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Smyrna Tip Dergisi Olgu Sunumu

Ates yiiksekligi ile basvuran Wegener Granulomatozis olgusu
A case of Wegener’s Granulomatosis presenting with fever
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Ozet

Wegener Graniilomatozu etyolojisi bilinmeyen, kiigiik ve orta boy damarlari tutan, siklikla iist ve alt hava yollarinin
nekrotizan granulomatdz iltihabi ile karakterize sistemik bir vaskiilittir. Bu makale ile, ates yiiksekligi ve siniizit bulgula-
rtyla poliklinige basvuran bir olgu literatiir esliginde sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Ates, bagagrisi, wegener granulomatozis

Abstract
Wegener’s Granulomatosis is a systemic vasculitis, that has an unknown etiology, involves small and middle sized vessels,
and often characterized by necrotizing granulomatos inflammation of the upper and lower airways. In this article; a case to

an outpatient polyclinic with fever and sinusitis was presented in the light of literature.
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Giris

Wegener Graniilomatozu (WG) etyolojisi bilinmeyen,
kiiciik ve orta boy damarlar1 tutan, siklikla iist ve alt hava
yollarmin  nekrotizan  granulomatdz  iltihab1 ile
karakterize sistemik bir vaskiilittir (1,2). Hastaligin seyri
esnasinda bir¢ok organda graniilomlar veya vaskiilit
goriilebilir ve tuttugu organa 0zgii semptomlar ortaya
cikar. Nazofarinks, paranazal siniisler ve akcigerler en
sik tutulan yerlerdir (3).

Amerikan Romatoloji Dernegi’nin Wegener
Graniilomatozu tanisi i¢in belirledigi kriterler sunlardir;
anormal idrar sedimenti (eritrosit silendirleri ya da her
bliylik biiylitme alaninda 5’ten fazla eritrosit varligi,
anormal akciger grafisi (nodiil, kavite ya da sabit
infiltrasyonlar), oral ya da nazal enflamasyon olmasi1 ve
biyopside graniilomatdz enflamasyonun gdsterilmesi. Bu
kriterlerin iki veya daha fazlasinin bulunmasi, %88
duyarlilik, %99 ozgiillikle WG tanis1 konmasin saglar

4).

Bu makale ile, ates yiiksekligi ve siniizit bulgulariyla
poliklinige bagvuran bir olgu literatiir esliginde sunul-
mustur.

Kabul tarihi:15 Mart 2012

Olgu

Elli iki yasinda erkek hasta, Ekim 2011 tarihinde; 1 ay-
dir devam eden ates yiiksekligi sikayeti ile bir Aile
Sagligi Merkezi’nden sevk edilmis ve nedeni bilinme-
yen ates olarak degerlendirilmisti. Bilinen kronik has-
talig1 ve siirekli kullandig1 ila¢ 6ykiisii olmayan hasta-
nin anamnezinde, ates yiiksekliginin basladigi donem-
de Cezayir seyahati mevcuttu. 40-42 °C ates yiiksekli-
8i, ser0z burun akintisi, temporal bas agris1 ve artraljisi
bulunan olgu; agzinda zaman zaman aftlarin ¢iktigim
ve son zamanlarda kilo kaybinin oldugunu belirtti.

Hastanin fizik muayenesinde; ates: 37,3°C, nabiz:
70/dk, kan basinci: 110/70 mmHg, solunum: 18/dk
bulundu. Dil iizerinde aft, postnasal akint1 ve sol
bacak alt-6n kisminda ates yiiksekligi ile birlikte
bagladig1 belirtilen 3x5 cm'lik sert mobil kitle disinda
ozellik yoktu.

