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OZET

Wegener graniilomatozisi solunum sisteminin
graniilomatdz enflamasyonu ve Kiuiguik-orta ¢apl
damarlan tutan nekrotizan vaskiuilit ile karakterize
sistemik bir hastaliktir. Olgularin hemen tamamina
yakininda ust solunum yollarina ait patoloji sap-
tanir. Wegener hastaliginin trakeo-bronsial tutu-
lumlan ise tilserasyon, psddotiimoér ve stenoza
yol acar. Semptomatoloji astimi taklit edebilir.
Olgumuz 48 yasinda kadin olup 3 yildir astim
tanisi ile tedavi almaktaydi. Klinigimizde yapilan
solunum fonksiyon testlerinde akim volim hal-
kasinin inspiratuar faninda diizlesme goriilmesi
uzerine ust havayolu obstruksiyonu kuskusu ile
incelendi. Bronkoskopik incelemede subglottik
stenoz saptanmasi ve P ANCA nin pozitif olarak
raporlanmasi nedeniyle Wegener graniilomatozisi
tanisi aldi. Hastaya Klinigimizde trakeal dilatasyon
uygulandi ve sifa ile taburcu edildi. Bu ¢alismada
trakeal stenozlarin nadir bir nedeni olan Wegener
granilomatozisi nedeniyle subglottik bolgede
darlik gelismis ve uzun siredir astim tedavisi
almakta olan bir olgumuzu literatiir bilgileri
1sidinda tartismay1 amacladik.

SUMMARY

Wegener granulomatosis (WG) is a systemic disease
characterized by granulomatous inflammation of
respiratory system and necrotizing vasculitis of
small and medium sized vessels. An upper
respiratory tract pathology is detected almost all

of the cases. Tracheobronchial involvement of
WG causes ulceration, pseudotumor formation and

stenosis. Symptomatology can mimic the asthma.
Our case was 48 years old female treated as
athma since 3 years. She was examined with
suspicion of upper airway obstruction since a
plateau at the inspiration phase of flow-volume
curve was estabilished at our out-patient clinic.
After the determination of subglottic stenosis at
bronchoscopic examination and pANCA was
reported as positive, she was diagnosed as WQG.
Tracheal dilatation was performed at our clinic
and she was discharged with cure. Our aim was
to discuss the case of subglottic stenosis due to

WG a rare cause of tracheal stenosis and was
treated as asthma for a long time.
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GiRi$

Wegener graniilomatozis’i (WG) ust ve alt
solunum yollarinin graniilomat6z inflamas-
yonu, nekrotizan glomerulonefrit ve sistemik
vasklilit ile karakterize bir kuguk-orta damar
vaskiilitidir. Akciger tutulumunun goérildigu
en sik vaskiilit formu olup, granitilomat6z
inflamasyon biitiin organlar etkileyebilir. WG
nadir goruliir ancak anti-nétrofil sitoplazmik
antikor (ANCA) iligkili vaskiilitlerin en sik
rastlanilan formudur. Her yasta goriilmekle
birlikte 4. ve 5. dekadlarda daha siktir. WG'de
en sik ust solunum yolu, akciger ve bdbrek
tutulumu goérulmekle birlikte goéz, cilt, kas-
iskelet ve noérolojik tutulum da olabilir.
Akcidger tutulumu radyolojik olarak en sik
kaviteli ya da Kkavitesiz noduler lezyonlar
seklindedir. Bunun disinda WG’da plevral,
mediastinal, trakeo-bronsial, diffiiz alveolar
hemorajiye (DAH) yol acan parankimal tutu-
lumlar izlenebilir. Daha nadir goérulmekle
birlikte DAH ve trakeal tutulumlar (subglottik
stenoz) Klinik olarak hayati tehdit edici acil
durumlara sebep olabilmektedir (1,2).

WG'nin tanisinda solunum yollarinin grantilo-
mat6z inflamasyonunun histopatolojik olarak
gosterilmesinin gerekmedigi, radyolojik ve
Klinik bulgularin patolojiyi tanimlamada ye-
terli olabilecegi bildiriimektedir. Bugiin icin
WG tanisi Klinik, patolojik ve serolojik bulgu-
larin Korelasyonu ile konulmaktadir (2).

