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OZET

Wegener granulomatozu (WG), Ozellikle st ve alt
solunum yollan ile bobrekleri tutabilen nekrotizan
granulomatéoz vasklilitle tarumlanan nadir sistemik
bir hastaliktir. Bu hastaligin nadir de olsa baska or-
gan sistemlerini de etkiledigi bilinmektedir. 72 ya-
sinda erkek hastanuzda benign prostat hipertrofisi
operasyonu icin yapuan preoperatif degerlendirme
icin cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde “sag
akciger list lob posterior segment lokalizasyonunda
genis bir tabanla plevraya invazyon gosteren yakla-
stk 4x5cm ebatlarda santralinde genis nekroz alan-
lan da saptanan diizensiz konturlu malign kitle lez-
yonu, sag akciger lst lob anterior segmentte
subplevral parankimde yaklasik 2x2.5cm c¢aplara
ulasan dtizensiz siurli nodtil” izlendi. Yapuan tetkik-
lerle sistemik tip WG tarus: kondu. Hastada sistemik
tedaviye baslanmadan once tetkikleri sirasinda ya-
sanu tehdit eden hemoptizi ve gastrointestinal ka-
nama gelisti. Hastada endoskopi ve kolonoskopi
yapudi. WG'un barsak tutulumu oldugu dlistiniilerek
kortikosteroid ve siklofosfamid tedavisi basland: ve
tedaviyle dramatik yarnut alindi. Hastarun gastroin-
testinal kanamasvun uygulanan kortikosteroid ve
siklofosfamid tedavisi ile dramatik iyilesme goéster-
mesi ve WG'da gastrointestinal sistem tutulumun
nadir gorulmesi nedeni ile hasta literatir bilgileri
esliginde sunuldu.

SUMMARY

Wegener granulomatosis (WG) is a rare systemic
disease which is characterized with necrotizing
granulomatous vasculitis affecting upper and
lower respiratory tract and kidneys. It is known
that this disease may rarely affect other organ sys-
tems. 72-years-old male patient was diagnosed to
have “a 4x5 cm diameter irregular contoured ma-
lign mass lesion with a large necrotic center local-
ized and invasing adjacent pleura in right upper
lobe posterior segment and another 2x2.5 cm di-
ameter irreqular contoured nodule localized in
subpleural region of right upper lobe anterior
segment” in his thorax computerized tomography
during preoperative evaluation for benign prostate
hypertrophy operation. He was diagnosed to have
systemic type WG. Before starting systemic ther-
apy, during the diagnosis period, he had life-
threatening heamoptysis and dastrointestinal
bleeding. Endoscopy and colonoscopy were per-
formed. Corticosteroid and cyclophosphamide
therapy was initiated as intestinal involvement of
WG was considered and had a dramatic response
after treatment. He is presented because the gas-
trointestinal bleeding recovered dramatically by
corticosteroid and cyclophosphamide therapy and
because gastrointestinal system involvement is a
rare entity in WG.
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GIRIS

Wegener granulomatozu (WQ), dzellikle ust ve
alt solunum yollar1 ile bdbrekleri tutabilen
nekrotizan granulomatdz vaskiilitle tanimlanan
nadir sistemik bir hastaliktir. Bu hastaligin na-
dir de olsa baska organ sistemlerini de etkile-
digi bilinmektedir. WG her yas grubunda go-
rulmekle birlikte, ortalama goriilme yasi 40-
55'tir. Ender rastlanan bu hastaliqin adolesan
oncesi cagda goriilmesi daha da nadirdir. E/K
orani 1/1 olarak bildirilmektedir.

OLGU

Benign prostat hipertrofisi operasyonu oncesi
yapilan tetkikleri sirasinda 72 yasinda erkek
hasta akciger radyograminda bilateral lezyon-
lar saptanmasi ve terleme, zayiflama, balgam
cikarma, sirt ve gégus agrisi, balgamla karisik
az miktarda kan gelmesi, halsizlik yakinmala-
riyla poliklinigimize basvurdu.

Hastanin fizik bakisinda TA 100 / 60 mmHg,
nabzi 70 / dK, atesi 36,5°C idi. Bilinci acik, ge-
nel durumu orta, koopere, orienteydi. Dinle-
mekle solunum sesleri bilateral azalmis bu-
lundu.

