
Kronik periaortit; abdominal aortadan iliak arterlere kadar yayılım
gösterebilen fibroinflamatuar bir hastalıktır.1 Kronik periaortit (ret-
roperitoneal fibrozis, sklerozan retroperitoneal granüloma, Ormond

hastalığı) retroperitoneal bölgede komşu viseraya (inferior vena kava, üre-
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İdiyopatik Kronik Periaortit
Tanısı Olan Bir Olguda Hızlı İlerleyen

Glomerülonefrit Gelişimi

ÖÖZZEETT  Kronik periaortit; nadir görülen, genellikle idiyopatik, inflamatuar abdominal aort anevriz-
masından perianevrizmal retroperitoneal fibrozise kadar yayılım gösterebilen fibroinflamatuar bir
durumdur. Kronik periaortit için kullanılan diğer terimler; idiyopatik retroperitoneal fibroz, infla-
matuar abdominal aort anevrizması ve perianevrizmal retroperitoneal fibrozistir. Klinik tablo ve
belirtiler genellikle üreterlere, retroperitoneal lenfatiklere ve venlere dıştan basıya bağlıdır. Bu ça-
lışmada, kronik periaortit tanısı olan bir olguda hızlı ilerleyen glomerülonefrit gelişimi sunulmuş-
tur. Elli yaşındaki erkek hasta akut böbrek yetmezliği, hematüri ve ödem nedeni ile hastanemize
refere edildi. Beş yıldır hastanemizin romatoloji bölümünde idiyopatik kronik periaortit tanısıyla
takip ediliyordu. Olguda hızlı ilerleyen glomerülonefrit düşünüldü. Böbrek biyopsisinde ekstraka-
piller proliferatif glomerülonefrit ve kresent oluşumu gözlendi, immünfloresan inceleme negatif
idi. Anti nötrofil sitoplazmik antikor serolojisi pozitif idi. Anti nötrofil sitoplazmik antikor ilişkili
küçük damar vasküliti (pösi-immün kresentik glomerülonefrit) tanısıyla damardan metilprednizo-
lon ve siklofosfamid tedavisi uygulandı. Kronik periaortit, bazı hastalarda abdominal aortadaki ate-
rosklerotik plaklardaki antijenlere karşı bölgesel inflamatuar reaksiyon olarak değil, sistemik
vaskülitler veya otoimmün hastalıklar olarak da karşımıza çıkabilir.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Retroperitoneal fibrozis; akut böbrek hasarı; glomerülonefrit

AABBSS  TTRRAACCTT  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.

KKeeyy  WWoorrddss::  Retroperitoneal fibrosis; acute kidney injury; glomerulonephritis
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terler) uzanan kitle benzeri fibrozis ile karakteri-
zedir.2 Histopatolojik olarak incelendiğinde; bu
doku temel olarak fibroblastlar, inflamatuar hücre-
ler (lenfosit, makrofaj) ve vasküler endotelyal hüc-
relerden oluşur.3 Kronik periaortitin ileri derecede
ateroskleroza bağlı olabileceği düşünülse de malig-
niteler, enfeksiyonlar, travmalar, radyoterapi, cer-
rahi işlemler, ilaçlar ve sistemik otoimmün
hastalıklarla da ilişkili olabileceği belirtilmiştir.4 Bu
çalışmamızda idiyopatik kronik periaortit tanısıyla
takip edilen ve izlemde hızlı ilerleyen glomerülo-
nefrit (HİGN) gelişen bir olgu sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Elli yaşındaki erkek olgu kırmızı renkte idrar
yapma, ayak ve bacaklarda şişlik yakınmalarıyla
hastanemizin acil servis bölümüne başvurdu. Böb-
rek işlevlerinde bozukluk saptanması üzerine nef-
roloji konsültasyonu istendi. Yaklaşık bir ay önce
başlayan şişlik yakınması son bir haftada artış gös-
termiş ve idrar renginde kırmızılık ortaya çıkmıştı.
Olgu beş yıldır hastanemizin romatoloji bölümünde
idiyopatik kronik periaortit tanısıyla takip edili-
yordu. Batın bilgisayarlı tomografi (BT) görüntü-
leme tetkikinde, reaktif inflamatuar değişikliklere
bağlı periaortik yumuşak dokuda dansite artışı sap-
tanmıştı (Resim 1). Bilateral ana iliak arterlerde dar-
lık nedeni ile anjiyoplasti ve stent uygulaması
öyküsü vardı. Bu nedenle asetilsalisilik asit, klopi-
dogrel, metilprednizolon ve metotreksat (MTX) te-
davisi uygulanıyordu. Kontrol görüntüleme
tetkiklerinde abdominal aorta komşuluğundaki yu-
muşak doku dansitesinde gerileme izlenmişti. Dia-
betes mellitus (DM) ve hipertansiyon (HT) öyküsü
vardı. Kan basıncı regülasyonu için ramipril, kan şe-
keri regülasyonu için insülin kullanmaktaydı. Fizik
muayenede pretibial ödem dışında patolojik bulgu
yoktu. Serum üre azotu 54,3 mg/dL ve serum krea-
tinin 5,2 mg/dL idi. Tam kan sayımında hemoglobin
7,7 g/dL, beyaz küre 8700/mm3 ve trombosit
225.000/mm3 idi. İdrar analizinde proteinürisi ve
hematürisi vardı. Hastanemizde romatoloji polikli-
nik izlemi sırasında altı ay önce yapılmış olan labo-
ratuvar tetkiklerinde serum kreatinin düzeyi 0,79
mg/dL idi. Olguda akut böbrek yetmezliği düşü-
nüldü ve nefroloji kliniğine yatırıldı. Ödem nedeni

