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Akgiin C ve ark.

Lokositoklastik Vaskulit ve Membrano-
proliferatif Glomerulonefrit Birlikteligi: Bir
Olgu Sunumu

OZET

Henoch-Schonlein  purpurasi, patogenezde kiigiik damar
duvarinda immiinglobulin A birikimi ile karakterize ¢ocukluk
cagmin en sik rastlanan vaskiilitidir. Hedef organda damarsal
yapmin tutulmasi sonucu palpe edilebilen purpura, karin agrisi,
artrit ve bobrek hastaligi gortlir. Bobrek tutulumu, izole
hematiiri ve/veya hafif diizeyden nefrotik diizeylerdeki oranlara
varan  siddette  proteiniiri  ile  kendini  gdsterebilir.
Membranoproliferatif glomerulonefrit, biiyiik cocuklarda ve geng
eriskinlerde kronik glomerulonefritin en sik sebebidir ve ayni
zamanda nefrotik sendromun en 6nemli sebeplerinden biridir. Bu
vakada, lokositoklastik wvaskiilit ile membranoproliferatif
glomerulonefrit birlikteligi sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Lokositoklastik — Vaskulit,
Membranoproliferatif Glomerulonefrit, Nefrotik Sendrom

A case of leukocytoclastic vasculitis with
membranoproliferative glomerulonephritis

SUMMARY

Henoch-Schonlein purpura is the most common vasculitis in
childhood with the pathogenesis of immunoglobulin A deposition
in small-vessel wall. As the end-organ vasculature involved, this
disease is characterized by palpable purpura, abdominal pain,
arthritis, and renal disease. Renal involvement may present with
isolated haematuria and/or proteinuria from mild to severe as
nephrotic levels. Membranoproliferative glomerulonephritis is
the most common cause of chronic glomerulonephritis in older
children and young adults and also one of the major causes of
nephrotic syndrome. In this case, we reported the concurrent of
leukocytoclastic ~ vasculitis ~ with ~ membranoproliferative
glomerulonephritis.

Key Words: Child, Leukocytoclastic Vasculitis,
Membranoproliferative Glomerulonephritis, Nephrotic Syndrome
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GIRiS

Henoch-Schonlein purpurasi, patogenezde kiiglik
damar duvarinda immiinglobulin A birikimi ile
karakterize ¢ocukluk caginin en sik rastlanan
vaskiilitidir. Membranoproliferatif glomerulonefrit
(MPGN), addlesan donemde daha sik goriilen,
yayginlhigr iilkeler arasinda farklilik gosteren bir
glomerulonefrittir. MPGN, nefrotik sendromun
major nedenlerinden biridir (1). Lokositoklastik
vaskiilit (LV), immiin kompleks depolanmasi ile
karakterize nekrotizan bir vaskiilittir. LV, kiiciik
kan damarlarinin vaskiilitidir. Cocukluk ¢aginda
LV birincil neden olabilir. ikincil nedenler ise
Henoch-Schonlein purpurast (HSP) basta olmak
iizere enfeksiyonlar, ilaclar, radyasyon,
hipersensitif vaskiiliti, mikst kriyoglobulinemi,
malignensi, sistemik lupus eritematozus gibi diger
konnektif doku hastaliklari, akut infantil hemorajik
6dem gibi hastaliklardir (2,3). Bu yazida cilt
biyopsisinde LV tamsi ve bobrek biyopsisi
sonucunda MPGN tamis1 alan 10 yasindaki erkek
olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On yasinda erkek hasta, bes giin once baglayan
bacaklarinda sislik ve dokiintli sikayetleriyle
getirildi. Ozgegmisinde daha énce saghikli oldugu,
ilag alim1 ve bocek sokmasi Oykiisiiniin olmadigi
Ogrenildi. Son bir ayda asilanma ve travma
hikayesinin olmadig1 Ogrenildi. Yakin
akrabalarinda benzer hastalik olan kimse yoktu.
Fizik muayenesinde genel durum iyi, bilinci agik,
oryante ve koopere idi. Viicut agirligi 48 kg, boy
145 cm idi. Kan basinct 100/70 mmHg, kalp tepe
atim1 110/dakika, viicut sicakhg 37°C idi. Her iki
alt ekstremitede basmakla solmayan palpabl
purpuralart ve bir pozitif gode birakan 6demi
mevcuttu. Laboratuvar incelemelerinde; idrar rengi
sar1, goriniimii bulanik, pH’1 6, dansitesi 1033,
proteini 1000 mg/dL idi. Idrar mikroskopisinde her
bir biiylitme alaninda 23 eritrosit, 3 16kosit goriildii.
Tam kan saymunda beyaz kiiresi 9800/mm?
hemoglobin 11.1 g/dL, platelet sayis1 392.000/mm?
olarak bulundu. Periferik yaymada, plateletler bol
ve kiimeli idi. Kan iire azotu 58 mg/dL, iire 124
mg/dL, kreatinin 1,25 mg/dL, albumin 3,17 gr/dL
idi. Serum elekrolitleri normaldi. Protrombin
zaman1 ve aktive parsiyel tromboplastin zamam
normal idi. C-reaktif proteini 12,6 mg/dL,
sedimantasyonu 28 mm/saat idi. C5: 1,83 g/L ve C,:
0,243 g/L normal olarak geldi. HbsAg, hepatit C
virus antikoru ve hizli streptokok antijeni negatifti.
Bogaz kiiltlirli ve idrar kiiltiiriinde tireme olmadi.
Radyolojik incelemelerde posterior anterior akciger
grafisi ve batin ultrasonografisi normaldi. HSP
dusiiniilen ve gaitada gizli kan negatif olan hastaya
naproksen sodyum ve hidroksizin baglandi.
Tedaviye ragmen, hastanin sikdyetleri azalmadi.
Spot idrar protein/kreatinin oran1 73.8 geldi. Kan

