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OZET

Wegener graniilomatozu (WG) ozellikle iist ve alt solunum yollarini ve bobrekleri
tutan nekrotizan graniilomatéz vaskiilitik bir hastaliktir. Nekrotizan bir dogast
vardir ve kaviter akciger lezyonu yapar. {lk vaka sa akcigerinde, icinde 1x1.5 cm
kaviter lezyon igeren irregiiler stirh nonhomojen kitle lezyonu olan 47 yasinda ba-
yan hastayken, digeri kaviter kitle lezyonu olan 43 yasinda erkek hastaydu. ik va-
ka suurli form WG, digeri ise yaygin formdaydi. Her iki vakamizda da ilk basta c-
ANCA negatif iken ilk vakanin takiplerinde pozitiflesme gozlendi. Tant her iki va-
kada da histopatolojik olarak kondu. lk vaka kontroliimizden ikt ama ikinci va-
ka giliniimiize kadar remisyonda takip edilmektedir.

Anahtar sozciikler: Wegener graniilomatozu, c-ANCA, kaviter

GIRIS

Wegener graniilomatozu, yaygin hastalik ya da solunum sis-
teminde sinurlt hastalik olarak nekrotizan graniilomlar, yaygin
fokal nekrotizan vaskiilit ve fokal nekrotizan glomerulonefrit
ile karakterizedir. Solunumsal semptomlar genellikle anormal
gogiis filmine neden olur. En sik goriilen bulgu infiltrasyon
ya da hastaligin kavitasyon yapan dogasindan otiirii kavitas-
yon gosteren soliter veya multipl nodiillerdir. Degisken klinik
prezantasyonlarla karsimiza cikabilen bu hastaligi, tanis1 ge-
ciken iki vaka sunumuyla, literatiir esliginde sunduk.

VAKA-1

Kirk yedi yaginda bayan hasta 1.5 ay once baglayan balgamli
oksiiriik ve titremeler nedeniyle bagvurdu. Postero-anterior ak-
ciger grafisinde sag akcigerde, icinde 1x1.5 cm kaviter lezyon
iceren, diizensiz kontlirlii, homogen olmayan 5x6 cm’lik kit-
lesel lezyon izlendi (Resim 1). Toraks BT’ sinde sag orta lob
mediyal segmentte periferde plevraya yaslanan icinde seviye
veren s1v1 koleksiyonu igeren yaklasik 40xX30 mm ¢aplarinda

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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kaviter lezyon, perifokal kabaca iicgen tarzinda konsolidasyon
izlenmekteydi (Resim 2). Ozgegmisinde appendektomi ve his-
terektomi operasyonlari ve 20 paket/y1l sigara anamnezi digin-
da ozellik yoktu. Fizik muayenesinde ve tam kan tahlillerinde
herhangi bir patoloji yoktu. ANA (—), RF (—), LE hiicreleri
(—), c-ANCA (-), paranazal siniis grafisi normaldi. Iki kez
tekrarlanan TTIA sonucu, birincisinde kronik enflamatuar
hiicreler ve ikincisinde guddesel goriiniimde atipik epitelyum
hiicreler saptandi. Iki kez uygulanan bronkoskopi sonucunda
endobrongiyal patoloji saptanmadi. Brong lavaji ve
postbronkoskopik balgamda (PBB) aside direngli basil (ADB)
direkt ve teksif ile negatifti, kiiltiirlerinde tireme olmadi. Ma-
lignite acisindan da negatifti. Bir ay kadar antibiyotik tedavisi
alan hastada klinik ve radyolojik diizelme olmayinca, tetkikle-
rinin yapildigi donemde deneme amaciyla anti-tiiberkiiloz te-
davi (RHEZ) baslandi. Tkinci TTIA da atipik epitelyum hiicre-
lerinin saptanmasi ve tiiberkiiloz agisindan da tetkiklerinin ne-
gatif bulunmasi tizerine eksploratris torakotomi yapildi. Sonu-
cunda eozinofillerden zengin zeminde nekrotizan graniiloma-
toz iltihap saptandi. Anti-tiiberkiiloz tedavi kesilerek steroid
ve sulfometakzasol+trimetoprim tedavisine baglandi. Radyo-
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lojik bulgularda tedavi ile gerileme gozlendi (REsim 3). Takip-
lerinde c-ANCA negatifligi pozitiflesti.

