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OZET : Cahsmamizda Hacettepe Cocuk Hastane-
si Nefroloji Unitesi Poliarteritis nodosa (P.A.N.) tani-
s1 ile izlenen 57 vaka retrospektif olarak nérolojik
bulgular yéniinden incelenmistir. 57 vakanin 13'tinde
(%23) Santral Sinir Sistemi (S.S.S.), altsinda (%10.5)
Periferik Sinir Sistemi (P.S.S.), dérdiinde (%6.5) kra-
nial sinir tutulumu olmak iizere toplam 23 hastada
(%40) nérolojik tutulum gézlenmis olup PAN'daki né-
rolojik bulgularn cesitliligi ve tedavide steroid (pred-
nisolon) ve/veya siklofosfamidin yeri vurgulanmustir.

Anahtar Kelimeler : Poliarteritis nodosa, Néro-
lojik tutulum.

SUMMARY : A retrospective study of 57 polyar-
terities nodosa (PAN) patients who were followed at
Hacettepe Children’s Hospital Nephrology Depart-
ment were evaluated in order to delineate the neu-
rologic manifestations. In 13 out of 57 patients central
nervous system, in six peripheral nervous system, in
four cranial nerve involvement were seen. The sum
of 23 out of 57 patients (%40) presented with the ne-
urological manifestations. In this study we emphasi-
ze that the heterogeneity and complexity of
neurologic manifestations and also the benefit of ste-
roid and/or cyclophosphamid treatment in PAN.

Key Words : Polyarteritis nodosa, Neurologic in-
volvement,

GiRiS

ilk kez 1866 yilinda Kussmaul ve Maier tarafin-
dan tamimlanan Poliarteritis nodosa (PAN) kiigiik ve
orta caph arterlerin segmental nekrotizan inflamas-

yonu ile giden cesitli sistemleri tutan bir kollagen do-
ku hastahgidir (4,12,13).

Ates, kilo kaybs, kann agnsi, dékiinti, artirit, art-
ralji, miyalji, hipertansiyon, oliguri, hematiiri sik go-
rillen klinik bulgulardir. Periferik ve santral sinir
sistemi (S.S.S.) tutulumuna baglh klinik bulgular da
%14-72 arasmda degisen oranlarda gériilmektedir
(2.9.11,15,16,17) (Tablo 1).

Tablo I: Cesitli Merkezlerden Bildirilen
Nérolojik Tutulum insidans:

Merkezler *PSS+S5.S.S. Tutulumu
Hammersmith (4) n: 34 %36
Guy's (5) n: 53 %36
Bristol (6) n: 37 %51
UCLA (7) n: 64 %72
Mayo (8) n: 130 %55
Birmingham (9) n: 43 %14
Hacettepe n: 57 %40

*PSS . Periferik sinir sistemi
*5.5.5. : Santral sinir sistemi
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Galismamizda PAN tamisi alan 57 vaka retrospektif
olarak nérolojik bulgular ve tedavisi yéniinden ince-
lenmistir.

MATERYAL - METOT

Calismamizda PAN tams1 alan 57 vakadan
23'iinde nérolojik tutulum gézlenmis olup vakalar
4.5-15 yas (ortalama 9.9) arasinda dagihim géstermis-
tir. Onikisi kiz, onbiri erkek olan 23 hastanin 15'inde
(%65) PAN doku tanisi ile, sekizinde (%35) klinik ve
laboratuvar bulgularla konmustur.

Nérolojik tutulum bagvuruda veya hastahgmn seyri
sirasinda gelismis, olup, klinik ve laboratuvar bulgu-
lan ile degerlendirilmigtir.

Hastalara steroid (prednisolon) 60 mgr/m?/giin
velveya siklofosfamid 2 mg/kg/giin oral yoldan veril-
mistir.

Hastalar 2 ay ile 6 yil (ortalama 3.9 yil) takip edil-
mistir.

