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Serir AKTOGU OZKAN
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OZET

Wegener grantilomatozu (WG) ozellikle tist ve alt
solunum yollan ile bdbrekKleri tutabilen nekro-
tizan graniilomatéz vaskiilitle tanimlanan nadir
goriilen bir hastaliktir. Tirkiye’de gériilme siKli-
gini bildiren ¢ok olgulu yayin yoktur. Biz de bu
amacla dedisik Klinik ve radyolojik bulgularia
klinigimize basvuran bir WG olgusunu Tiirkiye'den
bildirilen 25 olgunun ozellikleriyle birlikte ince-
ledik. Olgumuz atipik prezantasyonu, nekrotizan
graniilomatdz inflamasyon patolojik tanisiyla énce
tiiberkiiloz tedavisi almis olup daha sonraki
klinik seyriyle ve c-ANCA porzitifligi ve patolojik
bulgulariyla WG tanisi almustir ve tedavi baslan-
mustir. Halen tedavisinin 7. ayinda olup remis-
yonda ve izlenmektedir.

GIRiS

Wegener granulomatozu (WG) ust ve alt solu-
num yollan ile boébregdi tutabilen, multisis-
temik granillomat6z vaskillitle karakterize bir
hastaliktir (1-5). Nadir goriilen bu hastaligin
prevalanst 3 / 100000 olarak tahmin edil-
mektedir (3). Ulkemizdeki prevalansi bilin-

SUMMARY

Wegener granulomatosis (WG) is a necrotising
granulomatous vasculitic disease that especially
involves upper and lower respiratory tract and
kidney. Its incidence is rare and there is not any
literature with many cases about its incidence in
Turkey. For these reason we investigated the
characteristics of twentythree WG cases from
published data in Turkey with those of our one
case admitted to our clinic with different clinical
and radiological findings. Firstly our case diagnosed
as tuberculosis because of its atypical presentation
and treated antitubercosis drugs but later it was
diagnosed as WG with clinical course, radiological
and pathological findings and pozitivity of c-ANCA. It
is in remission at 7th month of treatment and
being followed up to present.

memekle birlikte Tirkge literatirde 1988-
2004 tarihleri arasinda yayinlanmis toplam
23 olgu bulunmaktadir (6-10).

Guinimuzde sinirll ve yaygin olarak iki tipte
degerlendirilmektedir; smrh tipte boObrek
tutulumu ve sistemik vaskiilit bulgular yok-
tur, prognozu daha iyidir.
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WG’de semptomlann baslangici 4. ve 5. de-
Kadlarda goriilmekte, yaygin olan tip erkek-
lerde sik iken, smirh tip kadinlarda daha sik
goriilmektedir (4). Ulkemizde yaymlanmis
olan 23 WG olgusunun 15°i erkek, 8’i kadin-
dir ve 11’i simirh tip bulunmus olup bunlann
7’si erkek, 4’t kadindir (6-10).

Hastaligin tanis1 ELK (Ear- Nose- Throat, Lung,
Kidney) siniflamasindaki bulgularin biyopsi
yada antinétrofilik sitoplazmik antikor (c-ANCA)
pozitifligi ile desteklenmesi veya Amerikan
Romatoloji Derneginin tanimladid@ kriterlere
gore yapilir (4,5,11).

Bu yazida atipik prezantasyonu nedeniyle tani
gucligu yasanan bir WG olgusunu sunarak
nadir gorulen bir hastallk olmasi nedeniyle
WG hakkindaki bilgilerimizi ingilizce ve Tiirkge
literattr bulgulan egliginde tartismayr amag-
ladik.

OLGU

34 yasinda kadin hasta Mart 2003’de 3 ay
once baslayan Oksuruk, ates, nefes darligi,
bulanti, kusma, kilo kayb:1 (10 kg / 3 ayda) ve
adizdan Oksurmekle balgamla Kkarisik kan
gelmesi yakinmalariyla bagvurdu.

