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Olgu Sunumu / Case Report

Giriş
Lökositoklastik vaskülit, küçük damarları tutan, venül, arteryol ve kapillerlerin inflamasyonu ile karakterize klinik olarak geniş spek-
trumlu kutanöz lezyonların görüldüğü bir vaskülittir. Lökositoklastik vaskülit ilaçlara, enfeksiyonlara, sistemik lupus eritematozis 
gibi kollajen doku hastalıklarına, malignitelere sekonder olabileceği gibi bazen idiyopatik de görülebilir (1). Başlıca klinik bulgular 
pruritis, palpabl purpura, makulopapuler döküntüler, ürtiker, püstül, iskemiye sekonder gelişen ülserasyonlardır (2). Fokal segmental 
glomerüloskleroz (FSGS) glomerüllerin bir kısmında skar oluşturarak renal yetersizliğe yol açan proteinüri ile klinik bulgularının şekil-
lendiği bir hastalıktır. FSGS idiyopatik olabildiği gibi çeşitli farklı nedenlere sekonder olarak da görülebilir. FSGS’ye yol açabilen se-
bepler, eroin kullanımı, HIV enfeksiyonu, orak hücreli anemi, vesikoüreteral reflü, obezite olarak sayılabilir (3). Lökositoklastik vaskulit 
olgularında nefrotik sendrom etyolojisi açısından FSGS beklenmeyen bir nedendir. Bizim vakamızda lökositoklastik vaskulit ile gelen 
hasta, nefrotik sendrom etyolojisi açısından araştırıldı ve biyopsiden önce nedeni bulunamadı. Renal biyopsi sonucu ise beklenme-
dik bir sonuç olarak geldi. Renal biyopsi patoloji raporunda vaskuler yapılarda inflamasyon yoktu, nefrotik sendrom nedeni FSGS 
olarak tespit edildi. 
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Cause of Nephrotıc Syndrome at A Case Admitted About Leukocytoclastic Vasculitis: Focal Segmental 
Glomerulosclerosis

Özet
Lökositoklastik vaskulit vücuttaki küçük damarların inflamasyonu anlamına gel-
mektedir. Genellikle ciltte özellikle bacaklarda belirti verir ancak vücudun diğer 
bölgelerinde de ortaya çıkabilir. Klinik pratikte en yaygın görülen vaskulittir. Lö-
kositoklastik vaskulit pek çok nefrolojik hastalıklarla birlikte seyredebilir. Ancak 
lökositoklastik vaskulit olarak gelen nefrotik sendromlu hastada fokal segmen-
tal glomerüloskleroz görülmesi beklenmeyen bir durumdur. Fokal segmental 
glomerülosklerozda glomerüler hasara ve glomerüloskleroza yol açan etyolojik 
ajanlar veya mekanizmaların çoğu bilinmemektedir. Onsekiz yaşında her iki üst 
ve alt ekstremitelerde döküntü ve kızarıklık, her iki bacaklarda şişlik şikayetleri 
ile kliniğimize başvuran hastaya lökositoklastik vaskulit tanısı konuldu. Nefrotik 
düzeyde proteinürisi olan hastanın böbrek biyopsisinde ise fokal segmental glo-
meruloskleroz tespit edildi.
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Abstract
Leukocytoclastic vasculitis refers to the inflammation of small blood vessels in 
the body. It usually manifests in the skin, particularly in the legs, but it may also 
occur in other areas. It is the most common vasculitis seen in clinical practice. 
Leukocytoclastic vasculitis can progress together with many nephrological 
diseases. However, focal segmental glomerulosclerosis is unexpected cause of 
nephrotic syndrome at a case admitted about leukocytoclastic vasculitis. Etio-
logic agents or mechanisms that initiate glomerular injury and lead to glom-
erulosclerosis are largely unknown in focal segmental glomerulosclerosis. An 
eighteen years old patient who presented to our clinic with skin eruption and 
rushes of both lower and upper extremities and edema of lower extermities had 
been diagnosed leukocytoclastic vasculitis. The patient with nephrotic range 
proteinuria, renal biopsy reveal.

