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FARKLI SEYIRLI DORT WEGENER GRANULOMATOZ OLGUSU

FOUR CASES OF WEGENER'S GRANULOMATOSIS
WITH DIFFERENT COURSE
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OZET
Wegener  Graniilomatozu  (WG)  solunum
sisteminin  nekrotizan graniilomatoz lezyonlari,

glomerulonefrit ve siklikla diger organlarin vaskiiliti ile
karakterize bir hastaliktir. Bu yazida nadir goriilen bu
vaskiilit dort olgumuza ait verilerin 1s181nda
tartisinustir.

Anahtar Kelimeler: Wegener graniilomatozu,
glomerulonefrit

GiRIS
Vaskiilitler kan damarlarinin inflamasyonu ve
hasari  sonucu olusan  farkli  klinokopatolojik

durumlardir. Klinik tablo tutulan damarlarin capi,
damarlarin lokalizasyonu ve inflamasyonun genisligine
bagl olarak farklilik gosterebilir. Ik kez 1930 yilinda
tanimlanan Wegener Graniilomatoz (WG), sinirli organ
tutulumu ile baslayip, nazal bosluk, akciger ve bobrek
tutulumu ile jeneralize formu olusturmak lizere
progresyon gosterir (1). Dort olgu nedeniyle WG
hastaligin1 gozden gegirdik.

OLGU-1

Elli lic yasinda erkek hasta gozde kizariklik, ateg
yuksekligi, burun kanamasi, idrarda kan gelmesi ve
viicutta yaygin dokiintu sikayetleri ile poliklinigimize
bagvurdu. Fizik muayenesinde her iki gozde kizariklik,
akcigerde ince railer ve her iki ayak dorsal ylizde palpabl
purpurik  lezyonlar  disinda  patolojik  bulguya
rastlanilmadi. Laboratuvar testlerinde tire 236 mg/dl,
kreatinin 6,6 mg/dl ve sedimantasyon 120 mm/saat
olarak bulundu. c-ANCA pozitifti. Hastanin goz
bulgular1 graniilomatoz keratit olarak degerlendirildi.
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SUMMARY
Wegener's Granulomatosis (WG) is characterized
by necrotizing granulomatous lesions of the respiratory
tract, glomerulonephritis and frequently vasculitis
involving other organs. We reported the different
features of WG at our four patients.
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Sag temporal sklerada goriilen lobiile kitleden yapilan
biyopsi sonucu graniilomatoz iltihap olarak raporlandi.

Cilt biyopsisi nekrotizan wvaskiilit, renal biyopsisi
kresentik nekrotizan glomerulonefrit ile uyumlu
bulundu. Hastaya siklofosfamid-prednizolon (3 giin

siireyle, 1 gr/glin metil prednisolon iv ve takiben 1
mg/kg/giin oral prednisolon + 100 mg/giin siklofosfamid
oral) tedavisi baglandi. Tedavinin tgiincli ayinda hasta
hemoptizi ve solunum sikintisi nedeniyle poliklinige
bagvurdu. PA Akciger grafisinde iki adet Kkavite
gorinimu ve iki cm capli diizenli nodul izlendi.
Bronkoalveoler lavaj (BAL) ve takiben kitleden biyopsi
yapildi. BAL sonucunda alinan materyalin mikroskopik
incelemesinde AARB(+) bulundu. Kiiltiirde de
tiiberkiiloz basili Uretildi. Akciger biyopsisi WG ile
uyumluydu. Hastada WG ve Akciger tiiberkiilozu
distuniilerek dortlli antitiiberkiilo tedaviye baslandi.
Siklofosfamid 25 mg/giin olarak tedaviye devam edildi.

