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Wegener graniilomatozu

Wegener’s granulomatosis
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Wegener graniilomatozu (WG) yeni adi ile “poli-
anjiitis iligkili granulomatozis”, nedeni bilinmeyen,
multisistemik, nekrotizan graniilomatoz bir vaskiilit-
tir. Siklikla {ist ve alt solunum yollarini, akciger ve
bobrekleri etkiler. Diger vaskiilitler ile karsilastirildi-
ginda, akcigerin en yaygin ve agresif tutulumu
WG’da goriiliir ve kronik yineleyici seyir gosterir (V.
Akciger tutulumu %90’a varan oranlardadir ®. Biz
bu makalede, akcigerde kalin cidarli kaviteler ile
seyreden, bu nedenle baglangicta tiiberkiiloz olarak
tetkik edilen bir WG hastasini sunuyoruz.

OLGU

Altmig dort yasinda erkek hasta acil servise oksii-
riik, balgam, ates yakinmalari ile bagvurdu. Viicut
sicakligr 37,2°C, kalp tepe atimi 95/dk., kan basinci
138/82 mmHg ve O, satiirasyonu %94 idi. Hastanin
genel durumu iyi, suuru agikti. Dinlemekle sol akci-
ger alt zonda ender ince raller oskiilte edildi. Hastanin
laboratuvar tetkiklerinde BKH: 14000/uL, Hb: 9,2 g/
dL, Htc: %28.,5, sedimantasyon hizi: 98 mm/saat,
high sensitive CRP: 405,68 mg/L, iire: 136,6 mg/dl,
kreatinin: 5,77 mg/dl, iirik asit: 9,5 mg/dl, albumin:
2.5 g/dl idi. Idrar tetkikinde protein 1+, her sahada
bol eritrosit, 6-7 16kosit mevcuttu. Hasta 20 giin once
bas agris1 nedeniyle basvurdugu kulak-burun-bogaz
hekimi tarafindan otit nedeniyle tedavi edilmisti.
Cekilen paranazal sinlis bilgisayarli tomografi
(BT)’de her iki maksiller siniiste ve etmoidal siniis-

lerde mukozal kalinlagmalar tespit edilmisti. Daha
sonra Once pndomoni 6n tanistyla tedavi edilmis,
yakinmalar1 diizelmeyen hastaya toraks BT cekilmig
ve kaviter lezyonlarin goriilmesi lizerine tiiberkiiloz
on tanisiyla sevk edilmigsti. Hastanin gelis akciger
grafisinde sag iist-orta zonda ve sol retrokardiak alan-
da infiltratif gortinim mevcuttu (Resim 1). Toraks
BT’de sag akciger iist lobda ve sol akciger alt lobda
kalin cidarl kaviter lezyonlar izlendi (Resim 2 ve 3).
Hastanin balgam ARB tetkikleri negatifti. Ure-
kreatinin yiiksekligi, proteiniirisi, hipoalbuminemisi
olan hastada WG 0n tanisiyla istenen sitoplazmik-
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Resim 3.

anti notrofil sitoplazmik antikor (c-ANCA) pozitif
geldi. Siklofosfamid (15 mg/kg) + Metil Prednizolon
(1 mg/kg) tedavisi baglanan hastaya diyaliz ve 4
seans plazmaferez uygulandi. Ayrica, trimetoprim-
sulfametaksazol (TMP-SMZ) profilaksisi baglandi.
Tedavi ile akciger radyolojisi belirgin diizelen hasta-

70

Tepecik Egit. ve Arast. Hast. Dergisi 2017; 27(1):69-72

Resim 4.

nin (Resim 4), tire-kreatinin degerlerinde de belirgin
diisme oldu (iire: 94 mg/dl, kreatinin: 1,11 mg/dl).
Kas giigsiizliigli yakinmasi geligen hastaya yapilan
EMG’de motor aksonal polindropati de saptandi.
Hastanin takip ve tedavisi halen devam etmektedir.

TARTISMA

WG terimi 2011 yilinda “polianjiitis iligkili granu-
lomatozis™ olarak degistirilmistir, ancak WG terimi
halen kullanilmaktadir ®. Hastalik her yas grubunda
goriilmekle birlikte, ortalama goriilme yags1 40-55tir.
Kadin/erkek orani: 1/1°dir ®. Ust solunum yolu
(sinus, larenks, trakea ve kulak) tutulumu hastalik
baslangicinda hastalarin %73’ilinde, hastali§in seyri
sirasinda %92’sinde goriilir . Bu olgu baslangicta
otit nedeniyle tedavi edilmis, ¢cekilen paranazal siniis
BT’de her iki maksiller siniiste ve etmoidal siniisler-
de mukozal kalinlagsmalar tespit edilmisgti.

