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CASE REPORT

Asemptomatik Akcigere Sinirli Granulomatoz

Polianjitis Olgusu

Dilaver Tas, Saime Ramadan

Ozet

A Case of Asymptomatic Pulmonary Limited Granulomatosis with Polyangiitis

Abstract

Elli yaginda kadin hasta vajinal kanama nedeniyle
Kadin Hastaliklarr ve Dogum servisine bagvurmus.
Hastaya miyoma uteri tanisi konarak operasyon kara-
n verilmis. Hastanin preoperatif degerlendirme sira-
sinda akciger grafisinde bilateral sipheli nodil sap-
tanmasi Gzerine cekilen Toraks Bilgisayarli Tomogra-
fisin’ de sag alt lob siperior segment ve sol alt lob
posterobazal segmentte nodiler lezyonlar saptand.
Sag akciger tru-cut biyopside ‘interstisyel ve perivas-
kiler alanlarda granilom formasyonu, nétrofil ve
lenfosit infiltrasyonu, fibrinoid nekroz’ izlendi. Otoan-
tikor tetkiklerinde c-ANCA porzitifligi saptandi. Hasta-
nin Géz, K.B.B. ve nefrolojik muayenesinde patoloji
saptanmadi. Mevcut bulgularla  hastaya 'Akcigere
Sinirli Grantlomatéz Polianjitis' tanisi kondu. Distk
doz haftalik oral metotreksat, prednizon ve folik asit
tedavisi baglandi. Hasta komplikasyonsuz total ab-
dominal histerektomi ve bilateral salpingo ooferek-
tomi operasyonu oldu. Hastanin asemptomatik olma-
si ve hastaligin nadir gérilmesi nedeniyle, literatir
tarhigmasi esliginde sunuldu.

Anahtar Sézciikler: granilomatéz polianjitis, akciger,
asemptomatik.

A 50-year-old female patient was admitted to the
Obstetrics and Gynecology Department with vaginal
bleeding. The patient was diagnosed with uterine
myoma, and an operation was scheduled. A chest
radiography revealed suspicious bilateral nodules
during the preoperative evaluation of the patient. A
thoracic computed tomography revealed bilateral
nodular lesions in the superior segment of the right
lower lobe and the posterobasal segment of the left
lower lobe. A core needle biopsy of the right lung
revealed a granuloma formation, neutrophil and
lymphocyte infiltration, and fibrinoid necrosis in the
interstitial and perivascular area. c-ANCA positivity
was detected in autoantibody tests. Eyes, ears, nose,
mouth and nephrological examinations of the patient
revealed no pathology. The patient was diagnosed
with  Pulmonary Limited Granulomatosis  with
Polyangiitis, based on the present findings. Treatment
with low dose weekly oral methotrexate, prednisone
and folic acid was planned. The patient underwent a
total abdominal hysterectomy and a bilateral
salpingo oophorectomy without complications. The
case is presented with a literature review given the
asymptomatic status of the patient and the rarity of
the disease.

Key words: granulomatosis with polyangiitis, pulmo-
nary, asymptomatic.
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Granilomatséz polianjitis (GPA), sik olarak antinétrofil
sitoplazmik antikor pozitifligi saptanan ve nekroz, grani-
lomatéz inflomasyon ve vaskilit gibi inflamatuvar reaksi-
yon paterni gdsteren, otoimmin kicik damar vaskilitidir
(1). Onceleri Wegener granilomatozis olarak adlandiril-
makla birlikte bugin bu ifade kullanilmamaktadir. GPA,
klasik tutulum yaninda sinirli tutulum gésterebilir. Klasik
formda Ust solunum yolu, akcigerler ve bobreklerde tutu-
lum gérilir. Sinirli formda ise renal tutulum gérilmez ve
genellikle kadinlarda garilor (2).

Bu yazida preoperatif degerlendirme esnasinda tarafimiza
yénlendirilen ve vajinal kanama diginda baska bir sikayeti
olmayan olgu sunulmaktadir. Hastanin asemptomatik
olmasi ve hastaligin nadir gérilmesi nedeniyle, literatir

tarhigmasi esliginde sunulmustur.

