OLGU SUNUMU

Spontan Pnomotoraksla Gelen Wegener Graniilomatozisli Olgu ve Literatiiriin
Gozden Gegirilmesi

A Case with Wegener Granulomatosis Presenting with Spontaneous Pneumothorax and
Review of the Literature

@ Nur Aleyna Yetkin' @ insu Yilmaz?

"Kayseri Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gdgis Hastaliklari Klinigi, Kayseri, Tuirkiye
2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Allerji ve immiinoloji Klinigi, Kayseri, Tiirkiye

0z

Wegener grantilomatozu olarak da bilinen polianjiitli granilomatoz (GPA), en yaygin olarak akciger, ist solunum
yolu ve bobregi tutan nadir gériilen nekrotizan granlilomat6z vaskdlittir. Akciger tutulumu oldugunda nodiller
ve alveoler kanama gosterebilir. Plevral tutulumda hasta plorezi, plevral eflizyon ve kalinlasma ile basvurabilir.
Pnémotoraks nadir fakat ciddi bir komplikasyondur. Bu zamana kadar literatiirde spontan pnémotoraksla gelen
vaka sayisi sinirlidir. Vakamizda ise astim tanisi ile takip edilen bir hasta; isitme kaybi, sol kolda uyusma ve cgar-
pint1 sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hastanin gekilen akciger grafisinde solda pnomotoraks olmasi lGzerine tiip
torakostomi uygulandi. Cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde, akcigerin gesitli bolgelerinde solid gériinimde
nodiller izlendi. Semer burun olmasi ve isitme kaybi nedeniyle hastada GPA 6n tanisiyla kollajen doku markerlari
gonderildi. Serolojik olarak; indirekt floresan antikor testi (IFAT) ile yapilan antinlkleer antikor (ANA) pozitif, an-
ti-miyeloperoksidaz (anti-MPO) pozitif, perinikleer antinétrofil sitoplazmik antikor (p-ANCA) negatif, sitoplazmik
antinotrofil sitoplazmik antikor (c-ANCA) pozitif olarak geldi. Metotreksat ve metilprednizolon tedavisi ile isitme
kaybinin tamamen diizeldigi izlendi.

Anahtar Kelimeler: Polianjiitli graniilomatozis, pnémotoraks, c-ANCA

ABSTRACT

Polyangiitis-associated granulomatosis (GPA), also known as Wegener granulomatosis, is a rare necrotizing gra-
nulomatous vasculitis most commonly involving the lung, upper respiratory tract and kidney. When there is lung
involvement, nodules and alveolar hemorrhage may be seen. In pleural involvement, the patient may present
with pleurisy, pleural effusion and thickening. Pneumothorax is a rare but serious complication. Until now, the
number of cases presenting with spontaneous pneumothorax is limited in the literature. In our case, a patient,
who was followed up with the diagnosis of asthma applied to our clinic with the complaints of hearing loss,
numbness in the left arm and palpitations. Tube thoracostomy was performed because of pneumothorax on
the left in the chest radiography of the patient. In the thorax computed tomography, solid-looking nodules were
observed in various parts of the lung. Collagen tissue markers were sent to the patient with a prediagnosis of
GPA due to a sad nose and hearing loss. Serologically; both antinuclear antibody (ANA) and anti-myeloperoxida-
se (anti MPO) were positive. Whereas perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibody (p-ANCA) was negative,
cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibody (c-ANCA) was positive. It was observed that hearing loss was
completely resolved with methotrexate and methylprednisolone treatment.
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GIRIiS

Wegener graniilomatozu olarak da bilinen polianjiitis iligkili
granilomatoz (GPA), en yaygin olarak akciger, Ust solunum
yolu ve bdbregi tutan nekrotizan graniilomatoz vaskdlittir
(1). Akciger tutulumu oldugunda bilgisayarli tomografide
genellikle noddller, infiltratlar ve alveoler kanama gostere-
bilir (2). Plevral tutulumda hasta plorezi, plevral eflizyon ve
kalinlasma ile basvurabilir. Pnémotoraks nadir fakat ciddi
bir komplikasyondur. Meydana geldiginde pnomotoraks,
hidropnémotoraks, ampiyem, hemopndmotoraks seklinde
olabilir (3,4). Turkiye’de gorilme sikhgi bilinmeyen bu has-
talkta, bu zamana kadar literatlirde spontan pnémotoraks-
la gelen 20 vaka bildirilmistir. Burada astim tanisiyla takip
edilen ve spontan pndmotoraks ile gelen bir olguyu ince-
ledik.

