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OZET

Wegener grantilomatozisi (WG) Ust ve alt solunum yollarini ve bdbrekleri etkileyen sistemik bir vaskduilittir. Akciger
tutulumunda genellikle bilateral, kavitelesebilen, dtizgtin sinirli soliter nodtil ya da kitle gérdiltir. Bu bulgularla siklik-
la akciger kanserini taklit eder. Bu tlr olgularda transtorasik igne biyopsisi benign-malign lezyon ayiriminda yararli
olabilmektedir. Burada, radyolojik bulgulari nedeni ile baslangigta metastatik akciger kanseri oldugu dustintilen ve
transtorasik igne biyopsisi ile tani alan bir WG olgusu sunulmustur.

Akciger Arsivi: 2003, 4: 146-150

Anahtar Kelimeler: Wegener Grantlomatozisi, transtorasik igne biyopsisi, tani

SUMMARY

A Case of Wegener’s Granulomatosis Mimicking Metastatic Lung Carcinoma

Wegener's Granulomatosis (WG) is a rare systemic vasculitis, which affects both upper and lower respiratory sys-
tems and kidneys. Bilateral well-rounded solitary nodules or masses resembling metastatic lung carcinoma charac-
terize lung involvement. Transthoracic needle biopsies may yield valuable information on differential diagnosis of
benign and malignant lesions in such cases. Here, a case with multiple lung nodules mimicking metastatic lung car-

cinoma, eventually diagnosed as Wegener's Granulomatosis was reported.
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Giris

Wegener grantilomatozisi (WG) Ust ve alt solu-
num yollarini ve bébrekleri etkileyen sistemik bir
vaskdilittir. Etyolojisi bilinmemekle birlikte dola-
san immun komplekslerin varligi ve immdun sup-
resyon yapan ilacglara yanitin olmasi nedeniyle
otoimmdun bir hastallk oldugu sanilmaktadir.
Radyolojik olarak cogunlukla boyutlari 1-10 cm
arasinda degisebilen iyi sinirl multiple noduler
lezyonlarla karakterizedir. Bu radyolojik bulgular
nedeniyle olgularin bir kismi akciger kanseri 6n
tanisi ile tetkik edilir (1,2,3,4). Burada radyolojik
bulgulari nedeniyle baslangicta metastatik akci-
ger kanseri oldugu ddstntilen ve transtorasik ig-
ne biyopsisi ile tani konan bir WG olgusu sunul-
mus ve bu konudaki Tuirkge literatlir gézden ge-
cirilmistir.
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Olgu Sunumu

Yedi aydir stiren okstirtik, halsizlik, istahsizlik, son
alti guinddir baslayan Ustime titreme ile yUkselen
ates, beraberinde periumblikal bélgede agn sika-
yeti ile acil servise basvuran 74 yasinda sigara i¢-
me &ykdUsl olmayan bayan hasta, posteroanterior
akciger grafisindeki nodtiler gértindim nedeniyle
tarafimizca degerlendirildi. Cekilen toraks tomog-
rafisinde (CT) her iki akciger Ust ve alt loblarda, en
buylgu sol akciger Ust lob anteriorda yaklasik
2,5x2 c¢m boyutlarinda olmak tizere farkl boyut-
larda multipl nodliller, sol hiler bélgede kitlenin
dislanamadigi konsolidasyon alani izlendi (Resim
1). Bu bulgularla metastatik akciger kanseri ve be-
raberinde pnémoni oldugu dustintilen hastaya
imipenem (2 g/guin) tedavisi baslandi ve primer
malignite odagi arastirilmak tizere klinigimize yati-
rldi. Yatisinda fizik muayenede, genel durum or-
ta, vicut Isisi 38 °C ve kan basinci 130/80 mmHg
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idi. Akciger muayenesinde solunum seslerinin
azalmasi disinda ek bulgu yoktu. Ekstremitelerde
bilateral pretibial 6dem mevcuttu. Laboratuvar in-
celemesinde, BK:18600/mm?, Hb:10,1 g/dl, sedi-
mentasyon hizi: 90 mm/sa., albtimin: 2,3 gr/dl,
BUN: 27 mg/dl, kreatinin: 1.3 mg/dl, KCFT:
SGOT: 30 IU/I, SGPT: 36 IU/I idi. Tam idrar incele-
mesinde pH: 5, dansite: 1015, protein: (-) olup
mikroskopide: bol epitel, 15-20 I6kosit, 5-10 erit-
rosit gordldu. Arteriyel kan gazi (AKG): Ph: 7.54
pO2: 53 mmHg pCO2: 39 mmHg HCO3: 33 mEq
Sa0z2: %90 idi.

