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TANIM

Diffuz Alveolar Hemoraj

Hizli llerleyen Glomerulonefrit
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immiin Kompleks

MPO-ANCA
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P-ANCA pattern Demonstration of perinuclear
antineutrophil cytoplasmic antibodies (P-ANCA) by indirect
immunofluorescence with normal neutrophils. Staining is
lirmited to the perinuclear region and the cytoplasm is
nonreactive. Among patients with vasculitis, the antibodies
are usually directed against myeloperoxidase. However, a P-
ANCA pattern can also be seen with autoantibodies against a
nurmber of other antigens including lactoferrin and elastase.
Mon-MPO P-AMNCA can be seen in a variety of nonvasculitic
disorders. Courtesy of Helmut Rennke, MD.



Acute ANCA Renal Vasculitis

Necrotizing Necrotizing Necrotizing Arteritis
Glomerulonephritis Medullary Angiitis

Segmental Fibrinoid Necrosis




ANCA-Associated Pulmonary Lesions

Necrotizing

Hemorrhagic Granuloma?ous Eosinophilic
Capillaritis Inflammation Inflammation




Pulmoner Renal Sendrom
o (Seropozitiflik)

ANCA Vaskdlitleri %545  (48/88)*
ANCA & Anti-GBM Vaskdilitleri % 8.0 (7/88)
Anti-GBM Vaskadlitleri % 6.8 (6/88)
Diger % 30.7 (27/88)

*8 olgu Wegener Granulomatozisi
40 olgu Mikroskopik Polianjiit

Sonuc: ANCA vaskuliti, 0zellikle mikroskopik polianjiit

PRVS icin en sik sebeptir

Niles et al. Arch Int Med 1996; 156: 440-5



Goodpasture Sendromu
(Anti-GBM Antikor Hastaligi)

e Anti-GBM antikorlari

—Renal ve pulmoner kapillerin bazal
membrani

e Tip IV kollajenin a3 zincirinin non-kollajenoz
(NC-1) bolumune karsi
e Dolasimdaki anti-GBM antikorlar!

— Glomerulonefrit ve alveolar hemoraji
e Glomerulonefrit (% 10-20)
e Pulmoner hastalik (92610)



Goodpasture sendromu
(Risk faktorleri)

e Genetik
— HLA-DRw15, -DR4, ve -DRB1 allellerini tasiyan genetik

e Cevresel maruziyet
— Sigara
— Viral bulasim
— Hidrokarbon ¢o6zlcu inhalasyonu
— Pnomoni - daha az siklikla

e Dolasimdaki anti-GBM antikorlari
— Bazal membranlari baglar
— Komplemani fikse eder

— Inflamatuar cevap iliskili bir hiicre tetiklemesi
e Pulmoner kapileritis ve/veya glomerulonefrit



Pulmoner Renal Sendrom
(Klinik)

e Ana belirtiler
—Yorgunluk
— Gece terlemesi
—Kas agrilari
— Poliartraljiler
— Episklerit
— Purpurik doktntuler

e Uc aydan uzun sure



Goodpasture Sendromu
(Bulgular ve belirtiler)

e Hemoptizi / Hemoraji

— Eszamanli akciger hasarlanmasi

e Alveolar kapiller permeabilite artigi
— Antikorlarin alveolar bazal membrana ulasmasi

— Solunum sikintisi ve/veya yetmezlIigi
e Dispne, Oksuruk
— Yorgunluk, ates ve kilo kaybi

e Periferal 6Odem ve anemi



Goodpasture Sendromu
(Bulgular ve belirtiler)

e Glomerulonefrit

e Hematuri
— Gross hematuri (%40)

e Proteinuri
e Idrar analizinde eritrosit silendirleri
e Bobrek yetmezligi



Goodpasture Sendromu
(Tani)

e Baslangi¢ testleri PRS tanisini desteklerse,
llave testler

— Tam idrarda sediment - hucre silendirleri
hematuri
e Serum anti-GBM antikorlarinin tespiti
— Indirekt immunoflordsan test
— Rekombinant veya insan NC-1 a3’u ile ELISA
test
e Diger serolojik testler

