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Graniilomat6z polianjitis (GPA), nekrotizan gra-
niilomatoz vaskiilittir. Kiigitk-orta ¢apli damar-
lar1 tutar. ANCA iliskilidir. ANCA, immiinflo-
resan mikroskop goriintiisiine gore tanimlanir.
PR3-ANCA, sitoplazmik boyanma gosterir, 6n
planda GPA ile iliskilidir. MPO-ANCA ise peri-
niikleer boyanir ve siklikla mikroskopik polianjit
(MPA) ya da eozinofilik granulomatéz polianjit
(EGPA) ile iliskilidir (1).

GPA, cocuklarda en sik 2. dekatta goriliir.
Kizlarda daha siktir. ANCA iligkili vaskiilitler
icinde en sik goriilenidir. GPA st ve alt solunum
yollarina sinirl kaldiginda lokalize hastalik, diger
organlari tuttugunda jeneralize hastalik terimleri
kullanilir (2). Yazimizda GPA tanis1 konulan pe-
diatrik bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On yedi yasinda kiz hasta, kronik siniizit, hemop-
tizi bulgular1 mevcuttu. Burnunu masaya ¢arpma
sonrasinda burunda semen burun deformitesi
gelismisti (Resim 1). Sag ayak {ist lateral kesim-
de subkutan nodiil mevcuttu. Kulak Burun Bogaz
Boliimii tarafindan paranazal siniis bilgisayarl
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tomografi (BT) istenmis. BT'de her iki ethmo-
id siniiste, sfenoid siniiste ve frontal siniiste yu-
musak doku yapilanmalar: izlendi. Endoskopik
bakida septal perforasyon ve graniilomatoz lez-
yonlar saptandi, subglottik alana dogru anterior
komissiir civarinda grantilomlar gorildi.

Yapilan biyopside, nekroinflamatuar dokiin-
tillerin arka planinda ¢ok sayida nekrotizan gra-
niilom ve yabanci cisim tipi dev hiicreler goriildii.

Hastanin 6zge¢mis ve soygecmisinde ozellik
yoktu. Fizik muayenesinde viicut agirligi:50 kg
(25-50p), boy:165 cm (50-75p) viicut sicakli-
$1:36,5 derece, kan basinct: 103/72 mmHg sag kol
,96/68 mmHg sol kol, genel durumu iyiydi. Labo-
ratuar incelemelerinde; hemoglobin: 14,5 gr/dl,
lokosit: 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 niikle-
er antikor (ANA) profil: negatif, Anti fosfolipid
antikorlarr: negatif, cANCA: 9,8 pozitif, pANCA:
negatif saptandi. C3-C4: normal, Hepatit mar-
kerlari, HIV, TORCH, EBYV, Salmonella, Brucella:
negatifti. PPD: anerjikti. Interferon Gamma Sali-
nim Testi: negatif saptandi. Kan kiiltiiriinde iire-
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TARTISMA

Graniilomat6z polianjitis (GPA), nekrotizan gra-
niillomatoz vaskdlittir. Kiiciik-orta capli damar-
lar1 tutar. ANCA iliskilidir (1). ANCA iligkili
vaskiilitler icinde en sik goriilenidir. GPA iist ve
alt solunum yollarina siirli kaldiginda lokalize
hastalik, diger organlar1 tuttugunda jeneralize
hastalik terimleri kullanilir. Ayirici tanida miko-
bakteri, mantar ya da helmintler gibi graniiloma-
toz vaskiilit yapan enfeksiyonlar, kanserler, sarko-
idoz, immunglobulin G4 iliskili hastalik, kronik
graniilomatéz hastalik, inflamatuar barsak has-
taliklar1 diistintilmelidir (2). 2008 yilinda Ankara
vaskiilit grubu toplantisi ile pediatrik vaskiilitleri-
nin siiflama kriterleri tanimlanmigtir. Hastaligin
tanist i¢in agagidaki alt1 6zellikten tigliniin olmasi
gereklidir: histopatolojik olarak kanitlanmis gra-
niilomatéz inflamasyon, ANCA pozitifligi, renal
tutulum, st hava yolu tutulumu, laringo-trake-
o-bronsial tutulum, pulmoner tutulum (3). GPA
hastalari, izole kulak burun bogaz semptomlar:
ile seyir gosterebilmektedir. Ust solunum yollari
tutulumu siklikla rinit, siniizit, epistaksis, subg-
lottik stenoz olarak ortaya ¢ikabilmektedir. Bazi
hastalarda nekrotizan granitilomat6z lezyon sebe-
biyle nazal septum perforasyonu goriilebilir. Alt
solunum vyollarinda ise siklikla tek veya multipl
kavite olusturan nodul saptanabilir. Bobrek tutu-
lumu eriskinlerdekinden daha az goriiliir. Bobrek
tutulumu prognozun ve morbiditenin en dnemli
belirleyicisidir (4). Tedavide ilk basamak tedavi
kortikosteroidlerdir. Prednizolon 2 mg/kg/giin
ile baslanilir, 6. Ayda 0,2 mg/kg/giin dozuna ula-
silmas1 ve 1. yilinda kortikosteroidin kesilmesi
onerilir. Ciddi organ tutulumunda pulse stero-
id verilmesi ve siklofosfamid verilmesi 6nerilir.
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Siklofosfamid iv tedavisine direng varsa veya aile
siklofosfamid tedavisini kabul etmiyorsa rituxi-
mab iv verilebilir. Siklofosfamid tedavisi 3-6 ay ile
sinirlandirilir. Plazma degisimi, infliksimab, mi-
kofenolat mofetil akut donemde kullanilabilecek
diger ilaglardir. Idame tedavisi 2-4 y1l daha az im-
munsiipresyonla siirdiiriiliir. Idame tedavisinde
glinliik oral prednizolon; azatiyopirin, metotrek-
sat, mikofenolat mofetil ile kombine edilebilir (5).

SONUC

Kronik siniizit, hemoptizi bulgular1 olan hastada
graniilomatoéz polianjitis akla gelmelidir. Erken
tani ve tedavi hayat kurtaricidir.
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