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Idiyopatik Kronik Periaortit
Tanis1 Olan Bir Olguda Hizli Ilerleyen
Glomeriilonefrit Geligimi

The Development of Rapidly Progressive
Glomerulonephritis in Patient Diagnosed with
Idiopathic Chronic Periaortitis: Case Report

OZET Kronik periaortit; nadir goriilen, genellikle idiyopatik, inflamatuar abdominal aort anevriz-
masindan perianevrizmal retroperitoneal fibrozise kadar yayilim gosterebilen fibroinflamatuar bir
durumdur. Kronik periaortit igin kullanilan diger terimler; idiyopatik retroperitoneal fibroz, infla-
matuar abdominal aort anevrizmasi ve perianevrizmal retroperitoneal fibrozistir. Klinik tablo ve
belirtiler genellikle iireterlere, retroperitoneal lenfatiklere ve venlere distan basiya baghdir. Bu ¢a-
lismada, kronik periaortit tanisi olan bir olguda hizh ilerleyen glomeriilonefrit gelisimi sunulmus-
tur. Elli yagindaki erkek hasta akut bobrek yetmezligi, hematiiri ve 6dem nedeni ile hastanemize
refere edildi. Bes yildir hastanemizin romatoloji boliimiinde idiyopatik kronik periaortit tanisiyla
takip ediliyordu. Olguda hizli ilerleyen glomeriilonefrit diisiiniildi. Bobrek biyopsisinde ekstraka-
piller proliferatif glomeriilonefrit ve kresent olusumu gozlendi, immiinfloresan inceleme negatif
idi. Anti nétrofil sitoplazmik antikor serolojisi pozitif idi. Anti notrofil sitoplazmik antikor iligkili
kiictik damar vaskiiliti (posi-immiin kresentik glomeriilonefrit) tanisiyla damardan metilprednizo-
lon ve siklofosfamid tedavisi uygulandi. Kronik periaortit, bazi hastalarda abdominal aortadaki ate-
rosklerotik plaklardaki antijenlere kars1 bolgesel inflamatuar reaksiyon olarak degil, sistemik
vaskiilitler veya otoimmiin hastaliklar olarak da kargimiza ¢ikabilir.

Anahtar Kelimeler: Retroperitoneal fibrozis; akut bobrek hasari; glomeriilonefrit

ABSTRACT Chronic periaortitis is a rare, mostly idiopathic, fibroinflammatory condition that
ranges from inflammatory aneurysm of the abdominal aorta with or without perianeurysmal
fibrosis to isolated retroperitoneal fibrosis. Other terms for chronic periaortitis are: idiopathic
retroperitoneal fibrosis, inflammatory aneurysm of the abdominal aorta, and perianeurysmal
retroperitoneal fibrosis. The clinical picture and manifestations are usually related to extrinsic com-
pression of the ureters and of retroperitoneal lymphatics and veins. We report here a case of chronic
periaortitis showing clinical evidence of rapidly progressive glomerulonephritis. A 50-year-old man
had admitted to our hospital for investigation of acute renal failure, hematuria and edema. He had
a history of idiopathic chronic periaortitis and followed by rheumatology department for five years.
‘We thought his disease as rapidly progressive glomerulonephritis. Renal biopsy revealed extracap-
illary proliferative glomerulonephritis with crescent formation and immunofluorescence mi-
croscopy was negative. Anti-neutrophil cytoplasmic antibody serology was positive.Anti-neutrophil
cytoplasmic antibody related small vessel vasculitis (pauci-immune crescentic glomerulonephritis)
was suspected and treatment with intravenous methylprednisolone and cyclophosphamide. Chronic
periaortitis may represent, at least in some patients, a systemic vasculitis or autoimmune diseases,
rather than a localized inflammatory reaction to antigens in the atherosclerotic plaques of the ab-
dominal aorta as previously thought.
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ronik periaortit; abdominal aortadan iliak arterlere kadar yayihm
gosterebilen fibroinflamatuar bir hastaliktir.! Kronik periaortit (ret-
roperitoneal fibrozis, sklerozan retroperitoneal graniiloma, Ormond
hastalig1) retroperitoneal bolgede komsu viseraya (inferior vena kava, iire-
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terler) uzanan kitle benzeri fibrozis ile karakteri-
zedir.? Histopatolojik olarak incelendiginde; bu
doku temel olarak fibroblastlar, inflamatuar hiicre-
ler (lenfosit, makrofaj) ve vaskiiler endotelyal hiic-
relerden olusur.® Kronik periaortitin ileri derecede
ateroskleroza bagli olabilecegi diistiniilse de malig-
niteler, enfeksiyonlar, travmalar, radyoterapi, cer-
rahi iglemler, ilaclar ve sistemik otoimmiin
hastaliklarla da iligkili olabilecegi belirtilmistir.* Bu
calismamizda idiyopatik kronik periaortit tanisiyla
takip edilen ve izlemde hizl ilerleyen glomeriilo-
nefrit (HIGN) gelisen bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Elli yasindaki erkek olgu kirmizi renkte idrar
yapma, ayak ve bacaklarda sislik yakinmalariyla
hastanemizin acil servis boliimiine bagvurdu. Bob-
rek islevlerinde bozukluk saptanmasi {izerine nef-
roloji konsiiltasyonu istendi. Yaklagik bir ay 6nce
baslayan sislik yakinmasi son bir haftada artig gos-
termis ve idrar renginde kirmizilik ortaya ¢ikmisgti.
Olgu bes y1ldir hastanemizin romatoloji boliimiinde
idiyopatik kronik periaortit tanisiyla takip edili-
yordu. Batin bilgisayarli tomografi (BT) goriintii-
leme tetkikinde, reaktif inflamatuar degisikliklere
bagli periaortik yumusak dokuda dansite artis1 sap-
tanmigt: (Resim 1). Bilateral ana iliak arterlerde dar-
lik nedeni ile anjiyoplasti ve stent uygulamasi
Oykiisii vardi. Bu nedenle asetilsalisilik asit, klopi-
dogrel, metilprednizolon ve metotreksat (MTX) te-
davisi uygulamiyordu. Kontrol goriintiilleme
tetkiklerinde abdominal aorta komsulugundaki yu-
musak doku dansitesinde gerileme izlenmigti. Dia-
betes mellitus (DM) ve hipertansiyon (HT) 6ykiisii
vardi. Kan basinci regiilasyonu i¢in ramipril, kan se-
keri regiilasyonu i¢in instilin kullanmaktaydi. Fizik
muayenede pretibial 6dem disinda patolojik bulgu
yoktu. Serum iire azotu 54,3 mg/dL ve serum krea-
tinin 5,2 mg/dL idi. Tam kan sayiminda hemoglobin
7,7 g/dL, beyaz kiire 8700/mm?® ve trombosit
225.000/mm? idi. Idrar analizinde proteiniirisi ve
hematiirisi vardi. Hastanemizde romatoloji polikli-
nik izlemi sirasinda alt1 ay 6nce yapilmis olan labo-
ratuvar tetkiklerinde serum kreatinin diizeyi 0,79
mg/dL idi. Olguda akut bobrek yetmezligi diisii-
niildii ve nefroloji klinigine yatirildi. Odem nedeni