— SLE
e Antinukleer antikorlar (ANA)

— Poststreptokokal glomerulonefrit
e Antistreptolizin-O

— ANCA testleri -- % 25
e Cevresel tiplerde



Goodpasture Sendromu
(Tani)

e Renal biyopsi

— Yarimay formasyonuyla hizli seyreden progressif fokal
segmental nekrotizan glomerulefrit

« Immunoflordsan renal ve akciger doku boyamalari
— Glomeruler ve alveoler kapillerler boyunca IgG depozisyonu
e Yarimay formasyoniu RPGN
= Fibriler glomerulonefrit - nonspesifik anti- GBM baglanmasi
e Pulmoner fonksiyon testleri ve bronkoalveolar lavaj tanisal
degil
e Diffuz alveolar hemoraji

— Ardisik 6rnekleme sonrasi hemorajik kalan lavaj sivisi -
hematokrit dismesi

— GOgus radyograminda infiltrasyonlar



Anti-GBM Disease

(Anti-GBM
crescentic
glomerulonephritis ;.5
and Goodpasture’s reie
syndrome)







Goodpasture Sendromu
(Tedavi)

e« Immunsupressif Tedavi (Grade 1 B)
— Siklofosfamid 2mg/kg

e Yeni antikorlarin olusmasini dnlemek icin 2-
3 aylik tedavi

e Anti GBM varsa 6-12 ay (Grade 2C)




Goodpasture Sendromu
(Tedavi)

e |V Kortikosteroid

—Oral prednizon’u (1 mg/kg) maksimum
60 - 80 mg/gun) takiben

— Remisyonda 20 mg/gun’e azaltilmali (genellikle 3
hafta)

» 6 hafta kadar devam edilmeli, ardindan
yavasca 6 ay icinde kesilmeli

— IV metilprednizolon (Grade 1B)

15 - 30 mg/kg -- maksimum 1000 mg
— Ucg doz halinde



Goodpasture Sendromu
(Tedavi)

e Plazmaferezis (Grade 1 B)

—Tedavi 2-3 hafta boyunca gunluk veya
gunasirl 4 L lik exchange sivisi
e Anti GBM antikorlarini almak

e Replasman sivisi olarak alobumin onerilmekte

— Renal biyopsi veya pulmoner hemoraji varsa
albumin yerine -- 1 /2 L TDP

e Baslangic plazmaferez 2- 3 hafta

—Hala anti-GBM varsa / hemoptizi devam
ediyorsa plazmaferezi kesilmeli (Grade
2B)



TEDAVI ONCESI TEDAVI SONRASI



Goodpasture Sendromu
(Yeni tedavi)

e Immunoadsropsiyon

— Sepharose- coupled koyun antihuman
IgG kolonu 25 devir

e Renal fonksiyonlarda duzelme
— Stabil kreatinin seviyeleri 2 mg/dL

e Bu yontemin onerilmesi icin hasta
serilerine ihtiyac var



Tedavi Komplikasyonlari

e Plazmaferez

— Enfeksiyon
e IV Immunglobulin (100-400 mg/kg)

e Siklofosfamit
— Enfeksiyon -- hastaligin alevlenmesi
e Pneumocystis jiroveci (carinii)
e Pnémoni
— Amenore
— Mezane toksisitesi (sistid ve mezane kanseri)

e Kortikosteroid

— Enfeksiyonlar
e Orofaringeal fungal enfeksiyonlar
e Gastrit (GIS kanamasi)
e Kemik dansitesi kaybi



Goodpasture Sendromu
(Prognoz)

e Goodpasture sendromu hizli ilerler
e Tanl ve tedavi gecikirse fatal
e Prognoz iyi

— Tedavi respiratuar ve renal yetmezlik
baslamadan Once baslamissa

e Pulmoner hemoraji ve solunum

yetmezliginin yasamsal mudahalesi
havayolu kontrolu

— Endotrakeal entibasyon ve mekanik
ventilasyon
e Sinirdaki ABY - Solunum yetmeazligi