VAKA-2

Sivas dogumlu, noterde katip olarak calisan 43 yasinda erkek
hasta, iki ay once hicbir yakinmasi yokken, her iki bacakta
toplam ii¢ tane, deriden kabarik misket biiyiikliigiinde sert no-
diillerin olugmasi, bununla birlikte hafif oksiiriik ve burun ti-
kanikli81 ile bir saglik kurulusuna bagvurmus. Farkli merkez-
de cilt lezyonlarindan alinan eksizyonel subkutan doku biyop-
sisi kazeifiye graniilomatoz iltihap saptanarak tiiberkiiloz ile
uyumlu bulunmus. Tiim bakteriyolojik testleri negatifti. Klini-
gimize bagvuran hastaya anti-tiiberkiiloz tedavi baglandi. Tkin-

ci haftanin sonunda ilaca bagh toksik hepatit gelistigi i¢in an-
ti-tiiberkiiloz tedavi kesildi. P-A akciger grafisinde iist ve orta
alanda homojen opasite izlenmekteydi (Resim 4). Toraks

Resim 1. flk vakanin P-A akciger grafisi

Resim 3. Ilk vakanin kontrol P-A akciger grafisi
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BT’sinde 2R, 4R, 5 istasyonlarinda 10 mm’yi gecmeyen lenf
nodiilleri, 8R istasyonunda 20 mm biiyiikliikte santralize hipo-
dens lenf nodiilii, sag akciger iist lobda mediasten toraks 6n
duvari ve vertabra korpusuna yaslanan, heterojen goriiniimde,
kismen diizensiz sinirly, igerisinde nekroz ve hava imajlar1 bu-
lunan hiperdens lezyon mevcuttu. Ayrica sag alt lob siiperior
segmentte benzer ozellikte nodiil goriiniimii dikkati cekmek-
teydi. Bunun diginda sag iist lob anteriorda, orta lob medialde
ve sol iist lob apikoposterior ve alt lob anteromedial bazal seg-
mentte yaklagik 15 mm biiyiikliikte hiperdens nodiiller goriil-
dii (Resim 5). Merkezimizde TTIAda alinan materyallerde tii-
berkiiloz veya malignite lehine bir bulgu saptanmada. ilk bron-
koskopisinde endobronsgiyal lezyon yokken ikinci bronkosko-
pisinde sag iist lobun girisinde ve segmentlerinde mukozal iil-
serasyonlar ve mukozal 6dem gozlendi. Mukozal biyopsi nek-
rotizan graniilomatoz enflamasyon olarak raporlandi. Takiple-
rinde, yiikselen ates, istah ve kilo kayb1 ve siniizit semptomla-

Resim 2. {lk vakanin toraks BT’sinde sag akcigerde
kavitasyon igeren kitlesel lezyon

Resim 4. Ikinci vakanm P-A akciger grafisinde st ve orta

alanda homojen opasite
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Resim 5. Tkinci vakanin BT kesitinde sag akcigerde iginde
yer yer nekroz iceren nonhomojen lezyon ve beraberinde
sol akcigerde nodiiler goriiniim

11 gelisti (Resim 6). Anemisi (Hb: 10 gr/dL, Het: %30.8) disin-
da diger anormal laboratuvar degerleri; WBC: 21.700/mm?,
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. Farkli bir merkezde patolojik
preparatlarinin konsiiltasyonu sonucu deri biyopsisi sonucu
erime nekrozlari iceren eozinofillerden zengin kismen granii-
lomatoz lobiiler ve septal pannikiilit; vaskiilit bulgulart goz-
lenmisti. Sonuglar, epidermal nekroz ve vaskiilit diisiindiiren
erime nekrozlari iceren, eozinofillerden zengin kismen granii-
lomatdz iltihap olarak geldi. Nonspesifik tedaviye yanit alin-
mamasi, klinik bulgulari, laboratuvar ve patolojik bulgularty-
la Wegener graniilomatozu tanist konuldu ve hastaya metil-
prednizolon ve siklofosfamid tedavisi baglandi. Takiplerinde
iki kez bakilan c-ANCA ve p-ANCA negatif olarak bulundu.
Tedavi ile klinik ve radyolojik gerileme gozlendi (REsim 7).
Hastanin kontrol toraks BT sinde, sag tist lobunda biil diginda
bir bulgusu kalmadi.

TARTISMA

WG, ozellikle 40-55 yas arasinda sik olmakla birlikte her yas
grubunda rastlanabilen ve cinsiyet ayrimi goriilmeyen bir
hastaliktir. Seyri sirasinda bircok organda graniilom veya vas-
kiilit goriilebilmektedir. Nazofarenks, paranazal siniisler ve
akciger en sik tutulan organlardir ve hastalik, tuttugu organa
0zgii semptomlarla seyreder.[1]

Amerikan Romatoloji Dernegi nin Wegener Graniilomato-
zu tanisi i¢in belirledigi kriterler sunlardir. 1) anormal idrar
sedimenti (eritrosit silendirleri ya da her biiyiik biiylitme ala-
ninda 5’den fazla eritrosit varligi, 2) anormal akciger grafisi
(nodiil, kavite ya da sabit infiltrasyonlar), 3) oral ya da nazal
enflamasyon olmasi ve 4) biyopside graniilomatdz enflamas-
yonun gosterilmesi. Bu kriterlerin iki veya daha fazlasinin bu-
lunmasi, %88 duyarlilik %99 6zgiilliikle WG tanist konmasi-
n1 saglar.[2] Bizim vakalarimizdan birincisi sinirli WG iken
ikincisi yaygm WG idi.
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Resim 7. Tkinci vakanin kontrol grafisinde sag, iist alandaki
open negatif kavite

Pulmoner tutulum WG’nin kardinal ozelliklerindendir.
Hastalarin %45’inde bagvuru sirasinda, %87 sinde ise hasta-
ligin seyri sirasinda ortaya ¢ikar.[3] Oksiiriik, hemoptizi, plo-
rit en sik goriilen pulmoner semptomlardir.

