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VAKA

Türkiye Solunum Araflt›rmalar› Derne¤i

G‹R‹fi

Wegener granülomatozu, yayg›n hastal›k ya da solunum sis-
teminde s›n›rl› hastal›k olarak nekrotizan granülomlar, yayg›n
fokal nekrotizan vaskülit ve fokal nekrotizan glomerulonefrit
ile karakterizedir. Solunumsal semptomlar genellikle anormal
gö¤üs filmine neden olur. En s›k görülen bulgu infiltrasyon
ya da hastal›¤›n kavitasyon yapan do¤as›ndan ötürü kavitas-
yon gösteren soliter veya multipl nodüllerdir. De¤iflken klinik
prezantasyonlarla karfl›m›za ç›kabilen bu hastal›¤›, tan›s› ge-
ciken iki vaka sunumuyla, literatür eflli¤inde sunduk.

VAKA-1

K›rk yedi yafl›nda bayan hasta 1.5 ay önce bafllayan balgaml›
öksürük ve titremeler nedeniyle baflvurdu. Postero-anterior ak-
ci¤er grafisinde sa¤ akci¤erde, içinde 1�1.5 cm kaviter lezyon
içeren, düzensiz kontürlü, homogen olmayan 5�6 cm’lik kit-
lesel lezyon izlendi (RES‹M 1). Toraks BT’sinde sa¤ orta lob
mediyal segmentte periferde plevraya yaslanan içinde seviye
veren s›v› koleksiyonu içeren yaklafl›k 40�30 mm çaplar›nda

kaviter lezyon, perifokal kabaca üçgen tarz›nda konsolidasyon
izlenmekteydi (RES‹M 2). Özgeçmiflinde appendektomi ve his-
terektomi operasyonlar› ve 20 paket/y›l sigara anamnezi d›fl›n-
da özellik yoktu. Fizik muayenesinde ve tam kan tahlillerinde
herhangi bir patoloji yoktu. ANA (�), RF (�), LE hücreleri
(�), c-ANCA (�), paranazal sinüs grafisi normaldi. ‹ki kez
tekrarlanan TT‹A sonucu, birincisinde kronik enflamatuar
hücreler ve ikincisinde guddesel görünümde atipik epitelyum
hücreler saptand›. ‹ki kez uygulanan bronkoskopi sonucunda
endobronfliyal patoloji saptanmad›. Bronfl lavaj› ve
postbronkoskopik balgamda (PBB) aside dirençli basil (ADB)
direkt ve teksif ile negatifti, kültürlerinde üreme olmad›. Ma-
lignite aç›s›ndan da negatifti. Bir ay kadar antibiyotik tedavisi
alan hastada klinik ve radyolojik düzelme olmay›nca, tetkikle-
rinin yap›ld›¤› dönemde deneme amac›yla anti-tüberküloz te-
davi (RHEZ) baflland›. ‹kinci TT‹A’da atipik epitelyum hücre-
lerinin saptanmas› ve tüberküloz aç›s›ndan da tetkiklerinin ne-
gatif bulunmas› üzerine eksploratris torakotomi yap›ld›. Sonu-
cunda eozinofillerden zengin zeminde nekrotizan granüloma-
töz iltihap saptand›. Anti-tüberküloz tedavi kesilerek steroid
ve sulfometakzasol�trimetoprim tedavisine baflland›. Radyo-
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ÖZET
Wegener granülomatozu (WG) özellikle üst ve alt solunum yollar›n› ve böbrekleri
tutan nekrotizan granülomatöz vaskülitik bir hastal›kt›r. Nekrotizan bir do¤as›
vard›r ve kaviter akci¤er lezyonu yapar. ‹lk vaka sa¤ akci¤erinde, içinde 1x1.5 cm
kaviter lezyon içeren irregüler s›n›rl› nonhomojen kitle lezyonu olan 47 yafl›nda ba-
yan hastayken, di¤eri kaviter kitle lezyonu olan 43 yafl›nda erkek hastayd›. ‹lk va-
ka s›n›rl› form WG, di¤eri ise yayg›n formdayd›. Her iki vakam›zda da ilk baflta c-
ANCA negatif iken ilk vakan›n takiplerinde pozitifleflme gözlendi. Tan› her iki va-
kada da histopatolojik olarak kondu. ‹lk vaka kontrolümüzden ç›kt› ama ikinci va-
ka günümüze kadar remisyonda takip edilmektedir.
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ABSTRACT
Wegener granulomatosis (WG) is a necrotising granulomatous vasculitic disease
that especially involves upper and lower respiratory tract and kindey. It has a
necrotizing nature and causes cavitary lung lesions. First case was a 47 years old
female patient with a non-homogenous mass lesion with irregular countours and a
1x1.5 cm cavitary lesion in her right lung. The other one was a 43 years old male
patient with cavitary mass lesion. While the first case was a limited form the
second case was a disseminated form. In both of our cases c-ANCA is negative in
the begining but  became positive in the follow up of the first case. The diagnosis
is made histopathologically in both of our cases. The first case was out of control
and the second case is in remission and being followed up to present day.
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lojik bulgularda tedavi ile gerileme gözlendi (RES‹M 3). Takip-
lerinde c-ANCA negatifli¤i pozitifleflti.

