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Abstract

Wegener granilomatozisi, ygca Ust ve alt solunum yolu
bébrekerin granilomatéz vaskiliti ile karakterize bir steliktir.
Dalak tutulumu nekropsi serilerinde yiiksek orardadaildirilirken
klinik bulgu veren antemortemutulum nadirdir, ancak Oner
morbidite ve mortaliteye neden olabilir. 32 syada kadin hast
Wegener granilomatozisi tanisi aldiktan sonra deen tromboz
nedeniyle antikoadé edildi. izlemde geken karin @risi nedeniyl
yapilan tetkiklerinde dalaknfarkti saptandi. Hipotansiyon soni
kaybedilen hastada dalak hemorajisi g&di distinuldi ancak otop
yapilamadi. Wegener granihatozisi tanisi alan hastalarda Kkli
bulgu vermeyen splenik infarkt, antikoagulasyite hemoraji vey
splenik ruptiie yol acabilecginden hastayi dikkatle izlemek
antikoagulasyordncesi batin tomografisi ile d@a deserlendiriimes
gerekliligine dikkat cekmek amaci ile bu olguyu sunduk.
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Wegener's granilmatosis is a systemic illness characterize
granulanatous vasculitis, which mainly affects the upped dowel
respiratory tract and kidney. Although spleen iweshent was re-
ported histtogically in a high proportion of patients in posirren
studies, clinical manifestation in living patiertse rare. We report
32 yeareld woman with Wegener's disease who was anticaaec
for deep venous thrombosis. In the clinical cousggenic idarctior
was demonstrated. She died following a hypotenpieeod, whicl
was associated with splenic hemorrhage, but aute@synot possi-
ble. This report highlights that although clinicalanifestation c
splenic infarction is a rare finding, anticoagida may trigger splen
rupture or hemorrhage. Patients with Wegener'sidoamatosis mu
be evaluated with abdominal computed tomographgreednticoagu-
lation is started.
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egener granilomatozisi (WG) 1936

yilinda, Wegener tarafindan dst hava

yollari ve akcgerlerin nekrotizan
granulomlar, sistemik nekrotizan vaskilit ve
glomerulonefrit triadi ile tanimlangtir.' Hastalik
daha nadir olarak ger organlari da etkileyebilir.
Hastalgin prevalansi Amerika'da yaklé olarak
3/100.000'dir?

Romatoid artrit, sistemik lupus eritamatozus
ve poliarteritis nodosa gibi otoimmuan romatolojik

hastaliklar sirasinda ciddi ve nadiren fatal dalakt
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tutulumu bildirilmistir. WG’li hastalarin nekropsi
serilerinde dalakta nekroz, vaskilit ve graniloma
%78-100 oraninda gorulirken, klinik bulgu veren
dalak tutulumu nadirdir. Vaskilite pa hayat
tehdit edici kanama ve riptir ise ¢ok az olarak
gorulmektedir. Bununla birlikte, semptom verme-
yen dalak tutulumu olan hastalarda antikoagulas-
yon, dalakla ikili komplikasyon riskini arttirabi-

lir.

WG tanisi alan, izleminde dalak infarkti sap-
anan ve derin ven trombozu nedeniyle yapilan
antikoagulasyon sonrasi dalak hemorajisi stjgli
distndlen bir olgu sunmay! amacladik.

Olgu Sunumu
32 yainda kadin hasta, 3 aydir devam eden
Oksuruk, ba agrisi, sikayetleriyle izlenirken c¢eki-
len PA akcger grafisinde kaviter lezyonlar sap-
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tanmasi Uzerine bir gmerkeze yatiriingt Yapilan  Tablo 1. Hastanin laboratvar bulguari.
bronkoskopik biyopsinin patolojik incelenmesinde

damar duvarlarinda fibrinoid nekroz, ekstravaze Hemoglobin (g/dL) 10.9
eritrosit, nétrofillerden zengin yangisal infiltgam gﬁléqsit (K/uL) ' 17.8
ve multintikleer dev hucreler gorilerek WGsidi CE;Trigt,ﬁyon (mm/saat 108?5
nilen hastaya CcANCA pozitif saptanarak, C3(9/L) 199
. . . . C4 (g/L) 13
siklofosfamid (2 mg/kg/gun) ve prednisolone (1 RrF (umL) 129
mg/kg/giin) tedavisi idanmg (Resim 1, 2). Has- _ANCA t