Goodpasture Sendromu
(Prognoz)

e Hemoptizi Iyl prognhoz isareti
— Erken tani

e ANCA (+) hastalarin az bir kismi tedaviye
daha Iyl cevap verir

e TUtUn icimine devam eden ve respiratuar
enfeksiyonu olan hastalarda relaps

e BObrek transplantasyonu olmus son
donem hastalar

— Greftte tekrarlama riski



Churg-Strauss Sendromu
(Patogenez)

e Akcigerlerde vaskiiler nekroz ve
granulomatoz inflamatuar cevap
— Allerjik granulomat6z anjiit
—Uzun donem astim ve dramatik periferal
eozinofili

e ANCA (+) ve karekteristik vaskulit



Churg-Strauss Sendromu
(Klinik)

Sistemik belirtiler tGst solunum yolu tutulumlari
— Rinosinuzit, rinit, nazal polipler

Deri degisiklikleri

— Noddller, purpura, urtiker

Hareket sistemi
— Artraljiler, myaljiler, monondrit multipleks

Abdominal semptomlar

— Agri, diyare, kanama

Kardiyak bulgular

— Kalp yetmezligi, perikardit,hipertansiyon

Uriner sistem
— Mikroskopik hematuri



Churg-Strauss Sendromu
(Tani)

Amerikan Romatoloji Koleji (ACR) tanisal kriterleri
— Astim,

— % 10’un Uzerinde periferal eozinofili

— Monondropati / polinGropati

— Paranazal sints anormallikleri

— Ekstravaskduler eozinofiller

Direkt gogus radyogramlarinda siklikla yamali ve gecici
Infiltratlar

— Buyuk ve kacuk noduller

Ince kesit kompitlrize tomografi

— Lobuler yayilimli subplevral konsolidasyon
— Sentrilobuler noduller

— Zemin-cam opasitesi

— Multibl noduller —bronsiyal duvar incelmesi
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Churg-Strauss Sendromu
(Tani)

e Plevral efflzyon 1/3
— Eozinofilik Eksuda

e LoOkositoz (Eozinofili)
— Bronkoalveolar lavaj eozinofilisi

e Uzamis eritrosit sedimentasyon hizi -
anemi

e IgE seviyesi yilksek ve hastaligin
siddetiyle koreledir

e Pozitif serum ANCA prevalansi % 44 - 66



Wegener Granulomatozisi
(Patogenez)

e ANCA 1ligkili en sik gorulen vaskulit

— Akcigerleri veya diger organlari tutan
generalize fokal nekrotizan vaskulit
e Nekrotizan granulomatoz inflamasyon
e Fokal nekrotizan glomerulonefrit

—Sinirh WG

e Renal hastalik olmaksizin akcigerlerin
tutulumu



Wegener Granulomatozisi
(Klinik)

e Manifest renal hastalik %0 70-90

e Baslangic semptomilari
— Ates, halsizlik, kilo kaybi, myalji ve artralji
— Nazal akinti, sinlzit ya da epistaksis
— Eyer burun- septum hasari

e Vaskulitik faz semptomlar!
— Artralji
— KutanoOz vaskdlitler
— Monondoropati
— PolinGropati



Wegener Granulomatozisi
(Tani)

e ACR kriterleri

—Nazal ya da oral inflamasyon
— Anormal gogus radyogram bulgulari
—Anormal miktarda idrar sedimenti

—Pulmoner biyopsi

e Granulomatoz inflamasyon
—Hemoptizi

e Biyopsi yoksa 4. Kriter

— Bu tanim tanisal olarak % 88 sensitiviteye, % 92
spesifiteye sahiptir



Wegener's Granulomatosis

Granulomatous inflammation
involving the respiratory
tract, and necrotizing
vasculitis affecting small to
medium-sized vessels, e.g.
capillaries, venules,
arterioles, and arteries.
Necrotizing
glomerulonephritis is
common.
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Wegener Granulomatozisi
(Tani)

e GOgus radyogrami bulgulari

— Infiltrasyonlar

e Noduller yuvarlak bir ka¢c milimetreden santimetrelere
kadar buyuklikte (31%)

— Unilateral (55%)
— Bilateral (45%)
» % 50 si kaviter

 Infiltrat (63%)
 Noduler Kaviter infiltratlar (8%0)
— CT taramasinda perivaskuler dagihm gozlenebilir.

