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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 grantilomatdz vaskdiliti ile karakterizedir. Bu yazida ¢ok sayida sistemi tutan bir olgu su-

nulmustur.
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SUMMARY
A Case of Wegener's Granulomatosis

Wegener's Granulomatozis 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 several organs. A case with multisystem

involvement was presented in this paper.
Archieves of Pulmonary: 2002, 2: 57-59
Key word: Wegener Granulomatosis

Giris ve Amacg

Wegener Grantlomatozis, etyolojisi bilinmeyen
bir hastalik olup, ilk kez 1936 yilinda Wegener
tarafindan tanimlanmistir (1). Nadir gdrtlen bu
hastaligin prevalansi  Amerika'da yaklasik
3/100000 olarak tahmin edilmektedir (2). Basta
solunum sistemi ve bébrekler olmak lizere ¢ok
sayida organ ve dokuyu tutabilir (1,3). Hastaligin
klasik formuna ek olarak 1966 yilinda bébrek tu-
tulumunun olmadigi sinirli formu tanimlanmistir
(4). Hastaligin tanisi ELK siniflamasindaki bulgu-
larin biyopsi ya da c-ANCA pozitifligi ile destek-
lenmesi veya Amerikan Romatoloji Dernegdi‘nin
tanimladigr kriterlere gore yapilr (5). Bu yazida,
klinik ve radyolojik bulgularin c-:ANCA pozitifligi
ile desteklendigi bir olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

HA, 52 yasinda, erkek hasta. Okstirtik, hemop-
tizi, nefes darligi, kemik ve eklem agrisi yakin-
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malari ile Ocak 2000'de merkezimize basvuran
hasta yatirildi. Yaklasik 6 aydir devam eden ke-
mik ve eklem agrisi olan hastada, 2 ay 6nce ne-
fes darligi yakinmasi baslamis. Hasta son 15
glinddr hemoptizi tanimliyordu. Hasta sorgu-
landiginda 5 ay dnce impotans nedeni ile trolo-
ji poliklinigine basvurdugu, son 3 aydir hapsirik
ve burun akintisi, 2 aydir ise gézlerde kasinti,
g0z yasl salgisinda artma ve isitmede azalma
yakinmalarina sahip oldugu 6grenildi. 35 paket-
yil sigara Oykusl olan hastanin 6zge¢misinde
bir 6zellik yoktu. Fizik incelemede TA: 115/70
mmHg, nabiz: 94/dk ritmik, ates: 36.8°C ve so-
lunum sayisi: 21/dk dlcildd. Konjunktivalarda
hiperemi, agiz boslugunda yaygin mikotik en-
feksiyon ile uyumlu lezyonlar ile dil sag bélu-
munde 0.5x 0.7 cm capinda aftéz lezyon, bila-
teral perimalleoler bélgede purpurik ve ekimo-
tik cilt lezyonlari saptandi. Diger sistem incele-
melerinde bir zellik yoktu. Rutin laboratuvar in-
celemelerinde eritrosit sedimantasyon hizi:
80mm/sa, I6kosit: 14300, hemoglobin: 11.6
gr/dl, ure: 65 mg/dl, kreatinin: 2.2 mg/dl, idrar-
da proteindiri ve her mikroskop sahasinda 25-30
eritrosit bulundu.

Akciger grafisinde 6zellikle orta ve alt zonlarda,
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bilateral sinirlari net secilemeyen yogunluk artisla-
ri vardi. Bilgisayarli toraks tomografisi solda daha
belirgin olmak tzere bilateral ¢cok sayida yama
tarzinda yogunluk artislari, noddiler lezyonlar ve
degisik buytikltiklerde mediastinal lenf adenopa-
tiler gosteriyordu (resim 1). Solunum fonksiyon
testinde FVC % 76, FEV1 % 71 bulundu. Yz si-
nusleri grafisinde iki tarafli maksiller sintizit sap-
tandi. G6z muayenesinde konjunktivit ve ntikleer
skleroz, KBB muayenesinde agiz boslugu ve fa-
renksde yaygin mikotik enfeksiyon ve dilde aftdz
lezyon, burun mukozasinda rinit ile uyumlu degi-
siklikler rapor edildi. Romatoloji acisindan yapilan
incelemelerde bir 6zellik saptanmadi. Cildiye kon-
stiltasyonunda hastaya cilt biyopsisi yapildi. Bi-
yopsi tanisi “l6kositoklastik vaskdilit” olarak rapor
edildi. Bébrek USG incelemesinde bir dzellik yok-
tu. Hastanin c:ANCA degeri pozitif bulundu. Has-
taya ELK siniflamasina ve c:ANCA pozitifligine da-
yanarak Wegener Grantlomatozis tanisi konul-
du. Hastaya oral prednisolon (1 mg/kg/gtin, oral
siklofosfamid (2mg/kg/gtin) ve oral TMP-SMT
forte tablet 2x1/guin tedavisi baslandi. Tedaviyi
takiben 10 gtin sonra hemoptizi ve agiz sikayet-
leri duizeldi. 15 guin sonra gdz sikayetleri, yaklasik
1 ay sonra burun, kemik-eklem ve nefes darligi
yakinmalari kayboldu. Tedavinin ikinci ayinda
Ure, kreatinin ve idrar bulgulari normale dénddi
ve cilt lezyonlari kayboldu. Kontrol toraks bilgisa-
yarli tomografisi lezyonlarin tama yakin dtizeldigi-

