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OZET

Wegener granilomat ozu, 6zellikle tist solunum
yolu, akciger ve bébrekleri tutan nekrotizan gra-
nilomatoz vaskilitle tanimlanan bir hastaliktir.
Sinirli ve yaygin olmak tzere iKi tipi vardir. Sinirl
tipte bobrek tutulumu ve sistemik vaskiilit bulgu-
lar1 yoktur ve prognozu daha iyidir. Gortlintiileme
yontemlerinde genellikle Kavitasyonla kendini
gosterir. Nefes darhid@ ve gogdiis adrisi sikayetleri ile
Klinigimize basvuran 42 yasindaki kadin hastanin,
toraks bilgisayarli tomografisinde sol akcigerde
iki adet nodul saptandi ve metastatik akciger
hastali@i 6n tanisi ile ¢ekilen pozitron emisyon
tomografisinde lezyonlarda malignite ile uyumlu
artmis FDG tutulumu izlendi. Tanisal amach
operasyon uygulandi ve nodutllerin histopatolojik
inceleme sonucu Wegener graniilomatozu olarak
degderlendirildi. Olgumuz wegener granillomato-
zunun nodiler formunun nadir gérulmesi nedeni
ile literattr esliginde sunuldu.

GIRiS

Wegener graniilomatozu (WG) o6zellikle ust
solunum yollar1 (USY), akciger ve bdbrekleri
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SUMMARY

Wegener granulomatosis is a necrotising granulo-
matous vasculitic disease that especially involves
upper respiratory tract, lung and kidney. Patients
were categorized as having severe or limited
disease. No kidney involvement and systemic
vasculitis are present in limited disease prognosis
is better. It is usually characterized with cavitation
in imaging modalities. A 42-years-old female
patient that presented with dsypnea and chest
pain, having two nodules in left lung in thoracic
computerized tomoghraphy, with an FDG uptake
consistent with malignancy by positron emission
tomography. Exploratory thoracotomy is applied
and the patient is diagnosed with wegener
granulomatosis in histopatological evaluation.
Our case is presented for the nodular form of
this disease is quite rare with the review of the
literature.

tutan nekrotizan grantilomatéz vaskiilitle
tanimlanan bir hastaliktir (1-3). Kadinlarda
daha sik rastlanan smirli formunda USY ve
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akcigerler tutulurken, yaygin formunda bob-
rekler de tutulmustur ve erkeklerde daha sik
goraliir (4). Bu calismada, toraks bilgisayarl
tomografisinde (BT) sol akcigerde iki adet
inhomojen nodil saptanan tanisal amach
operasyon uygulanan, nodiillerin histopato-
lojik inceleme sonucu WG olarak dederlendiri-
len 42 yasindaki kadin olgu, nadir goriilmesi
nedeniyle literatiir esliginde sunulmaktadir.

OLGU

42 yasinda kadin olgu, nefes darhd ve gogus
adnis1 sikayetleri ile bagvurdu. Ozgecmisinde

iki y1lldir mevcut olan 6ksiriik sikayeti nedeni

ile astim tedavisi mevcuttu. Soyge¢misinde
bir 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde vital
bulgulan tasikardi haricinde normaldi. Solu-
num sistemi muayenesinde solunum sesleri
bilateral kabalasmisti, diger fizik muayene
bulgulan olagandi. Meme muayenesinde pato-
lojik bulgu saptanmadi. Laboratuar degerle-
rinde, hemoglobin: 10.6 g/dl, hematoKrit:
%233.5, beyaz kiire sayisi: 8.5 10 e/mmE,
trombosit sayisi: 318 10 e/mmE idi. Eritrosit
sedimentasyon hizi 22 mmy/saat idi. Rutin
biyokimyasal degerleri normaldi. Cekilen PA
AC grafisinde sol alt zonda, diafragmanin
hemen flzerinde yerlesmis, yaklasik 1.5 cm’lik,
diizgun sinirli, inhomojen dansite artisi izlendi.

