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Sadece GOz Tutulumu ile Relaps Goriilen Graniilomatoz
Polianjitli Bir Olgu

A Case of Granulomatosis with Polyangiitis Relapse
with Eye Involvement Only

0z Siileyman KARAKOSE
Graniilomat6z polianjit (GPA) iist ve alt solunum yollarinin graniilomatdz yangisi ile kiiciik ve orta ]S}elmaZEE%EI;)I:JIR AK
boyutlu damarlarin sistemik vaskiilitine eglik eden nekrotizan glomeriilonefritle karakterize olan kronik eXza
sistemik bir hastaliktir. Etiyolojisi bilinmemektedir. Erkeklerde daha sik goriiliir. Tan1 klinik bulgular, Eyiip KOC

Murat DURANAY

antinotrofil sitoplazmik antikor (c-ANCA) pozitifligi ve histolojik bulgular zemininde konur. G6z
tutulumu siktir fakat retinal vaskiilit nadiren tanimlanmistir. Biz burada klinigimize bagvuran bobrek
yetmezligi bulgular1 olan ve GPA tanis1 konulup renal replasman tedavisi alan yetmis alt1 yasindaki
kadin olguda takiplerde gorme kaybi gelismesi iizerine yapilan degerlendirmede retinal ven okliizyonu

gelisen ve GPA niiksii olarak degerlendirilen bir olguyu sunacagiz.
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ABSTRACT

Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a chronic systemic disease that is characterized by
granulomatous inflammation of the upper and lower respiratory tract accompanied by systemic
vasculitis of small and medium-sized vessels and necrotizing glomerulonephritis. The etiology is
unknown and it is more common in men. GPA is diagnosed with the clinical findings, positive anti-
neutrophil cytoplasmic antibody (c-ANCA), and histological findings. Eye involvement is frequent but
retinal vasculitis has rarely been described. Herein we will present a 76-year-old female patient with
a GPA diagnosis who was on routine hemodialysis because of renal failure and developed retinal vein
occlusion during the clinical follow-up.
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GIRIS agri, eritem ve proptozis ile karakterizedir.
Optik sinir ya da sinir kilifinin hem komp- E'-’i'ﬁ@
resyonu ve hem de inflamasyonu diplopi ve e

gorme kaybina neden olabilir. & o

Graniilomatoz polianjit (GPA), glomerti-
lonefrit ile birlikte {ist ve alt solunum yolla-
rininin nekrotizan graniilomat6z vaskiilitine

iligkin klinik belirtiler ile karekterize multi-
sistemik tutulum yapan bir hastaliktir. GPA
daha cok yetigkin bireylerde goriilmekle
birlikte tiim yaslarda da ortaya cikabilmek-
tedir. Her iki cins hemen hemen esit oranda
etkilenmektedir. G6z tutulumu siktir ve hafif
bir konjuktivitten dakriyosistite, episklerit,
sklerit, granulomatéz skleroiiveit, siliyer
damarlarin vaskiiliti ve retro-orbital Kkit-
leye kadar degisebilen tablolar gézlenebilir.
Retinal vaskiilit nadiren tanimlanmustir.
Orbital inflamasyon nispeten ani baglayan

Immiinofloresans ¢aligmalarda vaskiilitli
hastalarin  bazilarinda antinotrofilik = sito-
plazmik antikorlarn (ANCA) bulundugu
gosterilmistir. Bunlar iki farkli antijen;
proteinaz 3 (PR3) ve myeloperoksidaz’a
(MPO) kars1 olusmuslardir. Bu antijenlerden
primer olarak GPA’li hastalarda proteinaz
3’e karsi olan sitoplazmik antinétrofil antikor
(c-ANCA) pozitifligi mevcuttur. ANCA bu
notrofilleri aktive eder ve serbest radikaller
ile litik enzimler salinir ve sonucta vaskiiler
endotel hasar1 ve ardindan nekroz geligir.
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GPA’de g6z tutulumunu siktir fakat retinal vaskiilit
nadiren tanimlanmigtir. Biz burada GPA tanist olup retinal ven
okliizyonu geligen bir olguyu sunacagiz.

