
ÖZET
Wegener Granülomatozu, birden çok sistemi tutabilen nadir bir hastal›kt›r. Hastal›k üst ve alt solunum yollar›, böb-
rekler ve çeflitli organlar›n granülomatöz vasküliti ile karakterizedir. Bu yaz›da çok say›da sistemi tutan bir olgu su-
nulmufltur. Hasta öksürük, hemoptizi, nefes darl›¤›, eklem a¤r›s› yak›nmalar› ile baflvurdu. Üst solunum yolu, göz,
kulak, a¤›z ve bo¤az, dil, akci¤er, kemik-eklem, cilt, böbrek ve genital sistem tutulumuna sahip idi. Cilt biyopsisi ile
lökositoklastik vaskülit saptand›. C-ANCA testi pozitif bulundu. Hasta tedavi sonras›  9 ayd›r remisyonda idi. 
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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 c-ANCA was found. The patient has had remission for 9 months after treatment.
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Girifl

Wegener Granülomatozu, etyolojisi bilinmeyen
bir hastal›k olup, ilk kez 1936 y›l›nda Wegener
taraf›ndan tan›mlanm›flt›r (1). Nadir görülen bu
hastal›¤›n prevalans› Amerika’da yaklafl›k
3/100000 olarak tahmin edilmektedir (2). Bafl-
ta solunum sistemi ve böbrekler olmak üzere
çok say›da organ ve dokuyu tutabilir (1,3). Has-
tal›¤›n klasik formuna ek olarak 1966 y›l›nda
böbrek tutulumunun olmad›¤› s›n›rl› formu ta-
n›mlanm›flt›r (4). Hastal›¤›n tan›s› ELK s›n›flama-
s›ndaki bulgular›n biyopsi ya da c-ANCA pozitif-
li¤i ile desteklenmesi veya Amerikan Romatolo-
ji Derne¤i’nin tan›mlad›¤› kriterlere göre yap›l›r.
ELK s›n›flamas›nda; E kulak, burun ve bo¤az, L
akci¤er, K ise böbrek tutulumunu gösterir (5).
Hastalarda E, L ve K ile tan›mlanan bu bölgele-

rin tek bafl›na veya ikili-üçlü kombinasyon fleklin-
de tutulumlar› saptanabilir (5,6). Bu yaz›da, kli-
nik ve radyolojik bulgular›n c-ANCA pozitifli¤i ile
desteklendi¤i bir olgu sunulmufltur.

Olgu Sunumu

HA, 52 yafl›nda, erkek hasta. Öksürük, hemopti-
zi, nefes darl›¤›, kemik ve eklem a¤r›s› yak›nma-
lar› ile Ocak 2000’de merkezimize baflvuran has-
ta yat›r›ld›. Yaklafl›k 6 ayd›r devam eden kemik ve
eklem a¤r›s› olan hastada, 2 ay önce nefes darl›-
¤› yak›nmas› bafllam›fl. Hasta son 15 gündür he-
moptizi tan›ml›yordu. Hasta sorguland›¤›nda 5
ay önce impotans nedeni ile üroloji poliklini¤ine
baflvurdu¤u, son 3 ayd›r hapfl›r›k ve burun ak›nt›-
s›, 2 ayd›r ise gözlerde kafl›nt›, göz yafl› salg›s›nda
artma ve iflitmede azalma yak›nmalar›na sahip ol-
du¤u ö¤renildi. 35 paket-y›l sigara öyküsü olan
hastan›n özgeçmiflinde bir özellik yoktu. Fizik in-
celemede TA: 115/70 mmHg, nab›z: 94/dk rit-
mik, vücut ›s›s›: 36.8oC ve solunum say›s›: 21/dk
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ölçüldü. Konjunktivalarda hiperemi (k›rm›z› göz),
a¤›z bofllu¤unda yayg›n mikotik enfeksiyon ile
uyumlu lezyonlar ile dil sa¤ bölümünde 0.5x 0.7
cm çap›nda aftöz lezyon, bilateral perimalleoler
bölgede purpurik ve ekimotik cilt lezyonlar› sap-
tand›. Di¤er sistem incelemelerinde bir özellik
yoktu. Rutin laboratuvar incelemelerinde eritrosit
sedimantasyon h›z›: 80 mm/saat, lökosit:
14300/mm3, hemoglobin: 11.6 gr/dl, üre: 65
mg/dl, kreatinin: 2.2 mg/dl, idrarda proteinüri ve
her mikroskop sahas›nda 25-30 eritrosit bulundu.
Akci¤er grafisinde özellikle orta ve alt zonlarda,
bilateral s›n›rlar› net seçilemeyen yo¤unluk art›fl-
lar› vard›. Bilgisayarl› toraks tomografisi, solda
daha belirgin olmak üzere bilateral çok say›da
yama tarz›nda yo¤unluk art›fllar›, nodüler lez-
yonlar ve de¤iflik büyüklüklerde mediastinal lenf
adenopatileri gösteriyordu (Resim 1). Solunum
fonksiyon testinde FVC % 76, FEV1 % 71 bulun-
du. Yüz sinüsleri grafisinde iki tarafl› maksiller si-
nüzit saptand›. Göz muayenesinde konjunktivit
ve nükleer skleroz, KBB muayenesinde a¤›z bofl-
lu¤u ve farenksde yayg›n mikotik enfeksiyon ve
dilde aftöz lezyon, burun mukozas›nda rinit ile
uyumlu de¤ifliklikler rapor edildi. Romatoloji aç›-
s›ndan yap›lan fizik muayene ile bilateral diz ek-
lem grafisi, sa¤ omuz grafisi, Romatoid Faktör
ve C-Reaktif Protein incelemelerinde bir özellik
saptanmad›. Cildiye konsültasyonunda hastaya

