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BIR OLGU NEDENIYLE WEGENER
GRANULAMATOZISI

Ozkan KIZKIN* Wegener graniilamatozisi akciderleri tutan vaskulitler arasinda en yaygin olanidir.

Gamze TURKER* Akcigerde olusturdugu nodliler ve kaviter lezyonlar nedeniyle, basta tiiberkiloz ve

Hakan GUNEN* maligniteler olmak lizere pek ¢ok hastaligin ayirici tanisina girer.

Hilala AVCI*

Murat Cem MIMAN** Kronik sindizit tanisiyla uzun stre takip edilen, akcigerdeki kaviter lezyonlardan otiirt

Erding AYDIN* tiberkiiloz tedavisi alan hasta; orbita tutulumu olmasi, tiberkiilozu takiit etmesi ve
semptomlarin baslangici ile teshis arasinda gegen stirenin 4 yil olmasi nedenleriyle
sunulmaktadir,

Anahtar kelimeler : Wegener graniilomatozisi, orbita tutulumu, tiberkiiloz

A Case With Wegener’s Granulomatosis

Wegener's granulomatosis is the most common vasculitis involving the lungs. Since
it causes nodular and cavitary lesions in the lung, the differential diagnosis includes
various diseases including primarily tuberculosis and malignancies.

We presented this case because he was followed up for a long time with the
diagnosis of chronic sinusitis, presenting with orbital involvement and simulating
tuberculosis, and the time from the initiation of symptoms to the diagnosis was four
years
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Kizkin ve ark

Wegener'in klasik triadi; (st ve/veya alt
solunum vyollarinin nekrotizan graniilamatoz
inflamasyonu, hem arterleri hem de venleri
ilgilendiren jenaralize fokal nekrotizan vaskulit
ve fokal glomerulonefrittir. Bobrek tutulumu-
nun olmadigi hastalar “sinirh form” olarak
kabul edilir ve bunlarda prognoz daha iyidir.

Hastaligin tanisi, uygun klinik bulgularin
varlidinda antinétrofilik stoplazmik antikor
(cANCA) pozitifligi ve/veya nazal, akcijer yada
bdbrek biyopsilerinin histopatolojik inceleme-
sind3e nekrotizan vaskulitin gésterilmesiyle ko-
nur.

Nazal biyopsisi nekrotizan vaskulit olarak rapor
edilmis, akciger ve orbita tutulumu da olan bu
olgu nadir goriilmesi nedeniyle sunulmaktadir.

OLGU

Uc yildir devam eden burun tikanikligi ve burun
akintisi nedeniyle degisik merkezlerde kronik
sinlizit tanisiyla takip edilen 40 yagsindaki erkek
hastanin oksiirik ve hemoptizi yakinmalari
olmasi {izerine c¢ekilen akcider grafisinde
kaviter lezyonlar gérilmiis ve balgamda direkt
asidorezistan bakteri (ARB) negatif olmasina
ragmen izoniazid, rifampisin, pirazinamid ve
etambutol ile antitiiberkiilo tedavi baslanmig
(Resim 1).

Tiberkiiloz tedavisinin onuncu ayinda yapilan
kontroliinde akciger filminde bir iyilesme
olmadigi, balgamda ARB'nin iki kez negatif
oldugu tespit edilmis. Bu sirada Kulak Burun
Bodaz (KBB) kliniginde yapilan endoskopik
burun muayenesinde burun ve maksiller siniis
mukozasinin  krutlarla kaph oldudu, ancak
krutlar temizlendikten sonra mukozanin salim
oldugunun goériilmesi {izerine biyopsi yapillma-
dan medikal tedavi 6nerilmis.

Hasta, haziran 2000'de ses kisiklidi, bulanik
gorme, sag gozde sislik, bas adrisi ve st
solunum yolu enfeksiyonu bulgulan ile hasta-
nemize basvurdu. G6z muayenesinde sag goz-
de minimal propitozis ve hipertropya, sag
makulada hiperpigmentasyon, temporal pu-
pillada atrofi saptandi. Visual Evoked Potential
(VEP) sadda negatif bulundu. Orbita bilgisayarli
tomografisinde orbita medial duvarini destriikte
eden kitlenin sag optik sinire uzandi§i tespit
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edildi (Resim 2). KBB poliklinijinde yapilan
endoskopik burun muayenesinde nasal sep-
tumda 3 cm capinda perforasyon, orofarenks,
hipofarenks ve vokal kordlarin mukozasinda
hiperemi ve sag vokal kordun paramedian
konumda fikse oldugu tespit edildi. Sag orta
konka altindan kaynaklanan polipoid lezyondan
alinan biyopsinin histopatolojik incelemesi,
nekrotizan vaskulit (Wegener graniilamatozu)
olarak rapor edildi.

