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OZET: Edinsel iktiyoz ve mitral stenozu ile birlikte olan ve lenf ganglion biopsisi ile tanis konan bir poliarteritis nodosa vakasi bu yénleri ile ilging bulunarak ligili iteratiir

gozden gegirilerek sunulmustur.

SUMMARY: A case of Polyarteritis Nodosa. Polyarteritis nodosa with acquired ichthyosis and mitral stenosis, whose diagnosis was made by lymph node biopsy is presen-

ted here and tha literatire is reviwed.

GIRIS

Poliarteritis nodosa (PAN), kiigiik ve orta boy arterleri
tutan multisistemik bir nekrotizan vaskiilittir. PAN sik goriil-
meyen bir hastaliktir. ortalama gérilme yasi 45'tir ve erkek-
lerde daha ¢ok gorilir. Arterivel lezyonlarin yaygin olugu
pek cok klinik tabloya yol agar. En sik gériilen klinik tablo
karin agrisi, akut glomerulonefrit, polindrit veya miyokarod
infaktistdr.

PAN, progressif bir hastaliktir ve vital organlarda dest-
riksiyonuna yol acar. Olim genellikle bébrek tutulumuna,
kalb tutulumuna ve gastro-intestinal komplikasyonlara bag-
hdir. Tedavisiz hastalarda 5 yil yasar kalma orani % 13'tir.
Tani tutulan organ biopsisinde karakteristik vaskdilit bulgu-
laninin gérilmesi ile konulur (2,7,10).

VAKA

A.E 41 yasinda erkek hasta. 3060/90 protokol nosu ile
6.12.1990 tarihinde tetkik ve tedavi edilmek tizere yatirildi.
Yaklasik 10 sene 6nce hastanin sag bacaginda kabuklu l-
serasyonu olmus. 1 yil sonra da sol dizinde ayni tirden ya-
ralar ortaya ¢ikmis. Daha sonra bu lezyonlar kollarina yayil-
mis. 8 sene dnce fakiiltemiz romatoloji servisinde tetkik
edilmis, ancak tani konulmamis. Hasta Kasim 1990'da Edir-
ne tip fakiltesi dermatoloji kliniine miiracaat etmis. Pyo-
derma gangrenosum tanisi konan hastanin fizik muayene-
sinde mitral stenozu ve yaygin lenfadenomegali saptanmis.
Yapilan lenf ganglion biopsisinde anormal immiin reaksiyon
saptanarak klinigimize sevk edilmis.

Hasta 6z gegmiginde akut romatizmal ates tarif edmi-
yor. llag olarak kortikosteroid kullanmamis.

Hastanin bagvurdujunda yapilan fizik muayenesinde
gdgsiin 6n ve arka ylziinde, her iki kolda kabuklu, skuamli
ve kanamali deri dékiintileri goriildi (Resim 1). Sag aksiller
ve her iki inguinal bélgede lenfadenomegali saptandi. Kalbin
oskiiltasyonunda mitral stenozuna ait tipik dinleme bulgusu
(Duroziez ritmi) duyuldu. Diger sistem muayeneleri normal-
di.

Laboratuar incelemelerinde, sidementasyon 18 mm/
saat, lokosit 9900/mm3, Het % 37, Hb % 12 gr, trombosit
444000/mm?3 bulundu L&kosit formiilinde ve idrar tetkikinde
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bir 6zellik yoktu. Kan biokimyasinda patolojik olarak total
protein % 5.2 gr, albimin % 2.56 gr bulundu. Antinlklear
antikor, Lateks RF ve HBsAg negatif olarak saptandi. IgE
seviyesi 1000 ku/l'in Uzerinde (N: < 20 ku/l), 1gG seviyesi
2080 mg/dl (N: 700-1700 mg/dl) bulundu. IgA, IgM, Ca, C4
seviyeleri normal hudutlar iginde saptandi. Hastanin elekt-
rokardiograminda bir 6zellik yoktu. Akciger grafisinde pul-
moner dizlestigi ve mitralizasyon oldugu goériildi. Ekokar-

Resim 1: lktiyoz, nekrotik krutlu lezyon ve livedo
retikiilarisin goriiniimii. -



TURK PATOLOJI DERGISI

8e1e1-15 ¢ OCAK 1992

o
-
—
-
o
—
-
o
-
-
—
-
—_—
-
—
-
—_—
-
i
-
—
-
—
-
—_
e
-
-
—_—
-
—
—
—
-
=

Resim 2: Ekokardiografide mitral stenozunun goriniimii.