Nefes darligi, hisiltili solunum yakinmalari
ile Klinigimize basvuran ve astim tanisi ile
bronkodilator tedavi almakta olan WG’e bagh
izole subglottik stenoz ile seyreden olgumuzu
trakeal stenozlarin ayirici tanisinda nadir de
olsa WG akla getirilmesini vurgulamak ama-
clyla sunmay1 amacladik.

OLGU

Yaklasik ti¢ yildir nefes darhd sikayeti olan,
48 yasinda kadin hastanin nefes darlidi eforla

artar nitelikte idi. Hasta, nefes darliginin sor
bir yilda progresif olarak artmasi nedeni ile
cesitli saghk Kkuruluslarina basvurmus ve
astim-alerji tanis1 konarak bronkodilator, sis-
temik steroidler ve antihistaminik tedaviler
Kullanmisti. Uygulanan medikal tedavilerle
nefes darlidi gegmeyen ve son bir aydir
siddetlenen, nefes almakla bogazindan ses
gelme (stridor) sikayeti baslayan hasta poli
Klinigimize basvurdu ve ileri tetkik ve teda-
vi amaci ile interne edildi.

Ozgecmisinde hipertansiyon oOykuiisti vardi.
Sigara kullanimi ve tuberkuloz temas yoktu.
Soydgecmisinde annesinde beyin timori,
babasinda serebrovaskiiler hastalik ve alzehie-
mer vardl.

Fizik muayene bulgularinda hastanin genel
durumu iyi, bilin¢ acik, koopere, oryante
idi. Odem, ikter, siyanoz yoktu. Ates 36°C,
TA: 120/80 mmHg, nabiz: 70/dK, solunum
sayisi: 18/dk idi. Solunum sistemi muayene:
sinde inspiryumda stridoru mevcuttu bunun
disinda 6zellik arz eden solunum sistemi
bulgusu yoktu. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Bakilan rutin hemogram, biyokimya,
tam idrar tahlili normal olup sedimantasyon
21 mm/saat bulundu.

PA akciger grafisi, trakea ust kesitlerinde
izlenen stipheli bir kalibrasyon azalmasi di-
sinda normaldi (Resim 1). Solunum fonksi-
yon testinde FVC: 2260 ml (%80), FEV1:
1720 ml (%72), FEV1/FVC: %78.4, FEF2575:
1.55 L/sn (%48) idi ve akim-voliim halkasi-
nin inspiratuar bélimiindeki diizlesme dik
Kati cekmekteydi (Resim 2).

Stridor ve akim-volim halkasinin inspiratuai
boliumimde duzlesme olan hastadan ust
havayolu daralmasi ve nedenini arastirmaya
yonelik olarak KBB Kkonsiiltasyonu istendi.
Yapilan kulak burun bodaz muayenesi sonu
cunda patoloji saptanmadi.
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Resim 2.

Hastanin boyun ve toraks bilgisayarh
tomografisi (BT) c¢ekildi. Boyun BT normal
olarak raporlanirken, toraks BT’'de trakeada
tiroid seviyesinde kalibrasyon azalmasi sap-
tandi. Baska bir mediastinal veya paran-
Kimal patoloji tespit edilmedi (Resim 3a-b).

Resim 3b.

Videobronkoskopik incelemede subglottik
boélgede, hemen trakea girisinde 1 cm’lik
pasaji olan ve trakea limenini bronkosko-
pun dgecisine zorlukla izin verecek duzeyde
daraltan stenoz saptandi. Mukozada yer yer
skatris dokusunu diistindiren degisiklikler
izlendi. Darlik gecildikten sonra her iki brong
sistemi acik ve normal izlendi (Resim 4).
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Resim 4.

Trakeal stenozun dilatasyonu amaciyla genel
anestezi altinda yapilan rijid bronkoskopide
darlik bronkoskop ve balon ile dilate edildi
ve limende yeterli aciklik saglandi, lezyon
boélgesinden multipl mukoza biyopsileri alindi.
Hastanin biyopsi sonugclari fibrozis ve kronik
non-spesifik enflamasyon olarak raporlandi.

Hastada trakeal stenoz/subglottik stenoz
yapabilecek nedenlerin ayirci tanisi yeniden
Etiyolojide konjenital ve akkiz
nedenler g6zden decirildi. Eriskin hastada
konjenital nedenler ilk planda dustinilmedi.
En sik gorilen akkiz trakeal stenoz/subglottik
stenoz nedeni olan uzun siireli endotrakeal
entiibasyon oykiisii olgumuzda yoktu. ikinci
siklikta goriilen neden external radyoterapi

irdelendi.

olup, hastanin bilinen bas boyun malignitesi
ve radyoterapi Oykiisii yoktu. Olgunun enfla-

matuvar/granilomat6z hastaliklar agisindan
tetkik edilmesi planlandi. Balgamda ARB
negdatif olarak geldi. PPD 8 mm o&l¢iildil.