Oykiisiinde daha énce bagvurdugu hastane-
de 6nce 7 gun sureyle seftriakson 2 gr/giin
tedavisi uygulanmis ancak atesi dusmedigi
Klini@i ve radyolojik bulgulan diizelmedigi
icin sefepim 3 gr/giin ve klindamisin teda-
visine gecilmis, bu tedaviyi de 11 giin stire
ile kullanmig. Yapilan tetkiklerinde balgam
ARB-teksifleri 8 kez menfi, tuberkilin testi
menfi, tm marker’lan (CEA, CA 125, CA 19)
menfi, Kist hidatik serolojisi menfi olarak
bulunmus. Ates etiyolojisini agiklamak igin
yapilan brusella agliitinasyon, ASO, CRP, RF
testleri de menfi bulunmus. Radyolojik ola-
rak sag akcigerde saptanan Kitlesel lezyon-
dan bilgisayarli tomografi esliginde yapilan
transtorasik ince igne aspirasyon biopsisi-
nin (TTiiAB) direkt bakisinda mantar hifleri
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gorulmiuis ve olgunun tedavisine amfoterisin
B de eklenmis. Yapilan bronkoskopisinde
trakeadan itibaren tim hava yollarinda
beyaz-sarimtrak jel6z sekresyonlar izlenmis
ve endobronsiyal bir lezyon saptanmamuis.
Brons lavaj kiltiriinde P. aeuroginosa, hemo-
Kulturiinde S. aureus tlremesi tizerine olgu-
ya meropenem 3 gr/gun baslanmig. Tedavi-
sinin 10 .guntinde Klinik diizelme ve radyo-
lojik regresyon olmamasi lizerine olgu hasta-
nemize génderilmis.

Ozgegmisinde 2 yildir diabetes mellitus tani-
styla oral antidiabetik ila¢ kullanmasi disin-
da bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde kan basinc 120/60 mmHg,
nabiz 88/dk, ates 38 °C idi. Solunum siste-
mi muayenesinde sag altta solunum sesleri
azalmisti, didger sistem muayeneleri olagandi.

Rutin laboratuvar incelemelerinde eritrosit
sedimantasyon yuksekligi (ESR: 110 mm/h),
16kositcz (BK: 13500 /mm3), anemi (Hb: 8.9
a/dl Htc: 27.1) saptanirken, aglik kan sekeri
150 mg/dl, Kan tre azotu 17 mg/dl (3-23),
kreatininlmg/dl (0.4-1.3), alkalen fosfataz
(ALP) 447 U/l (64-300), LDH: 360 1U/] (220-
450), gamma-GT: 361 U/l (7-49), ALT: 41 IU/L
(10-37), AST:49 IU/L (10-37), total protein:
6.2 g/dl (6.4-8.7), albumin: 4 g/dl (3.5-5.2)
olarak bulundu. Rutin idrar incelemesi nor-
maldi. Tuberkiilin testi menfiydi. Oda hava-
sinda alinan arteriyel kan gazinda pH: 7.48,
pCO3: 28, pO3: 79, SaOy: %96 idi. Postero-
anterior (PA) akciger grafisinde sag akciger
3. kot On yuzunden diafragma diizeyine,
parakardiak alandan perifere kadar uzanan
homojen dansite artisi, sol akciger alt
zonda 3 cm ¢aph yuvarlak homojen opasite
izlendi (Resim 1). Toraks bilgisayarli tomo-
grafisinde (BT) sag hemitoraksta lateralde
genis bir tabanla plevraya oturan 7x9x11
cm boyutlarinda kitle goértiniimli lezyon,
lezyon komsulugunda plevral alanda ince
bant tarzinda plevral sivi, karsi akcigerde
parankimal nodiil saptandi (Resim 2). Batin
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ultrasonografisinde (USG) karacigerde 31 mm
capta Kkitle lezyonu saptandi, ancak ust
batin BT'de bu lezyon goérulmedi. Fiberoptik
bronkoskopisinde (FOB) normal endobron-
siyal sistem g6zlendi.

Resim 1. Olgunun Klinigimize basvurusundaki
posteroanterior akciger grafisi.

Resim 2. Olgunun klinigimize bagvurusundaki
Toraks Bilgisayarli Tomografisi.