Hastanin rutin olarak alinan kan tetkiklerinden iire: 95
mg/dL, kreatinin: 3,0 mg/dL, white blood cell (WBC):
8700, hemoglobin (Hb): 11,1 gr/dL, prokalsitonin:
2,17 ng/mL olarak bulundu. Tam idrar tahlilinde; erit-
rosit: (3+) protein: (1+), 16kosit: (£), C-reaktif protein
(CRP): 10,4 mg/dL, eritrosit sedimentasyon hiz1
(ESR): 104
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mm/h ve S.Typhi, S.Paratyphi, Brucella tiip agliitinasyon,
Rose Bengal, Venereal disease research laboratory test
(VDRL), Treponama Pallidum hemagliitinasyon negatif
olarak tespit edildi. HbsAg, Anti-HIV 1-2, Anti-HCV,
Anti-HAV IgM negatif ve Anti-HAV IgG ile Anti-HBs
pozitif olarak bulundu. Antiniikleer antikor (ANA) nega-
tif C3:164, c-ANCA: 1/100 (pozitif) olarak saptanan
hastanin; {ire kreatinin yiiksekligi {izerine yapilan
ultrasonografisinde (USG), her iki bobrek grade 2 olarak
degerlendirildi.

Hastanin postnasal akintisi, burun tikanikligi ve basagrisi
icin ¢ekilen paranasal siniis bilgisayarli tomografisinde
(BT) sol maksiller siniis tabanminda yaklagik 12 mm ¢apli
mukus retansiyon kisti goriildii ve hasta Kulak Burun
Bogaz (KBB) Klinigi ile konsulte edildi. Odyometrisinde
bilateral tiz frekanslarda orta derecede sensorindral tipte
isitme kayb1 mevcuttu.

Olgunun hastane yatisinda yapilan gézlemde hemoptizi
baglamigti. Thorax BT’de sol akciger alt lob lateral
segmentte pndmotik infiltrasyon mevcuttu ve akciger
grafisinde yaygin tutulum dikkat ¢ekmekteydi. Ates
yiitksekligi, artralji, kilo kaybi, anormal idrar sedimenti,
anormal akciger grafisi, oral ve nasal enflamasyon ve
akciger, siniis ve bobrek tutulumu olan olguya; bu bulgu-
lar esliginde Wegener Granulomatozu tanist kondu. Veri-
len tedaviye ragmen potasyum, iire ve kreatinin degerle-
rinin progresif ylikselmesi {iizerine olgu hemodialize
alindi. Bobrek biopsisi yapilarak prednizolon ve
siklofosfamid tedavisi baslandi.

Tartisma:

Klinik olarak siniizit, otit, rinit gibi iist solunum yollari-
nin veya goz, akciger, cilt ve bobrek gibi organlarin tutu-
lumuna ait yakinmalarla karsinmza c¢ikabilen ve end-
organ hasar1 nedeniyle, hayati tehdit eden wegener
granulomatozunun, birinci basamakta anamnez ve etkili
bir fizik muayene ile ontan1 olarak diisiiniilebilecegi ve
ozellikle bu hastalarin da ¢esitli klinik sikayetlerle bagvu-
ruda hatirlanmasinin 6nemli oldugunu vurgulamak ama-
ctyla bu olgu paylasildi.

Sunulan olguda oldugu gibi, Wegener Garnulomatozis
siklikla klinik olarak siniizit, otit, rinit gibi iist solunum
yollarina veya goz, akciger, cilt ve bobrek gibi organlarin
tutulumuna ait yakinmalarla karsimza ¢ikmaktadir (2,4).

Wegener Granulomatozis, her yag grubunda goriilmekle
birlikte, ortalama goriilme yas1 40-55'tir. Makalede
tartigilan olgu da bu yas grubunda tipik klinik 6zellikleri
gosteren bir vakadir (5).

Pulmoner tutulum WG’nin kardinal 6zelliklerinden
dir. Hastalarin %45’inde basvuru sirasinda,
%87’sinde ise hastaligin seyri sirasinda ortaya ¢ikar

(6).