ile diüretik tedavisi başlandı. MTX tedavisi sonlan-
dırıldı. Yirmi dört saatlik idrarda 4,2 g/gün protei-
nüri saptandı. Batın ultrasonografi (USG) tetkikinde
her iki böbrek ekojenitesi grade I artmıştı, diğer bul-
gular olağandı. Renovasküler Doppler USG ve 
bilateral alt ekstremite arteriyel Doppler USG tet-
kiklerinde patolojik bulgu saptanmadı. Klinik izlemi
sırasında serum üre azotu ve kreatinin düzeylerinde
ilerleyici artış gözlendi. Serum üre azotu 75 mg/dL
ve kreatinin düzeyi 7,08 mg/dL olması üzerine he-
modiyaliz (HD) tedavisine başlandı. Serum kom-
pleman düzeyleri normal olan olguda sitoplazmik
paternde anti nötrofil sitoplazmik antikor [anti-ne-
utrophil cytoplasmic antibody (c-ANCA)] ve pro-
teinaz-3 enzimine karşı antikor (anti-PR3)
pozitifliği saptandı. Toraks BT görüntülemesinde;
sağ akciğer orta lobda birbirine yakın yerleşimli, en
büyükleri vasküler yapılar komşuluğunda, 9x12 mm
çapında ölçülen subsolid, buzlu cam dansitesinde
pulmoner nodüler opasiteler izlendi. Ol gu kulak
burun boğaz bölümünce konsülte edildi, oral veya
nazal inflamasyon (ülser) saptanmadı. HİGN ön ta-
nısıyla böbrek biyopsisi yapıldı. Işık mikroskopi-
sinde 17 glomerül izlendi, sekiz glomerülde selüler,
üç glomerülde ise fibroselüler kresent (yarım ay)
oluşumu saptandı. Vasküler yapılar olağandı. 
İmmünfloresan incelemede immün depolanma göz-
lenmedi (Resim 2). Pösi-immünkresentik glomerü-
lonefrit tanısı konuldu, damardan yüksek doz
metilprednizolon ve siklofosfamid tedavisi uygu-

Turkiye Klinikleri J Intern Med 2016;1(3)

144

RESİM 1: Batın bilgisayarlı tomografi görüntülemesinde periaortik yumuşak
dokuda reaktif inflamatuar değişikliklere bağlı dansite artışı.



landı. Klinik izlemi sırasında toplam 10 seans plaz-
maferez işlemi uygulandı. Klinik izlemde HD teda-
visine devam edildi. Genel durumu düzeldi ve
yakınmaları kayboldu, ayaktan takip ve tedavi
(ağızdan steroid, damardan aylık siklofosfamid)
edilmek üzere taburcu edildi. Taburcu olduğu ta-
rihten üç ay sonra HD gereksinimi ortadan kalkan
olgunun nefroloji poliklinik izlemine devam edil-
mektedir. Son poliklinik kontrolünde ölçülen serum
kreatinin düzeyi 1,79 mg/dL’dir.