OLGU-2

Kirk yedi yasinda bayan hasta bulanti, kusma,
nefes darligi, burun akintisi, burun kanamasi, eklem
agrisi yakinmalari ile degerlendirildi. Fizik



muayenesinde burunda yaygin krutlar, akcigerde yaygin
ince orta railer disinda patolojik bulgu tespit edilmedi.
Hastanin laboratuvar tetkiklerinde tire 269 mg/dl,
kreatinin 9.7 mg/dl ve sedimantasyon 58 mm/saat olarak
bulundu. Akciger grafisinde yaygin interstisyel tutulum
bulgulari, toraks tomografisinde yaygm alveoler ornek
izlendi. Hastaya KBB konsiiltasyonu yapildi. Krutlu
kronik atrofik rinit tespit edilmesi tiizerine alinan
biyopside granulomatoz  degisiklikler = mevcuttu.
Takiben yapilan renal biyopsi sonucu kresentik
nekrotizan glomerulonefrit ile uyumlu bulundu, c-
ANCA pozitifti. Bu bulgularla hastaya WG tanisi
kondu. Siklofosfamid-prednizolon tedavisi (3 giin
siireyle, 1 gr/giin metil prednisolon iv ve takiben 1
mg/kg/giin oral prednisolon + 100 mg/giin siklofosfamid
oral) baslandi. Tedavinin birinci ayinda gastrointestinal
sistem kanamast ve aym donemde nazokomiyal
enfeksiyon gelisti. Immunsupresif tedavisi kesilen ve
destek tedavisi uygulanan hastada epileptik ataklar
nedeniyle cekilen kraniyal tomografide her iki
hemisferde hipodens, dilizgiin kenarli, oval lezyonlar
(graniilom) tespit edildi. Tedaviye yanit alinamayan
hasta solunum arresti ile kaybedildi.

OLGU-3

Elli dort yasinda erkek hasta sol dizde siglik, sag
gozde kizariklik, alt ekstremitelerde palpabl purpurik
dokiintiiler, ateg yiiksekligi ve sedimantasyon yiiksekligi
(100 mm/saat) nedeniyle tetkik edildi. G6z bulgulari
episklerit olarak degerlendirildi. Purpurik lezyonlardan
biyosi yapildi ve nekrotizan vaskiilit ile uyumlu olarak
raporlandi. Takiben okstiriik, balgam yakinmalari ortaya
¢ikan hastanin akciger grafisinde infiltratif nodiiler ve
kaviter gortiinim olustu. Hastaya akciger biyopsisi
onerildi. Ancak hasta kabul etmedi. Bu donemde
calisilan c-ANCA pozitif olarak bulundu. Ure, kreatinin
diizeyleri ve idrar tetkiki normaldi. Hastaya mevcut
bulgularla WG tanis1  konularak siklofosfamid-
prednizolon tedavisi baslandi.

OLGU-4

Elli yasinda bayan hasta burun akintisi, burun
kanamasi, nefes darligi, Oksiiriik yakinmalar ile tetkik
edildi. Fizik muayenede semer burun ve burun
mukozasinda ileri derecede krutlar tespit edildi.
Laboratuvar tetkiklerinde anemi (Hemoglobin, 9 gr/dl),
sedimantasyon yiiksekligi (98 mm/saat) diginda 6zellik
tespit edilmedi. Akciger grafisinde sag iist zonda
nodiiler lezyonlar izlendi. Sag maksi ller siniisden
yapilan biyopsi granulomatoz iltihap olarak raporlandi.
Hastanin isitmede azalma ve durdurulamayan burun
kanamalar1 nedeniyle radikal mastektomi operasyonu
anemnezi bulunuyordu. Operasyon materyalinin
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yeniden incelenmesi ile hastaya WG tanisi1 konuldu. Bu
donemde caligilan c-ANCA pozitif olarak bulundu.
Hastaya siklofosfamid-prednizolon tedavisi baslandi.