— Diffuz alveolar infiltrat
e Otopsi olgularinin % 5-45’inde g6zlenen alveolar hemoraji

e Massif pulmoner alveoler hemoraji nadir— tehdit
edici






Wegener Granulomatozisi
(Tani)

e | aboratuar
— Normokromik normositik anemi
— Hafif l6kositoz
— Hafif trombositoz
— Yuksek sedimentasyon hizi
— Pozitif romatoid faktor

— Artmis IgA ve IgG -- dolasimda immun
kompleksler

— Eozinofilik doku infiltratlari

e WG icin spesifik olup periferal kan eozinofilisi
gorulmez

— Idrar analizi

e Hematuri proteinuri ve kirmizi kan hicreleri kiimeleri
(% 80)



Wegener Granulomatozisi
(Tani)

e WG serolojisi

—c-ANCA yuksek oranda bulunur
e Sistemik WG % 90

e Sinirh WG - % 67-86

— Sensitivite ve spesifite dusuk
— Klinik hastalik kaniti gerekir



Wegener Granulomatozisi
(Tedavi)

e Siklofosfamid ile kortikosteroid
tedavisi

— %06 90 hastanin tam remisyonu
e Prednizon ve metotreksat tedavisi

e Remisyona ulasma median zaman!
12 aya kadar uzayabilir

—Relaps % 11-57



Mikroskopik Polianjit
(Klinik)

e Mikroskopik poliangiit (MPA) sistemik nekrotizan bir vaskulit

— Pulmoner kapillit
e En sik gorulen pulmoner lezyon

e Renal tutulum
— Hizli ilerleyen glomerulonefrit (RPGN)
e Lokalize Akciger tutulumu (% 10-20)

— Pulmoner hemoraji ancak yine de morbidite ve mortaliteye
katkida bulunur

— Massif pulmoner hemoraji icin firsat bekleyen lokal infiltratlar
— Hemoptizi

e Eklem

e Deri

e Periferal sinir sistemi

e Gastrointestinal tutulum



Rapidly progressive glomerulonephritis High power
light micrograph showing an active hypercellular crescent
containing fibrin, which has a bright red appearance {long
arrow ). Mote that the severe inflammatary injury has led
to fragmentation of the glomerular tuft (short arrow) and
to creation of a rent in the capsule (double arrow).
Courtesy of Helmut Eennke, MD.



Mikroskopik Polianjit
(Tani)

e Direkt Goguis Radyograminda
— Zemin-cam silinmesi
— Konsolidasyon
— Bronkovaskuler demetlerin incelmesi
— Noduler akciger lezyonlari
— Balpetegi gortinumiu
— Pulmoner interstisiyel fibrozis
— Obstruktif akciger hastaligi
— Pulmoner arter anevrizmalari

e MPO-ANCA ve Pr3-ANCA seropozitifligi



Mikroskopik Polianjit
(Tedavi)

e Farmakolojik gold-standart tedavisi

— Kortikosteroidler ve siklofosfamit
«ENn az 12 aylik tedavi



Pulmoner Renal Sendrom
(Enfeksiyonlar)

e Falciparum malarya

e Leptospirozis

e Hantavirus enfeksiyon
e Scrup tifus

e Tropikal Hastaliklar

e TANI: Spesifik serum antikorlarinin
tespitl
— Hastaliklarin ilk haftasinda negatif
sonuclar