SONUCLAR

PAN tanusi ile izlenen 57 hastadan 6'sinda (%10.5),
daha gok mono néritis multipleks veya polinéropati
seklinde kendini gosteren periferik sinir sistemi
(P.S.S.) tutulumu gériilmistir. P.S.S. tutulumu, has-



talardan ikisinde elektromyografi (EMG) ile, dérdiin- S.8.S. tutulumu diisiiniilen 13 hastada en sik kon-

de ise uyusma kuvvet azligs seklinde kendini goste- viilziyon, hemiparezi olmak iizere gesitli nérolojik bul-
ren klinik bulgularla konmustur. Takipsiz olan 2 hasta gular saptanmigtir. Agir organ tutulumlarina bagh
diginda hastalardan 2'sinde steroid ile, 2 sinde ste- exitus olan hastalann disindakilerde steroid veya ste-
roid - siklofosfamid ile 15 giin gibi kisa stirede diizel- roid - siklofosfamid tedavisi ile nérolojik bulgularda
me gézlenmistir (Tablo 2). diizelme gériilmistiir (Tablo 3).

Tablo 11 : Periferik Noropatili Hastalanin Ozellikleri

Vaka Yas Cins Doku Tanisi Nérolojik Bulgu Baglama Zamam

ileri tetkik

Tedavi ve Prognoz

1 9 K + Ayak parmaklarinda Bagvuruda
uyusma
2 12 E - Her iki kol ve ayak- 8. ayda

larda uyusma
3 13 K Yetersiz  Sol elde kuvvet kay- Bagvuruda
b1 ve uyusukluk

4 7 K - Sol elde uyusma  Basgvuruda
5 14 K + Sag ayakta uyu- 6. ayda

sukluk (Tedavide iken)
6 15 E Yetersiz  Ellerde uyusmaz. te- Bagvuruda

davi alirken sol el
isaret ve orta parma-
ginda kuvvet azhij

EMG-Monondritis
muptiplex aksonal
dejenerasyon
BBT-Minimal diffiiz
serebral kortikal
atrofi

EMG-Bilateral
sinirde aksonal
dejenerasyon

Takipsiz

*St ile remisyonda

St + 'End ile
remisyonda

Takipsiz

St + End ile
remisyonda

St ile 15 giinde
klinik diizelme

EMG - Elektromyografi St - Steroid
BBT - Bilgisayar Beyin Tomografisi ~ 'End - Endoxan

Tablo III : Santral Sinir Sistemi Tutulumu Olan Hastalar

Vaka Yay Cins Doku Tamsi Norolojik Bulgu  Baglama Zamam

ileri Tetkik

Tedavi ve Prognoz

1 9 E I Konviilzyon Basvuruda
2 9 K Yetersiz 2 kez konviilzyon 4 yil sonra
3 7 E + Biling kayb: + 2 yil sonra

sagda hemiparezi

4 12 E - Sagda hemiparezi 2 yil sonra
biling kayb

5 12 E - Konviilziyon 1 yil sonra

6 7 E Yetersiz  Konviilziyon + 1 yil sonra
hemiparezi

7 6 K - Optik atrofi + sag 2 yil sonra
santral fasial para-
lizi

8 7 K Cilt + kas Solda kuvvet azhg 4 yil sonra
biyopsisi dalginhk, TA yik-
normal  sekligi
9 7 K + Anizokori, solunum 1 yil sonra
giicligii, TA yiiksek-
Tz

10 4 K + Tﬁ yiiksek, konviilzi-Bagvuruda
on, sag santral
asial paralizi
11 7 E - Konviilziyon 2 yil sonra
12 10 K - Sol santral fasial 2 yil sonra

parilizi, sol ayak
ve kolda tutmama

Sintigrafi-Sag tempo-
roparietal bélgede
hematom
LP normal
EEG-Lokalizasyon
gosermeyen proksi-
mal aktivite sag he-
misferde voltaj stip-
resyonu

