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BIR OLGU NEDENIYLE ANTIGLOMERUL BAZAL
- MEMBRAN HASTALIGI

Rumeyza KAZANCIOGLU*, Nilgiin AYSUNA*, Binnur PINARBASI*,
Didem KORULAR¥, Ism KILICASLAN**, Alaattin YILDIZ*

OZET

Antiglomeriil bazal membran (AGBM) hastalig ya da Goodpasture sendromu, insidanst mil-
yonda 0.5 olan, bsbrek ve akciger tutulumu ile seyreden otoimmun bir hastaliktir, Etyolojisi
gok iyi bilinmeyen bu {able ¢ofiu kez erigkin crkeklerde gézlenir. Burada hizh ilerleyen glo-
meriifonefrit tablosu ile bagvuran ve hemodiyalize alinan; tmmunosiipresif tedavi olarak siklo-
Tosfamid ve steroid kullanmasima rafmen akciger semptomlart ancak intravendz gammaglobu-
lin tedavisi sonrasinda diizelen bir olgu sunuidu,

Anahiar kelimeler: Goodpasture sendromu, glomeriilonefrit, pulmoner hemoraji, intravensz
gammaglobulin

SUMMARY

Antiglomerular basal membrane disease: A case report. Antiglomerular basement membrane
(AGBM) disease or Goodpasture's syndrome is an autoimmune disorder in which langs and
kidneys are effected. Its incidence is 0.5 per million. Male adults are mainly affected by this
disorder with unknown eticlogy. A case of rapidly proggressive renal insufficiency requiring
hemodialysis treatment, whose pulmonary sigas and symptoms relicved only after intravenous
gammaglobuline treatment; though she was treated earlier with eyclophosphamide and stero-
ids without any response, is herein reported.
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GIRIS

Glomeriiler bazal membrana kars1 antikorlar
nedeniyle olugan nekrotizan glomeriilonefrit
ve pulmoner hemoraji sendromuna antiglo-
meriil bazal membran (AGBM) hastalig
(Goodpasture sendromu) denilmektedir. Et-
yolojisi ¢ok iyi bilinmemekte olan bu ¢ok
nadir (milyonda 0.5) hastalik 5-40 yas ara-
sinda erkeklerde daha sik goriiliir . Hasta-
lik altinci dekatta ikinci pikini yapar ve bu
donemde erkek-kadin hasta oram esittir. Ya-
zimzda hizl ilerleyen glomeriilonefrit tab-
losu ile bagvuran bir AGBM hastalig1 olgusu
sunulmaktadir,

OLGU SUNUMU

17 yagindaki bayan hastanin karin agrisi, bu-
lant1, kusma ve idrar yapamama sikayetleri

ile bagvurdugu hastanede proteiniirisi, ane-
misi, azot retansiyonu, ve oligoaniirisi sapta-
narak klinigimize sevk edilmigti. Ozgecmi-
sinde ozellik yoktu. Dort yildir 1 paket/giin
sigara kullammi séz konusu idi.

Fizik muayenesinde soluk goriiniimde, yay-
gm d6demi mevcuttu. Her iki akcifer bazalin-
de solunum sesleri azalmig ve bilateral kos-
todiafragmatik siniisler kapalr idi. Arteryel
kan basinci 190/100 mmHg, nabiz dakika
say1st 76 ritmik idi. Epigastrium, umbilikus
ve sol iist kadranda derin palpasyonla hassa-
siyet mevcuttu; organomegali saptanmadi.
Diger sistem muayenclerinde bir 6zellik sap-
tanmadi.

Laboratuar tetkiklerinde eritrosit sedimen-
tasyon hiz1 58 mm/saat, Hb: 7.6 g/dL, Het:
%23, 16kosit: 6150/mm?, BUN: 79 mg/dL,

Mecmuaya geldigi tarih: 16.04.2000

* TIstanbul Universitesi, [stanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklas: Anabilim Dal1, Nefrolofi Bilim Dali, Capa, Istanbul
** Istanbul Universitesi, Estanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dalt, Capa, Istanbui




Kazancioglu R., Aysuna N., Puwarbagt B., Korular D., Ism Kiligaslar L, Yildiz A.

kreatinin 6.5 mg/dL., iirik asit: 6.6 mg/dL, K:
4.8 mmol/L, Ca: 7.3 mg/dL, P: 7.3 mg/dL,
total protein: 5.1 g/dL, albtimin: 2.3 g/dL,
demir: 36 ug/dL, total demir baglama kapa-
sitesi: 271 ug/dL, ferritin: 41.3 ng/mL ve pa-
rathormon: 343.9 pg/ml idi. fdrar tahlilinde
proteiniiri ve sedimentte 5-6 15kosit, bol erit-
rosit ve 1-2 hyalen silendir bulundu. Ilk ¢e-
kilen akciger grafisinde belirgin bir patoloji
saptanmadi. Ultrasonografik incelemede
bobrek boyutlart, konum ve konturlari nor-
mal sinirlar iginde bulundu.