Pulmoner Renal Sendrom
(Enfeksiyonlar-Tedavi)

e Uygun antibiyoterapi
e Kortikosteroidler

« Immun supresanlar - tartismall
— Sitaferez/Plazmaferez



Pulmoner Renal Sendrom
(Toksisite-Hipersensitivite)

e Penisilinler

e Sulfonamidler (ko-trimoksazol)

e Rifampisin

e Tiyazidler

e Furasemid

e Omeprazol



Pulmoner Renal Sendrom
(Direkt toksisite)

e Aminoglikozitler

e Amfoterasin B

e Agir Metaller

e Analjezikler (NSAID)

e Tedavisinde toksik tedavinin erken
baslatilmasi prognozu belirleyicidir

—Hemofiltrasyon



Pulmoner Renal Sendrom
(Tedavi Prensipleri)

e Destek tedavisi

— Organ disfonksiyon tedavisi
e Mekanik ventilasyon
e Surekli renal replasman tedavisi
e Vazopressor ilaclar
e Kan ve kan urunleri- sivi destegi

e Destek tedavisinden ayri PRS tedavisindeki amac
— Dolasimdaki antikorlari uzaklastirmak,
— Daha fazla antikor tretimini durudurmak
— Antikor dretimini uyaran antijenleri ortamdan almak

— Tedavi plazmaferez, steroid ve siklofosfamid tedavisi
Uzerine kurulu

— Enfeksiyonlar 6lumden sorumliu



Pulmoner Renal Sendrom
(Prognoz)

e Zamaninda tani ve tedavi
e Etkin yogun bakim
e Daha az toksik alternatifler

e Renal fonksiyonun derecesi
—Yarimay formasyonunun oranl

e Renal transplantasyon guvenle
PRS’de uygulanabilir



Yamagata K, Hirayama K, Mase K et al. Apheresis for
MPO-ANCA-associated RPGN-indications and efficacy:

lessons learned from Japan nationwide survey of RPGN.
J Clin Apher 2005:20:244-51

1989-2000 — Japonya - ulusal
Hizli ilerleyici glomerulonefrit (RPGN) 715 hasta

Sero-patoloji Hasta Sayisi (%)
anrl:ri;aisr)r/]cr)rrﬁtr: glaorrlnn;?)tzlonefrit 283 (% 39)
Mikroskopik polianjiit 127 (% 17)
MPO-ANCA 370 (% 51)

PR3-ANCA 23 (% 3)




Yamagata K, Hirayama K, Mase K et al. Apheresis for
MPO-ANCA-associated RPGN-indications and efficacy:

lessons learned from Japan nationwide survey of RPGN.
J Clin Apher 2005:20:244-51

Cesitli immunsupressif kombinasyonlarla aferez yapilan 53 hasta
kontrol grubuna gore
Serum kreatinin 1 - CRP 1 - pulmoner tutulum 1

RPGN hastalarinda iyi prognoz (renal fonksiyon — survi)
PR3-ANCA > MPO-ANCA

e Diyaliz bagiml hastalarda aferez tedavisi yararsiz
— Sadece CRP’si 6 mg/dL’den yluksek PRS’lu hastalar
hafifce daha iyi bir prognoz sergilemiglerdir
» Hasta survi

— Aferezle - %66.7,
— Aferezsiz - % 56.7

e Aferezle MPO-ANCA titrelerinde hizli bir disme



Yamagata K, Hirayama K, Mase K et al. Apheresis for
MPO-ANCA-associated RPGN-indications and efficacy:

lessons learned from Japan nationwide survey of RPGN.
J Clin Apher 2005:20:244-51

Yasli - kronik ve sklerotik lezyonlar
PR3-ANCA RPGN > MPO-ANCA RPGN

Firsatcl enfeksiyonlardan kacinmak
Icin daha dusuk dozlarda
Immunosupresan

Sitaferez tedavi



Yamagata K, Hirayama K, Mase K et al. Apheresis for
MPO-ANCA-associated RPGN-indications and efficacy:

lessons learned from Japan nationwide survey of RPGN.
J Clin Apher 2005:20:244-51

- SONUC

e Aferez tedavisi dusunulmeli

—Renal fonksiyonlari hizla kotulestiren
PR3-ANCA iliskili RPGN
e RPGN’nin agressif formu

— Siddetli inflamasyonla komplike
pulmoner renal sendrom

—Yuksek MPO-ANCA titreleriyle relaps
durumlarinda



Shalev T, Haviv Y, Segal E et al. Outcome of patients
with scleroderma admitted to intensive care unit. A
report of nine cases. Clin Exp Rheumatol 2006;24:380-6