tanin takibi sirasinda bacalgresi ve ayakta mo-  CRP: C reaktif protein, o
rarma olmasi nedeniyle yapilan vendz dopplerANCA' Anti nétrofilik sitoplazmik antikor.
ultrasonda (USG), derin venlerde komplet tromboz

narak ili ileri . :
saptanarak heparin infuzyonu verilip hasta ileri tedavi icin hastanemize sevk edimKlinigimize

yatirilan hastada, anemi, l6kositoz, eritrosit sedi
mantasyon hizinda yukselme mevcuttu. Romatoid
faktor (RF) pozitif, C-reaktif protein (CRP) yik-
sek, C3-C4 normal sinirlardaydi. Balgam incele-
mesinde, direkt bakida mantar ve aside direngli
basil (ARB) gorulmedi ve kiltirde Greme olmadi
(Tablo 1). Sinls bilgisayarli tomografisinde (BT),
sgg maksiller ve sfenoid sinliste akut sinizit ve her
iki maksiller sins tabaninda kaliglaa, PA akci-
ger rontgenograminda; &aakciger Ust zonda 1
adet, sol akger orta zonda parahiler iki adet
kaviter lezyon izlendi. Toraks BT'de sol ager
ust lob anterior segmentte 3.5 x 4 cm, sol g&ci
ust lob anterior segmentte 4 cm, sol gkcidst lob
Resim 1.0lagan solunum yolu epiteli altinda fibrinoid ek apikoposterior segment posteriorunda 1 cng sa
gosteren kapiller damar, eozinofil, PNL'den zengangsa akciger Ust lob anterior segmentte 2 ve 1.8 cm
infiltrasyon. HE x 240. capli kaviter lezyonlar gériildi (Resim 3). Hastanin
3 aydir devam eden halsizlik, atee yorgunluk
sikayeti vardi ve bu sire igerisinde toplam 10 kilo
kaybettgini ifade etti. Bavurusu sirasinda fizik
muayenede, tansiyon 120/70 mmHg, gingival
hipertrofi ve oral Ulserler, ayak parmaklarindaalah
belirgin olmak Uzere ellerde ve ayak sirtinda
gangrandz iskemik ggsiklikler saptandi (Resim
4). Traube kapaliydi. Bilateral pretibial 6dem mev-
cuttu. Tam idrar tetkikinde protein (+++) pozitiév
direkt bakida her mikroskop sahasinda 25-30 erit-
rosit bulundu. Hastaya 2 mg/kg siklofosfamid ve 1
mg/kg prednisolon tedavisi ile birlikte glik mo-
lekal agirlikh heparin uygulandi. Yagindan bir

: : : gun sonra karin @isi balayan hastanin yapilan
Resim 2. Damar duvarlarinda fibrinoid nekroz, ekstra batin USG’de dalak boyutu artgrve parankimde

eritrosit PNLden zengin yangisal infiltrasyon, multinukl .. . . . .
dev hiicreler. HE x 240. duzensiz sinirli multipl hipoekoik alanlar (kanama?
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Resim 3. Bilgisayarli toraks tomografisi; akig@r paranki-
minde multipl kaviter lezyonlar.

Resim 4.Ayak sirtinda gangranéz iskemikgigklikler.

Resim 5.Batin USG; dalakta infarktla uyumlu multipl hipo-
dens alanlar

hastada subileus saptandi. Lavman ile hastada gaz
gayta dearjl sglandi.

Hastada yaginin 5. guntinde, hipotansiyon ge-
listi. Yapilan fizik muayenede batin serbestti, de-
fans rebound saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerin-
de, hemoglobinde dine saptandi (9.6 g/dL), kara-
ciger ve bobrek fonksiyon testleri ve elektrolitler
normal sinirlarda bulundu. Tekrarlanan PA gkci
grafisinde diyafragma altinda hava izlenmedi.
Ayakta direkt batin grafisinde yaygin gaz goérinu-
muU mevcuttu, hava sivi seviyesi izlenmedi. Genel
cerrahi tarafindan yeniden gilendirilen hastaya
operasyon planlanmadi. Sivi ve dopamin tedavisi
baslandi. Hasta ayni gun igerisinde kaybedildi.
Otopsi, hasta yakinlari tarafindan kabul edilmedi-
ginden yapilamadi.

