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OZET

Wegener graniilomatozisi (WG) baslica paranazal sintsleri, tist so-
lunum vyollarini, akcigerleri ve bobregi tutan grantilomlarla ka-
rakterize, sistemik bir vaskulittir. Radyolojik olarak akcigerlerde
solid nodil(ler), kitle(ler) ya da kaviteler gozlenebilir. WG’nin
ayrict tanisinda, benzer radyolojik 6zellik gosteren akciger ab-
sesi, akciger kanseri ve akciger tiberkiilozu gibi bir¢ok hastalik
vardir. Cok nadiren de kaviter lezyonlarin ya da nekrotik mater-
yalin plevral bosluga acilmasi pndmotoraks ya da hidropnomo-
toraksa yol acabilir. Literatiirde az sayida hidropndomotoraksa yol
acmis WG olgusu olmasi nedeniyle, hastaligin seyri sirasinda hid-
ropndmotoraks gelisen ve cerrahi tedavi olmaksizin iyilesen bir
WG olgusunu sunmay: uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: Wegener grantilomatozisi, hidropnomotoraks

ABSTRACT

Wegener's granulomatosis (WG) is a systemic vasculitis characterized
by granulomas involving mainly paranasal sinuses, upper airways,
lungs and kidneys. Solid nodule(s) or mass(es) or caviti(es) might
be seen radiologically. Several disases such as lung abscess, lung
cancer and pulmonary tuberculosis may be observed in the dif-
ferential diagnosis of WG. Very rarely, opening of the cavity(ies)
or necrotic material into the pleural space may lead to pneumoth-
orax or hydropneumothorax. Since there have been few WG cases
with hydropneumothorax in the literature, we have found it ap-
propriate to present a case of WG with hydropneumothorax
healed without any surgical intervention.
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GiRIS

Wegener graniilomatozisi (WQ) klinik olarak baslica parana-
zal siniisleri, Gist solunum yollarini, akcigerleri ve bobregi tutan
graniilomlarla karakterize, sistemik bir vaskiilittir. WG kiigiik
capl damarlar tutar ve lenfositik doku infiltrasyonu gézlenir.
Akcigerleri tutan vaskiilitler arasinda en sik karsilasilan vas-
kulit WG'dir.! Tedavi edilmezse hastaligin mortalitesi olduk¢a
yiiksektir. WG birgok farkli klinik tablo ile ortaya ¢ikabilir.
Ancak daha ¢ok burun kanamasi, tekrarlayan kronik siniizit,
hemoptizi, hematiiri gibi semptomlarin baskin oldugu klinik
tablolarla goriiliir. Hastalik bazen silik bir klinik tabloyla or-

taya ¢ikabildigi gibi bazen de alveolar hemoraji sendromu sek-
linde ve daha az oranda solunum yetmezligi tablosu ile gelebi-
lir.'2 Solunum sistemi tutulumu, mortaliteyi etkileyen 6nemli
faktorlerden biridir. Radyolojik olarak akcigerlerde solid
nodiil(ler) ya da kitle(ler) seklinde goriilebilecegi gibi bu lez-
yon(larin) kavitelesmesi sonucunda kaviter akciger hastaligi
seklinde de izlenebilir."* Cok nadiren de kaviter lezyonlarin ya
da nekrotik materyalin plevral bosluga agilmasi pnomotoraks
ya da hidropnémotoraksa yol agabilir.** Literatiirde az sayida
hidropnémotoraksa yol agmis WG olgusu bulunmasi nede-
niyle, hastaligin seyri sirasinda akciger absesi ve hidropnémo-
toraks gelisen bir WG olgusunu sunmay1 uygun bulduk.
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OoLGU

Altmis bir yasinda, 30 paket-yil sigara igme Oykiisii olan ve
son bes yildir sigara igmeyen olgunun Nisan 2007 tarihine
kadar 6nemli bir yakinmasi yokmus. Bu tarihte oksiiriik,
ates, burun kanamasi yakinmalar1 baslayan hastaya, bir dig
merkezde atipik pnomoni tanisiyla genis spektrumlu antibi-
yotik tedavisi uygulanmis. Tedaviyle yakinmalar1 gerileme-
yen, radyolojik progresyon gozlenen (Resim 1a, 1b) hastanin
bilgisayarl toraks tomografisinde (toraks BT) kavite izlen-
mesi lizerine (Resim 2), yakinmalarinin baglangicindan yakla-
stk bir ay sonra poliklinigimize gonderilmis. Bagvuru
anindaki hemoglobin 12,5 g/dL, hematokrit %38,6, 16kosit
13,6x10° /mikroL, eritrosit sedimentasyon hizi 112 mm/saat,
iire 45 mg/dL, kreatinin 1 mg/dL idi.

