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Wegener Graniillomatézli Bir Olguda
Go6z Bulgulan

Ocular Findings in a Patient with
Wegener Granulomatosis: Case Report

OZET Wegener graniilamatozii (WG), siklikla iist ve alt solunum yollari ile bobrekleri etkilemenin
yani sira gozde de tutulum yapabilen kronik, sistemik inflamatuar bir hastaliktir. WG en sik 5. de-
kaddaki erkek hastalari etkiler ve bu hastalarda goz tutulumunun %50-60 oraninda oldugu tahmin
edilir. WG'de goziin orbita, nazolakrimal kanal, konjonktiva, sklera, kornea, koroid ve retina gibi
gesitli boliimleri etkilenebilir ve géz tutulumu genelde diger organ tutulumlari ile birliktedir. Bir
aydir sag goziinde gittikce artan gorme azhig sikdyetiyle klinigimize bagvuran WG tanili 52 yagin-
daki erkek olgunun biyomikroskobik, optik koherens tomografi ve fundus fluoresein anjiyografi
incelemeleri yapildi. WG'lu hastalarda goz siklikla etkilenmekle birlikte, olgumuzda oldugu gibi re-
tina ve koroidin tutulmasi nadirdir. Bu hastalarda, diger organlarda aktif hastaligin habercisi olabi-
len g6z tutulumlarinin erken tanis1 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Koryoretinit; sklerit; {iveit; wegener graniilomatozisi

ABSTRACT Wegener granulomatosis (WG) that can involve the eye is a chronic, systemic inflam-
matory disease that often affecting the upper and lower respiratory tracts and kidneys. WG most
commonly affects male individuals in fifth decades and it is estimated that eye involvement occurs
in 50-60% of these cases. WG may affect various eye structures such as orbit, nosolacrimal duct, con-
junctiva, sclera, cornea, choroid, retina and ocular involvement is usually combined with other or-
gans involvement. 52-years-old male patient with WG admitted to our clinic with complaints of
increasing visual loss in right eye for a month. Slit-lamp examination, optical coherence tomogra-
phy and fundus fluorescein angiography were performed. Although ophthalmologic involment in
WG is very often, retina and choroid are rarely affected as in our case. In these patients, it is im-
portant early diagnosis of ocular involvement that may be a indicator to active disease in other or-
gans.

Keywords: Chorioretinitis; scleritis; uveitis; wegener granulomatosis

egener graniilamatozii (WG); otoimmiin kaynakli oldugu diist-

niilen iist ve alt solunum yollarinin nekrotizan graniilomatozi,

fokal segmental glomeriilonefrit, kiiciik arter ve venlerin ne-
krotizan vaskidiliti ile karakterizedir.! WG en sik 5. dekaddaki erkek hasta-
lar etkilemekte ve bu hastalarda gz tutulumunun %50-60 oraninda oldugu
tahmin edilmektedir.!” Hastalarin %8-16’sinda hastaligin ilk ortaya ¢ikig
sekli olabilen g6z tutulumu 6nemli bir morbidite sebebidir ve en sik orbita
tutulmasina kargin tars-konjonktiva, sklera, kornea, retina, koroid, nazo-
lakrimal kanal ve optik sinir etkilenebilmektedir.!
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OLGU SUNUMU