OLGU

Yetmisalti yaginda hipertansiyon tanisiyla takip edilmekte
olan kadin hasta genel durum bozuklugu, sol bacakta uyusma
ve yaygin eklem agrilart nedeni ile acil servise bagvurdu. Kan
basinci 210/140 mmHg, serum iire:134mg/dl, kreatinin:5.3
mg/dl, total protein:5.6g/dl, albumin:2.3g/dl, Hb:7.7 g/
dl, Hct:%36, 10kosit:19600/mm3, trombosit:466000/mm?3,
sedimantasyon:115mm/saat, CRP:17, ANA (-), Anti ds-DNA
(-), cANCA: (+ 66.51 U/ml; normal<15 ) RF(-), antikardiolipin
antikorlar1 (-), I1gG:1360 mg/dl, IgA:415mg/dl, IgM:41mg/dl,
C3:136 mg/dl (79-152), C4:28mg/dl (16-38) saptandi. Protein
C, protein S ve antitrombin III diizeyleri normal bulundu. Tam
Idrar Tetkiki (TiT): dansite: 1020, protein(+), mikroskopide 20
eritrosit, 18 16kosit saptandi ve 24 saatlik idrarda 1375 mg/giin
proteiniirisi mevcuttu. Renal USG’de sag bobrek 109x42mm
parankim kalinligi:15mm, ekosu grade 1 artmig ve sol bobrek
103x46 mm parankim kalligi:12mm ekosu G2 artmis olarak
rapor edildi. Renal Dopler USG de stenoz saptanmadi. Toraks
BT’de bilateral milimetrik nodiiller ve mediastende normalin
tist siirinda lenf nodlart tespit edildi. Ocak 2013’te hasta
GPA tanist aldi. Bobrek biyopsisinde Pauci-immiin kresentik
glomeriilonefrit tespit edildi.

Hastaya hizli ilerleyen glomeriilonefrit sebebiyle pulse
steroid, li¢ kiir aylik siklofosfamid ve 4 seans plazmaferez
uygulandi. Ancak hastamizin takipte hemodiyalize ihtiyaci
ortaya c¢ikti ve diyaliz gerekliligi stirekli hale geldi. Renal
replasman tedavisine (RRT) haftada 3 kez ihtiya¢ duydu. Kronik
hemodiyaliz programu ile birlikte siklofosfamide ara verildi ve
kortikosteroid tedavisi tedricen azaltilarak 6 ay sonunda kesildi.
Kasim 2013’te hastada bas agris1 ve bilateral gorme kayb1 gelisti.
Oftalmoloji tarafindan degerlendirilen hastanin muayenesinde
retinal santral venlerde tromboz ve multiple hemorajiler,
arterlerde daralma, venlerde kalinlasma, eksudalar ve korneal
endotelde kapiller proliferasyon tespit edildi. Temporal arter
Doppler USG ve Kranial MR’1 normal olarak rapor edildi.
Romatoloji ile konsiilte edilen hasta GPA’in retinal vaskiiliti
ile niiks olarak degerlendirildi ve hastaya metilprednizolon
500 mg ve siklofosfamid 400 mg 6 kiir uyguland1 ve ardindan
metilprednizolon 60 mg/giin idame dozu ile devam edildi.
Hastanin izlemde goérme kaybi devam etmektedir.

TARTISMA

Oftalmik tutulum GPA’li hastalarin ortak bir 6zelligidir ve
potansiyel olarak gormeyi tehdit eder. Pakrou ve ark. okiiler
etkilenmenin olgularin %60 kadarinda farkli yaygmhik ve
derecelerde gergeklestigini bildirmiglerdir (1). Literatiirde
tarif edilen goz belirtileri spesifik olmayan konjunktivit, skarli
tarso-konjonktival graniilomatéz enflamasyon, episklerit,
sklerit, periferik tilseratif keratit, tiveit, retinit, retinal vaskiilit,

eksudatif retina dekolmant, retina damar hastalig1, nazolakrimal
kanal tikanikligi, orbital inflamatuvar hastalik, optik noropati
ve okiiler motor kranial noropatidir (2-6). Bunlardan nekrotizan
sclerokeratitis ve orbital inflamatuvar hastalik en karakteristik
iki g6z tutulum seklidir ve genellikle sistemik tutulum ile
iligkilidir (1, 3, 5).

Graniilomat6z polianjitin okiiler ve sistemik komplikas-
yonlarinin tedavisinde hizlica uygulanan sistemik immiin-
supresifler tedavinin ana unsurudur. Kortikosteroidlerin yani
sira siklofosfamid ve mikofenolat mofetil tedavide kullanilan
temel immiinsupresif ajanlardir (7). Birden fazla immiin
baskilayici ajan genellikle remisyonun baslamasi ve devamui igin
gereklidir (8). Hastaligin kronik yapida olmasi ve sik relapslarin
goriilmesi nedeni ile immiinsupresif tedavi genelde uzun siirer.
Bu nedenle steroid ve non streoid immiinsupresiflerin yan etki
riski yliksektir ve diizenli takip gerektirir.

GPA erken taninmasi ve uygun sekilde tedavi edilmesi
gereken Onemli bir klinik tablodur. Oftalmik belirtiler ile
stk karsilagilir ve onemli morbidite ve hatta korliige neden
olabilirler. Oftalmalojik komplikasyonlarin yonetimi zor ve
genellikle multidisipliner bir yaklasim gerektirmektedir. Bu
olgu sunumu ile GPA’li hastalarda goz tutulumu ile niikslerin
yasanabilecegi gosterilmistir. GPA’de immiinsupresif tedavinin
erken sonlandirilmasi farkli doku ve organlarda relaps sikligini
artirabilecegi akilda tutulmalidir.
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