KEYWORDS: Focal segmental glomerulosclerosis, leukocytoclastic vasculitis, 
nephrotic syndrome  
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Olgu sunumu
Onsekiz yaşında erkek hasta kliniğimize yaklaşık bir aydır olan ye-
meklerle ilişkisiz tüm karnı tutan ağrı, tüm vücudunda yaygın kırmızı 
renkte basmakla solan döküntü, karında ve her iki bacaklarda şişlik 
şikayetleri ile başvurdu. Yaklaşık 4 yıldır günde bir paket kadar sigara 
içmekte olan hastanın ilaç veya madde kullanımı öyküsü yoktu. Ateş 
36.5 ˚C, nabız 110/dakika (ritmik), tansiyon arteryel 150/80 mmHg 
olarak ölçüldü. Bilateral el ve bacakların ekstansör yüzeylerinde, bi-
lateral gluteal bölgede, yer yer makulopapuler raş şeklinde, yer yer de 
palpabl purpura şeklinde lezyonları mevcuttu. Batın muayenesinde 
perküsyonla umblikusun 2 cm altından itibaren açıklığı yukarı bakan 
matite alanları mevcuttu. Bilateral pretibial ++/++ gode bırakan 
ödemleri mevcuttu. Lökosit: 16500 /mm³, Hgb: 11 g/dL, Htc: %33, 
Trombosit: 234000 /mm³, bun: 32 mg/dL, kreatinin: 0.79, Na: 137 
mmol/L, K: 5 mmol/L Ca: 7.5 mg/dL, P: 4.4 mg/dL ast: 28 IU/L, alt: 45 IU/L,  
ldh: 356 IU/L, t. bil: 0.2 mg/dL d. bil: 0.1 mg/dL, total protein: 4 g/dL,  
albumin: 1.9 g/dL, sedimentasyon: 40 mm/saat olarak tespit edildi. 
İdrar mikroskopisinde 4 lökosit, 24 eritrosit görüldü. 24 saatlik idrar 
proteini 9 g/gün olarak bulundu. Ferritin: 286 ng/mL, crp: 3 mg/dL,  
vitamin B12: 234 pg/mL, folik asit: 20 ng/ml olarak bulundu. Perife-
rik kan yaymasında %84 nötrofil, %11 lenfosit, %2 monosit, %3 eo-
sinofil vardı, hipokromi, mikrositoz, poikilositoz görüldü, trombosit 
+4 pozitifti. Göğüs grafisi normaldi. Batın ultrasonografisinde her iki 
böbrek normal boyutlardaydı, patolojik bulgu saptanmadı. Gönderi-
len hepatit belirteçleri negatif olarak geldi. Anti-HIV negatifti. Roma-
toid faktör, anti-ccp, anti nükleer antikor, anti ds-dna, p-anca, c-anca 
değerleri negatif olarak geldi. Eko kardiyografisinde patolojik bul-
guya rastlanmadı. Vücudundaki lezyon yerlerinden biyopsi alındı. Cilt 
biyopsisinde ışık mikroskopide molimorf nüveli lökosit ve monon-
ükleer hücre ilfiltrasyonu görüldü. İmmünflöresan incelemede IgA 
depositleri ile beraber diğer immünflöresan bulguları negatif tespit 
edildi. Patolojik sonuç lökositoklastik vaskülit olarak değerlendirildi. 
Böbrek biyopsisi yapıldı, histokimyasal olarak glomerullerin bazı seg-
mentlerinde skleroz, glomerullerin mezengiumunda nötrofil infiltra-
syonu, tubulusların lümenlerinde ve interstisyumda mononükleer 
hücre infiltrasyonu izlendi, vasküler yapılarda patoloji görülmedi, IgA 
negatif, IgM glomerüllerde +1 pozitif, IgG glomerüllerde +1 lineer 
pozitif, C3c glomerüllerde lineer +1 pozitif izlendi, fokal segmental 
glomeruloskleroz bulguları gösteren böbrek dokusu olarak değer-
lendirildi. Hastaya 3 gün boyunca 750 mg/gün prednisolon verildi. 
Ardından siklofosfamid 500 mg intra venöz verildi. Ramipril 2.5 mg tb 
1x1, furosemid 40 mg tb 1x1 başlandı. 24 saatlik protein miktarı 5.3 
g/gün’e geriledi. Prednisolon dozu yavaş yavaş azaltılarak idame do-
zuna geçildi. 2 hafta sonra kontrol gelmesi önerilerek taburcu edildi. 
Hastaya klinik özellikleri nedeniyle durumunun tıp dergisinde sunu-
lacağı ve yayınlanacağı anlatıldı, hastanın onayı alındı.