Iki y11 6nce kronik bébrek yetmezligi saptanan ol-
guda daha sonraki déonemde hemorajik inme gelis-
mis. Oksiiriik sikdyeti de gelisen 52 yasindaki erkek
olgunun akciger grafisi ve tomografisinde nodiiler
lezyonlar saptanmas: iizerine bronkoskopi yapil-
mis. WG tanis: alan olgu, sag gozde bir aydir git-
tikce artan gérme azalmasi sikdyetiyle klinigimize
basvurdugunda, muayenesinde gérme keskinligi
sag gozde yarim metreden parmak sayma, sol gézde
ise 0,7 diizeyinde idi. Go6z i¢i basinglar1 her iki
gozde normal olan olgunun, 6n segment muayene-
sinde sagda hafif limbal hiperemi, 6n kamarada 3+
hiicre ve saat 9-10 ile 12-1 arasinda limbus geri-
sinde sklerada incelme oldugu goriildii (Resim 1).
Sol gz 6n segment muayenesinde 6zellik bulun-
mamakta idi. Arka segment incelemesinde ise sag
gozde hafif vitritis ile birlikte makulada 5-6 optik
disk cap1 boyutunda krem rengi, izerinde mikro-
hemorajilerin oldugu kabarik lezyon izlenir iken,
sol gozde makiilada retina pigment epitel diizen-
sizligi mevcuttu (Resim 2). Her iki gozde tigre
fundus mevcuttu. Optik koherens tomografi
(OKT) de sagda retina icinde hiperreflektif nokta-
lar, retina pigment epiteli (RPE)’nde diizensizlik
ve RPE altinda hiperreflektif birikimler izlendi
(Resim 3). Fundus fluoresein anjiyografi (FA)'de
ise sag gozde koroidit ile uyumlu anjiyogramin
erken fazlarinda hipofloresan alanlar, ge¢ fazlarda
ise hiperfloresan odaklar izlendi (Resim 4, 5). Sol
g6z OKT ve FA incelemesi normal idi. Bu bulgu-
larla olguya sag skleroiiveit ve retinokoroidit ta-

RESIM 1: Sagj gozde sklerada incelme alanlari ve siliyer konjesyon izlen-
mektedir.
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RESIM 2: Sag gozde makulada 5-6 optik disk ¢api boyutunda krem rengi,
uzerinde mikrohemorajilerin oldugu kabarik lezyon izlenmektedir.

RESIM 3: Sag goz OKT incelemesinde, lezyona uyan bolgede retina ici ve re-
tina pigment epiteli altinda infiltratlar izlenmektedir.

RESIM 4: Sag gozde anjiyogramin erken fazlarinda koroidit ile uyumlu hipo-
floresan alanlar izlenmektedir.

nis1 konuldu. Sistemik siklofosfamid ve metilp-
rednizolon kullanmakta olan olguya sistemik aza-
tioprin ile topikal kortikosteroid damla tedavisi
baslandi. Olgunun bu tarihten itibaren genel du-
rumunun kotiillesmesi ve ii¢ ay sonra yasamini yi-
tirmesi nedeni ile sonraki izlem muayeneleri
yapilamada.
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RESIM 5: Sagj gozde anjiyogramin geg fazlarinda ise hiperfloresan odaklar
izlenmektedir.

I TARTISMA

WG, tedavi edilmedigi takdirde mortalitesi oldukc¢a
yliksek olan, kii¢iik damar vaskiilitleri grubunda
yer alan, akciger ve bobrek basta olmak tizere vii-
cudun herhangi bir organin etkileyebilen otoim-
miin, graniilomatéz bir hastaliktir. Antinétrofil
sitoplazmik antikor [anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies (ANCA)] pozitifligi hastalarin biiyiik
kisminda bulunmakta ve aktif hastalik durumunda
tanida 6nem arz etmektedir."** Hastaligin sinirh ve
sistemik olarak tanimlanan iki formu bulunmakta-
dir. Sinirh formda temel olarak kulak, burun ve
bogaz tutulumu; yani st solunum yollar: etkilen-
mekte iken; sistemik formda ise ates, kilo kaybi gibi
belirtilerle birlikte bobrek tutulumuna intraalveo-
lar kanama, en az bir vital organ ya da nonvital
organ tutulumu eslik etmektedir. Hastaligin seyri
sirasinda sinirli formdan sistemik forma ya da sis-
temik formdan sinirli forma gecis olabilmektedir.
Sistemik formda ANCA pozitifligi daha yiiksek
oranda saptanmaktadir.®

WG’de goz tutulumu olduga sik gorillmekte-
dir ve genelde diger organ tutulumlar ile birlikte-
dir. Goziin herhangi bir bolimii etkilenebilir,
ancak en sik orbita tutulumu izlenmektedir. Daha
az oranda sirasiyla; skleral/episkleral, korneal ve
nazolakrimal kanal tutulumlar1 gérilmektedir.
Sklerit en sik bulgu veren g6z tutulumunu olustur-
maktay iken, orbital hastalik ve dakriyosistite ge-
nellikle ilerlemis hastalikta rastlanmaktadir. Goz
kapaklari, konjonktiva, retina ve koroid de nadiren
etkilenebilmektedir. Ayrica, orbital hastaliga bagh
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kompresif optik noropati, kraniyal sinirleri besle-
yen damarlarin etkilenmesine bagh kraniyal n6ro-
patiler ve diplopi, iskemik optik noéropati ve optik
norit goriilebilmektedir. Goz tutulumlarini sapta-
mak diger organlardaki aktif hastaligin habercisi
olabileceginden 6nem tagimaktadir.*”® Bunun ya-
ninda konjonktival biyopsinin WG tanisi koymada
yardimci olabilecegi bildirilmektedir.’

