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Granülomatöz Polianjitis: Adölesan Dönemde  

Tanı Alan Olgu

GIRIŞ
Granülomatöz polianjitis (GPA), nekrotizan gra-
nülomatöz vaskülittir. Küçük-orta çaplı damar-
ları tutar. ANCA ilişkilidir. ANCA, immünflo-
resan mikroskop görüntüsüne göre tanımlanır. 
PR3-ANCA, sitoplazmik boyanma gösterir, ön 
planda GPA ile ilişkilidir. MPO-ANCA ise peri-
nükleer boyanır ve sıklıkla mikroskopik polianjit 
(MPA) ya da eozinofilik granulomatöz polianjit 
(EGPA) ile ilişkilidir (1).

GPA, çocuklarda en sık 2. dekatta görülür. 
Kızlarda daha sıktır. ANCA ilişkili vaskülitler 
içinde en sık görülenidir. GPA üst ve alt solunum 
yollarına sınırlı kaldığında lokalize hastalık, diğer 
organları tuttuğunda jeneralize hastalık terimleri 
kullanılır (2). Yazımızda GPA tanısı konulan pe-
diatrik bir olgu sunulmuştur.

OLGU SUNUMU
On yedi yaşında kız hasta, kronik sinüzit, hemop-
tizi bulguları mevcuttu. Burnunu masaya çarpma 
sonrasında burunda semen burun deformitesi 
gelişmişti (Resim 1). Sağ ayak üst lateral kesim-
de subkutan nodül mevcuttu. Kulak Burun Boğaz 
Bölümü tarafından paranazal sinüs bilgisayarlı 

tomografi (BT) istenmiş. BT’de her iki ethmo-
id sinüste, sfenoid sinüste ve frontal sinüste yu-
muşak doku yapılanmaları izlendi. Endoskopik 
bakıda septal perforasyon ve granülomatöz lez-
yonlar saptandı, subglottik alana doğru anterior 
komissür civarında granülomlar görüldü.

Yapılan biyopside, nekroinflamatuar dökün-
tülerin arka planında çok sayıda nekrotizan gra-
nülom ve yabancı cisim tipi dev hücreler görüldü.

Hastanın özgeçmiş ve soygeçmişinde özellik 
yoktu. Fizik muayenesinde vücut ağırlığı:50 kg 
(25-50p), boy:165 cm (50-75p) vücut sıcaklı-
ğı:36,5 derece, kan basıncı: 103/72 mmHg sağ kol 
,96/68 mmHg sol kol, genel durumu iyiydi. Labo-
ratuar incelemelerinde; hemoglobin: 14,5 gr/dl, 
lökosit: 10480 /mm3, trombosit: 350000 /mm3, 
C- reaktif protein (CRP): 5,5 mg/dl, sedimentas-
yon: 55 mm/saat, tam idrar incelemesi: 1010 dan-
site: protein negatifti. ANA: negatif, Anti nükle-
er antikor (ANA) profil: negatif, Anti fosfolipid 
antikorları: negatif, cANCA: 9,8 pozitif, pANCA: 
negatif saptandı. C3-C4: normal, Hepatit mar-
kerları, HIV, TORCH, EBV, Salmonella, Brucella: 
negatifti. PPD: anerjikti. İnterferon Gamma Salı-
nım Testi: negatif saptandı. Kan kültüründe üre-
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TARTIŞMA
Granülomatöz polianjitis (GPA), nekrotizan gra-
nülomatöz vaskülittir. Küçük-orta çaplı damar-
ları tutar. ANCA ilişkilidir (1). ANCA ilişkili 
vaskülitler içinde en sık görülenidir. GPA üst ve 
alt solunum yollarına sınırlı kaldığında lokalize 
hastalık, diğer organları tuttuğunda jeneralize 
hastalık terimleri kullanılır. Ayırıcı tanıda miko-
bakteri, mantar ya da helmintler gibi granüloma-
töz vaskülit yapan enfeksiyonlar, kanserler, sarko-
idoz, immunglobulin G4 ilişkili hastalık, kronik 
granülomatöz hastalık, inflamatuar barsak has-
talıkları düşünülmelidir (2). 2008 yılında Ankara 
vaskülit grubu toplantısı ile pediatrik vaskülitleri-
nin sınıflama kriterleri tanımlanmıştır. Hastalığın 
tanısı için aşağıdaki altı özellikten üçünün olması 
gereklidir: histopatolojik olarak kanıtlanmış gra-
nülomatöz inflamasyon, ANCA pozitifliği, renal 
tutulum, üst hava yolu tutulumu, laringo-trake-
o-bronşial tutulum, pulmoner tutulum (3). GPA 
hastaları, izole kulak burun boğaz semptomları 
ile seyir gösterebilmektedir. Üst solunum yolları 
tutulumu sıklıkla rinit, sinüzit, epistaksis, subg-
lottik stenoz olarak ortaya çıkabilmektedir. Bazı 
hastalarda nekrotizan granülomatöz lezyon sebe-
biyle nazal septum perforasyonu görülebilir. Alt 
solunum yollarında ise sıklıkla tek veya multipl 
kavite oluşturan nodul saptanabilir. Böbrek tutu-
lumu erişkinlerdekinden daha az görülür. Böbrek 
tutulumu prognozun ve morbiditenin en önemli 
belirleyicisidir (4). Tedavide ilk basamak tedavi 
kortikosteroidlerdir. Prednizolon 2 mg/kg/gün 
ile başlanılır, 6. Ayda 0,2 mg/kg/gün dozuna ula-
şılması ve 1. yılında kortikosteroidin kesilmesi 
önerilir. Ciddi organ tutulumunda pulse stero-
id verilmesi ve siklofosfamid verilmesi önerilir. 

Siklofosfamid iv tedavisine direnç varsa veya aile 
siklofosfamid tedavisini kabul etmiyorsa rituxi-
mab iv verilebilir. Siklofosfamid tedavisi 3-6 ay ile 
sınırlandırılır. Plazma değişimi, infliksimab, mi-
kofenolat mofetil akut dönemde kullanılabilecek 
diğer ilaçlardır. İdame tedavisi 2-4 yıl daha az im-
munsüpresyonla sürdürülür. İdame tedavisinde 
günlük oral prednizolon; azatiyopirin, metotrek-
sat, mikofenolat mofetil ile kombine edilebilir (5).

SONUÇ
Kronik sinüzit, hemoptizi bulguları olan hastada 
granülomatöz polianjitis akla gelmelidir. Erken 
tanı ve tedavi hayat kurtarıcıdır.
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