Tarti sma

WG tani kriterleri 1990 yilinda Amerikan
Romatoloji Derngi tarafindan belirlenngtir.’
Anormal idrar sedimenti, akger grafisinde anor-
mal bulgular, oral llser veya nazal akinti ve biyop
side granulomattz yangi kriterlerinden 2 veya daha
fazlasinin varfii %88 duyarli ve %92 6zgul olarak
hastalgin tanisini koydurur. Bu hastada ajesi
grafisinde multipl kavitelgnis noduller, idrar
sedimentinde hematuri ve proteinuri, nazal akinti
Oykisi ve biyopside vaskilit ile uyumlu gérinim
mevcut olup tani kriterlerinin timu vardir. CANCA
pozitifligi de taniy1 desteklemektedir.

Nazofarenks, paranazal sinusler ve géder
en sik tutulan yerlerdir. WG’li olgularin %34’tnde
akcigerde radyolojik anormallik vardir. En sik
gorulen lezyonlar bilateral noduler infiltrasyonlar
tek nodul veya infiltratlar, kaviter hastalik ve
alveoler  hemorajidir.  Grafilerde  olgularin
%69’'unda noduler lezyonlar, %54'inde isegyo-
luk artssi saptanmaktadfrNodiller, WG’de en sik
gorulen ve tipik kabul edilen akggr belirtisidir.
Siklikla birden ¢ok ve iki tarafli olup kavitaider.
Tirkiye’den yapilan olgu sunumlarinda; bilateral
kaviter ya da nodiler lezyonlarla seyreden WG
olgulari bildirilmistir.>® Bizim hastamizda da

infarkt?) saptandi (Resim 5). Yapilan doppler multipl bilateral nodiler ve kaviter lezyonlarin
USG’de hipoekoik alanlarin infarkt ile uyumlu olmasi WG'nin tipik radyolojik bulgulari ile uyum-

bulundu. Genel cerrahi tarafindangddendirilen

Turkiye Klinikleri J Med Sci 2007, 27

ludur.

785



Soysal ve ark. Romatoloji

WG sirasinda dalak tutulumun nadir bir bulgu hemoraji gefmistir. Sonu¢ olarak WG’li hastalar-
oldugu disuinilmekteydi. Ancak yapilan cginalar da antikoagulasyon gerekirse kanama riski artaca-
dalak tutulumunun bildirilenden daha sik gidau gindan vaskilite bh#i dalak infarktinin taranmasi
gOstermgtir. Wegener tarafindan 1936 yilinda tarif acisindan batin tomografisi ¢ektirilmesini vgee
edilen 3 hastanin 2'sinde dalak tutulumu vardir. dalak infarkti gosterilirse splenektomi yapilmasini
1950’'li yillarin baglarinda yapilan bircok ¢ghna- onermilerdir® Bizim hastamiz da derin ven
da Ozellikle siddetli akcger ve bobrek tutulumu trombozu nedeniyle antikoagile edijthive mev-
olan WG’li hastalarda yiksek oranda dalak patolo- cut semptomlari nedeniyle yapilan tetkiklerinde
jisi bildirilmistir. Ancak daha sonra uzun sire bu splenik infarkt saptangti. USG de saptanan
vaskilit ile iligkili dalak tutulumu bildirilmemjtir. splenik lezyonlar vaskiilite §a dalak infarkti ile
Bu durum, dalak tutulumunun ilk olarak ancak uyumluydu. Hastanin izleminde ggdn tablonun
otopside belirlenebilmesine atfediktii.® Bizim splenik hemoraji nedeni ile aitugu distnalda.
hastamizda, postmortem olarak dalak histolojisin- Hastanin kesin 6lim nedeni belli olmgia

deki degisiklikler degerlendirilememytir. dan ve otopsi yapilarak histolojik kanit elde edile