TARTISMA

Son yillarda giderek artan siklikla WG tanisi
konulmakta ve daha iyi tedavi edilebilmektedir. WG
klasik olarak kiiciik ve orta boy damarlari tutan vaskilit
olup siklikla tist ve alt hava yollarinin nekrotizan
granulomatoz iltihabir ile karakterizedir (1). Sunulan
olgularda da izlendigi gibi klinik olarak siniizit, otit,
rinit gibi Ust solunum yollarinin veya goz, akciger, cilt
ve bobrek gibi organlarin tutulumuna ait yakinmalarla
karsimiza ¢ikmaktadir (1,2). Ik kez 1982 yilinda anti-
notrofil sitoplazmik antikorun tanimlanmasindan sonra
1985 yilinda WG'li hastalarin serumunda proteinaz 3'e
karst olusan ve c-ANCA olarak isimlendirilen antikorun
%90 siklikla bulundugu anlagilmistir. Aktif hastalikta
c-ANCA % 98 oOzgiilliikk tagimaktadir (3,4). Dort
hastamizda da c¢-ANCA pozitifligini tespit ettik.
Literatiirde bildirilen cilt, renal, akciger ve goz tutulumu
acisindan tipik olarak tanimlanan pek cok bulgu,
hastalarimizdaki bulgular ile uyumluydu. Hofmann ve
ark. (4), 158 WG olgusunu analiz ettiklerinde hastaligin
cogunlukla ates, kilo kaybi, halsizlik gibi genel
semptomlarla bagladigini, tist ve alt solunum yollarina
ait sinlizit, rinit, nazal tllserasyonlar, hemoptizi, dispne
gibi  bulgularin  siklikla  siklikla ~ bulundugunu
gozlemlemislerdir. Ayrica olgularin = % 20'sinde
glomertilonefritin  baslangic bulgusu oldugunu ve
hastaligin seyri sirasinda % 85'e varan oranda renal
tutulum izlendigini bildirmiglerdir (4). Bizim dort
hastamizin ise ikisinde (%50) tani aninda kresentik
formda renal tutulum mevcuttu.

WG'un seyri sirasinda cilt tutulumu sik
goriilmektedir. Ust ve alt ekstremitelere lokalize
purpura en sik  goriilen  bulgudur.  WG'un

degerlendirildigi cesitli serilerde goz tutulumu ile ilgili
olarak degisen rakamlar rapor edilmektedir (5).
Hastaligin  erken doneminde g6z anormallikleri
olgularin % 15'inde goriliirken hastaligin ilerledigi
donemlerde ortalama % 50 oraninda géz tutulumunun
oldugu bildirilmektedir. Go6z tutulumu, siniislerin
tutulumuna sekonder olarak inflamasyonun komsu

bosluklara ilerlemesine bagli orbita infiltrasyonu
seklinde olabilecegi gibi, goziin fokal vaskiiliti,
konjiiktiva, sklera, uvea, optik sinir veya retinal

arterlerin direkt hastaliga katilmasi sonucu da olusabilir
(5). Dort olguluk serimizin birinde tan1 aninda digerinde
ise hastaligin seyri sirasinda goz tutulumu izlenmistir.

Literatiir incelendiginde WG'lu hastalarin yaklagik
% 90-97'sinde tan1 aninda veya izlem sirasinda siklikla
tek veya multipl kaviter lezyonlar veya daha az siklikla



lezyonlann olusturdugu akciger tutulumu gorilmektedir
(3,4). Pulmoner Ilezyonlann ayirict tanisinda
tliberkiiloza (Tb) dikkat ¢ekilmektedir (6). Literatiirde
Tb ile WG arasinda immunosupresif tedaviye sekonder
reaktivasyon seklinde birlikteliklere nadir olarak
rastlamlmaktadir. Ulkemiz kosullar dikkate alindiginda
immiinitenin ~ baskilandigi  veya immunosupresif
tedavinin uygulandigi durumlarda Tb reaktivasyonunun
olabilecegi diistinilebilir. Birinci olgumuzdaki tablo Tb
reaktivasyonuna ait olabilir.

WG tedavisinde pek c¢ok immunosupresif ajan
denenmistir. 1960l yillarda ortalama sag kalim orani
bes ay iken, giiniimiizde bu oran % 75 olguda yiiksek
doz siklofosfamid-prednizolon kombinasyonu ile bes
yila kadar yukseltilmistir (1,4). Bizim bir hastamizda
tedaviden sonra renal fonksiyonlar diizeldi ve
hemodiyaliz tedavisine gerek kalmadi. Bir vakamizin
renal fonksiyonlar1 diizelmesine ragmen enfeksiyon
nedeniyle kaybedildi. Renal tutulumu olmayan
vakalardan biri, akciger tutulumu ve enfeksiyonu
nedeniyle kaybedilirken digeri remisyonda ve poliklinik
izlemindedir.
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Sonu¢ olarak, giinimizde WG hastaliginda,
tedavide kullanilan ajanlarin yiiksek toksisite tagimalari,
hastaligin sik niiksetmesi ve hastalifin tedaviye ragmen
morbiditesinin yiiksek olmasi gibi sorunlar devam
etmektedir. Bu konularda yeni arayislarin devam etmesi
gerekmektedir.
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