Toraks BT’'de sol akciger alt lobda 1 cm ve
1.5 cm caph 2 adet nodul saptandi (Resim 1).
Pozitron emisyon tomografisinde (PET/CT)
parankimal nodiler lezyonlar ile uyumlu
alanlarda artmis (sirasiyla SUVmax: 6.6 ve
3.7) 18FDG tutulumu izlenmisti. Sag over ve
uterus ile uyumlu alanlarda hafif diizeyde
artmis hipermetabolik 18FDG tutulumu sap-
tanmis olup bulgularin hastanin ¢ekim halin-
de mevcut olan menstrtiel siklusu ile uyum-
lu olabilecedgi belirtilmisti.

Radyolojik goériinimiin metastatik pulmoner
nodiillere benzemesi, PET/CT’'de ekstrapul-
moner bir primer bir timor tespit edilmese
de pulmoner metastaz gortilebilme ihtimali
nedeniyle nodiillerin o6ncelikle metastatik
olabilecedi 6ngoriildigiinden ve radyolojik
olarak tespit edilemeyecek nodullerin de
palpasyonla saptanabilmesi agisindan acik
cerrahi girisim planlandi. Simirli torakotomi
ile alt lobdaki her iki nodiile "wedge rezek
siyon' operasyonu uygulandi. intraoperatif
yapilan 'frozen" inceleme sonucu 'benign,
nekrotizan dgrantilomatdéz inflamasyon ile
uyumlu" olarak rapor edildi. Postoperatif do-
nemde komplikasyon gelismeyen olgu besinci
gunde taburcu edildi. Kesin histopatolojik
inceleme sonucu "Wegener graniilomatozu
ile uyumlu" olara k rapor edildi (Resim 2).

Resim 1. Toraks BT’de sol akciger alt lobda iki adet pulmoner nodiil izlenmekte.
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Resim 2. HE ile boyanan preparatta intramural

nekrotizan granuloma ait goruniim
izlenmekte.

Olgunun intraoperatif olarak alinan 6rnek-
lemelerinden yapilan mikrobiyolojik calis-
malarinda tuberkiloz direkt bakisi menfi
olarak saptandi, mantar Kulttirti, tiibberkuloz
Kualtirii ve non-spesifik kiiltir 6érneklerinde
lireme izlenmedi. Hastanin postoperatif ince-
lemelerinde, paranazal siniis BT'de bilateral
etmoidal sinusler ve maksiller sinuslerde
kronik sintizitle uyumlu bulgular saptandi.
c-ANCA sonucu pozitif bulundu. Olgu wegener
granulomatozu tanisi ile romatoloji Klinigine
yonlendirildi.

TARTISMA

Wegener graniilomatozu, tst ve alt solunum
yollan ile bobrekleri, sik olmasa da goz, kulak,
eklemler, deri, sinir sistemi ve kalbi de tuta-
bilen multisistemik grantilomatéz vaskulit
ile karakterize bir hastaliktir (1-3). Nadir
gorulmekte olup prevalansinin 3/100000
oldugu tahmin edilmektedir (2). Sinirh ve
yaygin olmak tizere iki tipi vardir. Siirh
tipte bébrek tutulumu ve sistemik vaskiilit
bulgulan yoktur ve prognozu daha iyidir.

Ust solunum yolu hastah@ yaygin olarak
puriilan veya kanl akinti, epistaksis, sintzit
ve otitis media ataklan ile kendini goster-
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mektedir (5). Bizim olgumuzda da, post
operatif donemde cekilen paranazal sintis
BT’de bilateral etmoidal sintisler ve maksil-
ler sinuslerde kronik sinuzitle uyumlu bul
gular saptandi. Alt solunum yolu belirtileri
hastalarin %90’inda mevcut olup Oksiiriik,
dispne ve hemoptizi en sik gorillen semp-
tomlardandir. Bizim olgumuzun da basvuru
sikayeti Oksurik olup astim nedeniyle tedavi
gdérmekteydi. WG’de pulmoner tutulum yak-
lasik %70’dir (4). Pulmoner tutulumu olan
vaskillitler icinde en sik gorulen vaskulit
tablosudur ve graniilomatdz inflamasyona
eslik eder (4). Klinik, nonspesifik akciger has-
talidindan, hizh ilerleyen erigkin sikintili solu
num sendromuna kadar degismektedir (5).

