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OZET

Klinigimize akut renal yetmezlik, malign hipertan-
siyon, mikroskopik hematiiri ve renal fonksiyonlarda
hizli kotiile§me nedeniyle yatirilan ve renal igne bi-
yopsisi ile "Kresenlik formda IgA Nefropatisi” tanisi
konulan vaka, literatiirde nadir bildirilmesi nedeniyle

sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Hizh seyirli glomeriilonefrit
IgA nefropatisi

GIRIS
IgA Nefropatisi, 1969 yilinda ilk kez Berger tara-
findan bobrek mezangiumunda IgA ve C3 birikimleri

ile karakterize bir glomertlopati olarak tanimlanmistir
(1). Gilnumiizde ise sanayilesmis tllkelerdeki glome-
riilopatinin en yaygin formudur (2). Glomeriilde gozle-
nen histopatolojik degisiklikler farklilik gosterebilir.
Cogu hastada fokal veya diffiiz mezangial proliferatif
glomeriilonefrit goriilmesine ragmen, normal veya nor-
male yakin glomeriil, fokal skleroz, membranoprolife-
ratif glomertilonefrit, membran6z glomeriilonefrit, akut
glomertilonefrit, son ddnem kronik glomertilonefrit ve-
ya interstisyel nefrit gériiniimlerine de rastlanabilir (3).
IgA nefropatisinin kresentik formu ise 1970'li yillarin
sonlarinda tanimlanmigtir (4).

Bu yazida klinigimize agir hipertansiyon, hizli yik-
selen iire ve kreatinin degerleri nedeniyle yatirilan ve
renal igne biyopsisi ile IgA nefropatisi (hizli ilerleyen
glomertiilonefrit + malign hipertansif arteriolopati) tani-
st konulan geng bir hasta, literatiirde cok nadir bildiril-
mesinden dolay: takdim edilmistir.

OLGU

C.T. 26 yasinda, erkek hasta, Balikesir dogumlu,
evli. Iki yildir, zaman zaman enseden baslayip frontal
bolgeye dogru yayilan, bulanti-kusma ile birlikte olan
ve analjeziklere cevap veren bag agrilar1i oluyormus.

SUMMARY

The case which was followed up in our clinic as
acute renal failure, malignant hipertension, microsco-
pic hematuria and rapid deterioration of renal functi-
ons had a diagnosis of crescentic form IgA nephro-
pathy by the renal needle biopsy is presented in this
article because of its rareness in the literature