Hastanin romatolojik belirteclerinden, p-ANCA:
pozitif (18.429 EU/L), c-ANCA: negatif, ANA:
negatif, anti-CCP: negatif, anti-dsDNA: negatif,
anti-SM, anti-la ve anti-ro negatif olarak gel-
mesi lzerine hastaya klinik-radyolojik ve labo-
ratuar bulgularn ile wegener grantilomatozis

Resim 5.

tanis1 konuldu. WG’un sik tutabilecedi diger
sistem (list solunum yolu, bébrek, goz, cilt,
Kkas-iskelet ve norolojik sistem) taramalarn
yapildi. Ust solunum yolu tutulumu sikhkla
eslik ettigi icin hasta KBB tarafindan WG
acisindan tekrar degderlendirildi. Paranasal
sintiis BT’si cektirildi normal olarak rapor-
land1 KBB tarafindan WG acisindan patoloji
saptanmadi.

Trakeal dilatasyon sonrasi nefes darligi ve
stridoru tamamen gecen, kontrol SFT'de akim
volim halkas1 diizelen (Resim 5) hasta,
ayaktan takibi planlanarak taburcu edildi.
WG'nin Klasik tedavisi kortikosteroid ve siklo-
fosfamid gibi immiin supresif tedavilerdir.
Olgumuzun trakeal darlik disinda diger sis-
tem tutulumlan olmadidi i¢in ve dilatasyon
sonrasli yakinmasi kalmadidi icin Kortikoste-
roid veya siklofosfamid tedavisi baslamadik
3 ay sonraki kontroliinde hi¢bir yakinmasi-
nin olmadigini saptadik.
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TARTISMA

Wegener granulomatozisi ANCA iligkili olup,
ust ve alt solunum yollarini nekrotizan gra-
nillamat6éz lezyonlar seklinde tutabilen bir
Kiuguk damar vaskulitidir. Radyolojik olarak
pulmoner infiltrasyon, nodul ve Kkaviteler
saptanabilir. Subglottik bdlge siklikla tutu-
lur. Larenks ve trakeanin granulomatoz ilti-
hab1 nedeniyle lilserasyon ve Kitle olusarak
stridora neden olabilir (3).

WG'u sistemik bir hastalik oldugundan yalniz
subglottik stenoz bulgusu ile basvuru nadir
gorilmektedir. Alaani A ve ark. (4), subglot-
tik stenozun basvuru bulgusu olarak %]10-
20 siklikta gorulebilecegini bildirmislerdir.
Olgularin biuiytik bir Kisminda stenozun de-
recesi ileri seviyelere gelmedik¢e, WG ilk
planda akla gelmemekte ve uzun yillar astim
tanisi ile bronkodilatér tedavi kullanmakta-
dirlar. Bu nedenle non-invaziv ve Kolay ula-
silabilir bir test olan SFT'de akim-voliim edri-
sinde gozlenen ekstratorasik biiyuk solunum
yollarinda hava yolu obstriiksiyonu bulgulan
uyarici olmaldir (5).

Subglottik stenoz aktif WG bulgulart olmadan
da gorulebilmektedir. Geng¢ hastalarda daha
siktir. Baslica semptomlarn nefes darhg,
Okstiruk, horlama ve bizim olgumuzda da
oldugu gibi stridordur. WG’un nadir gorulen
bir prezentasyonu olmakla birlikte hayati
tehdit eden bir tabloya neden olabilir (1,6).
WG'nin trakeobronsial tutulumlarinda tlse-
rasyon, mukozada kaldinm tasi gérinimiu,
psodotiimér olusumu gibi aktif hastaliga
isaret eden bulgular goriilebilmekle beraber
baz1 olgularda iyilesme siirecinin sonunda
stenoz ve skatrisyel lezyonlar da goérulebilir
(7). Bizim olgumuzda bronkoskopik olarak
aktif hastaliktan cok, subglottik bolgede
skatrisyel bir daralma mevcuttu.