Primer malignite odagdi arastirimak tzere yapilan
abdominal, pelvik ultrasonografi ve rektosigmo-
idoskopi sonuglari normaldi. Sol akciger st lobdaki
periferik nodtlden CT esliginde kesici igne ile trans-
torasik igne biyopsisi (TTiB) yapildi. Alinan érnekler-
de malign hticreye rastlanmadi. TUm alanlarda inf-
lamatuar zemin, yer yer mikroapse formasyonlari,
grantilomatéz gelisim izlenirken, alveolar bosluklar-
da eksuda histiosit topluluklari, damar duvarlarinda
transmural vaskdilit gérdldu. Bu bulgular Wegener
Grantlomatozisi ile uyumlu idi (Resim 2).

Patolojik taninin WG lehine olmasi tizerine kanda
yapilan, antinétrofil sitoplazmik otoantikorlar
(ANCA), c-ANCA ve p-ANCA, pozitif olarak saptan-
di. Bu sirada tekrarlanan idrar incelemelerinde
stirekli olarak hafif dizeyde hematuri saptaniyor
olmasi ve hidrasyona ragmen bdbrek fonksi-
yonlarinin agiklanamayan bicimde bozulmasi
(BUN: 61 mg/dl, Kreatinin: 3.2 mg/dl) nedeniyle

Resim 1: Toraks CT kesitinde sol list lob anterior
segmentte nodliler lezyon izlenmektedir.
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hastada bobrek tutulumu da olabilecegi ddstindil-
du ve metilprednizolon (1 mg/kg/gtin)+siklofosfa-
mid (2 mg/kg/guin) tedavisi baslandi. Tedaviye
ragmen bébrek fonksiyonlarindaki bozulma dtizel-
tilemedi. Hasta hemodializ programina alindi. Te-
davinin 6. glinlinde dissemine intravaskdler ko-
aglilasyon (DIC) gelisen hastada uykuya meyil ile
birlikte radyolojik olarak bilateral perihiler interstis-
yel ve alveolar infiltrasyonlar belirdi ve trombosito-
peni gelisti. Bunun tzerine siklofosfamid ve me-
tilprednizolon dozlari azaltilarak trimetoprim-sul-
fometoksazol (320 mg/gtin) baslandi. Cekilen kra-
nial CT'de herhangi bir patolojik bulguya rastlan-
madi. Uykuya meyil, metabolik ensefalopatiye
baglandi. Tedavinin 9. gunud hemoptizisi gelisen
hasta genel durumun kéttilesmesi ve AKG larinda-
ki derin hipoksemi ve asidoz nedeniyle entlibe edi-
lerek yogun bakima alindi. Sitotoksik ilaglari kesi-
len hastada yogun destek tedavisi uygulandi. Ak-
ciger grafi bulgulari nedeniyle akciger ¢demi ekar-
te edilemeyen hastaya yatak basi hemodializ uy-
gulandi. Yodun destek tedavisine ragmen yanit
alinamayan hasta enttibasyonun 4. glnui ARDS
nedeniyle eksitus oldu.

Tartisma

Wegener Grantilomatozisi st ve alt solunum yol-
lari ve bobrekler basta olmak tizere pek ¢ok orga-
ni tutabilen nekrotizan, grantilomat6z vaskdilitle
karakterize sistemik bir hastaliktir (1,2,3). Herhan-

o
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Resim 2: Zeminde mikst tipte iltihabi hticre infilt-
rasyonu ile buna eslik eden graniilomatéz
gelisim ve transmural vaskaiilit (HE X 100).
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gi bir yasta ortaya cikabilmekle beraber orta yasta
pik insidans yapar. Erkeklerde 2-3 kat oraninda da-
ha fazla g6rltir. Tahmini insidans 3/100 000 civa-
rindadir.

“American College of Rheumatology” 1990 yilin-
da hastaliga ait 4 tani kriteri tanimlamistir: Bunlar,
1) Anormal idrar bulgulari (eritrosit kiimeleri veya
her sahada 5'den fazla eritrosit) 2) Akcigerde no-
ddler, kaviter lezyonlar ya da infiltratlar 3) Oral Ul-
serler ve nazal sekresyon artisi 4) Biyopside granu-
lomatoz infiltrasyon’dur (1,2). Bu kriterlerden ikisi-
nin varliginin tani koymadaki duyarlihdi % 88, ¢z-
gulliigu % 92'dir (1). Bizim olgumuz da bu kriter-
lerden Uglinu tasimaktaydi.