Shalev T, Haviv Y, Segal E et al. Outcome of patients
with scleroderma admitted to intensive care unit. A
report of nine cases. Clin Exp Rheumatol 2006;24:380-6




Shalev T, Haviv Y, Segal E et al. Outcome of patients
with scleroderma admitted to intensive care unit. A
report of nine cases. Clin Exp Rheumatol 2006;24:380-6




Shalev T, Haviv Y, Segal E et al. Outcome of patients

with scleroderma admitted to intensive care unit. A
report of nine cases. Clin Exp Rheumatol 2006;24:380-6

SONUC
Yogun bakim prognozu oldukc¢a kot

Enfeksiyoz komplikasyonlar en
oldurudcu sebep

Pulmoner fibrozis gibi altta yatan organ
tutulumu belirleyici



Camargo JF, Tobon GJ, Fonseca N et al. Autoimmune
rheumatic diseases in the intensive care unit:

experience from a tertiary referral hospital and review
of the literature. Lupus 2005:14:315-20

Otoimmun Romatizmal Hastaliklar (AIRD)
Hastaneye yatis endikasyonlari olan hastalarin 1/3’0 yogun bakim hastasi

Yogun bakima kabul edilen 24 AIRD hasta
Romatizmal alevlenme (%37.5), enfeksiyon (%37.5)

e Yogun Bakima kabul edilenler
— 13 SLE (% 54.2)
— 3 Romatoid artrit (% 12.5)
— 3 Pulmoner renal sendrom (% 12.5)
— 2 Dermatopolimiyozit (% 8.3)
— 2 Skleroderma (% 8.3)
— 1 Antifosfolipid sendrom (% 4.2)



Camargo JF, Tobon GJ, Fonseca N et al. Autoimmune

rheumatic diseases in the intensive care unit:
experience from a tertiary referral hospital and review
of the literature. Lupus 2005:14:315-20

Romatizmal hastalik kaynakli komplikasyon
(29.1%)

Yogun bakim sirasinda
mortalite (n)

4 (%16.7)

PRS (n) 2 (% 8.4)

Daha onceki calismalara gore daha dusuk mortalite
APACHE mortaliteyi onceden belirlemede etkin




Stangou M, Asimaki A, Bamichas G, Christidou F, Zoumbaridis N, Natse T,
Galanis N, Christaki P, Patakas D, Sombolos K. Factors influencing patient

survival and renal function outcome in pulmonary-renal syndrome associated
with ANCA (+) vasculitis: a single-center experience.
J Nephrol. 2005 Jan-Feb;18(1):35-44

PRS tanisi almig 22 hasta (19 erkek,3 kadin) retrospektif

28-76 yil, (ortalama 55)

PR3 ANCA (+) (n) 13 (% 59)
MPO ANCA (+) (n) 9(% 41)
Serum kreatinin (Cr) 6.6 = 4.4

(mg/dL)
Proteinuri (g/24 h) 1.6 +/- 1.4 g/24 h




Stangou M, Asimaki A, Bamichas G, Christidou F, Zoumbaridis N, Natse T,
Galanis N, Christaki P, Patakas D, Sombolos K. Factors influencing patient

survival and renal function outcome in pulmonary-renal syndrome associated
with ANCA (+) vasculitis: a single-center experience.
J Nephrol. 2005 Jan-Feb;18(1):35-44

Kortikosteroid ve siklofosfamid tedavisinin 1. ayinda

Renal fonksiyonda duzelme (n) 12 (54.5%)
Serum Kr (mg/dL) 85+45a4.3+2.3
Renal Fonksiyonda kotulesme (n) 9 (%41)
Mortalite 1

Sonraki surede

Mortalite (n) 11 (50%0)
Solunum yetmezligi (n) 8 (206 73)
Son donem bobrek hastaligi 3 (2013.6)
(ESRD) (n)

Bozuk renal fonksiyonlarla stabil 5 (% 36.4)

Normal renal fonksiyon 3 (2013.6)



