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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Kresentik glomeriilonefritle basvuran bir Wegener graniilomatozu olgusu

Wegener granulomatosis presented with crescentic glomerulonephritis: Case
report
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OzZET

Wegener granulomatozu gocukluk caginda nadir gordlen,
tedavi edilmediginde morbidite ve mortalite ile seyredebi-
len bir vaskdulittir. Bagvurusunda pulmoner renal sendrom
tablosunda olan 10 yasindaki bir kiz hasta sunuldu. Yapi-
lan tetkikler sonucunda Wegener Granllomatozu tanisi
konup immunosupresif tedavi baglandi. Bébrek biyopsisi
kresentik glomerulonefrit ile uyumluydu. Hasta su anda
evre 4 kronik bdbrek yetmezligi tanisi ile takip edilmek-
tedir.

Anahtar kelimeler: Kresentik glomerulonefrit, wegener
granilomatozu, gocuk

GIRIS

Wegener Graniilomatozu (WG) baslica solunum
sistemini ve bobregi tutan, etyolojisi bilinmeyen,
cocukluk ¢aginda nadir goriilen sistemik bir vas-
kalittir.! Tturk Cocuk Vaskiilit Calisma grubunun
yaptig1 ¢alismada 5 y1l i¢inde sadece bir WG olgusu
saptanmugstir.” Etkin immunosupresif tedavi yapil-
madiginda hastalik hizla ilerleyebilmektedir, hatta
fatal seyredebilir.! Genellikle sinopulmoner semp-
tomlarla bagvururlar, renal semptomlar ge¢ bulgu-
dur.? Bagvurusunda pulmoner-renal sendromu olan
ve WG tanist konulan bir ¢ocuk olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Oksiiriik, nefes darlig1, solukluk sikayetleri ile ge-
tirilen 10 yasindaki kiz hastanin hikayesinden 5-6
giinden beri kuru vasifta oksiirdiigii, eforla nefes

ABSTRACT

Wegener granulomatosis is a rare vasculitis in childhood
and is associated with morbidity and mortality in untreated
cases. We reported a 10 year-old female who presented
with pulmonary renal syndrome. Laboratory investiga-
tions revealed the diagnosis of Wegener granulomatosis,
and immunosuppressive therapy was started. Renal bi-
opsy was consistent with crescentic glomerulonephritis.
The patient has been still followed-up with stage 4 chronic
kidney disease.
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darliginin oldugu ve bu arada soluklasip halsizlesti-
&i 6grenildi. Bagvurduklar saglik biriminde akciger
infeksiyonu tanis1 konup oral antibiyotik tedavisi
(klaritromisin) verilmis ve ilact kullanmasina rag-
men sikayetleri devam ettigi icin hastanemize bag-
vurdu. Ozgegmisinin sorgulanmast ile yaklasik 2 y1l
once nefes darlig1 sikayeti ile doktora bagvurdugu,
larenjit teshisi konup 3 kez 6 ay ara ile anestezi al-
tinda solunum yolu dilatasyonuna yonelik islem
yapildigi, o donem akcigerinde nodiil oldugunun
sOylendigi oksijen tedavisi ile akciger bulgularinin
diizeldigi, ayrica zaman zaman burun kanamasi, ag-
zinda yara ¢ikma ve bas agrisi sikayetlerinin oldugu
ve son 10 giinde kilo kaybettigi 6grenildi. Solunum
yolunda darlik sebebiyle hastanede yatarak tedavi
gordiigii donem burun mukozasi ve trakeadan bi-
yopsi alindig1, biyopside metaplastik degisiklikler
iceren iltihapli mukoza 6rnekleri, iltihabi graniilas-
yon dokusu goriildigl 6grenildi.
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Hastamizin ilk fizik muayenesinde genel duru-
mu orta, suur agik, halsiz goriinimde ve postnazal
akintis1 vardi. Cilt ve mukozalar soluktu. Her iki
hemitoraksta krepitan ral duyuluyordu. Kalp ritmik,
tagikardikti. Laboratuvar incelemelerinde idrar tet-
kikinde 3+ protein ve mikroskobisinde bol eritrosit,
graniiler ve eritrosit silendirleri vardi. Kan {ire azotu
(BUN) 45 mg/dl, kreatinin 3.5 mg/dl, hemoglobin
6.9 gr/dl, beyaz kiire sayist 8390/mm?, retikiilosit
%]1, eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) 120 mm/
saat olarak tespit edildi. Renal ultrasonografisinde
sag bobrek 9.0 cm, sol bobrek 9.5 c¢m, bilateral bob-
rek ekosu grade 3 artmisti. Akciger grafisinde bila-
teral yama tarz1 infiltrasyon vardi (Resim 1).