WG genellikle ilk olarak solunum sistemini etkiler.
Semptomlar ates, halsizlik, kilo kaybi, hemoptizi,
artralji, cilt lezyonlari, g6z ve kulak semptomlari gi-
bi cok cesitli olmakla birlikte baslangicta Ust solu-
num yollarina ait kanli burun akintisi, progresif ri-
nit ve kronik sintzit olgularin % 70'inde saptanir
(1,2,3,4,5). Turkee literattirde yayinlanan olgularin
cogunda pulmoner semptomlarin yani sira, Ust so-
lunum yolu semptomlari, cilt lezyonlari ve eklem
bulgulari tanimlanmustir (6,7,8,9,10,11). ilging ola-
rak bizim olgumuzda halsizlik, ates, istahsizlik gibi
nonspesifik semptomlar 6n planda iken, st solu-
num yollarina ait herhangi bir semptom saptan-
mamistir.

Olgularin %95'inde akciger tutulumu olup, akci-
ger grafisinde birkag mm’den 9 cm’ye kadar ula-
sabilen genellikle bilateral, kavitelesme ile seyre-
den multipl noduiller gérdilr (1,2,3). Nadir olarak
plevral eflizyon saptanabilir (12,13). Akkalyoncu
ve ark.'lar, Altug ve ark.’lari, Bayiz ve ark.’lar, Er-
glin ve ark.’lar bilateral kaviter ya da nodliler lez-
yonlarla seyreden WG olgulari yaymlamislardir
(8,9,14,15,16). Bu noddler ve kaviter gérdnim
nedeniyle siklikla akciger kanseri ve tliberktiloz ya
da akciger apsesi ile karisabilir (5,17,18). Literatir-
de; Ertlirk ve ark.’lar akciger kanseri ve tliberkdilo-
zu taklit eden sinirli form bir WG olgusu yayinla-
mislardir (18). Bizim olgumuz da akciger radyogra-
fisinde bilateral dtizgtin sinirli multipl noddiller, ge-
nel durumdaki duskuinltk, kilo kaybinin én planda
olusu, tipik Ust solunum yolu semptomlarinin ve
eslik eden cilt ve eklem bulgularinin olmayisi, béb-
rek tutulumuna iliskin baslangictaki bulgularin silik
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olusu gibi nedenlerle metastatik akciger kanseri
6n tanisi ile tetkik edilmis ancak yapilan TTiB ile alr-
nan doku &érnegdinin nekrotizan grantilomatéz vas-
kdilit ile uyumlu olmasi ve laboratuvar bulgularinin
da WG'nin sistemik tutulumunu distindtirmesi ne-
deniyle WG tanisi almistir. Tani dogrulanmasi icin
istenen c ve p ANCA pozitifligi de saptanan hasta-
da ivedilikle steroid ve siklofosfamid tedavisi uygu-
lanmaya baslanmistir.

WG tanisi koymak, tipik tst solunum yolu tutulu-
munun olmadigi, bobrek bulgularinin silik oldugu
olgularda ¢cogu zaman cok da kolay olmamakta-
dir. Hastalik son derece ender gérdldugu ve diger
bir cok patoloji ile karisabildiginden ¢cogu zaman
ayiricl tani listesinde alt siralarda yer alir. Bu ne-
denle de tedavi baslanmakta gecikilir. Tedavisiz bi-
rakilan fulminan hastalikli olgularin 5 ay icinde ek-
situs olduklar bilinmektedir (14). Ozseker ve
ark.lari 2 olgu sunusu ile birlikte Turkge literatuird
inceledikleri, 9 olguyu kapsayan yayinlarinda, 3 ol-
gunun tedavi baslanmasina ragmen eksitus oldu-
gunu bildirmislerdir (19).