Bakteriyolojik olarak hastanin bes balgam,
brons aspirasyonu, idrar, biopsi materyali
ARB-teksif incelemeleri menfi bulundu. Bal-
gam, idrar, brons aspirasyonu, biopsi mater-
yali nonspesifik Kiiltirlerinde tireme olmadi,
mantar elemani gorilmedi. Hemokultiirde
ureme olmadi. Bu arada ampisilin-sulbak-
tam 3 gr/gun ve siprofloksasin 1000 mg/
gun tedavisi alan hastanin atesi subfebril
seyretti ve ¢ekilen kontrol postero-anterior
akciger grafisinde regresyon saptanmadi.
Olguda fungal enfeksiyon, malignite, spesifik
veya nonspesifik enfeksiyon 6n tanilarinin
ayirici tanisi icin sag akcigerdeki lezyonun-
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dan Vim-Silverman Kesici igne biopsisi yapil-
d1 ve brongiolitis obliterans organize pno6-
moni (BOOP) ile uyumlu olarak rapor edildi.
BOOP etiyolojisini arastirmak icin hastaya
acik akciger biopsisi Onerildi ancak hasta
Kabul etmedi. Yapilan solunum fonksiyon
testinde restriktif pattern saptandi (FEV1:
1.2 (%49) FVC: 1.3 (%45) FEV1/FVC: %93).
ASO, CRP, RF, ANA ve anti-DNA testleri menfi
bulundu. Olgunun toksik gaz inhalasyonu,
ila¢ Kullanimi Oykitisii yoktu. Balgamda ve
diger materyallerinde spesifik veya nonspe-
sifik bir ajan uretilmemesi, mantar elema-
nina rastlanmamasi ve patolojik ve sitolojik
olarak malignite lehine bir bulgu saptanma-
masi Uzerine malignite, fungal enfeksiyon
ve tuberkuloz On tanilarindan uzaklasildr ve
hastaya 1 mg/ kg prednizolon tedavisi bas-
land1 ve tedavinin 1. ayinda Kklinik ve Kkis-
men radyolojik duzelme ile taburcu edildi.

Kortikosteroid tedavinin 2. ayinda olgu 6k-
suriik ve sag yan agrisi yakinmaslyla yeniden
Klinigimize basvurdu. Vital bulgular normal-
di. Fizik muayenesinde sagda solunum ses-
leri azalmisg, tek tiik inspiratuar raller mevcut-
tu, diger sistem muayeneleri normaldi. Rutin
laboratuvar incelemelerinde eritrosit sedi-
mantasyon yuksekligi (ESR: 88 mm/h), 16ko-
sitoz (BK: 13800/mm3), Hb: 11.7 g/dl Htc:
%34.5, aclik kan gsekeri 177 mg/dl, kan ure
azotu 14, Kkreatinin 0.9, ALP: 94, LDH: 212
gamma-GT: 17, rutin idrar mikroskopisinde
3-4 eritrosit, 3-4 10kosit saptandi. Tiberkilin
testi pozitiflesmisti (PPD: 20x20).

Bakteriyolojik incelemede 4 balgam ARB
teksif bakisi menfi bulundu. Balgam non-
spesifik kultiiriinde tireme olmadi.

Radyolojik olarak karsilastirildiginda steroid
tedavisi altinda regresyon olmadigi saptandi
ve olguya acik akciger biopsisi yapildi. Pato-
lojik olarak nekrotizan graniilomat6z inflamas-
yon olarak rapor edildi. Ulkemiz kogullan ve
tuberkiilin testinin pozitiflesmesi gbézéniine
alinarak olguya yayma negatif aktif akciger
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tuberkiilozu tanisi konularak isoniazid 300
mg/guin, rifampisin 600 mg/giin, morfozina-
mid 2500 mg/gun, etambutol 1000 mg/gin
tedavisi baslandi, hasta tedavisine devam
etmesi Onerilerek kendi istedi ile taburcu
edildi.