diografisinde mitral stenozu oldugu saptandi (Resim 2).
Hastada dermatolojik konsultasyon sonucu edinsel ikti-
yoz ve nekrotik krutlu lezyon, govdede livedo retikiilarise
uyan desen saptandi. Edinsel iktiyozun lenfoma grubu has-
taliklarla birlikte olabilecedi diisinildi. Kemik iligi aspiras-
yonu yapildi. Bir 6zellik saptanmadi. Batin ultrasonografisi
ile paraaortik lenf ganglionlarn arandi. Patolojik bir bulguya

rastlanilmadi. Sag aksiller lenf ganglionu gikartildi. Lenf

ganglion biopsinsinde (prot. no: 15025/90), lokal nodiiler
histiositozis, plazmositozis saptandi. Ancak periganglioner
yumusak dokuda nekrotizan tromboanijitis tespit edildi (Re-
sim 3). Hastanin PAN olabilecegdi diisiiniildi. Ancak klinik
tablo PAN'ya uygunluk gostermiyordu. Hastaya cilt lezyon-
larinin bulundudu yerden cilt biopsisi yapildi (prot. no:
15697/90). Epidermal nekroz ve lenfositik vaskiiler degisik-
likler bulundu. PAN tanisini dogrulamak iizere kas biopsisi
yapildi (prot. no: 403/21). Kiiciik ve orta boy damarlarda pa-
narteritis nodosa vaskiiliti saptandi (Resim 4).

Hastanin daha sonra ategleri olmaya bagladi. Atesini
izah edecek bir infeksiyon kaynad: bulunamadi. Ateginin
PAN'ya ait olabilecedi diisiinuldi. Yapilan romatolojik kon-
sultasyon sonucu hastaya 60 mg prednisolon baglandi. Bu
tedavinin sonrasinda hastanin atesi diisti, iktiyozu gerile-
di. Tedavinin 2. haftasinda ciltteki lezyonlari tamamen kay-
boldu. Herhangi bir gikayeti olmayan hasta ayaktan kontrol
edilmek Gizere hastaneden ¢ikaridi. '

TARTISMA
PAN, ilk defa 1966 yilinda Kussmaul ve Maier tarafindan

Resim 3: Periganglioner dokuda damar lumeninde daralma,
cidarda fibrinoid nekroz ve iltihabi hiicre infiltrasyonu. H+E.
125 kez biiyitilmiigtiir. 3

bildirilmistir. PAN, kiiglik ve orta boy arterleri tutan nadir bir
hastaliktir. Arteriyel lezyonlar siklikla damarlarin bufirkas-
yon yerlerindedir. Etkilenen arterlerde anevrizma olusumu-
na, tromboza ve infarktiise yol agar. Histolojik olarak, akut
safhada damar duvarinin tUm katlarinda ve perivaskiler
alanlarda polimorf niiveli hiicre infiltrasyonu gérilir. Degi-
sik derecelerde intimal proliferasyon, damar duvarinda fibri-
noid nekroz, tromboz, iskemi ve infarktiis bulunur. Damar
duvarindaki zayiflama sonucunda multipl anevrizma for-
masyonu olusur. Arteriyel tutulma segmenter olabilecegi gi-
bi massif te olabilir. PAN, daha gok bébrek, adele, beyin, si-
nirler, kalb, karacider, safra kesesi ve gastrointestinal sis-
temi etkiler (1,7,10,11,12,13).

PAN'in etyolojisinde B hepatit virlisiiniin rol oynadid: bil-
dirilmistir (2,10). PAN'l hastalarin % 25-40'iInda HBgAg pozi-
tif bulunmustur. PAN'nin patogenizinde immun kompleksler
ve hipersensitivite rol oynar. Erkeklerde daha fazla gériilen
bu hastalik, herhangi bir yasta ortaya gikabilir. Ortalama
gorilme yasi 45'tir. PAN'In baglangici akut ve hizlidir. Siklik-
la gorilen klinik bulgular sunlardir. Ates, kilo kaybi, nefrit,
hipertansiyon, akut abdomen, myokard infarktiisii, adele
agrisi ve periferik noropatidir (5,10,12).