VAKA-2

Sivas do¤umlu, noterde kâtip olarak çal›flan 43 yafl›nda erkek
hasta, iki ay önce hiçbir yak›nmas› yokken, her iki bacakta
toplam üç tane, deriden kabar›k misket büyüklü¤ünde sert no-
düllerin oluflmas›, bununla birlikte hafif öksürük ve burun t›-
kan›kl›¤› ile bir sa¤l›k kurulufluna baflvurmufl. Farkl› merkez-
de cilt lezyonlar›ndan al›nan eksizyonel subkutan doku biyop-
sisi kazeifiye granülomatöz iltihap saptanarak tüberküloz ile
uyumlu bulunmufl. Tüm bakteriyolojik testleri negatifti. Klini-
¤imize baflvuran hastaya anti-tüberküloz tedavi baflland›. ‹kin-
ci haftan›n sonunda ilaca ba¤l› toksik hepatit geliflti¤i için an-
ti-tüberküloz tedavi kesildi. P-A akci¤er grafisinde üst ve orta
alanda homojen opasite izlenmekteydi (RES‹M 4). Toraks

BT’sinde 2R, 4R, 5 istasyonlar›nda 10 mm’yi geçmeyen lenf
nodülleri, 8R istasyonunda 20 mm büyüklükte santralize hipo-
dens lenf nodülü, sa¤ akci¤er üst lobda mediasten toraks ön
duvar› ve vertabra korpusuna yaslanan, heterojen görünümde,
k›smen düzensiz s›n›rl›, içerisinde nekroz ve hava imajlar› bu-
lunan hiperdens lezyon mevcuttu. Ayr›ca sa¤ alt lob süperior
segmentte benzer özellikte nodül görünümü dikkati çekmek-
teydi. Bunun d›fl›nda sa¤ üst lob anteriorda, orta lob medialde
ve sol üst lob apikoposterior ve alt lob anteromedial bazal seg-
mentte yaklafl›k 15 mm büyüklükte hiperdens nodüller görül-
dü (RES‹M 5). Merkezimizde TT‹A’da al›nan materyallerde tü-
berküloz veya malignite lehine bir bulgu saptanmad›. ‹lk bron-
koskopisinde endobronfliyal lezyon yokken ikinci bronkosko-
pisinde sa¤ üst lobun giriflinde ve segmentlerinde mukozal ül-
serasyonlar ve mukozal ödem gözlendi. Mukozal biyopsi nek-
rotizan granülomatoz enflamasyon olarak raporland›. Takiple-
rinde, yükselen atefl, ifltah ve kilo kayb› ve sinüzit semptomla-

Resim 1. ‹lk vakan›n P-A akci¤er grafisi Resim 2. ‹lk vakan›n toraks BT’sinde sa¤ akci¤erde
kavitasyon içeren kitlesel lezyon