Resim 1. Postero-anterior akciger grafisi. Her iki
akcigerde periferik yerlesimli yamali konsollidasyon
alanlari izlenmektedir.

Mikroskopik hematiirisi, bobrek yetmezligi,
anemisi ve posterior- anterior akciger grafisinde her
iki akcigerde yama tarzinda infiltrasyonu olan hasta
pulmoner-renal sendrom tanisiyla yatirildi. Bobrek
ve akciger tutulumu olan hastanin siniis inflamas-
yonunun da olmast ve daha 6nce solunum yolunda
darlik hikayesi olmas1 ve o dénem yapilan biyopsi-
sinin graniilomatdz inflamasyon ile uyumlu olmasi
sebebiyle WG tanisi diistiniildii.

Toraks ve paranazal siniis bilgisayarli tomogra-
fisi (BT) WG ile uyumluydu. Toraks BT’sinde her

iki akcigerde yaygin yerlesimli, birbirleri ile birles-
me egiliminde olan yamali tarzda alveoler konsolii-
dasyon alanlar1 ve buzlu cam goriiniimleri izlendi.
Periferik akciger alanlar1 korunmustu (Resim 2).
Paranazal siniis BT ’sinde pansintizit ile uyumlu ola-
rak tiim paranazal siniislerde yumusak doku dansi-
tesinde goriiniim izlendi (Resim 3).

Resim 2. Toraks BT. Subkarinal dizeyden gecen
aksiyel kesitte parankim penceresinde yaygin yer-
lesimli, yamali tarzda konsolidasyon alanlari izlen-
mektedir. Parankim periferde korunmustur.

Resim 3. Paranazal sinlis BT. Koronal reformat
kesitte pansinizit ile uyumlu olarak parazanal si-
nuslerde yaygin olarak yumusak doku dansitesinde
goérundmler izlendi.
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Resim 4. Bobrek biyopsisi preparati (H&E)

Bobrek biyopsisi kresentik glomeriilonefrit ile
uyumlu bulundu (Resim 4). Immunfloresan boya-
ma negatifti. Sitoplazmik- antindtrofil sitoplazmik
antikor (c-ANCA) pozitifti. Anti-glomerular bazal
membran (anti-GBM) antikoru, p-ANCA, antifos-
folipit ve antikardiolipin antikorlar negatifti ve se-
rum kompleman C3, C4 seviyeleri normaldi. Oral
siklofosfamid, intravendz (IV) pulse metilpredni-
zolon ve plazma degisimi tedavileri baglandi. Do-
kuz kez plazma degisimi yapildi. Takibinde BUN
degerinde artig olmasi iizerine akut periton diyalizi
yapildi. Tekrar IV pulse metilprednizolon verildi.
[zleminde kreatinin klirensinin 30 ml/ dk/ 1.73 m?
degerine yiikselmesi lizerine diyalize son verildi.
Hasta su anda evre 4 kronik bobrek yetmezliginde
izlenmektedir.

