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Özet
Wegener granülomatozu (WG), klasik olarak solunum yollar›n› ve böbre¤i tutan granülomatöz vaskülitle karakterize sistemik bir hastal›kt›r.
Wegener granülomatozunun bir formu olan s›n›rl› Wegener granülomatozu'nun prognozu daha iyidir ve böbrek tutulumu ile seyretmekte-
dir. Alt solunum yolu tutulumu olan 49 yafl›ndaki bayan hastaya, nadir görülen s›n›rl› Wegener granülomatozu tan›s› konuldu.
Akci¤er Arflivi: 2004; 5: 143-146

Anahtar Kelimeler: Wegener granulomatozu, s›n›rl› form

Summary 
A Case of Limited Wegener Granülomatosis
Wegener granulomatosis is a systemic disease characterized by granulomatous vasculitis that classically involves respiratory tract and kid-
ney. Limited or slowly progressive forms of Wegener granulomatosis in which the kidney is not involved and there is no evidence of sys-
temic vasculitis. This so-called Limited Wegener denotes the absence of kidney disease and more favourable prognosis. The diagnosis of
a fourty nine years old woman with lower respiratory tract involvement was Limited Wegener granulomatosis.
Archives of Lung: 2004; 5: 143-146
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Girifl

Wegener taraf›ndan 1936'da, klinik olarak alt ve üst solu-
num yollar›n›n nekrotizan granülomatöz vasküliti ile birlik-
te glomerülonefrit olarak tariflenmifltir. Wegener granülo-
matozu özellikle solunum yollar› ve böbrek tutulumu gös-
terse de asl›nda bir multisistem hastal›¤›d›r. Hastal›k göz,
kulak, kalp, deri, eklemler, periferik ve santral sinir sistem-
lerini tutabilir (1).
Hastal›k tablosuna ço¤unlukla pulmoner belirti ve bulgular
hakim oldu¤u için önceleri hastal›ktan çevresel bir antije-
nin sorumlu olabilece¤i düflünülmüfltür. Son y›llarda has-
tal›kta dolafl›mda antikorlar›n saptanmas› ve sitotoksik te-
daviye iyi cevap verdi¤inin gösterilmesi, patogenezde
hücresel immün sisteme ait mekanizmalar›n sorumlu ola-
bilece¤ini düflündürmüfltür. Wegener granülomatozunun,
yayg›n ve s›n›rl› olmak üzere iki formu vard›r. S›n›rl› formu
ilk kez 1966 y›l›nda Carrington ve Liebow taraf›ndan glo-
merulonefriti olmayan, klinik ve morfolojik olarak Wege-
ner granülomatozu ile uyumlu 16 hasta tariflendi. 6 's›
progresif pulmoner hastal›k sebebiyle exitus olurken, 6's›

herhangi bir tedavi almadan 12 ay ve daha fazla yaflad›lar.
S›n›rl› hastal›k; sistemik vaskülit ve böbrek tutulumu olma-
yan ve Wegener granülomatozun yavafl seyirli formudur.
Yayg›n formu daha çok erkeklerde görülürken, s›n›rl› for-
mu kad›nlarda daha s›kt›r. S›n›rl› formu daha iyi prognoza
sahiptir (2). Bir çok araflt›rmac› hastal›¤›n klasik formunu,
Wegener granülomatozunun bafllang›ç fleklinden ziyade
ayr› bir klinik antite olarak de¤erlendirmektedir (3). 