OoLGU

Elli yaginda kadin hasta, vajinal kanama nedeniyle Kadin
hastaliklari ve Dogum Servisi'ne basvurmus. Yapilan
muayene sonucunda ‘miyoma uteri’ tanisi konmustur.
Operasyon hazirligr yapilan hasta, cekilen PA Akciger
grafisinde pulmoner nodiller saptanmasi Uzerine Gogis
Hastaliklar Servisi'ne konsilte edilmigtir. Vajinal kanama
diginda bir sikdyeti olmayan hastanin anamnezinde hepa-
tit B tagiyicisi oldugu dgrenildi. AST, ALT ve bilirubin sevi-
yeleri normal olan hasta, halen ilagsiz takipte idi. Fizik
muayenesinde; kan basinci: 120/70 mmHg, nabiz;
76/dk, ates; 36,4, oksijen satirasyonu %98 bulundu.
Fizik muayenede solunum sesleri ve kalp sesleri dinlemek-
le normaldi. Biyokimyasal incelemelerinde; hemoglobin
11,2 g/dL, hematokrit %36,3 ve diger tam kan paramet-
releri normal idi. Kan Gre nitrojeni 11 mg/dL, kreatinin
0,68 mg/dL, C-Reaktif Protein (CRP) 1,25 (normal:0-5)
mg/dL, sedimantasyon 13 (normal:0-20) mm/saat ve
anjiyotensin konverting enzim 35,6 (normal:8-52) U/L
olarak bulundu. Tam idrar analizinde proteiniri, hematiri
veya baska bir anormallik saptanmadi. Toraks Bilgisayarli
Tomografi cekildi ve sag alt lob superior segmentde
3,61x3,08 boyutlu kitlesel ve sol alt lob posterobazal
segmentte 2,42x2,21 boyutlu nodiler lezyon saptandi
(Sekil 1). Hastaya fiberoptik bronkoskopi (FOB) yapilmasi
planlandi. Yarar ve komplikasyonlar hastayla paylagildi.
Ancak hasta FOB yapilmasini istemedi. Daha sonra has-
taya sag akciger transtorakal tru-cut biyopsi yapilmasi
planlandi. Sag akciger biyopsi kesitlerinde “Interstisyum-
da kalinlagma, alveoler catida kollaps, perivaskiler alan-
larda daha yogun olmak Gzere yaygin dev hicreler iceren
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granilom formasyonu dikkati cekmistir. GranGlomlarda
belirgin nekroz gézlenmemistir. interstisyumda lenfoplaz-
mositer hiicre agirlikli olmak Gzere nétrofil l8kosit ve sey-
rek eozinofil 16kosit iceren inflamasyon mevcuttur. Vaski-
ler yapilarda nétrofil 16kosit ve lenfosit infiltrasyonu, fibri-
noid nekroz izlenmistir. Histomorfolojik bulgular granu-
lomatéz vaskulit ile uyumludur’” olarak raporlandi (Sekil
2). Doku tiberkiloz PCR incelemesinde basil saptanmadi.
PPD testi 6 mm bulundu. Hastanin otoantikor tetkiklerinde
c-ANCA porzitifligi saptandi. Ust solunum yolu, géz ve
nefrolojik muayenelerinde ve tetkiklerinde patoloji sap-
tanmayan hastaya “Akcigere Sinirli Granilomatéz Polian-
jitis” tanisi kondu. Dusik doz haftalik oral metotreksat (15
mg/hatfta), prednizon (1 mg/kg) veya esdegeri ve folik asit
(5 mg/gin) baslandi. Hasta komplikasyonsuz total histe-
rektomi ve bilateral salpingo-ooferektomi operasyonu
oldu. Hastanin GPA tedavisine dig merkez romatoloji
polikliniginde baslama ve devam etme karan almasi
nedeniyle takibi yapllamamigtir. Hastanin asemptomatik
olmasi ve hastaligin nadir gérilmesi nedeniyle olgu litera-

tir tarhigmasi esliginde sunulmustur.

TARTISMA

GPA, farkl klinik gérinimleri olan multisistemik bir has-
taliktir. Nekrotizan granuloma, nekrotizan glomerulonefri-
tis ve kictk damar vaskiliti hastaligin ézelligidir. Genel-
likle Ust solunum yollari, akciger ve bébrek tutulumu gés-
terir. Ancak diger organ tutulumlan da gérilebilmektedir.
Ik olarak, 1953’de, Fienberg sinirli GPA terimini ortaya
ath ve daha sonra Carrington ve Liebow bu konsepti
gelistirdi (3). Sinirli GPA, klinik bulgularin bélgesel olarak
gérildigu, hastaligin simirh formudur. Sinirli formda, st
solunum yollari, akciger ve bébreklerden sadece bir veya
iki ayr balgede tutulum gorilr.

GPA'da gérilen nodiller 0,3 cm ila 12 cm arasinda
degisir ve ortalama caplan 2,4 cm civarindadir. Santral
nekroz, nodillerin %25-50'sinde gérilir (4,5). Bu nodil-
ler bazen kitle gérinimleri nedeniyle malign pulmoner
lezyonlar ile kangtinlabilir. Olgumuzda sag akcigerde 3
cm’den buyik kitle gérinimi ve sol akcigerde nodiler
gérinim mevcuttu. Olgumuz hic sigara icmemisti ve
ailede malignite 8ykisi yoktu. O nedenle malignite olasi-
hgr distk olarak degerlendirilmisti. Biyopsi sag taraftan
yapildi. Sonucta granilom odaklari saptandi.
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Sekil 1: Toraks Bilgisayarli Tomografide sagda 3,61x 3,08 cm ve solda

2,42x2,21 cm caplarinda hiperdens gérinim.