Hasta oligoaniirisi nedeniyle subklavyen ka-
teter takilarak hemodiyaliz programina alin-
di. Hizli ilerieyici bir glomeriilonefrit diisti-
niilen hastada bakilan ANA, Anti-ds DNA
ve ANCA negatif bulunurken, kompleman
diizeyleri normal smirlarda idi. Yapilan bb-
rek biopsisinin gtk mikroskop incelemesin-
de hiicreden zengin ve glomeriillerde fibri-
noid nekroz igeren kresentik glomertilonefrit
saptand: (Sekil 1). Immunfloresans incele-

mede ise 1gG ile bazal membranda diffiiz li-
neer kuvvetli pozitivite bulundu. Bunun tize-
rine bakilan antiglomeriil bazal membran an-
tikor diizeyi 25 Ku/L (N:<4) olarak saptand1.
Hastaya siklofosfamid 500mg/giin ve me-
tilprednizolon 500 mg/giin pulse tedavisi
baglandi, Daha sonra tedavi sadece metilp-
rednizolon 1 mg/kg/giin dozunda devam etti.
Hastanm takipleri sirasinda ii¢ kez reanimas-
yon destegi gerekecek tarzda hemoptizi
ataklar1 oldu. Her atak sirasmnda pCO2 30-35
mmHg, pO2 40 mmHg ve/veya alunda ve
$a02 %75'in altinda idi. Cekilen akciBer bil-
gisayarh tomografisinde bilateral diffiiz al-
veolar hemoraji odaklart saptandi. Plazmafe-
rez uygulanamayan hastaya intravenoz gam-
maglobulin (IVIG) 2 g/kg dozunda uygulan-
di. Hemoptizi sikayeti bu tedaviden sonra
tekrarlamayan hastanin bsbrek fonksiyonla-
rinda diizelme olmadig igin A-V fistil ag1-
larak diizenli hemodiyaliz programina alina-
rak takibine devam edildi.

Sekit 1. Glomeriillerde Bowman bosluguny dolduran hiicresel krescat olusumlare (HEx125)
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Antiglomeriil bazal membran hastaliginda
ya da diger adi ile Goodpasture sendro-

-mu'nda, alveol ve glomeriil bazal membra-

nin tip 4 kollajeninin alfa 3 zincirinin non-
kollajentz kismma karg: antikor geligimi soz
konusudur (L79), Tetigi ceken faktsr, kendi-
ne ait toleransin kayb olmakla beraber, baz:
¢evresel nedenler (sigara kullanim, iist sotu-
num yolu viral enfeksiyontar1, volatil hidro-
karbonlar) de suglanmaktadir (. Hodgkin
hastalifinmn da etyolojide rolii oldugu belir-
tilmektedir. %80-85 olguda HLA DRW?2 do-
ku grubu saptanmsgtir (9. Olgumuzda da
geng yasgta olmasina ragmen yogun sigara
kullamim1 hemoptizi ataklarim ortaya cikar-
mug olabilir.

Antiglomeriil bazal membran antikorunun
glomeriil bazal membranina baglanmasi
kompleman aktivasyonu ve lékosit migras-
yonuna yol agar ve nekrotizan proliferatif
glomeriilonefrit gelisir ¥-8). Bowman boglu-
gunda fibrin birikir ve kresent formasyonu
gbzlenir ), Sonugta hastamizda da gbzlen-
digi lizere haftalar i¢inde pulmoner hemora-
jinin eglik edebildigi hematiiri, nefritik send-
rom, nefrotik dizeyde proteiniiri ve hizli
ilerleyici glomeriilonefrit tablosu gelisir.
Pulmoner hemoraji hastalarin yarisinda g6-
rilliir ve hafif hemoptizi ile seyredebilecegi
gibi ani solunum yetersizlifi yapabilecek ka-
dar da hizli ve abondan olabilir @, Olgu-
muzda hemoptizi ataklari entiibasyon gerek-
tirecek kadar ciddi seyretti ve kendisi ii¢ de-
gisik zamanda reanimasyon iinitesinde izlen-
di.