TARTIŞMA

Kronik periaortit; idiopatik retroperitoneal fibro-
zis, inflamatuar abdominal aorta anevrizmaları ve
perianevrizmal retroperitoneal fibrozisi içeren bir
hastalık grubu olarak tanımlanmaktadır.5 Kronik
periaortit tanısı görüntüleme yöntemlerine daya-
nılarak konulur.6 Distal abdominal aortada geniş-
leme oluşturarak veya oluşturmadan kronik
adventisyal inflamasyon ile beraber ateroskleroz ve
aort duvarı mediya tabakasında kalınlaşmaya
neden olan ve komşu dokulara da yayılabilen in-
flamatuar bir süreçtir.7

Kronik periaortit, ilk kez 1905 yılında Fransız
ürolog Albarran tarafından tanımlanmıştır.8 1948
yılında ise Amerikalı ürolog Ormond tarafından
daha detaylı bir tanımlama yapılmış, bölgesel değil
sistemik bir hastalık olduğu ileri sürülmüştür.9

Son yıllarda immünglobülin (Ig) G4 üreten
plazma hücrelerinin varlığı ile ilişkili kronik peri-
aortit hasta sayılarında artış gözlenmiştir ve kronik
periaortitin IgG4 ilişkili sistemik bir hastalığın kli-
nik belirtisi olabileceği iddia edilmektedir.10

Kronik periaortit hastalarında sıklıkla karşıla-
şılan böbrek problemi; retroperitoneal bölgedeki

fibrozise bağlı, üreterlere dıştan bası nedeni ile ge-
lişen postrenal akut böbrek yetmezliğidir.11 Tıka-
nıklık ortadan kaldırılınca böbrek yetmezliği
genellikle düzelir. Olgumuzda üriner sistem USG
görüntülemesi ile bu durum dışlanmıştır. 

Kronik periaortit hastalarında nadir de olsa
karşılaşılan başka bir böbrek problemi de renal ven
trombozudur.12 İnferior vena kava gibi büyük ven-
leri de kapsayan trombozlar görülebilir. Olgu-
muzda renovasküler Doppler USG görüntülemesi
ile bu durum dışlanmıştır. 

Kronik periaortit hastalarında hematüri
ve/veya proteinüri nadir de olsa görülebilir. Litera-
türde kronik periaortit ile ilişkili glomerüler hasta-
lıklar ve vaskülitik süreçler bildirilmiştir.13-15

Kronik periaortitin etiyolojisi tam olarak bilinme-
mektedir, ancak vaskülitik süreçlerle görülen bir-
likteliğinden dolayı patogenezinde immünolojik
mekanizmaların rol oynadığı düşünülmektedir.16

Kronik periaortit tanısı ile takip edilen hasta-
larda sıklıkla karşılaşılan obstrüktif üropati tablosu
hastalardaki glomerülopatileri maskeleyebilir, glo-
merülopatiler geç tanı alabilir ve bu nedenle tedaviye
yanıt alınamayabilir. Kronik periaortit hastalarının
her poliklinik vizitinde kan biyokimyası dışında tam
idrar tetkiki istemi yapılması bu açıdan çok önemli-
dir. Hematüri ve/veya proteinüri saptandığında glo-
merüler hastalıklar ve vaskülitler akılda tutulmalı ve
gerekirse ANCA serolojisi istenmelidir.

Olgumuzda akut böbrek yetmezliği, proteinüri
ve hematüri tablosu nedeni ile ön tanıda HİGN dü-
şünülmüş ve böbrek biyopsisi yapılarak pösi-
immün kresentik glomerülonefrit tanısı konulmuş-
tur. ANCA serolojisi pozitif saptanan olguda ANCA
ilişkili vaskülit düşünülmüştür.

Pleomorfik klinik özellikleri ve patolojik ka-
rakterleri nedeni ile kronik periaortit ilgi çekici bir
hastalıktır. Kronik periaortit bir bağ dokusu hasta-
lığıdır ve birincil patolojik özelliği periaortik kol-
lajen birikimi olmasıdır. Kronik periaortit
patogenezinde vaskülitik süreçlerin rol oynayabi-
lirliği hiçbir zaman dışlanamaz bir olasılıktır. Kro-
nik periaortit tanısı alan hastalar mutlaka sistemik
otoimmün hastalıklar veya vaskülitler açısından
ayrıntılı olarak değerlendirilmelidir.
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RESİM 2: Işık mikroskopisinde glomerüllerde ekstrakapiller proliferasyon,
selüler ve fibroselüler kresent oluşumu. (a) Hematoksilen-Eozin, x400, b) Pe-
riodik asit metanamin gümüşleme, x200).

a b
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