EEG-bozuk
EEG-bozuk

Myelo, BBT normal

EEG-bozuk
Sintigrafi-normal

EEG-normal

EEG-bozuk
BBT-infarkt

Serebral anjio-sag
orta serebral arterde
tikamkhk

St. + 'End ile
remisyon

Takipsiz
St ile remisyon

Takipsiz

St. ile remisyon
Takipsiz

St verilmis,
takipsiz

Takipsiz
End. verilmis
Exitus

Exitus

Peritonitten Exitus

St. verilmis

13 5 K 0 Konviilziyon + solda 1 yil sonra - Deltakortril exitus
parezi
*EEG - Elektroensefalografi St - Steroid  ** TA - Tansiyon arteriyal
LP - Lumbar ponksiyon ‘End - Endoxan
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Kranial sinir tutulumu gésteren hastalardan iki-
sinde izole kranial sinir tutulumu gériiliirken, ikisin-
de P.S.S. tutulumu da kranial sinir tutulumuna eslik
etmistir. Dért hastanin dérdiine de steroid + siklo-
fosfamid verilmis ortalama 2-3 ayda diizelme gozlen-

migtir (Tablo IV).

(3.4,13,14). S.8.S. bulgulan menenkslerin, serebrum, se-
rebellum, beyin sap: ve spinal kordun arteriel veya
arteriollerinin tutulumuna bagh degisik derecede inf-
lamasyon, nekroz, tromboz, fibrozis, okliizyon ve skar
sonucu fonksiyonel veya yapisal degisikliklerine bag-
lidir (8,13). Hizla diizelen diffiiz serebral bozukluk

Tablo IV : Beyin Sap:1 Tutulumu ve Beyin Sapi - Periferik Sinir Sistemi Tutulumu Olan Hastalar

Vaka Yas Cins Doku Tamisi Nérolojik Bulgu Baglama Zamam {ileri Tetkikler = Tedavi ve Prognoz
1 6 E + Gift gorme, sol géz disa 1. yil - St + End ile bulgu-
yukan deviye, sag goz larda diizelme, halen
yukan bakista kisith remisyonda
2 9 K - Dalginhk, dengesizlik, 3.yl BBT normal St + End ile diizel-
sol gézde pitozis, yukan me, halen remis-
bakis kisith, solda sere-
bellar testler bozuk
3 11 K + ‘Sag kolda kuvvet kaybi, 4. yil EEG, BBT, karotid St+End ile diizelme,
median dagilimda hipo- anjio normal halen remisyonda
estezi + 1 yil sonra sol
gozde pitoz midriazis ve
sol goz laterale kayms
4 4.5 K + Sol elde kuvvet azlig, 1.yl EEG-parietooksi- ST+End'a cevap
hipoestezi + 2 yil sonra pital bolgede
sol periferal fasial paralizi paroksismal
degisiklik
BBT-normal
TARTISMA fonksiyonel degisikligi disiindiirmektedir. Hipoksiye

%14-72 oraninda bildirilen PAN'daki nérolojik bul-
gular hastahgin ilk tammlandig 1866 yilhindan beri bi-
linmekteyse de P.S.S. tutulumu az dikkate gelen veya
gozden kagan bir bulgudur. P.S.S. tutulumu farkl se-
rilerde %20'den - 60’a kadar bildirilmistir (3.4,12,15).
Periferik tutulum mononéritis multipleks veya poli-
néropati seklinde gériilebilir ve en sik agn parestezi,
anestezi, sinir boyunca hassasiyet, paralizi, refleks
kaybu ve atrofi sempomlanm verir. Onemli bir diger
8zellik genellikle hastaligin baslangianda veya ilk ay-
lan icinde goriilebilir, hatta ilk bulgu olabilir. P.S.S.'nin
kisa siireli bulgulan spesifik periferal sinirin vaskiili-
tine bagh iskemi ve anoksi sonucu sinir iletim blok-
lan, aksiyon potansiyeli degisiklikleri ile kendini
gosterir (4,12,13).