Oksiiriik, hemoptizi ve plérit en sik goriilen pulmoner
semptomlardir. WG’da %34 vakada radyolojik anor-
mallige rastlanir ve en sik rastlanan lezyonlar bilateral
nodiiler infiltrasyonlar, tek nodiil veya infiltratlar,
kaviter hastalik ile alveolar hemorajidir (5). Bunlarin
icinde pulmoner infiltratlar %67 ile en sik rastlanan
anormalligi olusturur ve %58’lik bir oran ile nodiiller
bunu izler (6). Baska bir kaynakta ise, soliter veya
multipl mediastinal nodiillerin %62 oramyla ilk sirada
bulundugu belirtilmektedir (7). Sunulan vaka da
pulmoner tutulum ve pulmoner semptomatoloji agisin-
dan literatiir ile uyumlu bir vakadir.

Olguda oldugu gibi; renal hastalik da pulmoner tutu-
luma benzer bicimde hastalifin ilk prezentasyonunda
bulunabilecegi gibi, hastaligin seyri sirasinda da ortaya
cikabilir. Ortaya c¢iktifinda asemptomatik veya hafif
formdan fulminan glomerilonefrite kadar genis bir
spektrumda seyredebilir (4,7).

Wegener  Granulomatozulu  hastalarin =~ %601
hastaliklarinin seyri boyunca siklikla kas—iskelet sistem
yakinmalar tariflerler. Belirtilen sikayetler ¢cogunlukla
artralji ve artrit geklindedir (8). Wegener
Granulomatozuna 6zgii kulak hastaligimin iki temel
formu; iletim ve sensorindral tipte isitme kaybidir (8).
Hofmann ve ark. 158 WG olgusunu analiz ettiklerinde
hastaligin ¢ogunlukla ates, kilo kaybi, halsizlik gibi
genel semptomlarla basladigini ve {ist ve alt solunum
yollarina ait siniizit, rinit, nazal iilserasyonlar,
hemoptizi, dispne gibi bulgularin siklikla bulundugunu
gbzlemlemislerdir (6). Olgu tiim bu klinik bulgulari
tarifleyen klasik bir vakadur.

Son zamanlarda hastaligin tamisinda ve aktivitesinin ta-
kibinde sitoplazmik anti nétrofilik sitoplazmik antikor-
lar1 (c-ANCA) kullamlmaya baglannmustir. Duyarlilig
%091, dzgilligi %99 olan bu test, klasik WG’de %80-
90, siirlt WG’de %55-60 pozitiftir (9). Tiirkiye’den
dokuz vakalik bir seride c-ANCA pozitifligi %88,8
olarak bildirilirken (10) yedi vakalik bagka bir seride
oran %85,7 olarak bulunmustur (11). Sunulan olguda
da 1/100 oraninda pozitif olarak tespit edilmistir.
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Hastalik, end-organ hasar1 nedeniyle, hayati tehdit edici
ozelliktedir ve uzun siireli immiinosupresyon gerektirir
(12). Etkin immunosupresif tedavi yapilmadiginda hasta-
lik hizla ilerleyebilmektir (1). WG tedavisinde pek ¢ok
immunosupresif ajan denenmistir. Farkli tedavi yakla-
simlart bulunmakla birlikte, geleneksel steroid ve
siklofosfamid iceren immunosupresif tedaviye en kisa
sirede baslanmasi, hastalarin  %90’indan fazlasinda
remisyona girmeyi saglamaktadir (11). Remisyonu ta-
mamlamak i¢in ortalama zaman 12 ay olsa da bazi hasta-
larda tiim semptomlarin gegmesi i¢in 2 yila kadar uzayan
tedaviler gerekli olabilmektedir. Bu nedenle hastalarin
tedaviye verdikleri cevabin degerlendirilmesinde, tedavi
altinda en az birka¢ ay hasta monitérize edilmelidirler.
Tedaviye cevap enflamatuar gostergelerin azalmasi veya
rezoliisyonu olarak tammlanmustir (13).

Farkli kaynaklara gore degismekle birlikte tedavi ile
sagkalim, birinci yilin sonunda %90, ikinci yilin sonunda
%87, besinci yilin sonunda %76’dir (14). Bu hastalarda
taninin erken konmasi ve tedaviye erken baslanmasi
onemlidir.
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