WG’de koroidal tutulum iiveit, koroidal fold-
lar, retina pigment epitel degisiklikleri, koroidal ar-
teriyel tikaniklik, koryokapillarit ya da koroidal
tiimér olarak ortaya ¢ikabilmektedir.">'° Uveit 6n,
arka ve paniiveit seklinde goriilebilmektedir. On
kamara veya vitreus inflamasyonu 6n veya arka
sklerite, marjinal keratite ya da diger ¢evre doku-
larin inflamasyonuna baglh olarak gelisebilmekte-
dir. Retinit, arterit, atilmig pamuk manzarasi,
retinal ven dal tikaniklig, retina ve koroid damar-
larim etkileyen vaskiilitle karsilasilabilmektedir.
Retinal ven tikaniklig: vaskiilite bagl olabilecegi
gibi, WG’de ven6z tromboza olusan yatkinlik ne-
deni ile de gelisebilmektedir. Ayrica, sklero-koroi-
dal graniilomlara ya da arka sklerite bagl koroidal
foldlar, koroidal effiizyon ve eksiidatif retina de-
kolmani goriilebilmektedir.*” Sag gozde skleral in-
celme, 6n kamarada 3+ hiicre ve koroiditin
bulunmasi ve retina tutulumuna baglh goriilen ar-
terit, retinal ven dal tikaniklig: ile atilmis pamuk
manzarasl goriintimii gibi bulgularin olmamasi, ol-
gumuzda iiveal tutulumun 6n planda oldugunu dii-

stindirmektedir >*!!

Tedavi de hem indiiksiyon fazi hem de idame
fazinda siklofosfamid, metotreksat ya da azatiopii-
rin gibi imminsupresif ilaglar kortikosteroidler ile
kombine edilerek kullanilir. Bununla birlikte has-
taligin tipi ve ciddiyetine gore her hasta i¢in 6zel-
lestirilmis tedavi protokolii belirlenmelidir.
Olgumuzda hastaligin sistemik formu bulundu-
gundan tedavide sistemik siklofosfamid, metilp-
rednizolon ve azatioprin kullanildi. Tedaviyle
iligkili morbiditenin azaltilmasi i¢in plazmaferez,
rituksimab, mikofenolat mofetil ve leflunomid gibi
ajanlar alternatif olugturmaktadir.* G6z tutulumu;
izole olarak goriilebilmesine ragmen, genelde iler-
lemis hastalikla birlikte bulunur ve sistemik tedavi

gerektirir. Topikal veya lokal kortikosteroidler te-
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davide yardimcidir. Genelde sistemik tedavide oral
kortikosteroid ve sitotoksik ajanlar kullanilmasina
ragmen, retrobulber hastalik varliginda intravenéz
(IV) metilprednizolon dramatik bir diizelme sagla-
digindan tercih edilebilir.*!? Cerrahi miidahale tan:
amach kullanilabildigi gibi, orbital dekompresyon
ve nazolakrimal kanal tikanikliginda da gerekebi-
lir!

WG; sklerit, periferik ilseratif keratit, agikla-
namayan orbital inflamasyon, sikatrisyel konjonk-
tivit, nazolakrimal kanal tikaniklii ve retinal
vaskiiler tikanikligi bulunan atipik hastalarda goz
hekimlerinin aklinda bulunmalidir.* Tanida biyopsi
altin standart olmasina karsin, genellikle bilinen
WG tanisi olan hastalarda gereksizdir. Bu hasta-

larda diger organlarda aktif hastaligin habercisi
olabilen gbz tutulumlarinin erken tanisi, tedavi
edilmedigi takdirde mortalitesi olduke¢a yiiksek
olan bu hastaligin yonetiminde 6nem tagimakta-
dir.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi veya finansal destek bil-

dirmemigtir.
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