Kaviter akciger lezyonu etiyolojisini aragtirma amaciyla
hastaya bronkoskopi islemi planlandi. Bronkoskopide endob-
rongiyal lezyon saptanmayan hastanin sag iist lob posterior
segmentinden transbronsiyal parankim biyopsisi alindi. Pa-
tolojik inceleme sonucu graniillomatoéz inflamasyon ile
uyumlu bulundu ve basta tiiberkiiloz (TB) olmak iizere gra-
niilomat6z hastaliklar yonlinden arastirilmasi 6nerildi. Gra-
nilomatdz inflamasyon histopatolojisi ve kaviter lezyon
varlhigi nedeniyle ayiric1 tanida WG diistintilerek c-ANCA dii-
zeyleri 6l¢iildii ve negatif bulundu. Brons lavajinda asido-re-
zistan basil (ARB) direkt bakisi negatifti. c-:ANCA negatifligi
de goz Oniine alinarak, mevcut bulgulari ile akciger TB 6n ta-
nist diigliniilen hastaya anti-TB tedavi basland1 ve takip
edildi. Anti-TB tedavinin baslamasindan birkag¢ giin sonra
koti kokulu balgam ve ates yakinmalar olan hasta, mevcut
hastaligina eklenmis bir anaerob akciger infeksiyonu (akciger
absesi) distliniilerek klinigimize yatirildi ve ek olarak bu du-
ruma yonelik tedavi baglandi. Hastanin toraks BT sinde hava-
sivi seviyesi gosteren kaviter lezyon ve ayni tarafta plevral
effiizyon saptandi (Resim 3). Lokosit ve eritrosit sedimentas-
yon hizi degerlerinde artis ve hemoglobin ile hematokritte
azalma gozlendi. Bu donemde hastada iire ve kreatinin yiik-

seldi. Baslangicta anti-TB ilaglarin yan etkisi olabilecegi dii-
siinlilse de, serum c-ANCA testi tekrar edildi ve negatif bu-
lundu. Diger yandan hastanin 24 saatlik idrarda protein
diizeyleri artti. Bu donemde genel durumu bozulan hasta
yogun bakima alindi. ANCA negatifligine ragmen mevcut
bulgular ile WG olarak degerlendirilen hastaya ii¢ gilin sii-
reyle pulse steroid (1 gr/giin) tedavisi baslandi. Genel durumu
iyilesen hasta WG tanisiyla romatoloji kinigine nakledildi. Bu
donemde tekrarlanan c-ANCA diizeyi pozitif olarak rapor-
landi. Klinik, radyolojik ve laboratuvar bulgulariyla WG ta-
nist konan hastaya steroidle birlikte siklofosfamid tedavisi
baslandi. Steroid dozu azaltilarak tedavisine devam edilen
hastanin tedavisi esnasinda hidropnémotoraks gelisti (Resim
4). Hidropnomotoraks nedeniyle hastaya gogiis tlipt takildi.
Uzun siire akcigeri ekspanse olmayan hastaya agik drenaj uy-
gulandi. Akcigerin yeterince ekspanse olmamasi nedeniyle
cerrahi tedavi diisiiniilen hasta, cerrahi tedaviyi kabul etmedi.
Bunun tizerine yaklasik dort ay agik drenaj ile takip edildi.
Olgunun takiplerinde yapilan radyolojik kontrollerde regres-
yonun devam ettigi gézlendi. Bu sekilde takip edilen hastanin
dokuz ay sonra toraks BT ile yapilan radyolojik kontroliinde
akcigerin ekspanse oldugu ve hidropndmotoraksin kaybol-
dugu gozlendi (Resim 5).

TARTISMA

Bu olgu ile hidropnomotoraksa yol agan ve biiyiik cerrahi gi-
risim olmadan hidropnomotoraksin iyilestigi gozlenen bir
WG olgusu sunuldu. Olgumuz birka¢ yonden ilgi ¢ekicidir:
Hastaligin az gérilmesi nedeniyle ayirici tanida ilk siralarda
diistinilmemesi, hidropnémotoraks gelismesi ve hidropno-
motoraksin cerrahi tedavi olmaksizin uzun siirede rezoliis-
yona ugramasi.

WG ¢ok az goriilen bir hastaliktir. Bazen silik bazen de
agir olabilmekte ve farkli klinik tablolarla ortaya ¢ikabilmek-
tedir. Hastaligin nadir gorilmesi ve radyolojik olarak solid

Resim 1. a) ilk basvuru P/A akciger grafisi;
b) Nonspesifik antibiyotik tedavisi sonrasi P/A
akciger grafisi
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Resim 2. ilk bagvuru toraks BT incelemesi

kitle, nodiil ya da kalin cidarh kavitasyon seklinde goriilmesi
nedeniyle ayirict tanida akciger kanseri, -TB insidansinin
yiksek oldugu iilkelerde- akciger TB gibi hastaliklardan

Solunum Dergisi ¢ Seyfettin Giimiis ve ark.