Hastalig: diger pulmoner-renal sendroma yol
agan hastaliklardan ayirt etmek igin serolojik
incelemeler yardimci olur. Ozellikle AGBM
antikoru diizeyi dnem tasir. Prognostik dne-
mi olmayan bu deger radyoimmunoassay
yontemi ile %90, indirekt immunfloresan
yontemi ile %60-80 pozitif bulunur (), Se-
rum kompleman diizeyi normaldir. DiSer se-
rolojik testler negatif kalirken %35 hastada

ise c-ANCA pozitif bulunabilir (/2. Olgu-
muzda bakilan AGBM antikoru yiiksek bu-
lunurken diger tiim serolojik testleri negatif
kalmugta,

Hastalifin seyri degisken olup baglangicta
ciddi hemoptizi olan hastalar uzun siire re-
misyona gircbilir veya hemoptiziler tekrarla-
yarak devam edebilir (. Cogunlukla bébrek
tutalumu hizly ilerler ve birkag hafta veya ay
icinde son donem bébrek yetersizligi gelisir
(. Olgumuz da kisa bir siire icinde devamlh
renal replasman tedavisine ihtiyag duyar ha-
le geldi. Tedavinin en dnemli noktas: hasta-
higin erken déneminde uygulanabilmis olma-
sidir. Plazmaferez, glukokortikoid, siklofos-
famid veya azatiopiirin tedavileri ile bébrek
fonksiyonlan diizelebilir ve ortalama yagam
stiresi belirgin olarak artar ®. Plazmaferez
AGBM antikor titresi tamamen kaybolana
dek (ortalama I-2 ay) her giin uygulanir.
Plazmaferez ile birlikte immunostipresif te-
davi uygulandiginda bir yillik remisyon sag-
lanabilmistir ¥, Siklofosfamid 2-3
mg/kg/giin veya azatiopiirin 1-2 mg/kg/giin
ile birlikte prednizon 1mg/kg/giin tedavisi
genellikle bir pulse tedaviyi takiben baglanir.
Belirtilen dozlarda alti-sekiz hafta uygulan-
diktan sonra bazen dozlar tedricen azaltila-
rak tedavi alt1 aya kadar siirdiiriilebilir 46),
Olgumuzda oldugn gibi basvuru sirasinda
serum kreatinin diizeyinin 6.8 mg/dl iizerin-
de olmasi, oligoaniiri varlif1 veya diyaliz te-
davisine ihtiya¢ duyulmas: halinde boébrek
fonksiyonlarmut 6nerilen tedaviler ile diizelt-
me gansi olmadigy igin; uygulanacak im-
miinsupresif tedavinin tipini akciger tutulu-
mu belirler 4:8), ‘

Hastamizda mevcut akciger tutulumu da goz
Oniine alinarak baglanan immunosiipresif te-
daviye ragmen tekrarlayan hemoptizilere
bagls olarak ciddi solunum yetersizligi gelis-
ti. Bunun iizerine hastaya otoimmun hasta-
Iiklarda &zellikle sistemik lupus eritamato-
zus (SLE) tedavisinde otoantikorlarin gelisi-
mine baskilamak iizere kullanilan TVIG te-
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davisi baglandi (1), Literatiirde bu tedavi bi-
cimine ait bir bilgi olmadig i¢in, IVIG SLE
icin onerilen dozlarda (2 gr/kg) bir kez uy-
gulandi. Hi¢ bir komplikasyon geligmeden
uygulanan IVIG tedavisinden sonra hemop-
tizi atagy bir kez daha tekrarlamayan hasta
halen haftada 3 kez hemodiyaliz tedavisine
devam etmektedir.

Sonug olarak gok nadir goriilen bir hastalik
olmasina ragmen hemoptizi ile birlikte scy-
reden bébrek yetersizlifi durumlarinda,
AGBM hastaliga ayirict tanida yer almahidir
ciinkii erken tani konan olgularda tedavi ile
remisyon saglanabilir. Immunsiipresif tedavi
ile kontrol altina alinamayan akciger semp-
tomlan1 varhiginda ise IVIG tedavisinin de
yararlt olabilecegi kamisma varildr
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