Key Words: Rapidly progressive glomerulo-
nephritis IgA nephropaty

Ug hafta 6nce siddetli bas agris1 yakinmasiyla yapilan
muayenesinde sistolik kan basinci 250 mmHg bulunan
vakanin kranial bilgisayarli tomografisi normal olarak
degerlendirilmis. 18.08.1994 tarihinde bag agrisi, bu-
lant1, kusma, nefes darligi, Oksiiriik, hemoptizi ve
o6dem yakinmalan ile fakiiltemiz Nefroloji Poliklinigi-
ne bagvuran hastanin yapilan fizik muayenesinde Tan-
siyon arteriyeli yatar pozisyonda sag kolda 190/120
mmHg, sol kolda 180/115 mmHg, sag ayakta 210/140
mmHg, nabiz dakika sayis1 92, ateg 36.7 °C, solunum
dakika sayis1 28/dk idi. Genel durum kotii, anemik go-
riniimde ve bilateral 6demi mevcuttu. Ortopneik ve
dispneik, inspiryumda akciger bazallerinde ince railer,
tasikardi ve S3 galo ritmi saptandi. Laboratuvar tetkik-
lerinde; eritrosit sedimentasyon hizi: 115 mm/saat, he-
moglobin: 6.8 g/dl, hematokrit: % 18.5, beyaz kiire:
8600 mm’, kirmiz1 kiire: 2.100.000/mm’, trombosit:
96.000/mm’, iire: 185 mg/dl, kreatinin: 5.1 mg/dl, fos-
for: 8.3 mg/dl, iirik asit: 11 mg/dl, laktik dehidrogenez:
332 U, trigliserid: 214 mg/dl idi. Diger biyokimyasal
degerleri normal idi. Idrar dansitesi 1005, 1.5 g/giin
proteintirisi ve sedimentin her biliylitme sahasinda 50-
60 eritrosit saptandi. Protein elektroforezinde albumin
% 49.8, gamma % 23.1 idi. Goz dibi muayenesinde
grade IV hipertansif retinopati mevcuttu. Renal ultraso-
nografide; her iki bobrek boyutlari normal, parankim
ekolar1 artmig (Grade II) olarak rapor edildi.
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Hasta bu bulgularla akut renal yetmezlik, malign hi-
pertansiyon, akut sol kalp yetmezligi 6n tamlariyla kli-
nigimize yatirildi. 240 mg/giin Verapamil, 5 mg/giin
Silazapril baslandi. Furosemid 400 mg/giin ilave edil-
digi halde ditirez 300-750 cc/gilin arasinda idi. T.A. ve
sol kalp yetmezligi bulgularinda kismi stabilizasyona
ragmen tre, krealinin degerlerinde hizli bir artig géz-
lendi. Yatisinin {icilincii giiniinde tire 324 mg/dl, krea-
tinin 13.5 mg/dl'yc yiikseldi. Laboratuvar bulgularin-
daki hizli ilerleme nedeniyle hizli ilerleyen glomcriilo-
nefrit (RPGN) diislinlilerek bobrek igne biyopsisi ve
kas biyopsisi yapildi. Iki saatlik hemodiyaliz uygulan-
di1 ve pulse steroid (metil prednizolon 500 mg x 2/giin,
total 3 g), Dipiridamol p.o. 300 mg/giin tedavisi basg-
landi. Acil hemodiyaliz programini takiben haftada iki
kez kronik hemodiyaliz (4'cr saat) programina devam
edildi. Hastanin genel durumunda iyilesme ve muaye-
ne bulgularinda diizelme goézlendi. Kan basinci regiile
oldu. idrar miktar1 ortalama 1000 ce/giin'c ¢iktr. Bu
donemde ayirict tanit yoniinden yapilan tetkikler ta-
mamlandi. ASO < 200 EU/ml, CRP 43 mg/dl, RF (-)
negatif, IgG 5.6 g/l (normali: 8.2-17.6). C,, 0.6 g/l

(normali: 0.526-1.20) idi. IgA. igM, ANA, AMA, AS-
MA, anti-DNA ve anli bazal membran glomeriil anti-
koru negatif bulundu. Puise kortikosteroid tedavi son-
rasinda 40 mg/giin Piedni/.olon + 300 mg Dipiridamol
tedavisi devam edildi. Renal biyopsinin 1sik mikros-
kop incelemesinde kesitler ortalama 15 glomeriil iceri-
yordu. Glomeriillcrde diffiiz endo ve ekstra kapiller
prolifciasyon, hyalini/asyon, kapsiiler yapisiklik, pse-
udotubiil olusumu ve libroepilelial kresentler goriildii.
Tubtillerdc dilatasyon, silendir, inlcrstisyumda mono-
niiklccr iltihab hiicreler vardi. Arteriol cidarlarinda in-
timal mukoid ve fibrindz daralmaya karsit iltihabi hiic-
re infiltrasyonu goriilmedi. Immiin florcsans mikros-
kopta; immiin kompleks tipi glomeriilde graniiler depo-
lanma (C3, IgA parlak), damarsal florcsansta baslica

orta ¢ap arterlerde C3, IgM, fibrinojen goriildii. PATO-
LOJIK TANISI: IgA nefropatisinc uyar. 1) Hizli ilerle-
yen glomertilonefrit (RGPN), 2) Malign hipertansive
arteriolopati. Sol bacak ¢izgili kas insizyonu biyopsi-
sinde vaskiiler patoloji goriilmedi.