3 ay sonra olgu genel durum bozuklugu,
nefes darlidi, bulanti, Kusma yakinmalari ile
yeniden Kklinigimize basvurdu. Yakinmalan
nedeniyle ilaglarini diizenli kullanmadidi 6g-
renildi. Bagvurusunda kan basinc 120/70
mmfHg, nabiz 98/dk, ates 38 °C idi. Solunum
sistemi muayenesinde sol altta solunum
sesleri azalmig, bilateral tist ve orta zonlar-
da inspiratuar raller mevcuttu. Laboratuvar
incelemesinde eritrosit sedimantasyon ytik-
sekligi (ESR: 140 mm/h), 16kositoz (BK: 22700),
anemi (Hb: 7.4 Htc: 21.9) bulundu. Aclik kan
sekeri 154 mg/dl, prerenal azotemi (BUN: 54
Kreatinin: 1.4), sodyum: 137, potasyum: 3.45
AST: 7, ALT: 15, total bilirubin: 0.50, direkt
bilirubin: 0.34, indirekt bilirubin: 0.16, rutin
idrar mikroskopisinde 15-20 eritrosit, 5-6
16Kosit, 4-5 epitel saptandl. Oda havasinda
alinan arteriyel kan gazi hipoksemik solu-
num yetmezligi ile uyumluydu (ph: 7.41,
pCOzi 32 pOZZ 55, SaOZ: %88 1 It/dk 02
ile). PA akciger grafisinde sag orta zonda
kaviter imaj ve heterojen infiltrasyonlar sol
orta zonda periferde heterojen infiltrasyon-
lar izlendi (Resim 3). Toraks BT’sinde bila-
teral multipl kaviter imajlar ve kavitasyon
iceren nodiiller goruldu (Resim 4).

FOB’da normal endobronsiyal sistem izlen-
di. TBB ve mukoza biopsileri nonspesifik
inflamasyon olarak degerlendirildi. Balgam,
brong aspirasyonu, BAL ARB-teksif incele-
mesi menfiydi. Balgam, brons aspirasyonu,
BAL nonspesifik Kiltiirlerinde tlireme olma-
di, mantar eleman1 goriulmedi. Olgunun
genel durum bozuKlugunun, hipoksemik
solunum yetmezIliginin nedeni tetkik edil-
mekteyken olguda biling bulanikhd! gelisti,
yer kaplayan olusum olabilecegi dustiniilerek
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Resim 3. WG tanist konarak tedavi baslandigin-
daki posteroanterior akciger grafisi.

Resim 4. WQ tanisi konarak tedavi baslandidin-
daki Toraks Bilgisayarli Tomografisi.

kraniyal tomografi c¢ekildi, normal olarak
degerlendirildi. Lomber ponksiyon yapildi,
hiicre goriilmedi ve tuberkiloz menenjit
ekarte edildi.

Kollagen doku hastaliklan agisindan ASO, CRP,
RF, ANA, anti-DNA tetkikleri yapildi, negatif
olarak bulundu. BOOP etiyolojisinde ¢ok alt
siralarda olmasina ragmen, Klinigi, rutin
idrar mikroskopisini de iceren laboratuvar
bulgulari, tuberkiiloz tedavisine yamt alin-
mamasi nedeniyle nekrotizan granulomat6z
inflamasyona neden olabilen vaskiilitler 6zel-
likle de WG ayiricl tanida dugunitildu. WG igin
%99 spesifik olan serum c-ANCA serolojik
testi yapildi ve pozitif bulundu. Bobrek biop-
sisi yapild: ve proliferatif sklerotik glomeru-
lonefrit ve tubulointerstisyel nefrit bulundu.
Bu bulgularla tani icin gerekenden fazla Kri-
ter ortaya konarak olguya WG kesin tanisi
kondu.




Olguya 1mg/Kkg/giin prednizolon ve 2 mg/
kg/giin siklofosfomid ve trimetoprim/sulfo-
metoksazol (TMP-SMZ) tedavisi baslandi,
solunum yetmezligi ve Klinigi duzeldi. Teda-
visinin 7. ayinda olan olgunun halen takip
ve tedavisi devam etmektedir.

TARTISMA

WG etiyolojisi bilinmeyen bir hastalik olup
basta solunum sistemi ve bobrekler olmak
uzere ¢ok sayida organ ve dokuyu tutabilir
ve tedavi edilmediginde fatal seyreder (1,2,
4,6,7,8,9).