Resim 1. Olgunun bilgisayarli toraks tomografisi
(parankim kesiti). Bilateral, solda daha belirgin ya-
ma tarzinda yogunluk artislari e nodiiler lezyonlar.
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ni gosterdi (resim 2). Tedavinin altincl ayinda ya-
pilan kontroltinde impotans ve isitme ile ilgili ya-
takiben 9 ay sonraki kontroltinde her hangi bir
patoloji saptanmadi.

Tartisma

ELK siniflamasinda belirtilen organlara ait yakin-
malari ve bulgulari, cilt biyopsisinde I6kositok-
lastik vaskdiliti ve c-:ANCA pozitifligi ile tani koy-
dugumuz bir Wegener Grantlomatozis olgusu-
nu sunduk. ELK siniflamasina gére tipik yakin-
malarin varliginin biyopsi veya c-:ANCA pozitifligi
ile desteklenmesi tani igin yeterli kabul edilmek-
tedir (5). Amerika Romatoloji Dernegdi tarafin-
dan onerilen tani kriterleri ise anormal idrar se-
dimenti, g6gus grafisinde anormal bulgular,
oral Ulserler veya burun yakinmalari ve biyopsi
ile saptanmis grantlomatdz iltihapdir. Bu bulgu-
lardan iki veya daha fazlasinin varligi Wegener
Grantlomatozis icin % 92 6zguil, % 88 duyarli
kabul edilmektedir (6). Sunulan olgu, biyopsi di-
sindaki tani kriterlerine sahip idi.

Olgumuz Ust solunum yolu, g6z, kulak, agiz ve
bogaz, dil, akciger, kemik-eklem, cilt, bobrek ve
genital sistem tutulumuna sahip idi. Kulak, ke-
mik-eklem ve genital sistem tutulumu klinik ola-

Resim 2. Olgunun kontrol bilgisayarli toraks
tomografisi (parankim kesiti) Lezyonlarin tama
yakin dtizeldigi gériilmekte.
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rak, Gst solunum yolu, g6z, agiz-bogaz ve dil tu-
tulumu klinik ve fizik inceleme ile, akciger tutu-
lumu klinik ve radyolojik olarak, bobrek tutulu-
mu laboratuvar bulgulari ile, cilt tutulumu ise bi-
yopsi ile saptandi. Hemoptizi ve nefes darligi ya-
kinmalarinin grafilerdeki yama tarzinda yogun-
luk artislari ve noddillerin varhigi ile desteklenme-
si akciger tutulumunu gosteriyordu. Hemoptizi
hastaligin sik gérdlen bir bulgusudur (1). Grafi-
lerde olgularin % 69'unda noddiler lezyonlar, %
54'inde ise yogunluk artisi saptanmaktadir (7).
Bébrek tutulumu cogunlukla yakinmasiz olup,
laboratuvar incelemelerinde patolojik bulgular
saptanabilir (5). Olgumuzda bébrek tutulumu-
nu gosteren laboratuvar bulgulari vardi. Cilt tu-
tulumu olgularin % 14'tinde bulunur. Klinik ola-
rak en sik alt ekstremitelerde palpabl purpuralar
saptanir. En sik gorilen patolojik bulgu ise
|6kositoklastik vaskdilittir (8). Olgumuz tipik ola-
rak, alt ekstremitelerde palpabl purpuralara sa-
hip idi ve patolojik olarak I6kositoklastik vaskdilit
varhgr gosterildi. Tanida c-ANCA pozitifligi
6nemli bir bulgu olup 6zellikle yaygin tutulumlu
olgularda yuksek tani degerine sahiptir (3,9). Ol-
gumuzda c-ANCA testi pozitif bulundu.
Siklofosfamid’in kullanimi ile hastalarda remis-
yonlar elde edilmesine karsin % 28'e varan mor-
talite oranlari bildirilmektedir. Wegener Grantilo-
matozis'li olgularda suirvi ilk yilda % 90, ikinci yil
icin % 87 ve 5 yil icin % 76 olarak rapor edilmis-
tir (5). Eger hastalar tedavi edilmez ise ortalama
yasam stresi 5 aydir (3). Sevin¢ ve arkadaslari
(10), olgularinin taniy takiben kisa bir stire icinde
olduigunu bildirmislerdir. Olgumuz tedavi bitimin-
den itibaren hastaliksiz 9 aylik bir stireye sahip idi.
Sonug olarak, hastaligi dustindUirecek yakinmalar
ve bulgularin varliginda ayirici tanida Wegener
Grantlomatozis dtistintlmeli, hastaligin tanisi igin
gerekli incelemeler hizla yapilmali ve tani konulan
olgularda uygun tedavi derhal verilmelidir.
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