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OZET

Wegener Grantlomatozu, birden ¢ok sistemi tutabilen nadir bir hastaliktir. Hastalik Ust ve alt solunum yollari, béb-
rekler ve cesitli organlarin grantilomatéz vaskliliti ile karakterizedir. Bu yazida cok sayida sistemi tutan bir olgu su-
nulmustur. Hasta okstruk, hemoptizi, nefes darligi, eklem agrisi yakinmalari ile bagvurdu. Ust solunum yolu, géz,
kulak, agiz ve bogaz, dil, akciger, kemik-eklem, cilt, bobrek ve genital sistem tutulumuna sahip idi. Cilt biyopsisi ile
|6kositoklastik vaskdilit saptandi. C-ANCA testi pozitif bulundu. Hasta tedavi sonrasi 9 aydir remisyonda idi.
Akciger Arsivi: 2002, 3: 162-165.
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SUMMARY

A Case of Wegener’s Granulomatosis

Wegener's Granulomatosis is a rare disease with multisystem involvement. It is characterized by granulomatous vas-
culitis of the upper and lower respiratory tracts, kidneys and a variety of organs. A case with multisystem involve-
ment is presented in this paper. The patient was admitted to our hospital with the complaints of cough, hemopty-
sis, dyspnea, and arthralgias. He had involvement of upper respiratory tract, eye, ear, oral cavity, throat, tongue,
lung, bone, joint, skin, kidney, and genital system. Skin biopsy obtained leukocytoclastic vasculitis. A positive test

for :ANCA was found. The patient has had remission for 9 months after treatment.
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Giris

Wegener Grantlomatozu, etyolojisi bilinmeyen
bir hastalik olup, ilk kez 1936 yilinda Wegener
tarafindan tanimlanmistir (1). Nadir gorlen bu
hastaligin prevalansi  Amerika'da yaklasik
3/100000 olarak tahmin edilmektedir (2). Bas-
ta solunum sistemi ve bdbrekler olmak Uzere
cok sayida organ ve dokuyu tutabilir (1,3). Has-
taligin klasik formuna ek olarak 1966 yilinda
bébrek tutulumunun olmadigi sinirli formu ta-
nimlanmistir (4). Hastaligin tanisi ELK siniflama-
sindaki bulgularin biyopsi ya da c:ANCA pozitif-
ligi ile desteklenmesi veya Amerikan Romatolo-
ji Dernegi’'nin tanimladigi kriterlere gére yapilir.
ELK siniflamasinda; E kulak, burun ve bogaz, L
akciger, K ise bobrek tutulumunu gosterir (5).
Hastalarda E, L ve K ile tanimlanan bu bdlgele-

Yazisma Adresi: Dr. Adnan Yilmaz
Zumrltevler, Atatlirk Cad. Abant Apt. No: 30
81530 Maltepe-istanbul

E-mail: elifim@rt.net.tr.

162

rin tek basina veya ikili-ticli kombinasyon seklin-
de tutulumlari saptanabilir (5,6). Bu yazida, kli-
nik ve radyolojik bulgularin c-:ANCA pozitifligi ile
desteklendigi bir olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

HA, 52 yasinda, erkek hasta. Okstirtik, hemopti-
zi, nefes darligi, kemik ve eklem agrisi yakinma-
lari ile Ocak 2000'de merkezimize basvuran has-
ta yatinldi. Yaklasik 6 aydir devam eden kemik ve
eklem agrisi olan hastada, 2 ay dnce nefes darl-
gi yakinmasi baslamis. Hasta son 15 guinddr he-
moptizi tanimliyordu. Hasta sorgulandiginda 5
ay énce impotans nedeni ile roloji poliklinigine
basvurdugu, son 3 aydir hapsirik ve burun akint-
si, 2 aydir ise gdzlerde kasinti, g6z yasi salgisinda
artma ve isitmede azalma yakinmalarina sahip ol
dugu &grenildi. 35 paket-yil sigara Gykusu olan
hastanin 6zge¢misinde bir 6zellik yoktu. Fizik in-
celemede TA: 115/70 mmHg, nabiz: 94/dk rit-
mik, vicut isisi: 36.8°C ve solunum sayisi: 21/dk
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Olcuildu. Konjunktivalarda hiperemi (kirmizi g6z),
agiz boslugunda yaygin mikotik enfeksiyon ile
uyumlu lezyonlar ile dil sag bélimtinde 0.5x 0.7
cm capinda aftéz lezyon, bilateral perimalleoler
bélgede purpurik ve ekimotik cilt lezyonlar sap-
tandi. Diger sistem incelemelerinde bir 6zellik
yoktu. Rutin laboratuvar incelemelerinde eritrosit
sedimantasyon hiziz 80 mm/saat, I6kosit:
14300/mm?°, hemoglobin: 11.6 gr/dl, tre: 65
mg/dl, kreatinin: 2.2 mg/dl, idrarda proteintiri ve
her mikroskop sahasinda 25-30 eritrosit bulundu.
Akciger grafisinde 6zellikle orta ve alt zonlarda,
bilateral sinirlari net secilemeyen yogunluk artis-
lart vardi. Bilgisayarli toraks tomografisi, solda
daha belirgin olmak Uzere bilateral ¢cok sayida
yama tarzinda yogunluk artislar, nodller lez-
yonlar ve degisik buytkltklerde mediastinal lenf
adenopatileri gosteriyordu (Resim 1). Solunum
fonksiyon testinde FVC % 76, FEV1 % 71 bulun-
du. Yz sintsleri grafisinde iki tarafli maksiller si-
nizit saptandi. G6z muayenesinde konjunktivit
ve nukleer skleroz, KBB muayenesinde agiz bos-
lugu ve farenksde yaygin mikotik enfeksiyon ve
dilde aftéz lezyon, burun mukozasinda rinit ile
uyumlu degisiklikler rapor edildi. Romatoloji agI-
sindan yapilan fizik muayene ile bilateral diz ek-
lem grafisi, sag omuz grafisi, Romatoid Faktor
ve C-Reaktif Protein incelemelerinde bir 6zellik
saptanmadi. Cildiye konstltasyonunda hastaya