TARTISMA

Oksiiriik, nefes darlig1, halsizlik sikayetleri ile bas-
vuran hasta akcigerlerindeki bulguya ilaveten pro-
teiniiri, hematiiri, bobrek yetmezligi de olmasi do-
layisiyla pulmoner-renal sendrom olarak degerlen-
dirildi. Pulmoner-renal sendrom pulmoner hemoraji
ve glomeriilonefritin birlikte goriildiigi klinik bir
durum olup romatizmal hastaliklar, trombotik mik-
roanjiopati, Good-Pasture sendromu, ilag iligkili
ANCA-porzitif vaskiilit, idiyopatik pulmoner-renal
sendrom, sistemik vaskiilitler olmak tizere birgok
sebebi vardir (Tablo 1).4

Tablo 1. Pulmoner renal sendrom sebepleri*

Goodpasture sendromu

ANCA pozitif sistemik vaskailitler
Wegener granilomatozu
Mikroskopik polianjitis
Churg-Strauss sendromu

ANCA negatif sistemik vaskulitler
HSP
Mikst kriyoglobulinemi
Behcet hastaligi
IgA nefropatisi

ANCA pozitif idiyopatik pulmoner renal sendrom

ilac iliskili ANCA pozitif vaskiilitler
Propiltiourasil
D-penisilamin
Hidralazin
Allopurinol
Sulfasalazin

Romatizmal hastaliklar
SLE
Skleroderma
Polimiyozit
Mikst kollajen doku hastaligi

Trombotik mikroanjiopati (hemolitik Gremik sendrom,
antifosfolipid sendromu)

Pediatrik literatlirde sistemik lupus eritema-
tosus (SLE), ANCA iligkili sistemik vaskiilitler ve
Good-Pasture sendromu pulmoner renal sendromun
en sik sebebi olarak bildirilmektedir.” Hastamizin
klinik ve laboratuvar bulgulari romatizmal hastalik-
larin kriterlerini saglamiyordu. Good-Pasture send-
romunda anti-GBM antikoru pozitiftir ve immunf-
loresan boyamada anti-GBM antikorlarinin bazal
membranda ¢izgisel tarzda depolandigi gozlenir.®
Hastamizda anti-GBM negatifti ve bobrek biyopsisi
immunfloresan boyanma gostermedi. Olgumuzda
pulmoner renal sendroma yol agan ilaglar1 kullanma
hikayesi yoktu. Trombotik mikroanjiopati endotel
hiicre zedelenmesi, trombiis olusumu ve mikroan-
jiopati sonucu gelisen hemolitik anemi, trombo-
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sitopeni ve organ disfonksiyonlari ile karakterize
bircok klinikopatolojik durumu tanimlamaktadir.’”
Hastamizda hemolitik anemi ve trombositopeni ol-
madigindan dolay1 bu taniy1 diistinmedik.

Idiyopatik pulmoner renal sendromda ANCA
pozitiftir, pauci-immun nekrotik glomerulonefrit ve
pulmoner kapillerit vardir, fakat sistemik vaskiilit
bulgusu bulunmaz.* Halsizlik, kilo kaybi, artralji,
akcigerde bilateral yama tarzi infiltrasyon, tekrar-
layan siniizit, anemi, ESH yiiksekligi, mikroskopik
hematiiri, proteiniiri, graniiler ve eritrosit silendir-
leri, BUN, kreatinin yiiksekligi, hipoalbliminemi,
ANCA pozitifliginden dolay1 hastada vaskdilit ta-
nist disitiniildii. Agiklanamayan akciger veya bdb-
rek hastali§ina ilaveten 16kositoz, eozinofili, hipo-
komplementemi, kriyoglobulinemi, dolagan immun
kompleksler, trombositoz, ESH yiiksekligi bulgula-
rindan bir veya daha fazlasi olan olgularda ayirici
tanida vaskiilitler diistiniilmelidir.® Vaskiilitlerden
Henoch-Schénlein purpurasi (HSP), mikst kriyog-
lobulinemi, Behcet hastaligi, IgA nefropatisi, WG,
mikroskopik polianjitis ve Churg-Strauss sendro-
mu pulmoner-renal sendroma sebep olabilmektedir.
Bunlardan WG, mikroskopik polianjitis, Churg-
Strauss sendromunda ANCA pozitifligi goriilebil-
mektedir.*