Laboratuvar bulgularinda hemoglobin 10,8 g /
dl, Hct % 30, eritrosit sedimentasyon hizi 120
mm / saat, CRP 12.3, kanda ire 24 mg / dl,
kreatinin 0,9 idi. Idrarda protein saptanmadi
ve 24 saatlik idrarda protein 1287 mg/giin bu-
lundu. Periferik yaymada eritrositler mikrositer
hipokromik, trombositler yeterli ve kimeli,
notrofil % 84, lenfosit:% 10, monosit % 10,
eozinofil % 2 idi.

Kollajen doku hastalidi diistiniilen hastada
kollajen doku belirtecleri olan c-ANCA pozitif
[1\10 diliisyonda c-ANCA (+++) pozitif, PR3
(+++)], p-ANCA negatif (A-MPO negatif), RF
926 bulundu.

Arteriyel kan gazi dederleri normaldi.
Spirometrede VC 2.23 (% 60), FEVI\FVC % 90,
FEV1: 2.0 (% 73) bulundu.

Hastanin Toraks BT'sinde sag akciger tist lob
posterior segment lokalizasyonunda genis bir
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tabanla plevraya invazyon goOsteren yaklasik
4x5cm ebatlarda santralinde genis nekroz
alanlarida saptanan dilizensiz konturlu malign
kitle lezyonu, sag akciger iist lob anterior
segmentte subplevral parankimde yaklasik
2x2.5cm caplara ulasan diizensiz sinirli nodil
izlendi (Resim 1A-1B).

Resim 1. A/1B: Tani aninda toraks BT bulgulari
(A: Mediasten, B: Parankim)

Hastaya fiberoptik bronkoskopi yapildiginda
endobronsial patoloji saptanmadi. Brons
aspirasyonunun sitolojisi benign, ARB direkt
bakisi negatif, tiiberkiiloz icin gen probe ince-
lemesi negatif bulundu. (Kultiirde treme sap-
tanmadi.)




Hastaya yapilan BT esliginde TTIiABiyopside
nonspesifik enfeksiyon bulgular1 ve benign si-
toloji saptanmasi tizerine hastaya BT esliginde
tru-cut biyopsi yapildi. Tru-cut biyopside
“nekrotizan graniilamat6z enflamasyon” ve
“cevre akciger alveoler parankiminde
interstisyel pnémoni” bulgusu izlendi. EZN
ile tiiberkiiloz basili, PAS grokot ile mantar
saptanmadi. Patoloji raporunda nekrotizan
enflamasyon nedenlerinin arastiriimasi uygun
oldugu, alveoler alanda keskin sinirli nekroz
dev hiicreler ve epiteloid yapilari, cevrede
noétrofil infiltrasyonu, (Resim 2) ve Kiicik da-
marlarda daha belirgin olmak tizere damar
duvarinda noétrofil ve eozinfillerden olusan
infiltrasyon izlendigi vaskiilit (Resim 3) bildiril-
di. Bu bulgularin Wegener granilamatozisi
diisundirmekle beraber damar duvarlarinda
eozinofil yogunlugu nedeniyle Klinik olarak
Churg-strauss vaskulitinin de ekarte edilmesi
onerildigi belirtilmisti.

Resim 2. Cografik nekroz komsulugunda dev hiic-
re iceren epitoloid histiosit gruplar (H-
E*100)

Goz konsiiltasyonunda katarakt bulundu, tliveit
gorulmedi. KBB konsultasyonu sonrasinda ya-
pilan nazal septum biyopsisi nondiyagnostikti.

Hastanin takibinde karin agrisi ve melena ge-
listi. Anemi nedeniyle hastaya 4 unite eritrosit
suspansiyonu verildi. Batin ultrasonografisinde
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de batinda asit saptanan hasta gastroenterolo-
ji ile konsulte edildi ve uist gastointestinal sis-
tem endoskopisi yapildi. Endoskopide midede
ulseroeroziv lezyonlar ve grade A Ozofajit iz-
lendi ancak aktif kanama goérulmedi. Hastanin
medikal tedavisi diizenlendi. Melenasi devam
eden hastaya kolonoskopi yapildi ve kanama
ince barsaktaki vaskiilite baglandi.

notrofil ve

Resim 3. Damar duvarinda eozinofil,
lenfosit iceren vaskiilit tablosu (H-E*200).

24 saatlik idrarda proteiniirisi olan hastaya renal
biyopsi Onerildi ancak hasta kabul etmedi.