Literatiirde subglottik stenoz ve trakeal ste-
nozlu olgu serilerinde cesitli cerrahi yakla-

simlar bildirilmekKle birlikte buguin icin basit
ve tekrarlanabilir olmasindan dolayr mekanik
dilatasyon veya balon dilatasyon 6nerilmek-
tedir. Schokkenbroek AA ve arkadaslari
Subat 2001 ile Eylul 2005 tarihleri arasinda
trakeal dilatasyon uyguladiklan hastalar
retrospektif olarak incelemisler, bir hastada
trakeostomiye ihtiya¢c duymuslar ve toplam
dokuz olgunun yedisinde birden fazla dila
tasyon gerektigini bildirmigler, islemin nis-
peten Kkolay ve tekrarlanilabilir oldugunu
vurgulamiglardir. Benzer olarak WG'lu 3 has-
tanin takiplerinde subglottik stenoz gelismesi
uzerine dilatasyon tedavisi yapilmis ve sub-
glottik stenozlu vakalarda endobrongial dila
tasyon tedavisinin 6nemi vurgulanmistir,
Peters JE ve ark. 20 yasinda idiopatik solu-
num yollar1 stenozu tanisi izlenen bir hasta-
da WG tanisi konulmus ve bdyle hastalarda
WG akilda tutulmasi gerektigi vurgulanmis-
tir (8-10).

Wojciechowski 1. ve arkadaslart WG’lu sub-
glottik stenoz olgularinda medikal tedavi ve
cerrahi tedavilerin ana yaklasim oldugunu
belirtmisler ve 6zellikle subglotik stenoz va-
Kalarinda erken tani ve tedavinin subglottik
stenozun komplikasyonlarini 6nlemede énem-
li olduguna dikkat cekmislerdir (11).

Bobrek tutulumu olmayan hastalar icin ge-
nellikle siirh WG tanimi kullanilmakla bir-
likte buguin i¢in sinirh hastalik patolojik ola-
rak belirgin vaskiilitik komponent olmadan,
baslica nekrotizan grantilomatdz patolojinin
olmasi ve etkilenen organda geri dénusim-
siz hasar olmamasi olarak kabul edilir.
Sinirlh hastalik genelde minimal morbidite
ile seyreder. Olgumuzun bakilan tam idra
tahlili ve 24 saatlik idrarinda proteintrinin
olmamasi, bobrek fonksiyonlarinin normal
olmasi, renal ultrasonografide renal paran-
kimal hastalik bulgusu olmamasi bizi bébrek
tutulumundan uzaklastirdi. WG tedavisi sis-
temik steroid ve sitoksik tedaviler gibi immiun-
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supresif tedavilere da yanmakla birlikte teda vi
Kararn hastah@in yayginhgi, agirhgi, sinirh ya
da genaralize olup olmamasina bagh olarak
verilmektedir (1). Olgumuzda mukozal ulse-
rasyon, psOdotiimor gibi aktif hastaliga isa-
ret eden bronkoskopik bir bulgu gérmedigi-
miz ve daha ¢ok iyilesme stuirecinde gortilen
skatrisyel daralma goérdugiimiiz icin tedavi
baslamayip hastayi takip etmeyi uygun gor-
duk. Bizim hastamizin éykiistiinde astim ne-
deniyle zaman zaman sistemik steroid Kul-
lanimlarinin olmasi belki de aktif hastaligin
gerilemesine ve skatris dokusunun olusu-
muna neden olmustu. Hastamizda alinan
bronkoskopik mukoza biyopsileride daha

cok fibrozis lehine gelmisti. Biz hastamizda
WG tanisimi trakeal stenozu agiklayacak bir
hastalik 6ykiisii olmamasi sonucu, Klinik kus-
ku ve serolojik incelemelerle koyduk. Hasta-
nin U¢ ay sonraki kontrollerinde herhangi
bir sikayetinin olmadi@i 6grenilmis bakilan
P-ANCA degeri 13.132 EU/L (< 10: negatif
>12: pozitif) olarak gelmistir ve hasta halen
3 aylik periyodlarla takip edilmektedir.

Sonu¢ olarak trakeal stenoz olgularinda,
stenoz neden olabilecek bir hastalik yoksa
hastanin WG olabilecedi akla getirilmelidir.
Bu tur olgularda bronkoskopik trakeal dila-
tasyon, basit, ucuz, tekrarlanabilir ve guvenli
bir yontemdir.
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