Laboratuvar incelemelerinde; l6kosit sayimi:
15000 mm3, hemoglobin: 12 gr/dl, eritrosit
sedimentasyon hizi: 28 mm/saat, ASO: 200
IU/ml, CRP: 48 mg/dl, RF: 64 mg/dl olarak
saptandi. Bébrek ultrasonografisi ve rutin idrar
incelemesi normaldi. Yirmidort saatlik idrarda
kreatinin 77.3 mg/dl, protein 350pg/giin bu-
lundu. Serum cANCA negatif bulundu. Fiber-
optik bronkoskopide sag st lob ayrim karinasi
kiint olarak degerlendirildi. Toraks BT'de gok
sayida kaviter nodiler lezyon goézlendi (Resim
3). Tedavi olarak 1 mg/kg prednizolon ve 100
mg/giin siklofosfamid baslandi.

TARTISMA

Wegener granilamatozisi (WG) tim sistemleri
tutabilen, etyolojisi bilinmeyen nekrotizan bir
vaskulittir.  Klinik olarak tani  konan tim
sistemik vaskulitlerin %10'nu olusturur. Has-
talik en sik 40 yaslarinda goriilir. leri yag kot
prognoz isareti olarak kabul edilmektedir. Has-
taligin cografi, herediter ve mesleki yoni yok-
tur; ancak silika maruziyetinin WG gelisme ris-
kini 7 kat artirdidi bildirilmistir. Erkek-kadin
orani 1.5/1'dir."?

Olgularin ¢odunda o6nce Ust ve alt solunum
yollarinin  tutulumuna badh bulgular ortaya
cikmaktadir. Hastayl doktora getiren en sik
semptom, kronik burun akintisi ve burun
tikanikhdidir.  Kronik  sinliziti takip eden
donemde  gelisen  nekrotik  inflamasyon
nedeniyle burun iskeletinde doku ve kemik
destriksiyonu  meydana  gelir.  Gelisen
deformite “semer burun” adini alir. Bu zemin
lzerinde gelisen bakteriyel infeksiyonlar da
hastaligin burun ve yiizde sinirli nekrotizan ve
Ulseratif granidlamatdz goérinimle giden orta
hat graniilomlari ile karismasina neden olur.'**
Sunulan olgu 3 yil siiresince burun tikanikligi
ve zaman zaman kanl burun akintisi nedeniyle
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Bir Olgu Nedeniyle Wegener Graniilamatozisi

Resim 1. PA Akciger grafisinde kaviter lezyonlar

kronik sinlzit tanisiyla izlenmisti. Nazal
septumda 3 cm capinda perforasyon, sag vokal
kordda fiksasyon ve orofarenks ile hipofarekste
purilan hiperemik mukozal gériiniim vardi.

Akciger tutulumu olgularin yaklagik 3/4‘linde
saptanmakta ve %11 olguda izole akciger tutu-
lumu bulunmaktadir. Akcider tutulumu asemp-
tomatik olabilir, ancak siklikla ksirlk, bazen
de yaygin alveoler hemorajiye bagh hemoptizi,
hatta ileri olgularda solunum yetmezIigi de go-
rilmektedir.® Akcier grafisinde nodiiler,
kaviter lezyonlar, bazen de interstisiyel gori-
niim olabilir.>® Olgunun akciger grafisinde gok
sayida kaviter lezyon ve nodil vardi. Kronik
Okslirik ve kan tiikiirme yakinmalari, hastanin
geng yasta olmasi ve akcider grafisindeki kavi-
ter lezyonlari nedeniyle tiiberkiiloz dislinilerek
olgumuza antitliberkiilo tedavi baglanmisti.
WG'da degisik klinik tablolar ortaya cikabil-
diginden ozellikle maligniteler ve tiiberkiilozdan
ayirici tanisi yapiimalidir.® Akcigerde endobron-
sial lezyonlara sekonder atelektaziler de ortaya
¢ikabilir. Buradan alinan biyopsi ile tani konula-
bilir.>” Olguda bronkoskopide sa§ st lob ayrim
karinasi  kintligi disinda, trekea ya da
bronglarda obstruksiyona neden olacak di-
zeyde inflamatuar ya da skatrisyel bir lezyonla
karsilasilmadi. Nazal biyopsi ile tani konuldugu
icin invaziv akciger biyopsisisi yapilmadi.
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Resim 2. Olgunun orbita bilgisayarli tomografisi

Akcigerde sinirl olgularda  bronkoskopik
bulgular genelde tani koydurucu olmadigindan
codu kez acik akciger biyopsisi gerekmek-
tedir.*?