sonra akla gelmektedir.® Olgumuzun da baslangicta akcigerde
kavitasyon gosteren kitle lezyonu ile bagvurmasi, agir sigara
Oykiisiiniin olmasi ve hastanin yas1 nedeniyle dncelikle ma-
lignite diistintilmiistiir. Radyolojik olarak iist lobda kaviter
bir lezyon olmasi ve serum c-ANCA 6l¢iimiiniin negatif bu-
lunmasi, lire ve kreatinin degerlerinin normal olmasi ile bir-
likte graniilomat6éz inflamasyon, hastada akciger TB
olasiligini artirmig ve akciger TB On tanist ile anti-TB tedavi
baglanmasina yol agmistir. Brons lavaji ARB negatifligi bu
tanidan uzaklastirmamistir. Cok 1iyi bilindigi gibi, kaviter de
olsa akciger TB hastalarinin énemli bir kisminda yayma ne-
gatifligi olabilmektedir.” Kaviter akciger hastaliklarini deger-
lendirirken, kavite ¢eperinin kalinligit onemlidir. Kavite
¢eperinin 15 mm’den daha fazla olmasi, malignite lehine yo-
rumlanmaktadir. Ancak kavite ¢eper kalinlik 6l¢timiiniin spe-
sifisitesi %100 degildir, yani kavite ¢eperi kalin olsa bile
mutlaka malign bir olusum olmasi beklenmez.®® Bagka bir
agidan bakildiginda, radyolojik olarak akciger TB tanisi ko-
nulmamasi, taninin bakteriyolojik ya da histopatolojik ol-
mast gereklidir. Ancak Onemli sayida olguda yalnizca

Resim 3. Hastanin durumunun kotlestigi
donemdeki toraks BT incelemesi

Resim 4. Hidropnémotoraks gelistigi donemdeki
toraks BT incelemesi

Resim 5. Hastanin remisyondaki toraks BT
incelemesinde akciger ekspansiyonunun oldugu
ve hidropndmotoraksin kayboldugu izlenmekte
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radyoloji ve klinik ile TB tanisi konulsa bile, bu olgularda te-
davi baslandiktan sonra hastanin yakin monitdrizasyonu ve
tedaviye yanitin uygun araliklarla kontrol edilmesi gereklidir.”

Eritrosit sedimentasyon hizi sistemik hastaliklarda biiyiik
oranda artar.'” Cok duyarli bir test olmasa ve her ne kadar
TB ve sistemik vaskiilitlerde, malignitelere gore daha yliksek
bir eritrosit sedimentasyon hizi beklense de, eritrosit sedimen-
tasyon hizinin agir1 yliksek olmasi da akciger kanseri 6n ta-
nisindan uzaklasilmasina neden olmamustir.

Hastada bronkoskopiden birkag¢ giin sonra kotii kokulu
piuriilan balgam, ates, genel durumda bozulmanin eslik ettigi
bir klinik tablo gelismistir. Bu durum var olan hastaliga ek-
lenmis bir anaerobik akciger infeksiyonu (akciger absesi) ola-
rak degerlendirilmis ve uygun antibiyoterapi baslanmistir.
Ancak bu durumun infeksiyona bagli bir abse mi yoksa
WG’ye baglh bir klinik durum mu oldugunun ayirt edilmesi
baslangigta WG tanist olmayan hastalarda oldukga zordur.
Ayiricl tanida 16kosit sayist ve CRP degerlerinin spesifisitesi
oldukga diisiiktiir ancak serum prokalsitonin 6l¢imlerinin
spesifisitesinin yiiksek oldugunu goésteren yayinlar mevcut-
tur.'! Diger yandan pis kokulu piiriilan balgam olmasi, anae-
rob infeksiyon lehine diisiiniilmesi gereken bir parametredir.

ANCA negatifligi olmasina ragmen klinik ve diger laboratu-
var bulgulara gore WG tanisi ile pulse steroid baslanmasi ve dra-
matik yanit alinmasi literatiirle uyumlu olarak bulunmustur.'>4

Ure ve kreatinin yiiksekligi baslangigta anti-TB ilaglarin
yan etkisi olarak diisiiniilse de tekrar edilen serum c-ANCA
testi pozitif olarak bulunmustur. Bébrek tutulumunun serum
ya da idrar testleri ile gosterilmedigi olgularda serum c-ANCA
diizeyleri negatif olabilmektedir. Diger yandan negatif bir
serum c-ANCA degeri de WG tanisin1 diglamamaktadir.!>13

Sonug olarak olgumuz, literatiirle uyumlu olarak bobrek-
lerde belirgin tutulum olmadiginda c-ANCA testinin taniya
katkisinin olmayabilecegini, akcigerdeki lezyonlarm hidropno-
motoraksa yol agabilecegini gdstermesi yoniinden 6nem arz et-
mektedir. Daha da 6nemlisi gogis tiipl takildiktan sonra
ekspanse olmayan akciger herhangi ek bir cerrahi tedaviye
gerek kalmadan yalnizca medikal tedavi ile iyilesmistir. Bu
durum, bu tiir olgularin tedavi planlamasinda biiyiik cerrahi
tedaviler igin acele edilmemesi gerektigini de disiindiirmektedir.
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