Olgu

49 yafl›nda bayan hasta, gö¤üs a¤r›s› ve hemoptizi yak›n-
malar› ile bir sa¤l›k kurulufluna baflvurmufl. Hemoptizi ya-
k›nmas› nedeniyle torakotomi uygulanm›fl. 
15 yafl›nda apendektomi ve 2 y›l önce kolesistektomi ope-
rasyonu geçirmifl. Bir kardeflinde diyabet ve annesinde
kalp hastal›¤› öyküsü mevcuttu. 
Fizik muayenede; genel durumu iyi. Kan bas›nc› 130/70
mmHg, nab›z say›s› 88/dk, solunum say›s› 20/dk, atefl
36.1 0C. Deri ve mukozalar normaldi. Solunum sistemi
muayenesinde, gö¤üs duvar›nda sol skapula alt›nda tora-



kotomiye ait insizyon skar› izleniyordu. Oskültasyonda so-
lunum sesleri normaldi. Rutin laboratuvar tetkiklerinde;
hemoglobin 11.1 gr/dl, sedimentasyon 112 mm/saat idi. 
Operasyon sonras› çekilen PA akci¤er grafisinde sol kos-
tadiafragmatik sinüs kapal›, sol alt zonda heterojen dansi-
te art›fl› ve sol üst zonda lineer dansite art›fl› izlendi. To-
raks bilgisayarl› tomografisinde sol akci¤er üst lob apiko-
posterior segment orta kesiminde d›fl kontürü hafif lobü-
lasyon ve düzensizlik gösteren, plevral tabanl›, 46x42 mm
boyutlar›nda kaviter lezyon görüldü (Resim 1,2).
Balgam incelenmesinde; AARB direk ve teksifle üç kez
negatifdi, balgam kültüründe üreme olmad› ve balgam si-
tolojisi benign olarak de¤erlendirildi. ANA, AMA, ASMA
da negatifti. Romatoid faktör düzeyi 15.1 düzeyinde pozi-
tif ve CRP'si negatifti. Komplemanlardan C3c ve C4 nor-
mal s›n›rlarda saptand›. P-ANCA ve C-ANCA düzeyleri ne-
gatifdi.
Tan›sal amaçl› torakotomide, wedge rezeksiyonla al›nan
akci¤er dokusunun patoloji incelemesi Wegener granülo-
matozu ile uyumlu olarak de¤erlendirildi. Patoloji preparat-
lar›n mikroskopisinde H. E. ile boyanan kesitlerde; flekilli
kan elamanlar› ile dolu kavite çevresinde kapiller damar,
fibroblast proliferasyonu, yabanc› cisim ve langhans tipi
çok say›da multinükleer dev hücreler, nötrofil, lenfosit,
plasmosit, hemosiderin yüklü ya da köpük sitoplazmal›
histiositlerden oluflan granülomatöz iltihap izlendi (Resim
3,4,5). Orta çapl› arter ve venlerde intimal proliferasyon,
tüm katlar›nda lenfosit, plazmosit infiltrasyonu ve bir k›s-
m›n›n lümeninde granülasyon dokusu ile dolu oldu¤u göz-
lendi.
Di¤er organ tutulumlar› aç›s›ndan yap›lan üst solunum yol-
lar› incelemesinde paranazal sinüs BT' si normaldi. Üst so-
lunum yolu muayenesinde orta konkalar dejenereydi. Bu-
radan al›nan biyopsi materyalinin tamam›ndan haz›rlanan
seri kesitlerde çok katl› yass› epiteli ile döfleli olarak izle-
nen nazal mukozal doku parçalar›nda lamina propriada eo-
sinofillerden zengin, polimorf nüveli lökosit ve mononük-
leer iltihabi hücre infiltrasyonu izlenmiflti. Kapiller damar-
lar ve küçük arteriol ve venüller dilate görünümünde ve
endotelleri fliflkindi. Yüzey epitelinde bir alanda küçük bir

ülserasyon dikkati çekmekteydi. Nekroz ve granülom ya-
p›lar› gözlenmedi. Göz tutulumu aç›s›ndan yap›lan göz mu-
ayenesi normaldi.