Stangou M, Asimaki A, Bamichas G, Christidou F, Zoumbaridis N, Natse T,
Galanis N, Christaki P, Patakas D, Sombolos K. Factors influencing patient

survival and renal function outcome in pulmonary-renal syndrome associated
with ANCA (+) vasculitis: a single-center experience.
J Nephrol. 2005 Jan-Feb;18(1):35-44

SONUC

e ANCA (+) PRS’li hastalarda mortaliteT

e PR3-ANCA (+) tedaviye erken cevap
e MPO-ANCA vaskdlitleri uzun donem tedavi



Gallagher H, Kwan JT, Jayne DR. Pulmonary renal

syndrome: a 4-year, single-center experience.
Am J Kidney Dis. 2002 Jan;39(1):42-7

e PRS’li 14 hasta

e 1996-2000 yillarl arasinda 65 *+ 2
ortalama yas, retrospektif calisma

e 7 si kadin
*PO, iriiiiaan... 61.18 =+ 5 mmHg
3 5.54 = 0.70 mg/dL



Gallagher H, Kwan JT, Jayne DR. Pulmonary renal

syndrome: a 4-year, single-center experience.
Am J Kidney Dis. 2002 Jan;39(1):42-7

e 13 hasta sistemik vaskulith

—1 hata SLE
e Membrantz GN

—5 hasta c-ANCA
— 7/ hasta p-ANCA

— 2 hasta Anti-GBM ve renal biyopsi 10
hastaya uygulanmistir

—Diger 9 hastada segmental nekrotizan
yarimayli GN




Gallagher H, Kwan JT, Jayne DR. Pulmonary renal

syndrome: a 4-year, single-center experience.
Am J Kidney Dis. 2002 Jan;39(1):42-7

e Calismadaki 12 hasta baslangicta
diyaliz bagiml

e 8 hasta ventilator destegi

e TUm hastalarda kortikosteroidlerle
tedavi

e 8 hasta gunluk siklofosfamid almistir
e 12 hasta plazma degisimi
e Hastalar 22 = 9 ay takip edildi



Gallagher H, Kwan JT, Jayne DR. Pulmonary renal

syndrome: a 4-year, single-center experience.
Am J Kidney Dis. 2002 Jan;39(1):42-7

Olumler 6/7 sepsis
Bu grup daha once rapor edilenlerden daha yasli

e SONUC:

e 1-2 yillik 1yl prognozlari olan
hastalarin yogun bakim sonuclarinda
yuksek mortalite




K. ZYCINSKA!, K.A. WARDYN!, T.M. ZIELONKA!, M. OTTO>
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Table 2. Biochemical and serological features.

Hemoglobin concentration 7.8 £1.2
Serum creatinine (mg/dl) 72+1.4
Glomerular filtration rate (ml/min) 32.0+11.2
PO, (kPa) 5.8 £0.5
PO, on max oxygen therapy (kPa) 8.8+0.4
c-ANCA / PR3-ANCA positivity (%) 68.0
p-ANCA / MPO-ANCA positivity (%) 14.0
Double p-ANCA/MPO-ANCA and anti-GBM positivity (%) 18.0
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Table 1, Chinical features,

Age 44.5 (32.0-66.5)
BVAS-WG 314413
DEI 13.542.1
Dialysis depedence (%) 59.0
Assisted ventilation (%) 32.0
Breathing ratc (min) 320425

BVAS/WG - Birmingham Vasculitis Activity Index for Wegener’s Granulomatosis; DEI - disease
cxtent index.
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Tuble 3. Outcome data.
Follow-up Survivals (%) Dialysis depedence (%)
| month 73 59
6 months 68 49
[ year 53 13
2 years 31 53




Pulmoner Renal Sendrom
SONUC

Otoimmun mekanizmalarla olusan orta ve klcuk
caph vaskdlitler

— Hizli tani ve tedavi gerektiren
Destek tedavisi
Immunsupressif tedavi
Kortikosteroid tedavi

Yogun bakim mortalitesi
— Organ tutulum derecesi
— Enfeksiyon iligkili

— Yasli grup hastalar