Resim 1: Olgunun bilgisayarli toraks tomografisi
(parankim kesiti). Bilateral, solda daha belirgin ya-
ma tarzinda yogunluk artislari ve nodtiler lezyonlar.
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cilt biyopsisi yapildi. Biyopsi tanisi I6kositoklastik
vaskuilit olarak rapor edildi. Bébrek USG incele-
mesinde bir 6zellik yoktu. Hastanin c:ANCA de-
geri pozitif bulundu. Hastaya ELK siniflamasina
ve CANCA pozitifligine dayanarak Wegener
Grantilomatozu tanisi konuldu. Hastaya oral
prednisolon (1 mg/kg/gtn, oral siklofosfamid
(2 mg/kg/guin) ve oral TMP-SM forte tablet
2x1/guln tedavisi baslandi. Tedaviyi takiben 10
glin sonra hemoptizi ve agiz sikayetleri dtizeldi.
15 glin sonra goz sikayetleri, yaklasik 1 ay son-
ra burun, kemik-eklem ve nefes darligi yakinma-
lari gecti. Tedavinin ikinci ayinda Ure, kreatinin
ve idrar bulgulari normale déndu ve cilt lezyon-
lart kayboldu. Kontrol toraks bilgisayarli tomog-
rafisi, lezyonlarin tama yakin dtzeldigini goster-
di (Resim 2). Tedavinin altinc ayinda yapilan
kontroltinde impotans ve isitme ile ilgili yakin-
kiben 9 ay sonraki kontroltinde her hangi bir pa-
toloji saptanmadi.

Tartisma

ELK siniflamasinda belirtilen organlara ait yakin-
malari ve bulgulari, cilt biyopsisinde l6kositok-
lastik vaskuilit ve c:ANCA pozitifligi ile tani koy-
dugumuz bir Wegener Grantilomatozu olgusu-
nu sunduk. ELK siniflamasina gére tipik yakin-

Resim 2: Olgunun kontrol bilgisayarli toraks
tomografisi (parankim kesiti). Lezyonlarin tama
yakin dtizeldigi gortilmektedir.
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malarin varliginin biyopsi veya c-ANCA pozitifligi
ile desteklenmesi tani icin yeterli kabul edilmek-
tedir (5). Amerika Romatoloji Dernegi tarafin-
dan Onerilen tani kriterleri ise anormal idrar se-
dimenti, g6gus grafisinde anormal bulgular,
oral Ulserler veya burun yakinmalari ve biyopsi
ile saptanmis grantilomatéz iltihapdir. Bu bulgu-
lardan iki veya daha fazlasinin varligi Wegener
Grantlomatozu icin % 92 6zglil, % 88 duyarli
kabul edilmektedir (7). Sunulan olgu, biyopsi di-
sindaki tani kriterlerine sahip idi.