Hastaya klinik, radyolojik, patolojik ve labora-
tuvar bulgulan ile “Wegener Granuloma-
tozu- sistemik hastalik” (akciger, bobrek
ve ince barsak tutulumu) tanisi kondu.
Romatoloji konsultasyonu ile aylik parenteral
siklofosfamid 750 mg + prednizolon 60 mg /
gun ve idame olarak ayni dozla oral tedavisi-
nin devami 6nerildi. Tedavisinin 10. Ayinda ve
halen takipte olan hastanin tedavisi 16
mg/gun oral prednizolon ile devam etmis ve
azotiopirin 50 mg/giin ile idame tedavisi uygu-
lanmistir. Kontrol toraks BT (Resim 4A-4B)
bulgularinda belirgin regresyon izlenen hasta-
nin halen klinik yakinmasi yoktur.

Hasta, uygulanan kortikosteroid ve siklofosfa-
mid tedavisi ile gastointestinal ve pulmoner
yakinmalarinda dramatik iyilesme gostermesi
ve gastrointestinal sistem tutulumun nadir go-
rulmesi nedeni ile sunuldu.
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Resim 4 A/4B. Kontrolde
(A:Mediasten, B: Parankim)

toraks BT bulgulari

TARTISMA

Wegener granulomatozu (WQ), dzellikle ust ve
alt solunum yollar1 ile bobrekleri tutabilen
nekrotizan granulomatdz vaskiilitle tanimlanan
nadir sistemik bir hastaliktir(1). Nekrotizan
vaskiilit 6zellikle kiicuk ve orta boy arterleri tu-
tar. WG'nun seyri esnasinda bircok organda
dgranulomlar veya vaskiilit gorulebilir ve tuttu-
du organa 0zgii yakinmalar ortaya cikar.
Nazofarinks, paranazal siniisler ve akcigerler
en sik tutulan yerlerdir. Baslangicta alt solu-
num yollarindan akciger parankimi ve bronslar

siklikla tutulabilirken, plevra nadiren (%10)
tutulur. Hastali@in ilk bulgusu olarak bdbrek
tutulumu olgularin % 20’sinde gortiliir ve fokal
segmenter glomerilonefritisle  tanmimlanir.
Nadiren deri, g6z, kulak, beyin, kalp tutulumu,
kemik ve GiS tutulumu izlenir.

Gastrointestinal sistem tutulumu nadirdir ve
sikligi % 10-24 arasinda bildirilmektedir ve
cogunlukla otopsi bulgusu olarak saptanmak-
tadir(2). Gastrointestinal yakinmalar karin ag-
risi, bas d6énmesi, kusma, diyare, hemato-
kezya veya melena ve hematemezdir(3). Has-
taliqin klinigi, hizla diizelen karm agrisindan
cerrahi girisim gereken durumlara (iskemi,
barsak enfarktiisii ve perforasyonu, gastroin-
testinal kanama) degisen bir yelpaze icinde yer
alir(1,3-5,7,8). Literatirde WG'a baglh barsak
tutulumu bildirilen olgular olgu sunumlariyla
sinirhdir. Kolonu ve/veya ince barsaklari tutan
olgular bildirilmistir. ince barsaklar en ¢ok tu-
tulan boélgedir(1,11). Bu olgularin bir kismi
kolonoskopiyle tami almis, bir kisminda da
hastalarda barsak perforasyonu ve abondan
kanama saptanarak acil barsak rezeksiyonuna
gerek duyulmustur(3-5,8). 2011'de yaymlanan
bir olguya cift balon enteroskopiyle tani kon-
mustu(6).

Olgu sunumlarinda tartisilan en 6énemli konu,
dgorilen kanamanin uygulanan tedaviye mi
yoksa WG'un barsak tutulumuna mi bagh ola-
rak ortaya ciktidi konusudur(5,10-11). Hasta-
mizda Kortikosteroid veya immunosupresif te-
davi baslanmadan 6nce melena ortaya cikti.
Bu sirada hasta kanamaya yol acabilecek her-
hangi bir baska ila¢ kullanmiyordu. Hastada
kan transfuzyonunu gerektiren ve derin ane-
miye neden olan hayati tehdit edici bir kanama
oldu. Kanamaya yonelik uygulanan medikal
tedavinin yami sira WGa yonelik immino-
supresif tedavi (kortikosteroid ve siklofosfa-
mid) ile kanamanin kontrol edilmesi, kanama-
nin WG'un barsak tutulumuna baghh meydana
geldigi lehine bulgu olarak kabul edildi.