ile ditiretik tedavisi baglandi. MTX tedavisi sonlan-
dirildi. Yirmi dort saatlik idrarda 4,2 g/giin protei-
niiri saptandi. Batin ultrasonografi (USG) tetkikinde
her iki bobrek ekojenitesi grade I artmisty, diger bul-
gular olagandi. Renovaskiiler Doppler USG ve
bilateral alt ekstremite arteriyel Doppler USG tet-
kiklerinde patolojik bulgu saptanmadi. Klinik izlemi
sirasinda serum tire azotu ve kreatinin diizeylerinde
ilerleyici artig gozlendi. Serum iire azotu 75 mg/dL
ve kreatinin diizeyi 7,08 mg/dL olmas: tizerine he-
modiyaliz (HD) tedavisine baglandi. Serum kom-
pleman diizeyleri normal olan olguda sitoplazmik
paternde anti nétrofil sitoplazmik antikor [anti-ne-
utrophil cytoplasmic antibody (c-ANCA)] ve pro-
(anti-PR3)
pozitifligi saptandi. Toraks BT goriintiilemesinde;

teinaz-3 enzimine karsi antikor
sag akciger orta lobda birbirine yakin yerlesimli, en
biiyiikleri vaskiiler yapilar komsulugunda, 9x12 mm
capinda Olgiilen subsolid, buzlu cam dansitesinde
pulmoner nodiiler opasiteler izlendi. Ol gu kulak
burun bogaz boliimiince konsiilte edildi, oral veya
nazal inflamasyon (iilser) saptanmadi. HIGN &n ta-
nisiyla bobrek biyopsisi yapildi. Isik mikroskopi-
sinde 17 glomeriil izlendi, sekiz glomeriilde seliiler,
t¢ glomeriilde ise fibroseliiler kresent (yarim ay)
olusumu saptandi. Vaskiiler yapilar olagandi.
Immiinfloresan incelemede immiin depolanma goz-
lenmedi (Resim 2). Posi-immiinkresentik glomerii-
lonefrit tanisi konuldu, damardan yiiksek doz
metilprednizolon ve siklofosfamid tedavisi uygu-

RESIM 1: Batin bilgisayarli tomografi gértntiilemesinde periaortik yumusak
dokuda reaktif inflamatuar degisikliklere bagl dansite artisi.
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RESIM 2: Istk mikroskopisinde glomeriillerde ekstrakapiller proliferasyon,
seliiler ve fibroseliler kresent olusumu. (a) Hematoksilen-Eozin, x400, b) Pe-
riodik asit metanamin glimisleme, x200).

landz. Klinik izlemi sirasinda toplam 10 seans plaz-
maferez iglemi uygulandi. Klinik izlemde HD teda-
visine devam edildi. Genel durumu diizeldi ve
yakinmalar1 kayboldu, ayaktan takip ve tedavi
(agizdan steroid, damardan aylik siklofosfamid)
edilmek iizere taburcu edildi. Taburcu oldugu ta-
rihten ii¢ ay sonra HD gereksinimi ortadan kalkan
olgunun nefroloji poliklinik izlemine devam edil-
mektedir. Son poliklinik kontroliinde 6l¢iilen serum
kreatinin diizeyi 1,79 mg/dL’dir.