cilt biyopsisi yap›ld›. Biyopsi tan›s› lökositoklastik
vaskülit olarak rapor edildi. Böbrek USG incele-
mesinde bir özellik yoktu. Hastan›n c-ANCA de-
¤eri pozitif bulundu. Hastaya ELK s›n›flamas›na
ve c-ANCA pozitifli¤ine dayanarak Wegener
Granülomatozu tan›s› konuldu. Hastaya oral
prednisolon (1 mg/kg/gün, oral siklofosfamid
(2 mg/kg/gün) ve oral TMP-SM forte tablet
2x1/gün tedavisi baflland›. Tedaviyi takiben 10
gün sonra hemoptizi ve a¤›z flikayetleri düzeldi.
15 gün sonra göz flikayetleri, yaklafl›k 1 ay son-
ra burun, kemik-eklem ve nefes darl›¤› yak›nma-
lar› geçti. Tedavinin ikinci ay›nda üre, kreatinin
ve idrar bulgular› normale döndü ve cilt lezyon-
lar› kayboldu. Kontrol toraks bilgisayarl› tomog-
rafisi, lezyonlar›n tama yak›n düzeldi¤ini göster-
di (Resim 2). Tedavinin alt›nc› ay›nda yap›lan
kontrolünde impotans ve iflitme ile ilgili yak›n-
malar›n›n düzeldi¤i ö¤renildi. Tedavi bitimini ta-
kiben 9 ay sonraki kontrolünde her hangi bir pa-
toloji saptanmad›. 

Tart›flma

ELK s›n›flamas›nda belirtilen organlara ait yak›n-
malar› ve bulgular›, cilt biyopsisinde lökositok-
lastik vaskülit ve c-ANCA pozitifli¤i ile tan› koy-
du¤umuz bir Wegener Granülomatozu olgusu-
nu sunduk. ELK s›n›flamas›na göre tipik yak›n-
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Resim 1: Olgunun bilgisayarl› toraks tomografisi
(parankim kesiti). Bilateral, solda daha belirgin ya-
ma tarz›nda yo¤unluk art›fllar› ve nodüler lezyonlar.

Resim 2: Olgunun kontrol bilgisayarl› toraks
tomografisi (parankim kesiti). Lezyonlar›n tama
yak›n düzeldi¤i görülmektedir.