Hastamizin bobrek biyopsisi kresentik glome-
rilonefrit ile uyumluydu. Kresentik glomeriilonefrit
immiin kompleks birikimine gore anti-GBM anti-
korlar1 pozitif tip (Good-Pasture sendromu), immun
kompleks birikimi ile seyreden tip (akut poststrep-
tokokal glomerulonefrit, SLE, HSP, IgA nefropatisi,
membranoproliferatif glomerulonefrit, idiyopatik)
ve Pauciimmun tip (mikroskopik polianjitis, WG,
Churg-Strauss sendromu, idiyopatik) olmak tizere 3
tipe ayrilmaktadir. Pauciimmun tipte immun komp-
leks birikimi ya hi¢ yoktur veya ¢ok azdir ve ANCA
pozitifligi goriilmektedir. Idiyopatik pauciimmun
glomeriilonefritte bobrek disi tutulum yoktur.® Mik-
roskopik polianjitis kii¢iik damarlari tutan sistemik
nekrotizan vaskiilittir ve graniilomatoz inflamasyon
goriilmez.! Hastamizin yaklasik iki yil dnce yapil-
mis olan burun mukozasi ve trakea biyopsisinde
graniilomatoz inflamasyon goriilmiis oldugundan
bu taniy1 diistinmedik. Churg Straus Sendromunun
en onemli bulgularindan olan astim ve belirgin eo-
zinofili hastamizda yoktu.

Tablo 2. Cocuklardaki Wegener granilomatozu igin EU-
LAR/PReS tani olgltleri®

» Anormal idrar tetkiki (hemattiri ve/veya belirgin proteindiri)
« Biyopside graniilomat6z inflamasyonun goésterilmesi

» Nazal sinus inflamasyonu

» Subglottik, trakeal veya endobronsial darlik

» Anormal akciger grafisi ve/veya bilgisayarli tomografisi

* PR-3 ANCA veya C-ANCA boyanmasi

Wegener graniilomatozu tanist i¢in EULAR/
PReS tan1 6l¢iitlerinden {igiinii saglamak gereklidir,
hastamiz 6l¢iitlerin altisin1 da saglamaktaydi (Tablo
2). Wegener graniilomatozu baslica bobrek, iist ve
alt solunum yolunu tutan nekrotizan graniilomatoz
vaskiilittir. Kiiglik-orta ¢apli damarlar etkilenir.?
Cocuklarda ¢ok nadir goriiliir. Ates, halsizlik, kilo
kayb1 gibi nonspesifik semptomlar yaygimdir. Ust
solunum yolu semptomlari siniizit, burun kanama-
s1, orta kulak iltihabi, seste kabalasma seklindedir.
Graniilomatoz inflamasyon mukozal iilserasyon ve
nazal septada perforasyona yol acgabilir. Pulmoner
tutulum asemptomatik pulmoner infiltrasyon sek-
linde olabilecegi gibi Oksiiriik, hemoptizi, plorit,
dispne seklinde belirti verebilir. Hayati tehdit eden
pulmoner hemoraji de goriilebilmektedir.! Bobrek
tutulumunun goriilme olasilig1 hastalik ilerledikge
artar.’> Laboratuvar testlerinden c-ANCA WG igin
cok spesifiktir.! Tedavi edilmediginde WG genel-
likle hizli progresyon gosterir, hatta fatal seyrede-
bilir. Hastaligin standart tedavisinde siklofosfamid
ve sistemik kortikosteroidler kullanilmaktadir. Kre-
sentik glomeriilonefrit varliginda ilaveten plazma
degisimi tavsiye edilmektedir.*® Azotioprin ve me-
totreksat gibi diger immunsupresifier de faydalidir.!

Bu vaka sebebi ile Wegener graniilomatozunda
erken tan1 konmasinin geri doniisiimsiiz bobrek yet-
mezliginin énlenmesi agisindan ¢ok dnemli oldugu-
nu hatirlatmak istedik.
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