonuclandi.




KLINIK IZLEM

Kutanoz PAN nedeniile 5 glin boyunca 20 mg/kg iv metilprednizolon

llioprost 7 giin iv inflizyon

Bosentan, mikofenalat mofetil baslandi

Plastik cerrahi ile takip edildi, ginlik yara bakim yapildi,
hiperbarik oksijen tedavisi baslandi. Gangrenoze lezyonlarda
takipte debridman ve amputasyon planlandi.







POLIARTERITIS
NODOZA

» Kicglk ve orta capl arterlerde transmural fibrinoid
nekroz ile giden sistemik bir vaskaulittir.

» Sikhkla genc eriskinlerde gorulir.
» Cocuklarda en sik 9-10 yaslarda ortaya ¢ikar.
> insidansi 2/ 1.000.000 cocuk

» Sistemik PAN K>E, Kutan6z PAN E>K

» Etyolojisinde enfeksiyoz ve enfeksiydz olmayan cok
sayida ajan suclanmaktadir.

(Steptokoklar, CMV, EBV, HBV, Parvovirus B19...)



POLIARTERITIS NODOZA

> ETYOPATOGENEZ B Damar duvarlarinda C3 ve Immunglobulin M birikimi

Orta veya kucuk capli arter duvarinda fibrinoid nekroz
Arter duvarinda inflamasyon, liminal daralma ve tromboz

Iskemi

> Kutanoz PAN cogunlukla idiyopatiktir. 2000



POLIARTERITIS NODOZA- Klinik

» Tutulan damar ve hastaligin evresine gore degisir.

» Konstitliisyonel semptom ve bulgular: Halsizlik, ates, kilo kaybi, cilt dokintisu, miyalji, karin agrisi, artralji,
artrit

> Iskemik kalp ve testis agrisi

» Bobrek tutulumu hematliri, proteiniri ve hipertansiyon ile ortaya cikabilir. Arter anevrizma riptird ile
peritoneal kanamalar gorilebilir. (Perirenal hematom = FMF’in eslik ettigi PAN’a 6zgl)

» Agir gastrointestinal sistem kanamalari gozlenebilir.
» Norolojik bulgular; fokal defektler, hemipleji, gorme kaybi, monondritis miltipleks, organik psikoz ..

» Deri lezyonlari; raynaud fenomeni, digital gangren, livedoid plaklar, agrili dermal veya subkiitan nodiller

» Livedo rasemoza PAN icin karakteristik doktntidar.



FaCeémosa
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POLIARTERITIS NODOZA

» Kutanoz ve sistemik PAN arasinda ayrim yapmak zordur.

» Kutanoz PAN’larin %60’Indan fazlasina ekstrakutan6z semptomlar gelisebilir.

4 N

» Lokositoz, trombositoz, ESH ve CRP diizeylerinde artis siktir.
» Hafif diizeyde anemi olabilir.

» ANA ve ANCA negatiftir.

> Idrar analizi ve bdbrek fonksiyon testleri bébrek tutulumu
hakkinda fikir verir.

" /
e




POLIARTERITIS NODOZA- Gorintileme

> ilk basamak doppler ultrasonografidir.

» En degerli yontem; Katater dijital substraksiyon anjiografi (DSA) nekrotizan vaskdiliti yansitan
anevrizmalari gosterir.

» Anevrizmalar veya mikroanevrizmalar en sik renal, ¢colyak ve mezenterik arterlerde olmakla
birlikte herhangi bir arterde olabilir.

»Serebral vaskilit siphesinde serebral arteriyografi tercih edilmelidir.
» Konvansiyonel anjiografi tanida altin standarttir.

» MRA ve BTA vaskiler lezyonlari gostermede invazif olmayan yontemlerdir. (kiicik damar
vaskulitlerini ve 6zellikle mikroanevrizmalari tespit etmekte yetersiz kalabilir)

» Kardiyak etkilenmeyi degerlendirmede; Elektrokardiyografi ve Ekokardiyografi faydalidir.



COCUKLUK CAGI VASKULIT SINIFLAMA

I Predominantly large vessel vasculitis
» Takavasu arteritis

IT Predominantly medinum sized vessel vasculitis
* Childhood polyvarteritis nodosa
* Cutaneous polyarteritis

« K awasaki disease

ITT Predominantly small vessels vasculitis
(A) granulomatous

* Wegener's granulomatosis

* Churg-5trauss svndromme

(B) non-granulomatous

= Microscopic polvangiitis

* Henoch-Schinlein purpura

* [solated cutaneous leucocvtoclastic vasculitis
* Hypocomplementic urticarial vasculitis

IV Other vasculitides

* Behcet disease

= Vasculitis secondary to infection (including hepatitis B associated polyarteritis nodosa). malignancies, and drugs, including hypersensitivity vasculitis
= Vasculitis associated with connective tissue diseases

= Izolated vasculitis of the central nervous svstem

* Cogan syndrome

* Unclassified




POLIARTERITIS NODOSA TANISI

EULAR/PRES COCUKLUK CAGI POLIARTERITIS NODOZA TANI KRITERLERI

Histopatoloji
Anjiografik anormallikler

Cilt tutulumu

Miyalji veya kas hassasiyeti
Sistemik hipertansiyon
Mononoropati veya polindropati

Anormal idrar analizi / bozulmus bobrek fonksiyonu

Testis agrisi veya hassasiyeti

Herhangi bir diger 6nemli organ sisteminde
(gastrointestinal, kardiyak, pulmoner veya merkezi
sinir sistemi) vaskulit distindiren belirti veya
semptomlar