Olgumuz Ust solunum yolu, géz, kulak, agiz ve
bogaz, dil, akciger, kemik-eklem, cilt, bobrek
ve genital sistem tutulumuna sahip idi. ELK sI-
niflamasinda tanimlanan g bélgenin de tutul-
dugu olgumuzda hastaligin ELK kombinasyonu
vardi (5). Kulak, kemik-eklem ve genital sistem
tutulumu klinik olarak, tst solunum yolu, géz,
agiz-bogaz ve dil tutulumu klinik ve fizik incele-
me ile, akciger tutulumu klinik ve radyolojik
olarak, bdbrek tutulumu laboratuvar bulgular
ile, cilt tutulumu ise biyopsi ile saptandi. He-
moptizi ve nefes darli§i yakinmalarinin grafiler-
deki yama tarzinda yogunluk artislari ve noduil-
lerin varligi ile desteklenmesi akciger tutulumu-
nu gosteriyordu. Hemoptizi hastaligin sik géru-
len bir bulgusudur (1,6,8). Grafilerde olgularin
% 69'unda noddiler lezyonlar, % 54'inde ise
yogunluk artisi saptanmaktadir (9). Bébrek tu-
tulumu ¢ogunlukla yakinmasiz olup, laboratu-
var incelemelerinde patolojik bulgular saptana-
bilir (5). Olgumuzda bdbrek tutulumunu gdste-
ren laboratuvar bulgulan vardi. Cilt tutulumu
olgularin % 14'tinde bulunur. Klinik olarak en
sik alt ekstremitelerde palpabl purpuralar sap-
tanir. Diger cilt bulgulari nekrotizan dilserler,
papul ve nodlller, petesiler, ylizeyel erezyon-
lar, builler ve eritemdir. En sik gérilen patolojik
bulgu ise I6kositoklastik vaskdilittir. Diger pato-
lojik bulgular ekstravaskdler grantilom ve piyo-
derma gangrenozumdur (10). Olgumuz tipik
olarak, alt ekstremitelerde palpabl purpuralara
sahip idi ve patolojik olarak I6kositoklastik vas-
kdlit varhigr gdsterildi. G6z ve orbita bulgulari
hastalarin yaklasik % 29'unda bulunur. Kirmizi
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g6z sendromu g6z bulgulari icinde en sik olan-
lardan biridir. Konjunktivit, episklerit veya kor-
neal Ulserasyona bagl olarak gelisir. Hastaligin
baslangic belirtisi olabilir (11). Olgumuzda kon-
junktivite bagli kirmizi g6z bulgusu vardi. Diger
g6z bulgulari arasinda tveit, kornea ve sklera
llserasyonlari, retinal vasklilit, optik néropati,
propitoz ve orbital psédotliimaér sayilabilir (11).
Wegener Grantilomatozu'nda genital organlar
tutulabilir. Prostat, Ureter, testis ve penis tutu-
lumu bildirilmektedir (5). Olgumuz impotans
yakinmasina sahip idi. Fizik incelemede dis ge-
nital organ tutulumunu gosteren patolojik bir
bulgu saptamadik. Tedavi ile bu yakinmanin
diizelmesine bagl olarak impotans nedeninin
Wegener Grantilomatozu oldugunu dustinduk.
Tanida c-ANCA pozitifligi dnemli bir bulgu olup
Ozellikle yaygin tutulumlu olgularda ytksek ta-
ni degerine sahiptir (3,6,12,13). Olgumuzda ¢
ANCA testi pozitif bulundu.

Wegener Grantilomatozu icin en seckin tedavi
rejimini siklofosfamid (2 mg/kg) ve prednizolon
(1 mg/kg) olusturur. Sistemik tutulum olmayan
olgularda TMP-SM tedavisi 6nerilmektedir (5,6).
Siklofosfamid tedavisinin stresi, tam remisyon
sonrasi 1 yildir (5,14) . Siklofosfamid'in kullani-
mi ile hastalarda remisyon elde edilmesine kar-
sin % 28'e varan mortalite oranlari bildirilmekte-
dir. Wegener Grantilomatoz'lu olgularda sag
kalim ilk yilda % 90, ikinci yil icin % 87 ve 5 yil
icin % 76 olarak rapor edilmistir (5). Eger hasta-
lar tedavi edilmez ise, ortalama yasam suresi 5
aydir (3). Seving ve ark. (15), olgularinin taniyi
takiben kisa bir stire icinde oldtgunu bildirmis-
lerdir. Ergtin ve ark. (6), 8 olguyu kapsayan se-
rilerinde 2 olgunun bébrek yetmezligi ve solu-
num yetmezIigi nedeni ile élduklerini bildirmis-
lerdir. Olgumuz tedavi bitiminden itibaren has-
taliksiz 9 aylik bir suireye sahip idi.

Sonug olarak, hastaligi dustinddrecek yakinma-
lar ve bulgularin varliginda ayirici tanida Wege-
ner Grantlomatozu dustintlmeli, hastaligin ta-
nist icin gerekli incelemeler hizla yapiimali ve ta-
ni konulan olgularda uygun tedavi derhal veril-
melidir.
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