Dordiincii hafta yapilan tetkiklerinde: 1 gr/giin civa-
rinda proteiniirisi. 400 cc-1000 cc/gilin dilirezi mevcut-
tu ve kreatinin klirensi 4 ml/dk idi. Renal sintigrafide.
"Bébreklerin perfiizyonu ve fonksiyonlart ileri derece-
de azalmis ve gecikmisti”. Haftada iki kez hemodiya-
ii/ programi devam ederken 2. pulse steroid tedavisi ve
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200 mg/giin siklosporin A (CyA) tedavisi uygulandi.
Dort seans plazmaferez yapildi. Sekizinci haftada ya-
pilan kan transfiizyonlart ile hemoglobin: 8.6 mg/dl,
hematokrit: 28, beyaz kiire: 4800, scdimcnlasyon: 8
mm/saat, 1.6 g/giin proteinini ve mikroskopik hcmalii-
risi mevcuttu. Ure: 164 mg/dl, kreatinin: 5.8 mg/dl,
urik asid: 8.8 mg/dl idi. Bu bulgularla son donem bob-
rek yetmezIligi olarak kabul edildi. CyA kesildi. Predni-
zolonc tedricen azaltilarak 20 mg/giin'e indirildi. Haf-
tada iki kez hemodiyaliz programina alinarak taburcu
edildi.

TARTISMA

Akut renal yetmezlik tanisiyla yatirilan hastanin er-
kek olmasi, malign hipertansiyonu ve mikroskopik he-
matiirisinin saptanmasi, ayirici tanida oncelikle poliar-
teritis nodosa'y1 diistindiirdii. Good-Pastur¢ sendromu,
akut nefropatisi ve idiopatik RPGN ayirici tanilarimiz
arasinda idi. Klinik seyirin ¢cok hizli olmasi nedeniyle
bir yandan RPGN'e yonelik tedaviye basladik. Diger
yandan ayirici tani icin arastirmalara devam ettik.

IgA nefropatisi genellikle yavas seyirli bir hastalik-
tir (5.6). Tan1 konulduktan sonra olgularin % 25' 10
yilda, % 40-50'si 20 yilda kronik renal yetmezlikle so-
nuclanir (7). IgA nefropatisinin etiyopatogenezi yogun
aragtirmalara ragmen tam olarak anlasilamamuistir (5).
Glomeriilcr hasar, medullar IgA sisteminin bir anoma-
lisinde gortilebilir veya IgA iceren immiin kompleksle-
rin birikimiyle ilgili olabilir (8,9). Mezangial IgA'nin,
IgA! alt sinifi oldugu bildirilmektedir. Dolasan im-
miin komplekste sadece IgAj alt sinifi olmasi mezan-
gial IgA'nin dolasimdan kaynaklandigini destekle-
mekledir. IgA nefropatisinde kompleman yolu aktivas-
yonunun glomertiilcr hasarda 6nemli oldugu bildiril-
mektedir (5). Sitokinlerin de IgA nefropalisi paiogene-
zinde IgA iiretimini artirarak rol oynayabilecegi One
siirilmekledir (10). IgA nefropatisindc kemik iliginde
IgA tretiminin ;irltigr konusunda genel fikir birligi var-
dir (8-10). Kismi IgG alt siif eksikligi de (baslica
IgG 1) suglanmaktadir (7). IgA nefropalili hastalarda

dolagimda ve bobrekte bulunan IgA normal Kisilcrde-
kinden hafifce daha negatif yiikliidiir. Bu 6zellik me-
zangial yapilara baglanmayi artirabilir (2).

IgA nefropatili hastalarin en belirgin klinik 6zellik-
leri hematiiri ve proleintiridir. Tekrarlayan makrohe-
malliri ve persistan mikrohematiiri sirasiyla hastalarin
% 54 ve % 78'dc olusur. Ayrica intermittant mikrohe-
matiiridc goriilebilir. Olgularin % 52'dc 1 g/giin'den



daha az, % 37'dc ise 1 g/giin'ii asan proteinim vardir
(10). TgA nefropalili hastalarin % 30-50 kadarinda ba-
zen kiiclik kresentlerin varhgma ragmen, tam gelismis
kresentik tablo nispeten seyrektir (3).