Tart›flma

Wegener granülomatozlu birçok hasta, ilk olarak üst ve alt
solunum yolu semptomlar› ile doktora baflvurur. Hastala-
r›n %73'ünde ilk olarak burun, sinüs, trakea ve/veya kulak
ile ilgili semptomlar bulunur. Bu semptomlar s›kl›kla infek-
siyonlara ve alerjiye ba¤lan›r (3). Üst solunum yolunda bu-
run, paranazal sinüs, östaki borusu, orta kulak, larinks, tra-
kea ve mastoid bölge tutulabilir. En s›k görülen semptom
seroanjinöz geniz ak›nt›s› ile birlikte burun t›kan›kl›¤›d›r.
Nazal k›k›rda¤›n deformitesine ba¤l› semer burun oluflabi-
lir. Kronik otitis media s›kl›kla bulunabilir. Kronik mastoidit
ve kolestatoma daha az s›kl›kla geliflir. Kula¤›n tutulumu
ile ileti ve kohlear tutulumla da sensorial tipte iflitme kay-
b›na neden olabilir (2).
Hofmann'›n yay›nlad›¤› seride; nazal mukozada akut vas-
külite %10 ve kronik vaskülite %14 oran›nda rastland› (4).
Vakam›zda üst solunum yollar›nda tutulumuna rastlanma-
d›. 
Boki ve arkadafllar›n›n yay›nlad›¤› 21 kiflilik bir baflka seri
de ise Wegener granülamatozlu hastalar›n en s›k bafllan-
g›ç semptomlar›; atefl(%41) ve alt solunum sistemi (%49)
semptomlar› olmufltur (5). Savage ve arkadafllar›n›n yay›n-
lad›¤› bir seride solunum sistemine ait semptomlar %60-
80 oran›nda görülmüfltür (6). Literatürle uyumlu olarak bi-
zim vakam›z da alt solunum yolu sistemine ait flikayetler-
le baflvurdu.Yap›lan araflt›rmalara göre hastal›¤›n bafllang›-
c›nda %50 hastada, pulmoner infiltrasyon, nodüller ve ka-
viter lezyonlar bulunabilir. Literatürle uyumlu olarak vaka-
m›zda da bafllang›çta kaviter akci¤er lezyonu mevcuttu.
Hastal›¤›n bafllang›ç safhas›nda hastalar›n çok az bir k›s-
m›nda (%18'inde) glomerülonefrit bulunur. Hemen he-
men tüm olgularda üremi geliflmeden böbrek hastal›¤›
asemptomatik olabilmektedir. Wegener granülomatozlu
hastalar›n %75'inde hastal›¤›n ilerleyen dönemlerinde
glomerülonefrit geliflir (3). Hoffman ve arkadafllar›, bafllan-
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g›çta %18 oran›nda renal hastal›¤a rastlam›fllar ve birçok
olguda glomerulonefritin progresif seyretti¤ini ve hasta-
larda irreversible böbrek yetmezli¤i geliflti¤ini bildirmifller-
dir(4). Semptomatik olmayan birçok hastada böbrek tutu-
lumunun en erken bulgusunun mikroskopik hematüri ol-
du¤u gözlenmifltir. Hastam›zda idrar tetkikinde özellik