gazi Ol¢iimiinde pH: 7.25, pCO,. 32 mmHg, pO,.
mmHg 39, HCO3: 13 mmol/L ve baz agigi: -13
mmol/L olarak tespit edildi. Cilt biyopsisi LV ile
uyumlu geldi (Resim 1).

fibrinoid nekroz, damar duvarinda ve ¢evresinde
16kositoklazis goriilmektedir (H.Ex200).

Resim 2. Normalden bilyiik glomeriilde lobulasyon artisi,
endokapiller ve mezengial proliferasyon, notrofil
infiltrasyonu ve fokal fibrinoid nekroz izlenmektedir
(H.Ex200)

Immunofloresan bulgularda immiinoglobulin A,
immiinoglobulin G, immiinoglobulin M ve Cj
birikimi yoktu. Hastanin idrarinda mikroskopik
diizeyde hematiiri olmasi, gaitada gizli kan negatif,
batinda hassasiyet olmasi ve idrar miktarimin
azalmas1 lizerine, LV  nefriti  disiiniilerek
prednizolon baglandi. Kontrollerde kan basinci
yiiksek seyreden hastaya oral tuzsuz diyet ve
nifedipin baslandi. Idrar miktarmin azalmasi
tizerine sivi kisitlamasi yapildi. Kontrol kreatinin
degerinin 3,55 mg/dL, kan iire azotu degerinin 122,
serum potasyum degerinin 6,9 mmol/L, albumin
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diizeyi 2.02 mg/dL gelmesi, viicutta yaygin 6dem,
idrar miktarinin azalmasi1 ve nefrotik diizeyde
proteiniiri olmasi (24 saatlik idrarda protein 447,7
mg/m?/h) iizerine, hastamin, rapidly progresif
glomerulonefrit olabilecegi diistintilerek
hemodiyaliz yapildi. Olguya 3 giin yiiksek doz
metilprednizon (30 mg/kg) tedavisi verildi. Aym
giin bobrek biopsisi alindi. Biopsi sonucu tiim
glomeriillerde biiyiime ve lobiilasyonda artis, ¢ogu
glomeriilde global mezengial matriks ve hiicre artist
tespit edildi. PAS boyasi ile bazal membran
kalinlagmas1 ve birka¢ glomeriilde fokal tren ray1
goriiniimii olmast tizerine olgu MPGN ile uyumlu
kabul edildi (Resim 2). Takiplerinde kan basinci,
kreatinin ve potasyum degerlerinin normal gelmesi
lizerine diyaliz sonlandirildi.  Pulse steroidin
ardindan oral steroid ve siklofosfamidden olusan ve
12 haftaya tamamlanan uzun siireli MPGN tedavi
protokolii baslandi. Hasta, halen tedavisinin altinci
ayinda olup semptomsuz takip edilmektedir.
TARTISMA

MPGN immiin kompleks birikimi ve glomeriil
degisikliklerine gore tip 1, tip 2 ve tip 3 seklinde
ayrilmustir (1). Tip 1 en sik goriilen formdur. Renal
fonksiyonlar normal veya hafif bozuk olabilir.
Hipertansiyon yaygindir. Serum Cj; diizeyleri
azalabilir, ancak, tiim  hastalarda  disiik
seyretmeyebilir 4). Olgumuzun bobrek
fonksiyonlarinda hafif bozulma ve hipertansiyon
gozlendi. C3 ve C, degerleri normal geldi.

