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Oral Ulserasyonu Olan
Wegener Graniilomatozu Olgusu

A Case of Wegener’s Granulomatosis with
Oral Ulceration

OZET Wegener Graniilomatozu (WG) solunum sistemi ve bobrekler basta olmak iizere bir¢ok organ
sistemini tutabilen kronik seyirli graniilomatéz bir vaskilittir. Ust ve alt solunum yollarini etkileyen
nekrotizan graniilomlar ile karakterize sistemik vaskiilit ve glomeriilonefrit hastaligin karakteristik
tglit bulgularidir. Etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte otoantikor varligi immunolojik
patogenezi desteklemektedir. c-:ANCA (antinétrofilik sitoplazmik antikor), WG’da ozgiilliigii
yiiksek bir otoantikor olup tani ve sagaltim izleminde 6nemli rol oynamaktadir. Oral iilserasyon,
hastalarin yaklagik %6-13’tinde bulunmakla birlikte siklikla baslangi¢c semptomu degildir. Coklu
organ tutulumu ve immunsupresif sagaltim WG’ da baglica mortalite ve morbidite sebebidir. Burada
oral iilserasyonlar1 nedeni ile bagvuran ve ileri incelemede WG tanis1 alan bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: A1z iilseri; Wegener Graniilomatozisi

ABSTRACT Wegener’s Granulomatosis (WG) is a chronic granulomatous vasculitis involving pri-
marily respiratory system, kidneys and occasionally other organ systems. Necrotizing granulomas
effecting upper and lower airways, systemic vasculitis and glomerulonephritis are the classic triad
of the disease. Although the certain etiology is unknown; presence of autoantibodies encourage the
autoimmune pathogenesis. c-ANCA (cytoplasmic pattern of antineutrophilic antibody), is an au-
toantibody which is spesific for the diagnosis and follow up. Although 6-13% of the patients have
oral lesions; these are rarely the initial finding of the disease. Multiorgan involvement and im-
munosuppressive treatment are the major cause of mortality and morbidity. Here, we report a case
of Wegener’s Granulomatosis who presented with oral ulcerations.
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egener Graniilomatozu (WG), baslica iist ve alt solunum yolla-

riny, akcigerleri, bobrekleri ve deriyi tutan nekrotizan graniilo-

matoz bir vaskiilittir. Etiyolojisi net bilinmemekle birlikte
genetik yatkinligi olan kisilerde cevresel etkenlerle ortaya ¢iktig: diistiniil-
mektedir."? Tk kez 1936 yilinda tanimlanmasinin ardindan 1990 yilinda
“Amerikan Romatoloji Dernegi” tarafindan belirlenen dort 6l¢iitten en az
ikisinin tani i¢in gerekli oldugu belirtilmistir. Bunlar, oral {ilserasyon veya
nazal destriiksiyon, akciger grafisinde nodil, infiltrasyon veya kavite varlh-
g1, anormal idrar sedimenti ve biyopsi drneginde graniillomatoz infiltrasyon
varhigidir. Antinétrofilik sitoplazmik antikor (ANCA) pozitifligi de taniy1
destekleyen onemli immiinolojik bir belirtectir. Hastalarin yaklagik
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%50’sinde deri tutulumu goriilmekte ve % 13’iinde
hastaligin ilk bulgusu olarak ortaya ¢ikmaktadir.??
Lezyonlar palpabl purpura, subkutan nodiiller, li-
vedo retikiilaris, pyoderma gangrenozum, gingival
hiperplazi, nazal ve oral mukozada nekrotik {ilse-
rasyonlar olarak karsimiza ¢ikabilir. Oral lezyonlar
arasinda en karakteristik olani hiperplastik gingi-
vit olup iizerinde graniiler goriiniim olmas: nedeni
ile de ‘strawberry gingivitis’ olarak isimlendiril-
mektedir. Oral mukoza iilserasyonlar: ise nekrotik
zeminde sert damaga yerlesme egilimi gosterir.*
Hastalik, 6limciil seyretmesi nedeni ile erken ta-
nis1 6nem tastyan ve ivedi agresif sitotoksik sagal-
tim gerektiren sistemik bir vaskiilittir.

IOLGU SUNUMU

Otuz ii¢ yasinda erkek olgu gezici eklem agrilari,
ates yiiksekligi (38.5°C) ve agizda yara yakinmasi
ile klinigimize bagvurdu. Oral mukozada simetrik
olarak molar dis hizasinda 1.5 x 2 cm ¢apinda iki
adet nekrotik iilserasyon gozlendi (Resim 1,2). Has-
tanin oral aliminmin sinirli olmas: nedeniyle kilo
kayba (ii¢ ayda 8 kilo), halsizligi mevcuttu. 36 saat
stiren hemoptizisi olan hastanin burun kanamasi,
rinore, gogiis agrisi, dispne, oksiiriik sikayeti bu-
lunmamaktaydi. Laboratuvar incelemelerinde bob-
rek fonksiyon testlerinde yiikseklik (Ure: 57 mg/dL,
Kreatinin: 1.86 mg/dL), c-:ANCA pozitifligi, derin
anemi (Hg: 7.6 g/dl, Hematokrit: %23.9, Eritrosit:
3.02 x 10%/mm?3) ve idrar sedimentinde eritrosit si-
lendirleri yani sira oral mukozadan alinan biyopsi-
nin histopatolojik degerlendirmesinde perivaskiiler
fibrin ekstidasyonu ve lenfosit infiltrasyonu saptan-
d1 (Resim 3). Akciger grafisi, toraks ve paranazal si-
niis tomografisi olagandi. izleminde proteiniiri
(1.48 g/24 saat) gelisen ve bobrek fonksiyon testle-
ri kotillesen (Ure:177 mg/dL, Kreatinin: 4,19
mg/dL) olguya nefroloji klinigince bobrek biyopsi-
si yapilmasi 6ngoriildi. Alinan biyopside “segmen-
tal nekrotizan proliferatif sklerotik glomeriilo-
nefrit” ile uyumlu degisiklikler saptand:. Klinik, la-
boratuvar ve histopatolojik bulgular dogrultusun-
da WG tanis1 konulan olguya parenteral yolla pulse
steroid (metil prednizolon 1g/giin, 3 giin) ve es za-
manl olarak siklofosfamid 1 g/giin baglandi. Oral
iilserasyonlar iki hafta icinde geriledi. Ancak bob-
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RESIM 1: Sol molar dis posteriorunda hiperemik sinirli nekrotik tilserasyon.