yoktu ve hastan›n di¤er parametreleri normaldi. Bu sonuç-
larla hastam›zda böbrek tutulumuna rastlanmad›.
Göz tutulumu %15 hastada bafllang›çta izlenebilir ve be-
lirgin semptomlara neden olur. Üst ve alt hava yollar› tu-
tulumu veya glomerülonefrit varken hastada gözde prop-
tozis bulgusu Wegener granülomatozunu düflündürür.
Proptozis bafllang›çta %2 gibi az bir oranda görülürken
hastal›¤›n ilerleyen dönemlerinde bu oran %15'e yükselir
(3). Hastam›z›n göz muayenesinde patolojiye rastlanmad›.
Deri tutulumuna bafllang›çta %13 olguda, hastal›¤›n ilerle-
yen dönemlerinde ise %46 oran›nda rastlan›r (4). S›k gö-
rülen lezyonlar; subkutan nodül, palpable purpura, ülser,
vezikül ve papüldür. Deri bulgular› Boki ve arkadafllar›n›n
serisinde %46 oran›ndan daha yüksek saptand› (5). Lite-
ratür verilerine bak›ld›¤›nda Wegener granulomatozlu has-
talarda vulvada deri lezyonuna rastlanabilir (7).
‹lk kez 1985' de Van Der Woude ve arkadafllar› Wegener
granülomatozlu hastalarda indirek immünfloresan yönte-
mini kullanarak nötrofil ve monositlerin sitoplazmik parça-
lar›na karfl› Ig G tipinde antikor tespit ettiler. ANCA' n›n si-
toplazmik (c ANCA) ve perinükleer (p ANCA) üzere iki tipi
vard›r. Bunlardan c ANCA Wegener granülamatozunda
daha spesifiktir. c ANCA, serin proteaz olan proteaz 3'e
karfl› geliflen otoantikordur. p-ANCA Wegener granüloma-
tozis için daha az spesifiktir, miyeloperoksidaza karfl› olu-
flur ve di¤er vaskülitlerle iliflkili olabilir. c-ANCA ayn› za-
manda hastal›¤›n aktivitesi ve tedaviye cevab›n› izlemede
de faydal›d›r. 
Xavier ve arkadafllar› taraf›ndan Wegener granülomatozlu
hastalarda c-ANCA pozitifli¤i %81, p-ANCA pozitifli¤i ise
%19 olarak tespit edilmifltir (8). Bir di¤er çal›flmada We-
gener granülomatozlu hastada c ANCA pozitifli¤i %77
iken bu p ANCA için %17 olarak bulunmufltur (5).
ANCA pozitifli¤inin devam etmesinin nükslerle güçlü bir-

liktelik gösterdi¤i bulunmufltur. Sonuç olarak s›n›rl› hasta-
l›k olup remisyonda c-ANCA pozitifli¤i %30-40 iken, s›n›r-
l› ve aktif hastal›kta pozitiflik oran› %70-80 dir. Hastam›z-
da c-ANCA ve p-ANCA negatif olarak tespit edildi. 
Wegener granülomatozlu olgular›n yaklafl›k yar›s›nda ro-
matoid faktör pozitiftir (6). Baz› olgularda eosinofili ya da
anemi efllik edebilir. Hastam›zda da romatoid faktör pozi-
tifti. Vaskülit tan›s›nda alt›n standart; histolojik olarak fibri-
noid nekroz ve damar duvarlar›nda inflamasyonun görül-
mesidir (6).
Wegener granülomatozu genellikle belirli bölgede bafllar
ve böbrek tutulumu ile sistemik özellik kazan›r. Patolojik
ilk lezyon nekroz olup, daha sonra nekroz dokusunun et-
raf›nda histiosit infiltrasyonu sonucu karakteristik nekroti-
zan granüloma dokusu geliflir. Bir seride 82 aç›k akci¤er
biyopsisi yap›lm›fl, biyopsi örneklerinde %89 vaskülit ve
nekroz, %90 granüloma ve nekroz izlenmifltir (4). Granü-
lomatöz lezyonlar merkezinde nekroz olan, tüberküloz ve
sarkoidoza benzemeyen, genellikle s›n›rlar› belirsiz infla-
matuar lezyonlard›r. 
Hastam›zda wedge rezeksiyon ile al›nan akci¤er doku par-
ças›nda; flekilli kan elemanlar› ile dolu kavite çevresinde
kapiller damar, fibroblast poliferasyonu, yabanc› cisim ve
langhans tipi çok say›da multinükleer dev hücreler, nötro-
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fil, lenfosit, köpüklü sitoplazmal› histiyositlerden oluflan
granülomatöz lezyon izlendi.
Wegener Granülomatozu tan›s›nda Amerikan Romatoloji
Kolejinin önerdi¤i flu kriterler kullan›labilinir.
1. A¤›z içinde ülserler veya pürülan ya da kanl› burun ak›n-
t›s›.
2. Akci¤er radyografisinde nodül, infiltrasyon ve kavitenin
bulunmas›.
3. Mikrohematüri veya idrar sedimentinde eritrosit.
4. Ekstra ve perivasküler alanda veya arterlerin duvarlar›n-
da granülomatöz inflamasyonun saptanmas› (2).
Olgumuzda Amerikan Romatoloji Kolejinin önerdi¤i tan›
kr›terlerinin 2. ve 4. sü mevcut olup s›n›rl› Wegener
granülomatozu ile uyumluydu. Sonuç olarak hastam›z›n
bayan olmas›, genel durumunun oldukça iyi olmas›, sadece
alt solunum yolunda tutulum olmas› ve c ANCA de¤erinin
negatif olmas› nedeniyle hastam›z› s›n›rl› Wegener granülo-
matozu olarak kabul ettik ve literatürde de nadir olmas›
nedeniyle yay›nlamay› uygun bulduk (9-12). 