Resim 3. ‹lk vakan›n kontrol P-A akci¤er grafisi Resim 4. ‹kinci vakan›n P-A akci¤er grafisinde üst ve orta
alanda homojen opasite
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r› geliflti (RES‹M 6). Anemisi (Hb: 10 gr/dL, Hct: %30.8) d›fl›n-
da di¤er anormal laboratuvar de¤erleri; WBC: 21.700/mm3,
ESR: 104 mm/saat, CRP: 377 mg/dl alkalen fosfataz: 499 u/L
idi. Tam idrar tahlilinde albumin 1 g/L, urobilinojen 4 pozitif,
dansite 1010, sediment 10-12 eritrosit, 1-2 amonyum-magnez-
yum fosfat kristalleri mevcuttu. Farkl› bir merkezde patolojik
preparatlar›n›n konsültasyonu sonucu deri biyopsisi sonucu
erime nekrozlar› içeren eozinofillerden zengin k›smen granü-
lomatöz lobüler ve septal pannikülit; vaskülit bulgular› göz-
lenmiflti. Sonuçlar, epidermal nekroz ve vaskülit düflündüren
erime nekrozlar› içeren, eozinofillerden zengin k›smen granü-
lomatöz iltihap olarak geldi. Nonspesifik tedaviye yan›t al›n-
mamas›, klinik bulgular›, laboratuvar ve patolojik bulgular›y-
la Wegener granülomatozu tan›s› konuldu ve hastaya metil-
prednizolon ve siklofosfamid tedavisi baflland›. Takiplerinde
iki kez bak›lan c-ANCA ve p-ANCA negatif olarak bulundu.
Tedavi ile klinik ve radyolojik gerileme gözlendi (RES‹M 7).
Hastan›n kontrol toraks BT’sinde, sa¤ üst lobunda bül d›fl›nda
bir bulgusu kalmad›.

TARTIfiMA

WG, özellikle 40-55 yafl aras›nda s›k olmakla birlikte her yafl
grubunda rastlanabilen ve cinsiyet ayr›m› görülmeyen bir
hastal›kt›r. Seyri s›ras›nda birçok organda granülom veya vas-
külit görülebilmektedir. Nazofarenks, paranazal sinüsler ve
akci¤er en s›k tutulan organlard›r ve hastal›k, tuttu¤u organa
özgü semptomlarla seyreder.[1]

Amerikan Romatoloji Derne¤i’nin Wegener Granülomato-
zu tan›s› için belirledi¤i kriterler flunlard›r. 1) anormal idrar
sedimenti (eritrosit silendirleri ya da her büyük büyütme ala-
n›nda 5’den fazla eritrosit varl›¤›, 2) anormal akci¤er grafisi
(nodül, kavite ya da sabit infiltrasyonlar), 3) oral ya da nazal
enflamasyon olmas› ve 4) biyopside granülomatöz enflamas-
yonun gösterilmesi. Bu kriterlerin iki veya daha fazlas›n›n bu-
lunmas›, %88 duyarl›l›k %99 özgüllükle WG tan›s› konmas›-
n› sa¤lar.[2] Bizim vakalar›m›zdan birincisi s›n›rl› WG iken
ikincisi yayg›n WG idi.

Pulmoner tutulum WG’nin kardinal özelliklerindendir.
Hastalar›n %45’inde baflvuru s›ras›nda, %87’sinde ise hasta-
l›¤›n seyri s›ras›nda ortaya ç›kar.[3] Öksürük, hemoptizi, plö-
rit en s›k görülen pulmoner semptomlard›r.

WG’de %34 vakada radyolojik anormalli¤e rastlan›r ve en
s›k rastlanan lezyonlar bilateral nodüler infiltrasyonlar, tek
nodül veya infiltratlar, kaviter hastal›k ile alveolar hemoraji-
dir.[1] Bunlar›n içinde pulmoner infiltratlar %67 ile en s›k
rastlanan anormalli¤i oluflturur ve %58’lik bir oran ile nodül-
ler bunu izler.[3] Baflka bir çal›flmada ise, soliter veya multipl
mediastinal nodüller %62 oran›yla ilk s›rada saptanm›fl ve
bunlar›n %38’inde kavitasyon bulunmufltur.[4] Bizim iki va-
kam›zda da kavitasyon gösteren lezyonlar mevcuttu.