Periferik tutulum gésteren 6 hastamizin alt ve tist
ekstremitelerde uyusma, kuvvet kayb: sikayetleri
olup literatiirde belirtildigi gibi bagvuruda veya has-
tahgmn ilk 6-8 ayinda gézlenmis, hastalann ikisinde
mononéritis multipleks tanis1 EMG ile de desteklen-
mistir.

PAN'da S.S.S. tutulumu ortalama %40 oraninda
olup bulgular agisindan ¢ok cesitlilik gésterir, ense-
falopati, jeneralize veya fokal nébetler mental durum-
da degisme (Stupor-koma), psikoz goriilebilir
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bagh olarak protein ve karbonhidrat metabolizmas: de-
gismekte asetilkolin esteraz salinimi azalmaktadir
(5,10,13). Striiktiirel degisiklikler ise daha yaygn is-
kemi sonucu néronal sisme, hiicre kaybi ve demiyeli-
nizasyon sonucu olugmaktadir.

Vakalanmizda gézlenen konviilziyon, biling kay-
b1, hemiparezi gibi santral bulgular periferik néropa-
tinin aksine genellikle daha ge¢ dénemde gkmustir.
S.8.8. tutulumu gosteren 13 hastanimn tigiinde hipertan-
siyon da gézlenmigtir. Bu vakalardaki S.S.S. tutulumu
sadece antihipertansiflerle degil uzun siireli immuno-
stipressif tedavi ile diizeltildiginden bu bulgularda vas-
kiilitin de pay oldugu diistndlmiistir (7,14).

Literatiirde P.S.S. tutulumu S.S.S. tutulumundan
daha sik bildirilmesine ragmen bizim serimizde bu-
nun aksi gézlenmistir. Bu durum literatiirde belirtil-
digi gibi P.S.S. tutulumuna ait bulgularin hastaligin
diger klinik bulgulan arasinda gézden kagmus olabil-
mesi ile agiklanmak istenmigtir (1, 2).

PAN'da periferik ve S.8.S. tutulumuna sik rastlan-
dig1 halde kranial sinir tutulumu nadir olarak bildi-
rilmistir (1,8,14,19).

Ford ve arkadaglarinin (8) 114 vakalik serilerinde
nérolojik tutulumu %46 olarak bildirilirken ayni



seride kafa ciftleri tutulumu sadece %5 oraninda bil-
dirilmistir. Moore ve Cupps (14) nérolojik tutulumu
9%20-40 kadar bildirirken kranial sinir tutulumunun
nadir olduguna dikkati ¢ekmislerdir. Bizim serimiz-
de bir vakada 7. kranial sinir, bir vakada 3 ve 4. sinir
diger iki vakada 3. sinir tutulumu olmak izere top-
lam 4 vakada (%6.5) kranial sinir tutulumu gézlenmis-
tir. Hastalanimizin birinde okulomotor palsi yanisira
pupiller tutulum da gériilmiistir. Okulomotor sinir
palsisi ile pupiller tutulum pek sik rastlanmamakla
birlikte iskemik okulomotor sinir palsisinde bildiril-
mistir (18).

Nérolojik bulgulann tedaviye cevab dramatik de-
nilecek kadar iyidir. Bazi hastalara steroid tek basi-
na yetebilecegi gibi bazi hastalarda steroid - siklo-
fosfamid ile remisyon saglanur (7, 14).

Vakalanmizda da bu tedavilere 2-6 ay arasinda ce-
vap alinmigtir.

Bu cahsmada PAN vakalarninda cok degisik ve
kompleks nérolojik bulgularin gdzlendigi izole kafa
giftlerinin tutulumunda PAN'm akla getirilmesinin ge-
rekliligi ve literatiire uygun olarak steroid ve/veya sik-
lofosfamidin tedavide yararh olabilecegi vurgulanmak
istenmigtir.
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