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Ozet

Wegener graniilomatozisi (WG), iist ve alt solunum yollarini tutabilen, etyolojisi tam olarak bilinmeyen multisistemik graniilomat6z
bir vaskiilittir. Burada bilateral nasal polipozis tanisi ile opere edilen ve 3. ay takibinde bilateral nasal kavitelerde yaygin mukoza nekro-

zu ve akcigerde kaviter lezyonlarla WG tanist konan 65 yasinda bir erkek hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Wegener graniilomatozu, nazal polipozis, havayolu hastalig

Abstract

Wegener's granulomatosis (WG) is a multisystemic granulomatous vasculitis with unclear etiology which may involve the upper and
lower airway. Herein we present a 65 years old male patient with bilateral mucosal necrosis in the nasal cavities and cavitery lesions
in the lung recognised during third month follow-up after nasal polipectomy and finally diagnosed as WG.
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Giris

Wegener graniilomatozu (WG), etyolojisi bilinmeyen,
multisistem tutulumu ile seyreden, kii¢tik damar vaskii-
liti ile karakterize bir hastaliktir (1). WG kadin ve erkekte
yaklasik esit oranda goriiliir ve prevalans: 3/100 000 ci-
varindadir (2). Ust hava yolu tutulumu hastalik baslan-
gicinda hastalarin %70’inde, hastaligin seyri sirasinda
%90’1nda goriiliir (3). Bu ¢aligmada nasal poliposis nedeni
ile opere edilen hastanin takibinde ortaya ¢ikan WG olgu-
su sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

65 yasinda erkek hasta burunda kotii koku ve tikaniklik
sikayetleri ile bagvurdu. Hastanin 3 ay 6nce bilateral na-
sal poliposis tanisi ile opere edildigi ve ilk 2 aylik takipte
sikayeti olmadig1 6grenildi. Hastanin yapilan nasal endos-
kopik muayenesinde bilateral nasal kavitelerinde yaygin
mukoza nekrozu ve kabuklanma saptandi. Genel anestezi
altinda endoskopik olarak miikerrer debridmanlar yapi-
lan hastadan multiple biyopsiler alindi.(Resim 1a) Genel
durum bozuklugu nedeniyle yatirilarak takip edilen has-
taya enfeksiyon hastaliklar1 konsiiltasyonu sonucu WG,
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mantar enfeksiyonu, bakteriyel enfeksiyon 6n tanilari ile
genis spektrumlu antibiyotik ve antifungal tedavi baglan-
di. Klinik takiplerinde debridman sonrasi nazal semptom-
lar1 diizelen fakat biyopsilerden tanisal bir sonug alinama-
yan hasta bagka odak arastirilmasi i¢in gogiis hastaliklari
bolimiine konsiilte edildi. Cekilen toraks BT'sinde her iki
akciger parenkiminde en biiyligii 2,5 cm ¢apinda diizen-
siz sinirli, cogunlugu kavitasyon igeren nodiiler lezyonlar
saptandi.(Resim 1b) Radyolojik olarak ayirici tanida énce-
likle WG diisiiniildi. Akcigerdeki lezyonlardan alinan bi-
yopsi sonuglarinda patolojik olarak stipiiratif inflamasyon,
vaskiilit ve nekroz saptanmasi {izerine histomorfolojik
bulgularin WG ile uyumlu oldugu rapor edildi (Resim 2).
Gogiis hastaliklarinca takip edilen hastaya siklofosfomid
ve sistemik steroid tedavisi planlandi. Tedavisi baglanan
hasta halen gogiis hastaliklar1 béliimiinde takip edilmek-
tedir.

Tartisma

1936da Wegener tarafindan ayrintili olarak tanimlanan
bu hastaligin tanisal kriterleri 1990 yilinda ACR(Ame-
rican College of Rheumatology) tarafindan standartize
edilmistir (Tablo 1).
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Tablo 1: ACR (American College of Rheumatology) tani kriterleri.

Kriter Bulgu

1.Anormal idrar sedimenti
2.Anormal akciger grafisi

3.0ral ya da nazal enflamasyon olmasi

4.Biyopside graniilomatoz enflamasyon

Eritrosit silenderleri ya da her bityiitme alaninda 5den fazla eritrosit varlig
Nodiil,kavite ya da sabit infiltrasyonlar
Agrili veya agrisisz iilserler, piiriilan veya kanli burun akintist

Histopatolojik olarak graniilomatoz iltihabin gosterilmesi

Ust hava yollar1 ve akcigerin nekrotizan graniillomatéz
lezyonlari, genellikle “pauci-immune” fokal segmental
nekrotizan glomeriilonefrit(GN) ve diger organ patoloji-
lerine de neden olan yaygin bir vaskiilit ile karakterizedir.
Olgular multisistem tutulumlu olmakla birlikte, olgumuz-
da oldugu gibi rinolojik bulgular en sik goriilen bileseni-
dir. Sinus mukozasinda inflamasyonun neden oldugu yiiz
agrisi ve hassasiyet, tekrarlayan epistaksisler, kanl piirii-
lan burun akintisi, agiz mukoza iilserleri, nazal septum
perforasyonu veya hastalik icin karakteristik olan nazal
deformite “eyer burun deformitesi” ortaya ¢ikabilir. Bu
nedenle, Wegener granulomatozunun erken tani ve sagal-
timinda Kulak Burun Bogaz kliniklerinin yeri 6nemlidir
(3, 5). Bizim olgumuzda da hasta rinolojik sikayetlerle
bagvurmustu ve her ne kadar patoloji ile konfirme edile-
mese de WG ile uyumlu rinolojik bulgular gorillmiistii.

Hastalik siiresince olgularin yaklagik %87’sinde akciger
tutulumu vardir. Nodiiller, WG'unda en sik goriilen ve ti-
pik kabul edilen radyolojik akciger belirtisidir (3,4). Bizim
olgumuzda da her iki akciger parankiminde ¢ogunlugu
kavitasyon iceren nodiiler lezyonlar gozlenmisti. Hastali-
gin tanisinda ve aktivite degerlendirilmesinde c-ANCA(-
sitoplazmik antinétrofilik sitoplazma antikoru) tayini kul-
lanilmaktadir. Duyarlilig1 %91, 6zglliigii %99 olan bu test
klasik WGde %80-90, sinirli WGde ise %55-60 pozitiftir.
Tipik klinik bulgular ve c-ANCA pozitifligi WG’yi diistin-
mek i¢in yeterli ise de, kesin tan1 i¢in biyopsi 6rneklerinin
incelenmesiyle patolojik tan1 zorunludur (2). Bizim olgu-
muzda da c-ANCA testi negatif idi, tan1 histomorfolojik
bulgular ile konuldu.

WG tedavi edilmezse oliimciildiir ve ortalama yagam
stiresi tedavisiz olgularda yaklasik 5 aydir. Gliniimiizde
“standart” tedavi siklofosfamid ve prednizolondur (2). Bi-
zim olgumuzda da WG tanis1 konulduktan sonra siklofos-
famid ve sistemik prednizolon tedavisi baglanmusti.
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Sonug olarak her ne kadar nadir goriilse de burunda kot
kokulu akint1 ve nekroz bulgular: saptanan hastalarda ek
sistemik bulgu olmasa da WG ayiric1 tanida mutlaka goz
o6niinde bulundurulmalidir.

Resim 1a: Debridmanlar sonrasi paranazal MRI.
Resim 1b: Her iki akciger parankiminde gogunlugu
kavitasyon iceren nodiiler lezyonlar.

Resim 2: Akcigerde stipiiratif inflamasyon, vaskiilit ve

nekroz.
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