WG tanis1 koymak tipik tist solunum yollan
tutulumunun olmadidi, bébrek bulgularinin
silik oldugu olgularda ¢odgu zaman cok da
kolay olmamaktadir. Hastallk son derece
ender goruldiigu ve diger bir¢cok patoloji ile
Karisabildiginden c¢ogu zaman ayrici tani
listesinde alt siralarda yer alir. Bu nedenle
de tedavi baslanmakta gecikilir. Hoffman ve
arkadaslar1 takip ve tedavi ettikleri 158 WG
olgusunun %42’sinde semptomlarinin bas-
langicinin ilk Gi¢ aymnda taniyr koyduklarini
ancak olgularin %30’unda semptomatik pul-
moner ve renal bulgularin olmamasi, hasta-
Iidin seyrinin yavas ve sinsi olmasi nede-
niyle dogru taninin 1 yildan fazla geciktigini
bildirmiglerdir (12). Olgu bize semptomla-
rinin bagslamasindan 3 ay sonra bagvurmus-
tu ve 4 ay sonra da WG tanisim1 konuldu.

ELK Klasifikasyonuna gére WG tanisinda E
kulak- burun- bogaz, L akciger, K ise bobrek
tutulumunu goésterir (2). Hastalarda E, L ve
K ile tanimlanan bu bdlgelerin tek basina
veya ikili, Gi¢lii kombinasyon seklinde tutu-
lumlar1 saptanabilir. ELK tutulumlarindan
biri pozitif biyopsi ya da yliksek serum c-
ANCA diizeyi ile birlikte oldugunda tam
Konabilir (2,9). Hastahgin tanisinda ELK Kla-
sifikasyonunun yanisira Amerikan Romato-
loji Toplulugunun WG tamsi icin belirledigi
kriterler de Kkullanilabilir. Bunlar; anormal
idrar sedimenti, anormal akciger grafisi,
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oral veye nazal inflamasyonun gosterilmesi,
biyopside graniilomatdéz inflamasyonun gos-
terilmesidir. Bu Olcuitlerden iki veya daha
fazlasinin bulunmasi %88 duyarli, %99 6z-
guldir (7,8,9,11). Olgumuzda da her iki grup
tani kriterlerini karsilayan bulgular mevcut-
tur.

WG’de baglangic semptomlart olarak ates,
istahsizlik, Kilo kaybi, artralji, miyalji sapta-
nir. Hoffman ve ark. (12) inceledikleri 158
WG olgusunda WG’a bagh atesin baglangicta
olgularin %?23’Ginde saptandigini ve hastali-
din seyri sirasinda bu oranin %50°lere ulas-
tigin1 bildirmislerdir. Olgumuzda da baslan-
gicta genis spektrumlu antibiyotiklere bile
yanit vermeyen israrh bir ates ytikseklidi
vardi ve mantar enfeksiyonu ile tuiberkiiloz
acisindan aynintili tetkik edildi. Hoffman ve
ark. (12) vucut agirhdinin 6zellikle %10’dan
fazlasinin kaybiin baslangigta %10 olguda
gorildigunu ve bu oranin hastahgin seyrin-
de %35’e ciktidgini ve baslangig déneminde-
Ki bu Kilo kaybi ve ates birlikteliginin birgok
Klinisyene gizli bir maligniteyi hatirlattigini
ve W@ tanisi konuncaya kadar olgunun ma-
lignite acgisindan degerlendirildigini bildir-
miglerdir. Olgumuzda da kilo kaybi, ates
yakinmasi ve basvurusundaki toraks BT'de
ve batin ultrasonografisinde Kitle lezyonu
olmasi nedeniyle 6ncelikle malignite olarak
degerlendirildi. Ancak yapilan ileri inceleme-
lerde malignite lehine bir bulgu bulunamadi.

WG@G’'de hastaligin degerlendirilmesi ve tani-
nin koyulabilmesi icin ¢ok sayida laboratu-
var testinden faydalanilabilmektedir. Anemi,
16kositoz, ESR artisl en sik rastlanan labo-
ratuar bulgularndir. Turkge literatirdeki 23
olgunun 11’inde anemi, 13"unde 16Kkositoz,
tiimiinde ESR artis1 bildirilmistir (6-10). Olgu-
muzda her ug¢ bulguya da rastlaniimigstir.