1984 yilina kadar literatiirde RPGN formunda sey-
reden IgA nefropalili 16 hasta bildirilmistir. Vakalarm
¢ogu 40 yasindan kiigiiktii (7-49 yas). Erkck-kadin
orani 2 idi. Tam1 aninda proteiniiri, mikrohemaliiri ve-
ya makrohcmaliiri vardi. Ote yandan, bu grupta hiper-
tansiyon prcvalanst % 47. renal yetmezlik % 37.5 ve
son donem bobrek hastaligina gidis % 56 olarak rapor
edilmistir (3).

Abuclo ve ark (3)'nin literatiirde bildirdigi 16-60
yaslar1 arasindaki 5 erkek hastanin hepsinde renal
fonksiyonlarda bozulma ve hipertansiyon saptamislar-
dir (kreatinin orani 1.6-9 mg/dl). Vakalarin 4linde nef-
rotik diizeyde prolciniiri ve eritrosit silendirlcri, 2'sindc
gecici hematiiri varmis, sadece 2 vakada IgA hafif
yiiksek bulunmustu. Bir hastada tan1 aninda diyaliz te-
davisi gerekirken digerlerinde 4 ay-2 yil arasinda son
donem bobrek yetmezligi gelismis. Levy ve ark (11)
cocuklarda kresentik hastalik nedeniyle son donem rc-
nal yetmezlik insidensini % 7 bulmuslardir.

Welch ve ark (12), 1988 yilinda, 7-13 yaslan ara-
sinda 5 hizli seyirli IgA nefropatili hasta bildirmisler-
dir. Bunlarin 4'i erkekti. Uc hasta sirasiyla hipertansif
ensefalopati, 6dem ve asemptomatik gross hematiiri,
diger iki hasta ise gross hematiiri ve 6dem tablosuyla
bagvurmustu. Agir hipertansiyon hepsinde vardi. C3,

C4 ve IgA seviyeleri normaldi. Bu hastalarin hepsine

renal transplant uygulanmisti.

Vakamizda agir hipertansiyon, mikroskopik hema-
tiri ve hemodiyaliz tedavisine gereksinim duyulan re-
nal yetmezlik mevcuttu. IgA diizeyi normaldi. Litera-
tirde de bildirildigi gibi IgA diizeyi, IgA nefropatili
hastalarin % 30-50'dc yiiksektir. Kan basincinda yiik-
selme, serum kreatinin artmasindan once klinik seyir
10-40). Bircok hastada,
hipertansiyon akselere seyrederek hizla renal fonksi-

sirasinda siklikla gelisir (%

yonlarin bozulmasina yol acar (6).

Cocuklarda prognoz eriskinlerden daha iyidir. Er-
kek cinsiyet, ileri yags (> 25 yas), agir proteiniiri, hi-
pertansiyon, bazi histolojik gostergeler (agir mezangial
proliferasyon, sklerotik glomertiil, agir intcrstisycl degi-
siklikler, kresent olusumu ve renal arlerioskleroz gibi)
IgA nefropatisindc prognozu kotiilestiren faktorlerdir
(13.14). Vakamizin da protein (irisi disindaki diger
velliklcri kotii prognoz yoniindeydi. Literatiirde bildi-
rilen bu vakalarin tedavisinde glikokortikoidler, sito-
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loksik ajanlar, antikoagiilanlar ve plazmaferez tedavisi
tek basina veya birlikte yapilmaktadir (5). Hastamizda
yapilan medikal tedaviye ragmen son dénem renal yet-
mezlik gelisti. Tekrarlayan makrohematiiri ve [
g/glin'li asan proteiniirisi olmayan olgularda hipertan-
siyon varsa sadece hipertansiyonu tedavi edip, uzun sii-
reli izlemeyi tercih ediyoruz. Bu durum diginda IgA
nefropatili hastalarimizda azothiopurinle birlikte veya
tek bagina glukokorlikoid tedavisi uyguluyoruz. Uygu-
ladigimiz bu tedavi protokolleri ile vakalarimizda
olumlu yanitlar elde ettigimiz kanisindayiz.
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