Wegener granulomatozlu hastalarin ¢ogunlu-
dunda toraks BT’de patolojik bulgular izlen-
mektedir. En yaygin bulgu birkac mm’den
birkag¢ cm’ye kadar degisen buyukliikte,
multipl bilateral nodiiller veya parankimal
infiltrasyonlardir. infiltrasyonla beraber kavi
tasyonlar veya nodillerde kavitasyonlar ola-
bilir (1,6). Cogu zaman akciger tiiberkiillozu
ile ayirici tanisi yapilmalidir. Bizim olgumuz-
da saptanan nodiiller solid kitle seklinde
izlenmekteydi. Bu nedenle 6n tani olarak
tuberkiiloz ve WG ayirici tanida dusuntilme-
di. Cekilen PET-CT"de, nodiillerde malignite
ile uyumlu goériinim mevcut olmas! bizim
olgumuzda daha c¢ok metastatik akciger
hastaligi lehine yorumlandi ancak literatiit
incelendiginde, bazi calismalarda wegenei
granulomatozunda da, bizim hastamizda da
oldugu gibi, PET-CT’de artmis FDG tutulumu
saptandiqi bildirilmistir (7,8).

Wegener graniilomatozu olan hastalarin ¢ogun-
lugunda ANCA gelistirmektedir, c-:ANCA bu
hastalikta hakim olan ANCA’dir. Diger vasku
lit smiflarinda oldugu gibi, ANCA'nin WG
patogenezinde primer rolii oynadigina dair
acik kanit yoktur (9). Tedavi edilmemis olgu-
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larda c-ANCA diize yi %90'nin tizerinde yuksek
bulunmakta, remisyonda ise seviyesi azal-
maktadir. Olgumuzun postoperatif dénem-
de bakilan c-ANCA’s1 pozitif bulundu ve
hastamizin tanisin1 destekler nitelikteydi.

Wegener dgrantilomatozisinin histopatolojik
ozellikleri intravaskiiler veya ekstravaskiiler
granulom olusumu ile birlikte Kiiguk arter-
lerin ve venlerin nekrotizan vaskulitidir. Ak-
ciger tutulumu biyopside hemen her zaman
dedgismeden, bizim olgumuzda da oldugu
gibi, tipik nekrotizan granulomat6z vaskiilit
olarak goriilmektedir (9).

Hastaligin tanis1i icin ELK Klasifikasyonu
Kullanilabilir ki, buna goére E-kulak burun
bogaz, L-akciger, K-bobrek tutulumunu ifade
etmektedir (4). Hastalarda E, L ve K ile
tanimlanan bu bdlgelerin tek basina veya
iKili, ticli kombinasyon seklinde tutulumlari
saptanabilir. ELK tutulumlarindan biri, pozi-
tif biyopsi veya yliksek serum c-ANCA du-
zeyleri ile birlikte oldugunda tam1 konulabi-
lir. Amerikan Romatoloji Dernegdi’'nin 6ner-
digi tam Kkriterleri de tanmida Kkullanilabilir.
Bunlar; nazal veya oral inflamasyon (ulser-

ler, purulan veya kanlh akinti), anormal aKci-
der radyolojisi, mikrohematiiri veya anormal
idrar sedimenti ve biyopside granillomat6z
inflamasyonun gosterilmesidir. Bu 4 Kkriter-
den en az 2’sinin olmasi halinde WG tani-
sindan s6z edilebilir. Hastamizda saptanan
bulgular tani acisindan her iki Klasifikas-
yona da uymaktadir.

Wegener grantiilomatozu tedavi edilmezse
olumciuldir ve ortalama yasam tedavisiz
olgularda bes aydir (1). Tedavi verilen olgu-
larda 1 yilhlk yasam %90, 5 yillik yasam %76’dir
(4). Glukortikoidler tek basina semptomatik
bir diizelme yapar, fakat seyri lizerinde buiyuk
bir etkisi yoktur (9). Glinumiizde standart
tedavi siklofosfamid ve prednizolondur. Bu
tedavi ile belirgin diizelme %90, tam remis-
yon %75 dir (9).

Sonug olarak, multipl ve PET/CT’de malignite
duzeyinde artmis FDG tutulumu olan akKci-
der nodiillerinin tanisinda dncelikle akciger
metastazi akla gelse de, 6zellikle kronik ust
solunum yolu semptomlart da eslik eden
olgularda Wegener grantilomatozu da ayirici
tanida akilda bulundurulmahdir.
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