Postmortem cajmalarda histolojik olarak da- medginden ayirici tanida ger bazi patolojilerin
lak tutulumu gosterilebilmesine gaen, hastallk g0z 6nunde bulundurulmasi gereklidir. Kargmai
seyrinde antemortem klinik bulgu veren splenik ve hipotansiyon klirgi birlikte degerlendirildigin-
tutulum nadir olarak gorilmektedir. Splenik in- de, vaskulite veya kullanilan immunsupresif teda-
farkti olan hastalar genellikle asemptomatik kalir- viye bagli olarak gelymis bir intestinal perforasyon
lar ve belirgin splenomegali nadir olarak gorular. distnllebilir. Ancak hastanin fizik muayenesinde
Splenik lezyonlarin USG, BT veya radyonuklit akut batini ditindirecek bulgularin olmamasi,
calsmalarla gosterildii olgu sunumlariseklinde  ayakta direkt batin grafisinde hava sivi seviyesi
yayinlar meveuttuf’ Bu olgularin ¢gunda dalak ve akcger grafisinde diyafragma altinda hava
mikroskobik olarak dgerlendiriimems olmakla gorulmemesi bu tanidan uzagimmaktadir. Has-
birlikte hastalgin bulgulari zaten mevcuttur. Lite- tanin klingindeki ani bozulma ile birlikte, derin
ratirde splenik riptir ve hemoraji nedeniyle bacak venlerinde komplet tromboz ofudusu-
splenektomi yapilan WG'li az sayida olgu bildiril- nulirse pulmoner emboli de ayirici tanidasighi
mistir.'* Gal ve ark., 1 tanesi antemortem, 4 tanesintlebilir. Bununla birlikte hastanin ani giangig-
otopside saptanan splenik tutulumu olan 5 WG'li I nefes darginin olmamasi ve kan gazinda
hastayr  incelengler, antemortem hastada emboli uyumlu ile bulgunun olmamasi 6ncelikli
splenektomi materyalinde en dikkat cekici patolo- olarak bu taniyr dftindirmemektedir.Immin-
jik bulgu olan granulomatéz inflamasyon ve sulpresif tedavi alan hastanin atee I6kositozu
fibrinoid nekrozla vaskilit saptangtr.® Bizim olmasi ve ardindan hipotansiyon geiesi nede-
hastamizda fizik muayene ve USG ile dalak biytukniyle sepsis ve septikok da digunulebilir. An-
olarak bulundu ve antemortem doppler USG ile cak hastanin kiltlrlerinde Greme olmamasi, uzun
infarkt gosterildi. suredir mevcut olan age vaskulite bgh oldugu

WG olan hastalarda antikoagiilasyon, dzellikle ve steroid kullanimi nedeni ile |6kositoz olabile-
hastanin bulgu vermeyen dalak tutulumu varsa,c_efgl du;urylerek oncelllfll'olarak bu'tar.n gl
kanama riskinde asa yol acabilir. Papo ve ark ndlmemitir. Bununla birlikte, splenik infarkt
miyokard infarktiisii ve derin vendz trombozu ne- Pilinen bir hastada yapilan antikoagulasyonun

deniyle antikoagule edilen, splenik tutulumu olan Ifa?ama riskini belirgin olarak arttirafia goz
WG'li 2 hasta bildirmgtir. Sonrasinda 1 olguda 6ndnde bulunduruldunda ortaya gikagok tab-

hemorajik sok ve dierinde sol hipokondriyum '0Sunun dalaktaki kanamaya gaolarak olutu-
duyarliliginin devam etmesi nedeniyle splenektomi &Y dtsuntimdstar.

uygulanmgtir. Her iki hastada da dalakta hematom Sonug¢ olarak; WG olan hastalarda klinik bul-
saptanny, hastalardan birindesiddetli splenik gu veren dalak tutulumu nadir olmakla birlikte,
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o6nemli morbidite ve mortalite nedeni olabilgte
den splenik infarkt agisindan dikkatli olunmahdir.

Bu hastalarda; yapilacak antikoagilasyon oncesi

dalak patolojisi acisindan batin tomografisi ile
dalggzin deserlendiriimesi ve infarkt saptanmasi
durumunda splenektomi yapiimassditlmelidir.
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