WG’de %34 vakada radyolojik anormallige rastlanir ve en
sik rastlanan lezyonlar bilateral nodiiler infiltrasyonlar, tek
nodiil veya infiltratlar, kaviter hastalik ile alveolar hemoraji-
dir.[1] Bunlarin i¢inde pulmoner infiltratlar %67 ile en sik
rastlanan anormalligi olusturur ve %58’lik bir oran ile nodiil-
ler bunu izler.[3] Bagka bir ¢calismada ise, soliter veya multipl
mediastinal nodiiller %62 oraniyla ilk sirada saptanmis ve
bunlarin %38’inde kavitasyon bulunmustur.[4] Bizim iki va-
kamizda da kavitasyon gosteren lezyonlar mevcuttu.
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Renal hastalik da pulmoner tutuluma benzer bigimde hasta-
ligin ilk prezentasyonunda bulunabilecegi gibi, hastaligin sey-
ri sirasinda da ortaya ¢ikabilir. Ortaya ¢iktiginda asemptoma-
tik veya hafif formdan fulminan glomerilonefrite kadar genis
bir spektrumda seyredebilir.[4,56] Bizim de ikinci vakamizda
tan1 sirasinda, asemptomatik seyreden renal tutulum vardi.

Son zamanlarda hastaligin tanisinda ve aktivitesinin taki-
binde sitoplazmik antinotrofilik sitoplazmik antikorlart (c-
ANCA) kullanilmaya baglanmistir. Duyarlilign %91, 6zgiillii-
gt %99 olan bu test, klasik WG’de %80-90, sinirlit WG’de
%55-60 pozitiftir.2] Pozitiflik oranlar1 kaynaga gore degis-
mekle birlikte klasik WG’de %96’ya, sinirlit WG’de %67 ye
kadar ¢ikar.[7] Tiirkiye’den dokuz vakalik bir seride ise c-AN-
CA pozitifligi %88.8 olarak bildirilirken [8] yedi vakalik bas-
ka bir seride oran %85.7 olarak bulunmustur.[9] Bizim iki va-
kamizda da baglangicta c-ANCA negatif bulunmustu. Takip-
lerde, ilk vakamizda c-ANCA pozitiflesirken ikinci vakada
negatiflik devam etmisti. Ama bilindigi gibi, WG tanisinin
konmasinda ANCA pozitifligi, ne Amerikan Romatoloji Der-
negi’nin ne de Chaphel Hill Konsensus Konferansi’nin ta-
nimlarinda gerekli goriilmiistiir.(10] Enfeksiyonlarda, maligni-
telerde, enflamatuar barsak hastaliklarinda, sklerozan kolan-
jitte ve bazi romatolojik hastaliklarda da ANCA yiikselebil-
mektedir.[11] c-ANCA pozitifligi WG’den siiphe ettirse de ta-
ninin konulmasi i¢in patolojik verifikasyon gereklidir.

Patolojik bulgular hastaligin aktivitesine gore farklilik
gosterebilir. Doku orneklerinde dev hiicrelerin temel oldugu
graniilomatdz bir enflamasyon ve histiyositlerin eslik ettigi
bazofilik nekroz goriiliir. Kiigiik arter ve venlerde kapillerle-
rin tutuldugu vaskiilit tablosunda da dev hiicrelerin yer aldigi
graniilamatoz iltihap 6n plandadir.[12]

Farkli tedavi yaklagimlar1 bulunmakla birlikte, geleneksel
steroid ve siklofosfamid iceren immunosupresif tedaviye en
kisa siirede baslanmasi, hastalarin %90’ indan fazlasinda re-
misyona girmeyi saglamaktadir.[13] Remisyonu tamamlamak
icin ortalama zaman 12 ay olsa da bazi hastalarda tiim semp-
tomlarin ge¢mesi icin 2 yila kadar uzayan tedaviler gerekli
olabilmektedir. Bu nedenle hastalarin tedaviye verdikleri ce-
vabin degerlendirilmesinde, tedavi altinda en az birkag ay
hasta monitorize edilmelidirler. Tedaviye cevap enflamatuar
gostergelerin azalmasi veya rezoliisyonu olarak tanimlanmis-
tir.[14] Farkli kaynaklara gore degismekle birlikte tedavi ile
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sagkalim, birinci yilin sonunda %90, ikinci yilin sonunda
%387, besinci yilin sonunda %76’dir.[15] Bu hastalarda taninin
erken konmasi ve tedaviye erkenden baglanmasi onemlidir.
Bizim tedavi ile takibimizde olan iki vakamizdan ilki 5 yildir
remisyonda iken takibimizden ¢ikmustir; ikincisi 2 yildir re-
misyonda seyretmektedir.
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