WG'nin hem tanisinda hem de aktivitesinin
saptanmasinda son yillarda c-ANCA sik Kkul-
lamlmaktadir (1,2,13). c-ANCA noétrofillerin
sitoplazmik kompenentine karsi gelismis 1gG
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antikorlandir (10). c-ANCA tedavi edilmemis
aktif WG olgularinda %90'nin uzerinde yuk-
sek bulunmakta, remisyonda ise seviyesi
azalmaktadir (6). Duyarlih@r %91, ézgullugu
%99 olan bu test klasik WG’de %380-90,
sinirh WG’de ise %55-66 pozitiftir (5). Olgu-
muzda da c-ANCA pozitifti. Ulkemizden bildi-
rilen 23 WG olgusunun da 17’sinde c-ANCA
pozitifligi, 3 olguda negatifligi saptanmis
olup, 3 olguda da bakillamamsgtir (6-10).

Hoffman ve ark. (12) ust solunum yolu tutu-
lumunun baslangi¢ déneminde %73 oldugu-
nu hastali@in seyri sirasinda bu oranin %92’
lere ciktiqgini bildirmislerdir. Ust solunum yol-
lar1 tutulumu burun, paranazal sinus, Ostaki
tapleri, orta kulak, sekizinci kranial sinir,
larinks, trakea ve mastoidleri igerebilir (1,2,
6). Olgumuzda ust solunum yolu tutulu-
muna ait bulgu yoktu. Turkiye’den bildirilen
23 olgunun 16°sinda ise diger sistem tutu-
lumlar1 yaninda ust solunum yolu tutulu-
munun oldugu bildirilmistir (6-10).

WG’de pulmoner tutulum genis bir seride
olgularin %72’sinde bildirilmistir (2,6,13) Ote
yandan tipik olarak akcigeri etkileyen vaskii-
litler icinde WG %10 oraniyla en sik gortilen
vaskiilit tablosudur ve dgrantilamatdz infla-
masyona esglik eder (1). Olgumuzda da toro-
kotomi ile alinan akciger biyopsisinde nekro-
tizan graniilomat6z inflamasyon gosterilmis-
tir. Ulkemizden bildirilen 23 WG olgusunun
4"ande acgik akciger biopsisi ile, 2’sinde
bronkoskopik biopsi ile, 1’inde transtorasik
kesici igne biopsisi ile akciger tutulumu
patolojik olarak kanmtlanmigtir. 2 olguda bu-
run mukozasi, 1 olguda bdbrek, 2 olguda
maksiller sintis mukozasi, 1 olguda vulva, 1
olguda sert damaktaki Kitle, 4 olguda da cilt
biopsisi ile kesin taniya ulasiimigtir (6-10).

WG’de pulmoner tutulum asemptomatik ola-
bilecegi gibi yaydin alveoler hemorajiye bagh
hemoptizi ve hatta ileri olgularda solunum
yetmezligine de yolagabilir (1,2,9). Akciger-
deki infiltrasyonlarin Kavitelestigi donemde

olgumuzda solunum yetmezligi gelisti ve
immunsupresif tedaviyle solunum yetmezligi
duzeldi. Turkge literatirdeki 23 olgudan
birinde de olgumuz gibi solunum yetmezIigi
gelismig ancak bu olgu eksitus olmustur (10).

WG’de tanm aninda olgularin yalniz %20’sin-
de boébrek tutulumu gorilirken hastaligin
seyri sirasinda bu oranin %80’lere ciktig:
bildirilmektedir (6,9,13). Bébrek tutulumu
dgenel olarak asemptomatiktir; proteiniiri ve
idrar sedimentinde eritrositlerin gorulme-
siyle acida cikar. Olgumuzda da idrar sedi-
mentinde eritrositlerin goriildugu, bobrek
biyopsisinde proliferatif sklerotik glomeru-
lonefrit ve tubulointerstisyel nefritin rapor
edildigi bobrek tutulumu saptand:. Ciddi
olgularda tire ve Kreatinin degerlerinde yuk-
seklik ortaya c¢iktigi bildirilmektedir (1,9,14).
Olgumuzda da solunum yetmezligi gelistigi
donemde ture, kreatinin degerleri ytikseldi.
Ulkemizden bildirilen 23 WG olgusunun
11’inde bobrek tutulumu saptanmustir. iki-
sinde bobrek fonksiyon testi bozuklugu
tespit edilmistir ve 1 olguda ise bobrek
biopsisi yapilmistir (6-10).