WGQGda ulser olusumunun genellikle barsagi
besleyen damarlarda tikanikliga neden olan
vaskiilit nedeniyle ortaya ciktiqi diisiintilmek-
tedir. Histolojik olarak vaskiilit bulgusu sapta-
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namasa da barsak ulserlerine neden olabile-
cek hastaliklar (Crohn hastaligi, enfeksiyon,
tiiberkiiloz) ekarte edilerek tani konabilecegi
bildirilmektedir(13,14). Hastamizda tist gast-
rointestinal endoskopide midede iilseroeroziv
lezyonlar ve grade A 6zofajit izlendi ancak aktif
kanama goriilmedi. Aktif kanama gozlenmedi-
di icin hastanin klinik durumu da g6z Oniinde
tutularak midede izlenen iilseroeroziv lezyon-
lara biopsi yapilmadi,izlenen lezyonlarin aktif
kanama olmamasi nedeniyle vaskilitten ziya-
de oOncelikle mukozanin nonspesifik ulseratif
lezyonlar olarak dustiniildu.Hastanin bu sira-
da melenasi devam ediyordu. Kolonoskopide
de mukoza yer yer yogun olarak melena tar-
zinda kanla ortiilii olmakla birlikte mukoza
normaldi bunun {izerine klinigi ile birlikte de-
derlendirildiginde lezyonun daha proksimal-
den, muhtemelen de ince barsakta oldugu so-
nucuna varildi, Hastaya enteroskopi Onerildi
anacak hasta kabul etmedigi icin islem yapi-
lamadi. Yapilan tetkiklerinde tiiberkiiloz lehine
bulguya rastlanmad: ve tiiberkiiloz tanisindan
uzaklasildi.

WG'de % 70-95 olguda radyolojik anormallik
vardir ve en sik glriilen lezyonlar bilateral
nodiiler infiltrasyonlar, tek nodul veya infiltratlar,
Kaviter hastalik ve alveoler hemorajidir. Bizim
olgumuzda toraks Bilgisayarli Tomografisinde
maligniteyi taklit eden sag akciger ust lob
posteriorda ve anteriorda kitle lezyonlar1 ve
onlara eslik eden her iki akcigerde kaviter no-
diiller 6ncelikle 6n tanida bir akciger maligni-
tesini bize diisiindiirdii ve akciger malignitesi
ayirici tanisia yonlendirdi.

WG'de taniya en fazla yardimci olan histopato-
lojik bulgulardir. Granulomat6z inflamasyon

bliyuk Olcude WG tanisini distindiirmekle bir-
likte, goriilmemesi taniy1 kesin olarak disla-
maz. Cunku WG Klinikopatolojik olarak tani
alan bir durumdur ve klinik uyum patoloda
biiyuk oranda yardimcidir. Olgumuzda nekroti-
zan granulomatoz inflamasyon gosterilmis
olup, Klinik ve laboratuvar bulgulariyla WG ta-
nist konulmustur. Churg-Strauss sendromun-
da gastrointestinal tutulum daha sik olmakla
beraber olgumuzda astim, sintzit, alerjik rinit
gibi yakinmalarin olmamasi, p-ANCA ve anti-
MPO negatifligi ile Churg-Strauss sendromun-
dan Klinik ve laboratuvar bulgulariyla uzakla-
sildi. Mikroskopik polianjitiste ise oOzellikle
boébrek tutulumu olurken, tlist solunum yollari
tutulumu nadir goérilmektedir. Hastamiz Ame-
rikan Romatoloji Dernegdi'nin (ARD) WG icin be-
lirledigi dort tam olcitlerinin liciine uymaktay-
di (9).

WG tedavi edilmezse oliimciildiir ve ortalama
yasam tedavisiz olgularda 5 aydir. WG'da bar-
sak tutulumu nadir gorilse de tedavi edilmez-
se fatal seyirli olabilir. Gunumiuzde standart
tedavi siklofosfamid ve prednizolondur. Olgu-
muzda tedavinin 4. ayinda belirgin radyolojik
ve Klinik iyilesme goriildii. Hasta halen 1,5 yil-
dir yakinmalari olmadan takip edilmektedir.

WG tanisinda zorluk yasanabilen, prognozu
kot olan sistemik bir vaskiilittir. Hastalarin
dgastrointestinal yakinmalarinin g6z Oniline
alimmasi fatal seyirli olabilecek gastrointestinal
hastalik klinidinin erken tanmi ve tedavisi igin
onemlidir. Laparotomi ve Oliimle sonuglanabi-
len intestinal tulutulum gosteren olgu insidansi
yuksektir (15). Cerrahi girisim gerekmeyen
hastalarda Kkortikosteroid ve immunosupresif
tedavi ile iyi yanit alinabilmektedir.
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