Resim 5. ‹kinci vakan›n BT kesitinde sa¤ akci¤erde içinde
yer yer nekroz içeren nonhomojen lezyon ve beraberinde
sol akci¤erde nodüler görünüm

Resim 6. ‹kinci vakan›n paranasal sinüs BT si

Resim 7. ‹kinci vakan›n kontrol grafisinde sa¤ üst alandaki
open negatif kavite



Renal hastal›k da pulmoner tutuluma benzer biçimde hasta-
l›¤›n ilk prezentasyonunda bulunabilece¤i gibi, hastal›¤›n sey-
ri s›ras›nda da ortaya ç›kabilir. Ortaya ç›kt›¤›nda asemptoma-
tik veya hafif formdan fulminan glomerilonefrite kadar genifl
bir spektrumda seyredebilir.[4,5,6] Bizim de ikinci vakam›zda
tan› s›ras›nda, asemptomatik seyreden renal tutulum vard›.

Son zamanlarda hastal›¤›n tan›s›nda ve aktivitesinin taki-
binde sitoplazmik antinötrofilik sitoplazmik antikorlar› (c-
ANCA) kullan›lmaya bafllanm›flt›r. Duyarl›l›¤› %91, özgüllü-
¤ü %99 olan bu test, klasik WG’de %80-90, s›n›rl› WG’de
%55-60 pozitiftir.[2] Pozitiflik oranlar› kayna¤a göre de¤ifl-
mekle birlikte klasik WG’de %96’ya, s›n›rl› WG’de %67’ye
kadar ç›kar.[7] Türkiye’den dokuz vakal›k bir seride ise c-AN-
CA pozitifli¤i %88.8 olarak bildirilirken [8] yedi vakal›k bafl-
ka bir seride oran %85.7 olarak bulunmufltur.[9] Bizim iki va-
kam›zda da bafllang›çta c-ANCA negatif bulunmufltu. Takip-
lerde, ilk vakam›zda c-ANCA pozitifleflirken ikinci vakada
negatiflik devam etmiflti. Ama bilindi¤i gibi, WG tan›s›n›n
konmas›nda ANCA pozitifli¤i, ne Amerikan Romatoloji Der-
ne¤i’nin ne de Chaphel Hill Konsensus Konferans›’n›n ta-
n›mlar›nda gerekli görülmüfltür.[10] Enfeksiyonlarda, maligni-
telerde, enflamatuar barsak hastal›klar›nda, sklerozan kolan-
jitte ve baz› romatolojik hastal›klarda da ANCA yükselebil-
mektedir.[11] c-ANCA pozitifli¤i WG’den flüphe ettirse de ta-
n›n›n konulmas› için patolojik verifikasyon gereklidir. 

Patolojik bulgular hastal›¤›n aktivitesine göre farkl›l›k
gösterebilir. Doku örneklerinde dev hücrelerin temel oldu¤u
granülomatöz bir enflamasyon ve histiyositlerin efllik etti¤i
bazofilik nekroz görülür. Küçük arter ve venlerde kapillerle-
rin tutuldu¤u vaskülit tablosunda da dev hücrelerin yer ald›¤›
granülamatöz iltihap ön plandad›r.[12]

Farkl› tedavi yaklafl›mlar› bulunmakla birlikte, geleneksel
steroid ve siklofosfamid içeren immunosupresif tedaviye en
k›sa sürede bafllanmas›, hastalar›n %90’›ndan fazlas›nda re-
misyona girmeyi sa¤lamaktad›r.[13] Remisyonu tamamlamak
için ortalama zaman 12 ay olsa da baz› hastalarda tüm semp-
tomlar›n geçmesi için 2 y›la kadar uzayan tedaviler gerekli
olabilmektedir. Bu nedenle hastalar›n tedaviye verdikleri ce-
vab›n de¤erlendirilmesinde, tedavi alt›nda en az birkaç ay
hasta monitörize edilmelidirler. Tedaviye cevap enflamatuar
göstergelerin azalmas› veya rezolüsyonu olarak tan›mlanm›fl-
t›r.[14] Farkl› kaynaklara göre de¤iflmekle birlikte tedavi ile

sa¤kal›m, birinci y›l›n sonunda %90, ikinci y›l›n sonunda
%87, beflinci y›l›n sonunda %76’d›r.[15] Bu hastalarda tan›n›n
erken konmas› ve tedaviye erkenden bafllanmas› önemlidir.
Bizim tedavi ile takibimizde olan iki vakam›zdan ilki 5 y›ld›r
remisyonda iken takibimizden ç›km›flt›r; ikincisi 2 y›ld›r re-
misyonda seyretmektedir.
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