RESIM 2: Sag bukkal alanda nekrotik tilserasyon.

RESIM 3: Perivaskiiler lenfosit infiltrasyonu ve fibrinoid nekroz (oral
llserasyon biyopsisi, H&E;x100).

rek fonksiyonlarinda diizelme gézlenmemesi nede-
niyle nefroloji klinigince olguya {i¢ kiir plazmafe-
rez, ardindan 14 giin siire ile IVIG verildi. Sagaltim
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sonrasl1 bobrek fonksiyon testlerinin normal deger-
lerine dondugii gozlendi.

I TARTISMA

WG’de en sik goriilen deri lezyonu histopatolojik
olarak lokositoklastik vaskiilit sonucu gelisen pal-
pabl purpuradir.! Oral iilserasyon bu hastalikta %6-
13 siklikta goriilmekte ve hastalarin sadece
%?2’sinde baglangi¢c semptomu olarak kargimiza ¢ik-
maktadir.? Oral tilserasyonlar siklikla sert damak
yerlesimi gostermekle birlikte olgumuzda oldugu
gibi farkl lokalizasyonlarda da goriilebilmektedir.
Oksiiriik, hemoptizi en sik goriilen baglangic semp-
tomlaridir, ancak hastaliga 6zgiin olmadiklari i¢in
dikkate alinmadiklarinda tanida gecikme olabil-
mektedir. izlem siiresince hastalarin %80-94’iinde
ortaya ¢ikan nekrotizan glomeriilonefritle karakte-
rize renal tutulum mortalitenin baglica nedenidir.
Olgumuzda oral iilserasyon, renal tutulum ve bi-
yopside graniilomatoz infiltrasyon varligi olmak
tizere Amerikan Romatoloji Dernegi’ nin belirle-
mis oldugu ¢ 6l¢iit saptanmugtir.”>

WG tanisinda c-ANCA (sitoplazmik ANCA)
duyarhiligy (%73) ve ozgiillig (%99) yiiksek bir
immiinolojik belirtectir. c-ANCA nétrofillerin,
monositlerin ve immatiir makrofajlarin primer gra-
niillerindeki lizozomal enzim olan serin proteinaz
3’e (PR3) karg1 olusan antikordur. Bu antikorun so-
lunum yolu ile alinan patojen mikroorganizmalara
kars1 proteinaz 3 enziminin islevini 6nleyerek gra-
niillom gelismesine neden oldugu diisiiniilmekte-
dir.® c-ANCA pozitifligi, B hiicre ve plazma hiicre
aktivitelerinin WG’deki 6nemini gosterirken; tii-
mor nekroz faktori-alfa (TNF-o) ve interferon-ga-
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ma (IFN-y) diizeylerindeki artislar da T hiicre ara-
cili immiinitenin de hastalik patogenezinde yer al-
digini disgtindiirmektedir.? c-ANCA pozitifligi WG
i¢in yliksek oranda 6zgiil olsa da tiiberkiiloz, Hodg-
kin lenfoma, HIV enfeksiyonu ve monoklonal
gammopatili olgularda yanlis pozitiflik olabilecegi

akilda bulundurulmalidir.*”#

Histopatolojik incelemede bobrek ve akciger
biyopsilerinde graniilomatoz vaskiiliti saptamak
cok daha kolay ve anlamlidir; ancak bu bulgu deri
biyopsilerine siklikla yansimamaktadar.!

WG’de goriilen oral lezyonlarin ayiric: tani-
sinda ise mikroskobik polianjiitis, tiiberkiiloz,
Crohn hastalig, 16semik infiltrasyonlar ve skatris-
yel pemfigoid gibi hastaliklar irdelenmelidir. Tani-
ya gidilebilmesi i¢in klinik ve histopatolojik
bulgularin birlikte ele alinmas: gerekir.”!

Sistemik tutulum gosteren WG’de ilk tedavi
secenegi kortikosteroid ve siklofosfamid kombi-
nasyonudur. Fayda gérmeyen olgularda metotrek-
sat, azatiopiirin, trimetoprim-siilfametaksazol,
plazmaferez, IVIG kullanilan diger tedavi secenek-
leridir.'*!* Sunulan olguda metil prednizolon ve
siklofosfamid kombinasyonuna yanit alinamamasi
nedeniyle plazmaferez ve IVIG tedavileri denen-

mis ve olumlu sonu¢ alinmistir.

Sonug olarak olgu, seyrek goriilen bu hastaliga
dikkat cekmek amaciyla sunulmakta, ileri evrede
olusabilecek ¢oklu organ yetmezliklerinin erken
donemde 6nlenmesi i¢in de oral iilserasyonlarin
ayiric tanisinda WG’nin akilda tutulmasinin ya-
samsal oldugu vurgulanmaktadir.
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