Orta veya klicik capl arterlerde nekrotizan vaskilit kaniti
Anevrizma veya stenoz

Livedo retikilaris, hassas subkutan noduller, diger vaskulitik
lezyonlar

Glomertuler filtrasyon hizinin yasa gére normalin
%50'sinden az olmasi

EULAR/PReS endorsed consensus criteria* for the classification of childhood vasculitides I



DADAZ2 (deficiency of ADA2)

AYIRICI TANI | = ie ortaya gikar

o Cilt belirtileri cocukluk PAN ve DADAZ2'de yetigkin PAN'a kiyasla
TP . - daha sik gorulur
» Ailevi Akdeniz Atesi DADAZde daha yaygindir

> Kawasaki hastahgi o Periferik sinir sistemi yetigkin PAN'Inda daha fazla yer alir

gibi merkezi sinir sistemi tutulumu
» Bakteriyel endokardit DADAZ2'de daha sik gorilir

o PAN'll hastalarda genellikle artmis beyaz kan hucresi ve trombosit
» Primer immun yetmezlik sayllari bulunurken, DADA2 hastalarinda genellikle azalmig

> SAVI (STING- associz immunoglobulin (IgA, IgM ve IgG) seviyeleri ve azalmis trombosit

ve beyaz kan hucresi sayilari
» ADA?2 eksikligi

o Ozellikle

» Proteazom iliskili oto

onerilmigtir.




« SAVI - * Microscopic polyangiitis

* DADA2 Necrotizing * Granulomatosis with

* FMF-associated PAN vasculitis M.ngiiﬁs

* RAG1 or RAG2 deficiency * Eosinophilic granulomatosis
* TAP deficiency with polyangiitis

HBV-associated vasculitis

Ozen S, Nat Rev Rheumatol, 2017



TEDAVI

» SHARE rehberine gore oncelikle indliksiyon tedavisi, sonrasinda idame tedavisi (12-36 ay)
onerilmektedir.

Kortikosteroidler
intravenodz siklofosfamid

> indiksiyon tedavisinde ‘ Terapotik plazma degisimi

_ Azatiyopurin
» ldame tedavisinde ‘ Metotreksat

Mikofenalat mofetil

» Gangren veya baska agir iskemi bulgulari olanlarda iv epoprostenol kullantlir.

» En az 1 yil remisyonda kalan hastalarda 6 ay icerisinde yavas olarak tedavi kesilmesi diistinilebilir.



KUTANOZ POLIARTERITIS NODOZA

» Visseral organ tutulumun olmadigi, kronik, tekrarlayan, selim karakterde, deriye sinirli
kliclik ve orta boy arteri etkileyen bir vaskdlittir.

» PAN hastalarinin yaklasik tcte biri kutandz formda ortaya ¢cikmaktadir.

> lyi seyirli olmasina ragmen relapslar olabilir ve nadiren ilerleyen yillarda sistemik
tutulum izlenebilir.

» Ates ve alt ekstremitelerde daha sik olmak tzere agrili, subkitan noddllerler
karakterizedir.

» Livedo retikilaris, livedo rasemoza ve Ulserasyon gorilebilir.



KUTANOZ POLIARTERITIS NODOZA

» Sadece kutanoz tutulum olan vakalarda nonstreoid antiinflamatuar ilaclar ve/veya
kortikosteroid tercih edilebilir.

» Streptekok enfeksiyonu varliginda penisilin 6nerilir.

» Sik relaps olmasi nedeni ile bazi yayinlar penisilin profilaksi 6nermektedir.

» Ciddi kutandz bulgular varhiginda o) | 000 e e
(artralji ve miyalji ile birlikte Ulserasyon gibi) e Imminsipresif ilaclar

(mtx,IVIG,azotiyoprin,siklofosfamid, pentoksifili
* Dapson, kolsisin




PROGNOZ

» Mortalite hizi cocuklarda %1-4 olarak rapor edilmistir.
» Hem kutan6z hem sistemik formda relapslar siktir.

» En az 3 ay araliklarla hastalar izlenmelidir.

» Teshis ya da hastalik alevlenmesinin tespitinde gec¢ kalindiginda hayati tehlike yaratabilecek
ciddi komplikasyonlar ortaya cikabilmektedir.




KLINIK IZLEM

e Prednol 1x4 mg A
e Mikofenalat mofetil 2x 500 mg
e Bosentan 1x 62.5 mg )
N
e Aylik ilioprost iv inflizyon tedavisi devam etmekte
.

e ilk yatisinda ayakta duramayan, yiiriiyemeyen hastamiz su anda AFO ortez ile
yuruyebilmektedir




Fe

EVE
GOTURULECEK
MESAJ

Kutan6z PAN’da prognoz genellikle iyi
olmasina ragmen bizim hastamizda
amputasyon gerekecek kadar siddetli
hastalik mevcuttu. Bu nedenle
sistemik immunsupresif tedavinin
yaninda vazodilatator ilaglar ve
hiperbarik oksijen tedavisinden
yararlanildi. Ancak amputasyon
engellenemedi.

Uygun ve erken tedavi yapilamazsa
bizim olgumuzda oldugu gibi siddetli
kutanoz PAN olgulari olabilir.

Multidisipliner yaklasim bu hastalarin
yonetiminde ¢cok dnemlidir.




Dinlediginiz icin
tesekkurler ...
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