Ust solunum yollarindan sonra en sik tutulan
organ akcigerlerdir. Diger organ tutulumlari, bébrek,
cilt, periferik ve santral sinir sistemi, goz, kalp ve
gastrointestinal sistemdir ©. Diger vaskiilitlerle kar-
silagtirildiginda, akcigerin en yaygin ve agresif tutu-
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lumu WG’nda goriiliir ve kronik yineleyici seyir
gosterir V. Olgularin %65’ inde akciger grafisinde ve
BT’de graniilomatdz hastalig1 gosteren nodiiller veya
alveoliti ve hemorajiyi yansitan yaygin interstisiyel
infiltratlar bulunabilir. Nodiiller birden cok ve iki
tarafli yerlesmis olup, siklikla kavitelesebilir.
Kaviteler, tipik olarak cap1 2 cm’den biiyiik nodiiller-
de olusur. Kalin duvarli ve diizensiz i¢ sinirli olma
egilimindedir ®. Bu nedenle akcigerde 6zellikle kalin
cidarli kaviter infiltratlarin saptandigi olgularda WG
kesinlikle akla getirilmelidir. Bu olguda da Toraks
BT’de kalin cidarli kaviter lezyonlar mevcuttu.

WG’da ozellikle Proteinaz 3 (PR3) hedef antijeni-
ne karsi olusan c-ANCA pozitifligi tanisal degere
sahiptir (0zgilligi %80 - 100, duyarlilift %28-92).
Ayrica PR3-ANCA diizeyleri hastaligin yaygmligi ve
aktivitesiyle koreledir ve remisyon siirecinde alev-
lenme riski ile yiiksek titrelerde iligkilidir. Yaygin
WG olgularimin %95’inde PR3-ANCA pozitif iken,
lokalize hastaligi olanlarda yaklasik %50 oraninda
negatif bulunur ©. Bu olguda yaygim tutulum (iist
solunum yolu, akciger, bobrek, periferik sinir siste-
mi) mevcuttu ve c-ANCA pozitifti.

Periferik noropati, 6zellikle mononoritis multip-
leks, noral iskemiye neden olan kii¢iik epinoral arter
ve arteriollerin inflamasyonu sonucu geligir. Hem
motor hem duysal lifler etkilenir ve olgularin
%]15’inde goriiliir ©. Ayrica, %10-45 oraninda santral
sinir sistemi tutulumu (kranial sinir tutulumu, kronik
menenjit gibi) da goriilebilmektedir. Bu nedenle WG
nedeniyle takip edilen hastalarda norolojik yakinma-
lar (bas agrist, felg, kas gii¢siizliigii, vb.) olmasi duru-
munda erken miidahale hastalarda kalict norolojik
hasar gelismesini onleyebilir ©'?. Bu olguda perife-
rik sinir sistemi tutulumuna bagli motor aksonal
polindropati saptandi. Santral sinir sistemi tutulumu-
na ait bulgu yoktu.

WG tedavi edilmezse oliimciildiir ve ortalama
yasam, tedavisiz olgularda 5 aydir "V. Siklofosfamid
+ metil prednizolon kombine tedavisi Onerilen tedavi
seklidir ®. Bu tedavi giinliik oral siklofosfamid +
metil prednizolon tedavisi seklinde ya da 2, 3, 4’er
haftalik pulse siklofosfamid + giinliik metil prednizo-

lon tedavisi seklinde uygulanabilir. Karsilastirmali
caligmalar gostermistir ki her iki rejim de aktif hasta-
181 esit oranda remisyona sokmaktadir. Giinliik oral
tedavi rejiminin avantaji daha diisiik relaps goriilme-
si, dezavantaji ise daha fazla I6kopeni ve olasi enfek-
siyondur "?. Ayrica TMP-SMZ profilaksisinin solu-
num yolu enfeksiyonlarini dnleyerek, WG’da relaps-
lar1 azalttig1 bilinmektedir '®. Bu olguda da iki hafta-
da bir pulse siklofosfamid + giinliik oral metil pred-
nizolon tedavisi uygulanmis ve TMP-SMZ profilak-
sisi baglanmigtir. Remisyon olustugunda kortikoste-
roid dozunun giderek azaltilmasi, siklofosfamidin
kesilmesi, methotrexate ya da azathioprine ile remis-
yonun siirdiiriilmesi onerilmektedir. Aktif ve tedaviye
direncli WG’unda remisyonu saglamak i¢in siklofos-
famid ile birlikte anti-TNF tedavisi (infliximab) ya da
Rituximab (anti-CD20 antikor) alternatif tedavi yon-
temleridir. Plazmaferez ve intravendz immunglobulin
(IVIG) ek tedavi yontemi olarak kullanilmaktadir
(4

Sonug olarak, tedavi ile sag kalimin birinci yil
sonunda %90, ikinci yil sonunda %87, besinci yil
sonunda %76 1V oldugu diistiniildiigiinde erken tani
ve tedavinin hastalar agisindan 6nemi biiyiiktiir. WG
farkli organ ve sistem tutulumlariyla pek ¢ok hasta-
likla ayirici tanisi gereken bir durumdur. Bu nedenle,
nekrotizan ve destriiktif bulgularla karsilagilan olgu-
larda, gogiis hastaliklar1 6zelinde bakildiginda ise
kalin cidarli kaviter lezyonlarda, her hekimin ayirici
tan1 listesinde bulundurmasi gereken bir hastalik
oldugu diisiincesindeyiz.
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