LV kicik kan damarlarinin immiin kompleks
depolanmasi ile karakterize nekrotizan  bir
vaskiilittir. Immiin kompleksler aracihigi ile post
kapiller ventiller, kapiller ve arterioller hasarlanir.
Bu bozukluklarda polimorfoniikleer 16kositlerin
damar duvarma infiltrasyonu, nekrozla sonuglanir
).

LV’de immiin kompleks olusumuna neden olan
olay1 baslatan etkenler tam olarak bilinmemektedir.
LV birincil neden olabilecegi gibi, viral, bakteriyel
ve parazitik enfeksiyonlar, viruslarla iliskili veya
iligkisiz  agilar, romatolojik hastaliklar, bdcek
siriklari, ilaglar ve kimyasal maddeler, toksinler,
sistemik hastaliklar, kanser ve yabanci proteinler
ikincil nedenler olarak etyolojide yer alabilir. LV
nedeni olarak literatiirde ¢esitli antibiyotikler
(penisilin, sulfonamid), tiazidler ve bazi nonsteroid
antienflamatuar  ilaglar  bildirilmigtir ~ (2,3).
Olgumuzda ilag alimi, bocek sokmasi, agilanma ve
travma Oykiisii yoktu. Ayrica herhangi bir
enfeksiyon gosterilemedi.

Vaskiilitin mekanizmasi altta yatan hastaliga bagh
olarak degisebildigi gibi, LV patogenezinden
immiinkompleksler sorumlu tutulmaktadir. Immiin
kompleksler dolasimda bulunurlar ve antijen
fazlaliginda olusup, damar duvarinda depolanirlar
(5). Nakajima ve ark. (6) kronik hepatit C virus
enfeksiyonunda MPGN ve LV birlikteligi olan 64
yasinda yetigkin bir hasta sunmuslardir. HBV ve
HCV ile iligkili MPGN iilkemizde de gosterilmistir
(7). Lokositoklastik vaskulit ¢esitli durumlarla
birlikte olabilir. Ergin ve ark. (8) poststreptokoksik
septal pannikiilit ile birlikte, Cimen ve ark. (9) ise
kiiciik hiicreli akciger kanseri ile birlikte olan LV
vakasi bildirmiglerdir. Orfila ve ark. (10), 17
yasinda erkek HSP’li bir hastada ve MPGN benzeri
immonokompleks  birikimi  olan  bir  vaka
sunmuslardir. Bu vakada HSP tanisi deride palpabl
pupura, cilt biyopsisinde IgA birikimi ve bdbrek
tutulumu ile konmus, bobrek biyopsisinde ise
MPGN benzeri lezyonlar olan subendotelyal
depositler, hyalen trombiisler ve intrakapiller
notrofiller gormislerdir. Ayrica immunofloresan
boyamada nodiiler ve segmental depositler olan
IgG, IgM, IgA, C; fibrinojen ve C,q tespit
etmiglerdir.

Ozen ve ark. (11) 2006 yilinda g¢ocukluk c¢agt
vaskiilitlerini siniflandirmiglar ve HSP
siiflandirma kriterlerini ortaya koymuslardir. Bu
kriterler palpabl purpura (zorunlu kriter) varlig ile
birlikte yaygin karin agrisi, predominant IgA
birikimini gosteren herhangi biyopsi, artrit veya
artralji ve bdobrek tutulumu (hematiiri ve/veya
proteiniiri ile) gosteren bulgulardan en az birinin
bulunmasidir. Hastamizda palpabl purpura ve
bobrek tulumu vardi ancak karm agrisi ve IgA
birikimi, artrit yoktu. Hastamizda, klinik bulgulara
gore ilk etapta HSP diisiinmekle beraber cilt biyopsi
sonucuna goére immiinoglobulin A  birikimi
olmadigindan HSP tanisindan uzaklasilmistir.
Ancak Tanaka ve ark. (12) 3 yas 8 aylik kiz hastada
immiinoglobulin A birikimi olmadan HSP tanist
koymuslardir. Bu makalede HSP tanisi, kuagiilopati
ve trombositopeni olmadan tipik dokiintii ve cilt
biopsisinde  purpurik  dokintii  yapan diger
hastaliklarin ekarte edilmesi ile konulmustur (12).
West ve ark. (13) glomerulonefriti HSP
vakalarinda immiinoglobulin A  depolanmasi
olmadigini gésteren on olgu bildirmislerdir.

Olgu, LV ve MPGN birlikteliginin nadir goriilmesi
nedeniyle sunuldu.
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