Tartışma
Lökositoklastik vaskülit süperfisiyal kapiller ve post-kapiller venül-
lerin inflamatuar tutulumu ile damar duvarında hasar oluşturarak 
hemoraji ve iskemik olaylara yol açan bir hastalıktır. Lökositoklastik 
vaskülit tanısı klinik, laboratuar ve histolojik bulguların birlikte değer-
lendirilmesi ile konulur (4). Bizim vakamızda hastanın Anca değeri-
nin negatif olması, cilt biyopsisinde IgA depositlerinin görülmemesi, 
kriyoglobulin tespit edilmemesi lökositoklastik vaskülit tanısını 
düşündürmüştür. Ayırıcı tanıda benzer klinik bulgularla seyreden pek 
çok hastalık akılda tutulmuştur. Örneğin hastanın genç olması ned-
eniyle Henoch-Schönlein purpurası düşünülmüş ancak cilt ve böbrek 
biyopsilerinde direkt flöresan yöntemle IgA depositleri görülmeyince 

Henoch-Schönlein purpurası tanısından uzaklaşılmıştır. Bu hastada 
anca negatifliği, alt ve üst solunum yollarına ait patolojik klinik bul-
gularının olmaması da Wegener hastalığından uzaklaştırmıştır. Yine 
Churg-Strauss sendromunda da benzer cilt bulguları görülebilir an-
cak Churg-Strauss sendromunun pulmoner patolojik bulgularla sey-
retmesi, eosinofilik infiltrasyonların görülmesi beklenir (5).

Kutanoz vaskuliti taklit eden psödovaskülit durumlarının da benzer 
klinik ve laboratuar bulgularla karşımıza çıkabileceği akılda tutul-
malıdır. Enfektif endokardit, kolestrol embolisi, antifosfolipid sen-
dromu, dissemine intravasküler koagülasyon gibi birtakım hastalıklar 
da benzer cilt bulgularıyla seyredebilir ancak bu hastalıklarda cilt biy-
opsilerinde vasküler inflamasyon görülmez. Yine bu hastalıklarda da 
cilt bulgularıyla beraber proteinüri görülebilir (5).   

Fokal segmental glomerüloskleroz glomerüllerin bir kısmında oluşan 
segmental skar ile karakterize böbrek hasarı ile seyreden klinik bulgu-
larının büyük çoğunluğu proteinüri ile şekillenen ve kronik renal ye-
tersizlik ile sonuçlanabilen bir hastalıktır. Fsgs’de bozulmuş immünit-
eden sorumlu olabileceği düşünülmüş olası bir takım mekanizmalar 
vardır. FSGS herhangi bir fokal glomerüler hasarın iyileşme fazında 
görülebilir. Örnek olarak fokal proliferatif lupus nefriti, IgA nefropatisi 
ve küçük damar vaskulitleri sayılabilir. Bunlarda veya bu gibi diğer re-
nal hastalıklarda, trombositlerden ve glomerüler hücrelerden trans-
forming growth faktör beta (TGF-β) salınımı progresif renal hasarda 
önemli rol oynuyor olabilir (6). 

Tsai TC ve arkadaşları sjogren sendromlu lökositoklastik vaskulit 
gelişen bir olguda proteinüri gelişmesi üzerine yapılan böbrek bi-
yopsisinde kresentik formasyonlu IgA glomerulonefriti çıktığını 
rapor etmişlerdir (7). Bizim vakamızda hem cilt biyopsisinde hem de 
böbrek biyopsisinde IgA birikimleri görülmemiş olup bu yüzden He-
noch-Schönlein purpurası ve IgA nefropatisi düşünülmemiştir.