PAN'da deri tutulumu % 20-30 oraninda goériilir. Deri lez-
yonlari subkutan dokularin kiigik muskiler arterlerindeki
vaskiilitine baghdir. Lezyonlar genellikle agrili, eritematéz
subkutan nodillerdir. Diger deri lezyonlar urtiker, palpabl
purpura, Ulserasyonlar, livedo retikiilaris ve distal parmak-
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Resim 4: Cizgili kas dokusu igerisinde kiigiik ve orta boy
damarlarda lenfositten zengin iltihabi hiicre infiltrasyonu.
H+E. 125 kez biyiitiilmiigtiir.

larda iskemik degisiklikler seklindedir (2,3,7,8,10). Vaka-
mizda deri lezyonu olarak livedo retikiilaris, nekrotik krutlu
lezyon ve iktiyoz saptandi. Pek gok iktiyotik deri hastaligi
herediterdir. Ancak edinsel olarak gesitli sistemik hastalik-
larda (lenfoma, hipotiroidi ve lepra gibi) gorilebilen bir belir-
tidir. Vakamizda gériilen iktiyozun lenfomanin bir belirtisi
olabilecegi disinilerek hastaya lenf nodiilii biopsisi yapil-
mistir. Ancak lenfoma saptanmamistir. Hastaya kesin PAN
tanisi konulduktan sonra uygulanan steroid tedavisi sonu-
cu, cilt lezyonlarinin tamamen gegmis olmasi iktiyozun
PAN'ya bagh olabilecegini diigiindirtmiistiir.

PAN'da kalb tutululu patolojik olarak siktir, ancak klinik
olarak daha az taninir. Sessiz myokard infarktiisi gérilebi-
lir. Koroner yetersizligi ve hipertansif kardiovaskiiler hasta-
lik gorilebilen diger klinik bulgulardir. Patolojik olarak % 80
oraninda kalb tutulumu gériilir. Ayrica PAN'da % 33 oranin-
da patolojik olarak perikardit saptanir. Kardiak ifiirimler %
37 oraninda hastaliin seyrinde ortaya g¢ikabilirler. Biitin
uftrimler sistoliktir ve hem apikal hem de bazal olabilirler.
Elektrokardiogram % 85 oraninda anormal bulunur. En sik
goérilen anormal bulgu T dalga degisikligidir (2,7,8,9,10).

Vakamizda mitral stenozuna ait tipik dinleme bulgular var-
di. Yapilan ekokardiografi ile de klasik mitral stenozu oldu-
gu gosterildi. Hastanin 6z gegmisinde akut romatizmal ate-
se ait anamnez yoktu. Mitral stenozu ile PAN'nin birlikte gé-
rilmesi ile ilgili herhangi bir literatiir bilgisine de rastlaniima-
di. Vaka bu yonii ile de 6zellik arzetmektedir.

PAN'da antiniiklear antikorlar % 33 oraninda, romatoid
faktor % 29, ve HBgAg % 6 oraninda pozitiftir. Vakamizda
antinliklear antikor, romatoid faktor ve HBgAg negatif bu-
lunmustur. PAN'da tani biopsi ile konulur. Biopsi genellikle
purpurik deri lezyonundan veya etkilenen dokudan yapilma-
hdir. Ancak pratikte kor kas biopsisi yapilmaktadir. Ayrica
PAN tanisinda anjiografi Gnemini giderek arttirmaktadir. An-
jiografide orta ve kigiik boy arterlerde multipl anevrizma
goriilmesi taniy! kuvvetlendirir (2,10,12). Hastamiza hem
kas biopsisi hem de lenf ganglion biopsisi ile PAN tanisi
kondu. Literatiirde PAN olgularinda lenfadenomegalinin bu-
lunmasina ait bir bilgiye rastlaniimadi.

PAN'nin tedavisinde kortikosteroidler ve diger immiino-
sipressif ilaglar kullanilmaktadir (4,6,7). Hastaligin progno-
zu tutulan organin fonksiyonuna ve vaskillitin siddetine
baghidir. Olim genellikie kalb ve bobrek yetersizliginden ol-
maktadir.

Sonug olarak, PAN sistemik belirtiler olmadan deri lez-
yonlari ile birlikte ortay gikabilir. Bu vaka nedeni ile lenfade-
nomegalin ve edinsel iktiyozun PAN ile birlikte bulunabile-
cegdini sdyleyebiliriz.
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