Kaynaklar

1. Özer Z. Pulmoner vaskülitler. In: Nonspesifik Akci¤er Hastal›k-
lar›. Özyard›mc› N(ed.) Bursa; Uluda¤ Üniversitesi bas›m›. 1999
: 1033-40.

2. De Remee RA. Pulmonary vasculitis. In: Fishman AP (ed). New

York: McGraw-Hill Companies, 1998:1357-74.
3. Lewis J. Rub›n. Pulmonary vasculitis and primary pulmonary

hypertension. In: Murray W.D. Philadelphia. Saunders Com-
pany. 2000: 1536-7. 

4. Hofmann S. Gray . Wegener Granulomatosis : An Analysisi of
158 Patients. Annals of Internal medicine . 1992; 116: 488-98.

5. Boki KA, Dafni U, Karpouzas GA, Papasteriades C, Drosos AA,
Moutsopoulos HM. Necrotizing vasculitis in Greece: clinical,
immunological and immunogenetic aspects. A study of 66
patients. Br J Rheumatol. 1997: Oct;36(10):1059-66. 

6. Savage CO, Harper L, Adu D. Primary systemic vasculitis. Lan-
cet 1997; 49:553-8.

7. Ferhan Özfleker, Döndü Güneylio¤lu, Sevinç Bilgin ve
ark.Wegener granülomatozu: ‹ki olgu nedeniyle Türkiye'den bil-
dirilen olgular›n incelenmesi. Toraks Der¤isi. 2002; 3,109-112.

8. Xavier K. Serial Measurements of Antineutrophil Cytoplasmic
Autoantibodies in Patients with Systemic Vaskülitis. The
American Journal of Medicine.; May 1999; 527-33.

9. Dechambre S, Driesschaert P, Goncette L, Pringot J. Unilateral
peripheral pulmonary nodules: initial symptoms of a limited
form of Wegener's disease. J Belge Radiol. 1996; Aug;79 (4):
162-4.

10. Agostini HT, Brautigam P, Loffler KU. Subretinal tumour in a
patient with a limited form of Wegener's granulomatosis. Acta
Ophthalmol Scand. 1995; Oct;73(5):460-3. 

11. Knaepen C, Carpentier F, Nijssens M, De Bie P, Verschakelen
J, Vanbeckevoort D. A case of a limited from of Wegener's
granulomatosis] J Belge Radiol. 1993; Feb;76(1): 22-3. 

12. Hornig D, Kuhn H. "Limited" Wegener granulomatosis in a child
with primary involvement of the lung. Pathologe. 1984; May;
5(3):134-42.

Koç ve ark. 
Bir S›n›rl› Wegener Granülomaozus Olgusu Akci¤er Arflivi: 2004; 5: 143-146146