WGQG’'de 2/3’de anormal radyolojik bulgular
saptandid bildirilmektedir; infiltrasyonlar
(%63), pulmoner noduller (%31), infiltrasyon-
la beraber Kavitasyonlar (%8-10), nodtller-
de Kkavitasyonlar (%10) saptanabilen radyo-
lojik degisikliklerdir (1,11). Olgumuzun ilk
basvurusunda radyolojik olarak kavite icer-
meyen soliter bir infiltrat ile minimal plevral
effizyon ve karsi akcigerde nodul saptan-
mis olup batin ultrasonografisindeki karaci-
derdeki Kitle gorunumlii lezyon ile birlikte
degderlendirildiginde primer veya metastatik
akcidger karsinomu olabilecedi dusunilmus-
tur. Ancak daha sonra progresyonla Kavite
iceren noduler lezyonlarin ortaya ¢ikmasiyla
WG'nun tipik radyolojik gériinumii olusmusg-
tur. Ulkemizden bildirilen 23 olgunun radyo-
lojik goriiniimleri incelendiginde siklik sira-
styla kavitasyon iceren pulmoner noduiillerin,
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kKavitasyon i¢cermeyen bilateral pulmoner
nodiillerin, konsolidasyonun ve heterojen
infiltrasyonlarin gortildiigii saptanmistir. Bu
lezyonlara eglik eden ve nadir gorilen
radyolojik bulgular; mediastinal adenopati,
plevral efuzyon, plevral kalinlasma ve fisstir
kalinlasmasi, alveoler dolum defekti ve Kkitle
gorunumudur (6-10).

WG tedavi edilmezse Slumciildiir ve ortala-
ma yasam tedavisiz olgularda 5 aydir (1).
Tedavi verilen olgularda 1 yilhk yasam %90,
2 yilik yasam %87, 5 yilik yasam %76 dir
(2). Ginumiuzde standart tedavi siklofosfa-
mid ve prednizolondur (13). Bu tedaviye ek
olarak S. aureus kolonizasyonunu ve nuks-
leri 6nlemek amacityla TMP-SMZ Onerilmek-
tedir. Tiirkge literatiirdeki 23 olgunun timiui-
ne bu standart tedavi uygulanmistir (6-10).
Siklofosfamidi tolere edemeyen olgularda
azotioprin, Klorambusil, nitrojen mustard,
metotreksat denenmektedir (2). Olgumuza

da tedavide 1 mg/kg/giun prednizolon ve 2
mg/kg/gun siklofosfomid ve TMP-SMZ basla-
dik. Tedavisinin 7. ayinda olan olgumuzun
takip ve tedavisi siirmektedir. Ulkemizdeki
23 olgudan 15’inin takip ve tedavisinin ha-
len stirdugu, 2 olgunun takip edilemedidi, 6
olgunun da eksitus oldugu bildirilmistir.
Olgulardan birinin solunum yetmezIlidi, dige-
rinin bobrek yetmezliGi nedeniyle eksitus
oldugu bildirilmistir. Diger 4 olgunun Oliim
nedeni belirtilmemistir (6-10).

Sonug¢ olarak tilkemiz sartlarinda nekrotizan
granulomat6z patolojik tanisi geng hastalar-
da Oncelikle tiiberkillozu disundiirmekle
birlikte 6zellikle atipik radyolojik gérinumu
ve sistemik tutulum belirtileri olan olgular-
da diger graniilomat6z inflamasyon yapan
nedenler de ayiricl tanida akla gelmelidir.
WG’da erken konacak dogru tani ile tedavi
gecikmeleri Onlenebilir ve mortalite orani
azaltilabilir.
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