Hastaliin Carrington ve Liebow tarafindan
1966'da tanimlanan Wegener'in morfolojik ve
klinik tablosuna uyan fakat glomerulonefriti
olmayan “sinirh WG” denen bir tipi mevcuttur.
Bu tip bazi otdrlerce hastaligin erken formu
olarak kabul edilir ve ayni tedavi oOnerilir.
Genelde ileri yaslarda sinirli form daha gok
ortaya ¢lkar. WG'li hastalarin  %57'sinde
gorilen bobrek tutulumu, kendisini proteindiri,
idrarda eritrosit, eritrosit silendirleri ve ileri
olgularda kreatinin ve (re yiiksekligiyle gosterir

Resim 3. Toraks bilgisayarli tomografisinde
kaviter lezyonlar



Kizkin ve ark

ve prognozu etkileyen en 6nemli faktordir.
Olguda bébrek tutulumunu goésterecek bir
bulgu olmadidi icin, sinirl form olarak kabul
edilmistir. Kesin tutulum bdébrek biyopsisi ile
gosterilmekle birlikte genelde noninvaziv idrar
incelemeleri de bobrek tutulumu olup olmadig
konusunda fikir verir.

CcANCA, sitoplazmadaki azurofilik granillerde
bulunan bir serin proteinaz olan Proteinaz III'e
karsi gelisen otoantikor yapisinda bir mole-
kiildar. Yapilan arastirmalar cANCA'nin WG igin
yiksek dizeyde (%90) spesifik oldugunu ve
klinik aktivasyonla korelasyon gosterdigini
ortaya koymustur. cANCA; aktif klasik WG'li
olgularda % 80-90 pozitif iken, aktif sinirl
WG'li olgularda % 55-60 oraninda pozitiftir.'>®
Olguda cANCA negatifligi, sinirli form olmasina
ve remisyon ihtimaline baglandi.

Konjunktivit, sklerit, Uveit gibi géz bulgulan
%29 olguda ortaya cikmaktadir. Intraokiiler
tutuluma badh Uveit, retinal vaskulit, optik
noropati bulunabilir ve selllilite bagdl retroor-
bital inflamasyon propitozise yol acabilir,**”
Orbital patolojiden siiphelenildigi zaman BT ve
MRG istenmelidir.” Sa§ gozde siddetli agri ve
sislik yakinmasiyla basvuran olgumuzda sad
gozde minimal propitozis ve hipertropya sap-
tandi, BT'de orbita medial duvarini destrikte e-
den kitlenin sag optik sinire uzanimi izleniyor-
du.

Olgularin yaklasik yarisinda RF pozitiftir. Baz
olgularda hafif bir eozinofili ve anemi eslik ede-
bilir. Eritrosit sedimantasyon hizi, yaygin tutu-
lumu olan olgularda c¢ok yiiksek olabilir. Lokosit
sayimi nadiren 18000/mm3‘lin {izerindedir.
Olguda laboratuvar bulgulari, dngoriilen deger-
lere paralellik gostermektedir.

Glnlmiizde st solunum yollarinin tutulumunu
E, alt solunum vyollarinin tutulumunu L ve
bébrek tutulumunu K harfleriyle sembolize
eden ELK siniflamasi kullanilmaktadir. E, EL,
EK, L, LK, ELK tutulumlarindan biri; pozitif
biyopsi ya da yliksek serum cANCA diizeyi ile
birlikte oldugunda tani konulabilir.! Olguda EL
tutulumu ve nazal biyopsi 6rneginde nekrotizan
vaskulitin gosterilmesi tani icin yeterli olmustur
ve Amerikan Romatoloji Koleji'nin dnerdigi.'
dort kritere idrar bulgular disinda anormal
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akciger radyolojisi, nazal akinti ve biyopsi
bulgular da uymaktadir.

WG'nun tedavisinde uzun sireli steroid ve
immunosupresan kullaniimaktadir. Standart te-
davi prednizolon 1 mg/kg ve siklofosfamid 2
mg/kg'dir. Klinik yanit 2-8 hafta iginde alinir.
Stabilite saglandiktan sonra tedaviye en az 24
ay devam edilmelidir."*®* Son zamanlarda
trimetoprim-siilfametaksazol’in (TMP-SMX) de
hastaligin erken déneminde kullanilmasi dneril-
mektedir. Biz de olguya prednizolon, siklofos-
famid ve TMP-SMX'den olusan 3'li tedavi bas-
ladik. TMP-SMX'un hastalarin Ust ve alt solu-
num yollarinda siklikla kolonize olan ve hasta-
hgi agrave ettigi 6ne sirilen stafilokok kolo-
nizasyonunu da tedavi ettigi, bu nedenle teda-
viye TMP-SMX eklenmesinin basariyi artirdigi
bildirilmektedir."!

WG, nekrotizan ve destriiktif bulgularla karsi-
miza ¢ikan olgularin ayiric tanisinda disu-
nilmesi gereken bir hastaliktir. Erken tani ve
tedavi hastaligin prognozunu etkilemektedir.
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