OLGU RAPORU

Bir bucuk yildir astim tanisi ile tarafimizca takip edilen isit-
me kaybi olan 19 yasinda kadin hasta; alti ay 6nce baslayan
ve progresyon gosteren isitme kaybi ile kulak-burun-bogaz
kliniginde izlenmis. Sonrasinda ise, bir haftadir olan sol
kolda uyusma ve carpinti sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
Gelisinde solunum sayisi 22/dakika olan hastanin gelis tan-
siyonu: 100/60 mm/Hg, Sp0O2: %98, Nabiz: 106/dakika ola-

¢

rak saptandi. Fizik muayenesinde semer burun tespit edilen
hastanin solunum sistemi muayenesinde sol list zonda solu-
num sesleri azalmisti. Cekilen akciger grafisinde solda pné-
motoraks olmasi lizerine hasta klinigimize spontan pnémo-
toraks tanisiyla yatirildi. Hastaya tiip torakostomi uygulandi.
Bilinen travma 6yklsi olmayan hastanin renal ve karaciger
fonksiyonlari normal araliktaydi. Tam kan sayiminda belir-
gin Ozellik yoktu. Tam idrar tetkikinde patolojik bulgu yoktu.
Cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde sol akciger apek-
sinde gaplari 1 cm ye ulasan blebler (Resim 1), sag akciger
orta lob lateral segmentte 3 mm c¢apinda kalsifik ve alt lob
superior segment posteriorunda 5 mm capinda subplevral
yerlesimli solid gorinimde nodil (Resim 2) izlendi. Semer
burun olmasi ve isitme kaybi nedeniyle hastada GPA 6n ta-
nistyla kollajen doku markerlari génderildi. Serolojik olarak;
indirekt floresan antikor testi (IFAT) ile yapilan antintikleer
antikor (ANA) pozitif, anti-miyeloperoksidaz (anti-MPO) po-
zitif, perintkleer antinotrofil sitoplazmik antikor (p-ANCA)
negatif, sitoplazmik antinotrofil sitoplazmik antikor (c-AN-
CA) pozitif olarak geldi. Hastada Sero(+) GPA duslinllip
metotreksat ve metilprednizolon (0.5 mg/kg/giin) baslandi.
Poliklinik kontrollerinde hastanin isitme kaybinin tamamen
diizeldigi izlendi.

Resim 1. Sol akciger lezyonlari, sol akcigerde pnomotoraks hatti ve blebler

Resim 2. Sag akciger lezyonlari, sol akcigerde gogis
tUpilne ait goriinim, sag akcigerde nodler gériinim
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TARTISMA

Wegener granilomatozu, polianjiitli grantlomatoz olarak
yeniden adlandinimistir, antinétrofil sitoplazmik antikor
(ANCA) ile iligkili vaskulitler baslkli genis bir spektrumun
bir bileseni olan kii¢lik-orta damarli bir nekrotizan vaskii-
littir (5). GPA, otorinolarengolojik belirtilerle iliskili bir pul-
mo-renal sendrom ile karakterizedir. Patogenezde genetik
ve mikroplari iceren cesitli karmasik etkilesimler gosteril-
mistir. ANCA'nin GPA'daki inflamasyondan sorumlu oldu-
gu artik yaygin olarak kabul edilmektedir (6,7). Enfeksiyon
veya otoantijenler gibi cevresel uyaranlara karsi bagisiklik
diizenleyici kusurlar, Th1l ve Th17 sitokinlerinin (IL-17, TNF
ve IFN-gama) asiri Uretimine yol acar, bu da iltihaph bir
grantlomatoz vaskiler lezyonun gelismesine yol acgabilir
(8). Galismalar hastalarin % 90'inda st solunum tutulumu
oldugunu gostermektedir. Daha nadir olarak artrit, nérolo-
jik disfonksiyon, oftalmik bozukluklar ve kutanoz lezyonlar
(purpura ve Ulserasyon) gibi diger organ sistemlerini etkile-
yebilir (9). En erken sikayet genellikle burun ve sinls agrisi,
sinls tikanikhigl, pardlan burun akintisi, burun Ulseri, burun
kanamasi ve orta kulak iltihabi gibi tst solunum yolu prob-
lemleridir. Klasik otorinolarengolojik semptomlar GPA'nin
ilk klinik belirtisi olabilir, ciinki Gst solunum yolu vakalarin
% 70-100'Unde yer alir. Burun boslugu ve paranazal sinisler,
bas ve boyun bélgesinde (%85-100) en sik tutulan bolgeler-
dir, oysa otolojik hastalik vakalarin yaklasik %35'inde (%19-
61) bulunur (10). Solunum ve bébrek bulgularindan 6nce
izole kulak tutulumu nadiren bildirilir (11). Bunun sebebi
ise bizim vakamizda oldugu gibi taninin atlanmasi olabilir.
Bizim hastamizda da literatiirle uyumlu olarak Gst solunum
yolu tutulumunun belirtisi olan semer burun, isitme kaybi
mevcuttu.