TARTISMA

Kronik periaortit; idiopatik retroperitoneal fibro-
zis, inflamatuar abdominal aorta anevrizmalari ve
perianevrizmal retroperitoneal fibrozisi iceren bir
hastalik grubu olarak tanimlanmaktadir.’> Kronik
periaortit tanis1 goriintiileme yontemlerine daya-
nilarak konulur.® Distal abdominal aortada genis-
leme olusturarak veya olusturmadan kronik
adventisyal inflamasyon ile beraber ateroskleroz ve
aort duvar1 mediya tabakasinda kalinlagmaya
neden olan ve komsu dokulara da yayilabilen in-
flamatuar bir sitirectir.’

Kronik periaortit, ilk kez 1905 yilinda Fransiz
irolog Albarran tarafindan tanimlanmistir.® 1948
yilinda ise Amerikali {irolog Ormond tarafindan
daha detayl bir tanimlama yapilmis, bolgesel degil
sistemik bir hastalik oldugu ileri stirilmiistiir.’

Son yillarda immiinglobtilin (Ig) G4 ireten
plazma hiicrelerinin varlig: ile iligkili kronik peri-
aortit hasta sayilarinda artig gézlenmistir ve kronik
periaortitin IgG4 iligkili sistemik bir hastaligin kli-
nik belirtisi olabilecegi iddia edilmektedir."

Kronik periaortit hastalarinda siklikla karsila-
silan bobrek problemi; retroperitoneal bolgedeki

fibrozise bagli, tireterlere distan basi nedeni ile ge-
lisen postrenal akut bobrek yetmezligidir.!' Tika-
niklik ortadan kaldirilinca bobrek yetmezligi
genellikle diizelir. Olgumuzda iriner sistem USG
goriintiilemesi ile bu durum diglanmigtar.

Kronik periaortit hastalarinda nadir de olsa
karsilagilan bagka bir bobrek problemi de renal ven
trombozudur.'? Inferior vena kava gibi biiyiik ven-
leri de kapsayan trombozlar goriilebilir. Olgu-
muzda renovaskiiler Doppler USG goriintiilemesi
ile bu durum diglanmistur.

Kronik periaortit hastalarinda hematiiri
ve/veya proteiniiri nadir de olsa goriilebilir. Litera-
tlirde kronik periaortit ile iligkili glomeriiler hasta-
liklar ve wvaskiilitik siirecler bildirilmigtir.!3-15
Kronik periaortitin etiyolojisi tam olarak bilinme-
mektedir, ancak vaskiilitik siireglerle goriilen bir-
likteliginden dolay1 patogenezinde immiinolojik

mekanizmalarin rol oynadig: distintilmektedir.'®

Kronik periaortit tanisi ile takip edilen hasta-
larda siklikla karsilagilan obstriiktif {iropati tablosu
hastalardaki glomeriilopatileri maskeleyebilir, glo-
meriilopatiler ge¢ tani alabilir ve bu nedenle tedaviye
yanit alinamayabilir. Kronik periaortit hastalarinin
her poliklinik vizitinde kan biyokimyas: disinda tam
idrar tetkiki istemi yapilmasi bu agidan ¢ok énemli-
dir. Hemattiri ve/veya proteiniiri saptandiginda glo-
merdiler hastaliklar ve vaskiilitler akilda tutulmal ve
gerekirse ANCA serolojisi istenmelidir.

Olgumuzda akut bébrek yetmezligi, proteiniiri
ve hematiiri tablosu nedeni ile 6n tanida HIGN dii-
sintlmiis ve bobrek biyopsisi yapilarak posi-
immiin kresentik glomeriilonefrit tanisi konulmus-
tur. ANCA serolojisi pozitif saptanan olguda ANCA
iligkili vaskiilit distintilmiistiir.

Pleomorfik klinik 6zellikleri ve patolojik ka-
rakterleri nedeni ile kronik periaortit ilgi ¢ekici bir
hastaliktir. Kronik periaortit bir bag dokusu hasta-
ligadir ve birincil patolojik 6zelligi periaortik kol-
lajen birikimi olmasidir. Kronik periaortit
patogenezinde vaskiilitik siireglerin rol oynayabi-
lirligi hicbir zaman diglanamaz bir olasiliktir. Kro-
nik periaortit tanisi alan hastalar mutlaka sistemik
otoimmiin hastaliklar veya vaskiilitler acisindan

ayrintil olarak degerlendirilmelidir.
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