GCogu atipik prezantasyonlu olguda kesin tani
koymak zordur ve akciger ve bdbrek biyopsileri
gereklidir. Genel durumu biyopsiye uygun olma-
yan hastalarda noninvazif bir metod olarak se-
rum ve bronkoalveolar lavajda (BAL)'da c-:ANCA
saptanmasinin tani koymadaki sensitivitesi % 34
ile 92 arasinda olup, spesifisitesi % 88 ile % 100
arasinda degismektedir (20). ideal olan c:ANCA
pozitifligi olan olguda patolojik taninin da elde
edilmesidir. Literattirde Ergtin ve ark.'lar, 7
WG'li olgunun 6'sinda c-ANCA pozitifligi sapta-
mislardir. Bu olgularin 2'sinde agik akciger biyop-
sisi, 2'sinde bronkoskopik mukoza biyopsisi, 1'in-
de cilt biyopsisi, 1'inde transtorasik kesici igne bi-
yopsisi ile tani dogrulanmistir (9). Bayiz ve
ark.’lari ve Altug ve ark.’lari doku tanisi elde ede-
medikleri bir olguda c-ANCA pozitifligi ile tani
koymuslardir (8,15).

Kesin tani 6nce de belirtildigi gibi tutulan organ bi-
yopsisi ile konur. Ust hava yollarina ulasmak daha
kolay oldugundan buradan alinan biyopsilere sik-
ca basvurulur. Bobrek biyopsilerinde tipik olarak
fokal glomertlonefrit ve bazi olgularda da hizli
progresif glomertlonefrit saptanir. Akciger biyop-
silerinde nekrotizan grantlomatdéz iltihap mevcut-
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tur. Alper ve ark.’lar, Ergtin ve ark.'lar acik akci-
Jer biyopsisi ya da bronkoskopik olarak elde edi-
len biyopsilerle WG tanisi koyduklari olgular yayin-
lamislardir (6,9). Acik akciger biyopsisi akciger tu-
tulumlu olgularda ¢ogu zaman kesin ve altin stan-
dart tani yaklasimi olmakla beraber bazi durumlar-
da tani koymakta yetersiz kalabilir. Ornegin, Davi-
es ve ark.’lar radyolojik olarak multipl pulmoner
noddilleri olan ve acik akciger biyopsisi ile sadece
nekroz gorilen bir hastada, WG tanisini serum
ANCA pozitifligi ile tani koymuslardir (21).

Acik akciger biyopsisinin invazif bir metod olmasi
nedeniyle alternatif yéntemler glindeme gelmekte-
dir. Bronkoskobik transbronsial biyopsiler lezyonlu
bélgeden alinmadiklar taktirde dustik tanisal an-
lam tasirlar ve nadiren pozitif sonug verirler (22).
TTIB bir diger alternatif tani yontemi olmakla be-
raber grantilomatéz olaylarin tanisinda sik kullanil-
mamaktadir. Bu yéntem ile sitolojik materyal elde
etme olasiligi olabilecegi gibi, kesici igneler kullani-
larak doku 6rnegi de saglanabilir. Bu sayede ma-
ligniteler, infektif hastaliklar gibi alternatif tanila-
rin ekartasyonu mdmkuin olabilecegdi gibi WG'ni
ddstinddiren bulgular elde etmek de mdmkunduir.
Literattirde, histolojik olarak WG tanisi kesinlesmis
5 olgudan yapilan transtorasik ince igne aspiras-
yon biyopsisi érnekleri incelendiginde, palisat yap-
mis epiteloid histiositler ve nekrotizan grantilomla-
rin sitolojik incelemelerde de saptandidi ve bunla-
rin WG'ni 6n planda dustindtirecek bulgular oldu-
gu belirtilmistir (23). Bu bulgular sitolojik preparat-
larin da doku tanisina gidilemeyen olgularda en
azindan tedavideki gecikmeleri 6nlemek adina de-
gerli olabilecegini gdstermektedir. Oymak ve
ark.'larinin yayinladiklart 4 WG olgusunun ikisinde
tani bizim olgumuzda oldugu gibi TTIB ile kon-
mustur. Ancak patolojik bulgularin ayrintilari ta-
nimlanmamistir (24). Carruthers ve ark.'larr WG
oldugu bilinen ve akciger grafilerinde persistan
lezyonu olan hastalarda hastaligin aktivitesini be-
lirlemek icin TTIB kullanmislardir (25).

Sonug olarak, multipl akciger noddilleri olan ve si-
lik de olsa eslik eden bobrek semptomlari bulunan
hastalarda Wegener Grantilomatozisi akla gelme-
si gereken tanilardan biridir. TTIB hem ayirici tani-
daki patolojilerin ekartasyonu, hem de WG icin ta-
nisal deger tasiyan bir yéntemdir.
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