Hastalarin yaklasik %50'si bilateral veya unilateral pulmo-
ner infiltrat ile basvurmaktadir. Kavitelesen veya kaviteles-
meyen pulmoner nodiiller (‘coin’ lezyonlari olarak da bilinir)
de goralur. Nodiller sayi olarak ve boyut olarak degisiklik
gosterebilir, ancak genelde nodil sayisi tipik olarak 10 ta-
neyi gegmez (12). Olgularin %15-20'sinde de plevral efiiz-
yon bildirilmistir (2). Mortalite ve morbiditesi yuksek diffiz
alveoler hemoraji de goriilebilir (13,14). Plevral tutulumda
hasta plorezi, plevral eflizyon ve kalinlagsma ile basvurabilir.
Pnomotoraks nadir bir komplikasyondur. GPA ile iliskili pno-
motoraks icin risk faktérleri ve nedenleri belirsizdir. Pno-
motoraks veya enfeksiyon gelisti§inde, birincil hastalik igin
immunsuprese tedavi yaklasiminin dnemli yonleri hakkinda
fikir birligi yoktur. GPA iliskili pnédmotoraksin insidansi ¢ok
disuktir. Ancak, uygun sekilde tedavi edilmezse 6lim orani
oldukga yiksek olabilir. Yirmi bes vakayi analiz eden bir der-
lemede olgu serilerinin yas ortalamasi 44 olup, erkek/kadin
orani 2.6 olarak bulunmustur (15). Bizim vakamiz yas olarak
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literatlre gore daha genc vakaydi. Bizim vakamizda oldugu
gibi sekiz hastada pndmotoraks gelistikten sonra GPA tanisi
konulmustu.

GPA'nin klinik stphesini siklikla, vakalarin %82-96'sinda
pozitif gorilen ANCA testi takip eder (16). GPA igin c-AN-
CA'nin oldukga spesifik oldugu ve c-ANCA ftitrelerinin dog-
rudan GPA hastalig aktivitesi ile iliskili oldugu bildirilmistir
(17). GPA'y1 teshis etmek ve hastaligi diger vaskiilitlerden
ayirmak icin gesitli tani kriterleri 6nerilmistir. DeRemee ta-
rafindan 6nerilen ELK (Ear: kulaklar, burun ve bogaz veya
st solunum yolu, Lung: akciger, Kidney: bobrek) teshis icin
ANCA kullanir (14). Bu kriterlere gore, ELK ile ilgili herhangi
bir tipik bulgu, pozitif c-ANCA veya tipik histopatolojik bul-
gu ile birlikte GPA tanisi igin yeterlidir (14). Bizim hastamiz
da c-ANCA(+) ,uyumlu akciger radyolojik bulgulari, kulak ve
burun tutulumu ile teshisi koyulmustur.

Mevcut tedavi secenekleri, hastalari sinirli veya ciddi hasta-
liga katilim derecesine gore siniflandirmaya dayanmaktadir.
Siddetli hastalik, hayati tehdit eden aktif glomerilonefrit,
pulmoner kanama, serebral vaskiilit, progresif periferik
veya kraniyal néropati, gastrointestinal kanama, perikardit,
orbital psédotlimor veya miyokarditi iceren durumlari ige-
rir. Bu durumlarda siklofosfamid kullanmasi 6nerilir. Tedavi
iki asamada siniflandirilir: indiiksiyon fazi ve idame fazi. Yay-
gin olarak kullanilan ajanlar, siklofosfamid, glukokortikoid-
ler, rituksimab, azatiyoprin, metotreksat ve plazmaferezdir
(2,9). Biz ise bu vakada metotreksat ve metilprednizolon
tedavisi uyguladik.

SONUC

Organ tutulumunun genis oldugu multidisipliner yaklagim
gerektiren sistemik bir hastalik olan GPA, tedavi edilmeyen
vakalarda sinirli formdan ¢ikip yaygin hastalik olabilir. iler-
leyen vakalarda mortalite ve morbiditesi artabilir. Spontan
pnoémotoraks, hastaligin nadir bir klinik prezentasyonudur.

Bilgilendirilmis onam: Olgu raporu Oncesi hastanin yazil
onami alinmistir.

Cikar gatismasi: Yazarlar tarafindan ¢ikar catismasi olmadigi
bildirilmistir.

Finansal destek: Yazarlar tarafindan finansal destek olma-
digi bildirilmistir.

Yazar Katkilari: Calisma Konsepti/Tasarim- N.AY., I.Y.; Veri
Toplama- N.AY.; Veri Analizi/Yorumlama- N.AY., iY.; Yazi
Taslagl- N.AY., 1Y, icerigin Elestirel incelemesi- iY.; Son
Onay ve Sorumluluk- N.AY., i.Y.; Malzeme ve Teknik Destek-
N.AY., LY.; Stipervizyon- N.AY,, LY.
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