Engel F ve arkadaşları Parvovirüs B19 primer infeksiyonunu takip 
eden lökositoklastik vaskulit vakasını bildirmiş olup aynı vakanın 5 
g/gün proteinürisi oluşması üzerine yapılan renal biyopsi raporunun 
mezengiyal IgA depositleri ile seyreden glomerülenefrit olarak geld-
iğini bildirmiştir. Parvovirüs B19 ‘un poliarteritis nodosa, Wegener 
Gramulomatozisi, lökositoklastik vaskülit gibi vaskülitlerde şüpheli 
etyolojik ajan olabilieceğinden bahsedilmiştir. Bu vakada spesifik 
Parvovirus B19 IgM tespit edilmesi ve vaskülit ile ilişkili diğer fak-
törlerin olmaması Parvovirüs B19’ un altta yatan neden olabileceği 
düşünülmüştür (8). 

Yanai-Berar N ve arkadaşları influenza aşısın yapıldıktan sonra artralji, 
myalji, purpura nedenleri ile acil servise başvuran hastanın böbrek 
biyopsisinde pauci-immun glomerülonefrit ile ilişkili nekrotizan 
vaskulit tespit edildiğini bildirmiş, influenza aşısının vaskulit ve glom-
erülonefrite yol açtığını rapor etmişlerdir (9). Bizim vakamızda ise 
hastanın böyle bir hikayesi yoktu.

Saekia T ve arkadaşları membranoz nefropati gelişen bir hastanın re-
misyondan yaklaşık 17 yıl sonra ürtiker ve proteinüri ile başvurması 
üzerine cilt biyopsisinin lökositoklastik vaskulit, böbrek biyopsisinin 
de membranoproliferatif Glomerülonefrit geldiğini bildirmişlerdir (10).

Mandhadi R ve arkadaşları intravenöz ilaç kullanımı olan alt ekstrem-
itelerde raş, şişme ve palpe edilebilir purpura ile gelen 46 yaşındaki 
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bayan hastanın cilt biyopsisinde lökositoklastik vaskulit geldiğinden 
bahsetmişlerdir. Aynı hastada akut böbrek yetersizliğinin metabo-
lik belirtilerinin olduğunu ancak hastada dissemine intravaskuler 
koagülasyon veya trombolitik trombositopenik purpura belirti veya 
bulgularının olmadığını, HIV ve hepatit C’nin pozitif olduğunu be-
lirtmişlerdir. Bu hastada kompleman düzeyleri düşük gelmiş, kriyo-
globulin negatif, antinötrofilik sitoplazmik antikorlar ise pozitif tespit 
edilmiştir. Böbrek biyopsisinde herhangi bir immünolojik tutulum 
negatif değerlendirilmiş, yalnızca glomerüloskleoz görülmüştür. Bu 
hastada hepatit C ve/veya HIV enfeksiyonu tarafından indüklenen 
nefropati ve vaskulit düşünülmüştür (11). Hastamızda hepatit B, 
hepatit C ve HIV serolojileri negatif gelmiş olup vakamızda da im-
münolojik aktivasyon sonucu lökositoklastik vaskülit, nefropati ve 
glomerüloskleroz geliştiği düşünülmüştür.

Lökositoklastik vaskülit olgularında nefrotik sendrom etyolojisi 
açısından FSGS beklenmeyen bir nedendir. Vakamızı ilginç kılan, 
hastanın cilt biyopsisinde lökositoklastik vaskülit bulguları, vasküler 
inflamasyon görülürken böbrek biyopsisinde vasküler inflamasyona 
rastlanmamış olmasıdır. Vakamızda cilt bulgularıyla beraber nefro-
tik düzeyde proteinüri ile gelen hasta lökositoklastik vaskülit olarak 
değerlendirilip nefrotik sendrom etyolojisi açısından araştırıldı ve 
biyopsiden önce nedeni bulunamadı. Renal biyopsi sonucu ise 
beklenmedik bir sonuç olarak geldi. Renal biyopsi patoloji raporunda 
vasküler yapılarda inflamasyon yoktu, nefrotik sendrom nedeni FSGS 
olarak tespit edildi. FSGS patofizyolojisinde bozulmuş immünitenin 
rolü düşünülürse, bu bozulmuş immüniteye sekonder hastada ku-
tanoz vasküler inflamasyon ve lökositoklastik vaskülit gelişmiş olabi-
leceği düşünülmüştür. Olgumuzda karın ağrısı şikayeti non spesifik 
olduğundan ve başka hiçbir gastrointestinal sistem semptom veya 
belirtisi görülmediğinden intestinal vaskülit açısından ileri inceleme 
gerekli görülmemiştir.
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