¢ a b
Sekil 2: Akciger tru-cut biyopsi histopatolojisi: Interstisyumda ve perivas-
kiler yaygin granulom formasyonu (H&E x100) (a), Damar duvarinda
mikst tipte inflamatuvar hicreler, fibrinoid nekroz, perivakiler ve inters-

tisyel granilom formasyonu (H&E x200) (b).

Olgumuzun asemptomatik olmasi ilging bir durum olarak
degerlendirildi. Asemptomatik olmasinin yaninda infla-
masyon belirtecleri olan CRP ve sedimantasyon normal
sinirlarda idi. Sinirli GPA yaninda miyoma uteri ve hepatit
B tasiyicihgr éykist mevcuttu. Genelde GPA’da inflamas-
yon belirteclerinde yikselme saptanir (6,7). Inflamasyon
belirtecleri, hastalik aktivitesi, prognoz ve imminsipressif
ilaclara kargi terapétik yanit degerlendirmesinde énemli
bir rol oynarlar. Kronbichler ve ark. (6) yaptiklar ¢alisma-
da, 6zellikle CRP’nin, GPA'y1 iceren ANCA iliskili vaskolitli
hastalarin, hastalik aktivitesi ve tedavi etkinligi takibinde
yararl bir test oldugu belirtiimektedirler. Olgumuzda, c-
ANCA titreleri ve ‘Birmingham vaskilit aktivite skoru’
hesaplanmasi, takip icin uygun olacaktr.

Ulkemizde Pamuk ve ark. (8) tarafindan Trakya bélgesin-
de yapilan calismada; 16 yas Usti kisilerde GPA preva-
lansi 41,9/1.000.000 ve yillik insidansi 4,8/1.000.000
bulunmustur. GPA prevalansi Fransa’da 23,7/1.000.000,
Almanya’da 42-58/1.000.000,  Birlesik  Krallik’da
63/1.000.000, Norvec'de 95/1.000.000 ve ABD’de 26-
32/1.000.000 bulunmustur. Ulkemizdeki sonuclar bati
ulkeleri ile benzer, ancak kuzey Ulkelerinden biraz dusuk
oldugu gérilmektedir (8-13). GPA'li hastalarin yakla-
stk %51 sinirli hastalik olarak kendini gésterir (14). Ancak
insidental olarak saptanan sinirli GPA  epidemiyolojisi
hakkinda net veriler yoktur. GPA'nin toplumda gérilme
prevalansinin  géreceli  olarak az olmasi  nedeniyle
(5/100.000), sinirli hastahigin daha nadir gérilmesi de
beklenen bir sonug olacaktir (3).
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Kariv ve ark. (15) yaptiklar analizde; GPA'nin sistemik
vaskilitli hastaliklar arasinda en sik timér benzeri lezyon-
lara yol acan hastalik oldugunu saptamiglardir. Sistemik
vaskilite bagli timér benzeri lezyon saptanan 79 hasta
arasinda GPA’ya bagl lezyon toplami 28 olmakla bera-
ber (28/79, %35), bu hastalarin yalnizca 3’Gnde pulmo-
ner nodil/kitle mevcuttur. Bu 3 hastada &ksirik, gece
terlemesi, kilo kaybi, ates gibi semptomlar ve bir hastada
sedimantasyon yiksekligi mevcuttur. Bizim olgumuzda
semptom olmadigi gibi sedimantasyon ve diger inflama-
tuvar belirtecler de negatif idi.

Metotreksat, rinosinizit, artrit ve/veya pulmoner nodil
gérilen ancak bunun diginda organ tutulumu ve hayat
tehdit eden bir hastalik (glomerilonefrit, pulmoner hemo-
raji, serebral vaskilit, néropati, orbital psédotimér, gast-
rointestinal kanama, perikardit, myokardit) olmamasi
durumunda siklofosfamid yerine tercih edilebilir (16,17).
Hastamiza; biz de hastaligin agir olmamasi nedeniyle
dusuk doz haftalik oral metotreksat ve prednizon basglan-
masini uygun gérdik. Ancak hasta tedavisine dis merkez
romatoloji polikliniginde devam etme karar vermis ve
takibimizden gikmigtir.

Sonug olarak; olgumuz akcigere sinirli GPA'nin asemp-
tomatik olabilecegi ve hastalarin tanisiz kalabilecegini
gostermektedir. Bu hastalarda, ayirci tani igin serolojik
testler yaninda doku biyopsisi yapilmasi gerekliligi akilda
tutulmalidir. Sinirli akciger tutulumunun  nadir olmasi
nedeniyle, tani aninda ve takipte diger sistem incelemele-
rinin yapilmasi gereklidir. Akcigere simirli GPA, yaygin
tutuluma gére daha az agresif oldugu icin ayrminin ya-

pilmasi hastaligin tedavi ve takibinde énemlidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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