malar›n varl›¤›n›n biyopsi veya c-ANCA pozitifli¤i
ile desteklenmesi tan› için yeterli kabul edilmek-
tedir (5). Amerika Romatoloji Derne¤i taraf›n-
dan önerilen tan› kriterleri ise anormal idrar se-
dimenti, gö¤üs grafisinde anormal bulgular,
oral ülserler veya burun yak›nmalar› ve biyopsi
ile saptanm›fl granülomatöz iltihapd›r. Bu bulgu-
lardan iki veya daha fazlas›n›n varl›¤› Wegener
Granülomatozu için % 92 özgül, % 88 duyarl›
kabul edilmektedir (7). Sunulan olgu, biyopsi d›-
fl›ndaki tan› kriterlerine sahip idi.
Olgumuz üst solunum yolu, göz, kulak, a¤›z ve
bo¤az, dil, akci¤er, kemik-eklem, cilt, böbrek
ve genital sistem tutulumuna sahip idi. ELK s›-
n›flamas›nda tan›mlanan üç bölgenin de tutul-
du¤u olgumuzda hastal›¤›n ELK kombinasyonu
vard› (5). Kulak, kemik-eklem ve genital sistem
tutulumu klinik olarak, üst solunum yolu, göz,
a¤›z-bo¤az ve dil tutulumu klinik ve fizik incele-
me ile, akci¤er tutulumu klinik ve radyolojik
olarak, böbrek tutulumu laboratuvar bulgular›
ile, cilt tutulumu ise biyopsi ile saptand›. He-
moptizi ve nefes darl›¤› yak›nmalar›n›n grafiler-
deki yama tarz›nda yo¤unluk art›fllar› ve nodül-
lerin varl›¤› ile desteklenmesi akci¤er tutulumu-
nu gösteriyordu. Hemoptizi hastal›¤›n s›k görü-
len bir bulgusudur (1,6,8). Grafilerde olgular›n
% 69’unda nodüler lezyonlar, % 54’inde ise
yo¤unluk art›fl› saptanmaktad›r (9). Böbrek tu-
tulumu ço¤unlukla yak›nmas›z olup, laboratu-
var incelemelerinde patolojik bulgular saptana-
bilir (5). Olgumuzda böbrek tutulumunu göste-
ren laboratuvar bulgular› vard›. Cilt tutulumu
olgular›n % 14’ünde bulunur. Klinik olarak en
s›k alt ekstremitelerde palpabl purpuralar sap-
tan›r. Di¤er cilt bulgular› nekrotizan ülserler,
papül ve nodüller, petefliler, yüzeyel erezyon-
lar, büller ve eritemdir. En s›k görülen patolojik
bulgu ise lökositoklastik vaskülittir. Di¤er pato-
lojik bulgular ekstravasküler granülom ve piyo-
derma gangrenozumdur (10). Olgumuz tipik
olarak, alt ekstremitelerde palpabl purpuralara
sahip idi ve patolojik olarak lökositoklastik vas-
külit varl›¤› gösterildi. Göz ve orbita bulgular›
hastalar›n yaklafl›k % 29’unda bulunur. K›rm›z›

göz sendromu göz bulgular› içinde en s›k olan-
lardan biridir. Konjunktivit, episklerit veya kor-
neal ülserasyona ba¤l› olarak geliflir. Hastal›¤›n
bafllang›ç belirtisi olabilir (11). Olgumuzda kon-
junktivite ba¤l› k›rm›z› göz bulgusu vard›. Di¤er
göz bulgular› aras›nda üveit, kornea ve sklera
ülserasyonlar›, retinal vaskülit, optik nöropati,
propitoz ve orbital psödotümör say›labilir (11).
Wegener Granülomatozu’nda genital organlar
tutulabilir. Prostat, üreter, testis ve penis tutu-
lumu bildirilmektedir (5). Olgumuz impotans
yak›nmas›na sahip idi. Fizik incelemede d›fl ge-
nital organ tutulumunu gösteren patolojik bir
bulgu saptamad›k. Tedavi ile bu yak›nman›n
düzelmesine ba¤l› olarak impotans nedeninin
Wegener Granülomatozu oldu¤unu düflündük.
Tan›da c-ANCA pozitifli¤i önemli bir bulgu olup
özellikle yayg›n tutulumlu olgularda yüksek ta-
n› de¤erine sahiptir (3,6,12,13). Olgumuzda c-
ANCA testi pozitif bulundu.
Wegener Granülomatozu için en seçkin tedavi
rejimini siklofosfamid (2 mg/kg) ve prednizolon
(1 mg/kg) oluflturur. Sistemik tutulum olmayan
olgularda TMP-SM tedavisi önerilmektedir (5,6).
Siklofosfamid tedavisinin süresi, tam remisyon
sonras› 1 y›ld›r (5,14) . Siklofosfamid’in kullan›-
m› ile hastalarda remisyon elde edilmesine kar-
fl›n % 28’e varan mortalite oranlar› bildirilmekte-
dir. Wegener Granülomatoz’lu olgularda sa¤
kal›m ilk y›lda % 90, ikinci y›l için % 87 ve 5 y›l
için % 76 olarak rapor edilmifltir (5). E¤er hasta-
lar tedavi edilmez ise, ortalama yaflam süresi 5
ayd›r (3). Sevinç ve ark. (15), olgular›n›n tan›y›
takiben k›sa bir süre içinde öldü¤ünü bildirmifl-
lerdir. Ergün ve ark. (6), 8 olguyu kapsayan se-
rilerinde 2 olgunun böbrek yetmezli¤i ve solu-
num yetmezli¤i nedeni ile öldüklerini bildirmifl-
lerdir. Olgumuz tedavi bitiminden itibaren has-
tal›ks›z 9 ayl›k bir süreye sahip idi.
Sonuç olarak, hastal›¤› düflündürecek yak›nma-
lar ve bulgular›n varl›¤›nda ay›r›c› tan›da Wege-
ner Granülomatozu düflünülmeli, hastal›¤›n ta-
n›s› için gerekli incelemeler h›zla yap›lmal› ve ta-
n› konulan olgularda uygun tedavi derhal veril-
melidir. 
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