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Wegener Granulomatozu
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SUMMARY
Wegener’s Granulomatosis

Wegener’s granulomatosis is a rare disease with clinicopato-
logic complex such as glomerulonefritis, granuloma formation
and vasculitis of the upper and lower respiratory tracts, which
results diffuse alveolar hemorrhage.
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OLGU

C.T., 52 yasinda, bayan hasta, ev hanimi. Nefes darlig ile
SSK Siireyyapasa Gogiis Hastaliklar1 Hastanesi’ne basvuran
hastanin oskiiltasyonunda her iki akcigerinde inspiryumda yas
raller duyulmus ve kalp yetersizligi diisiiniilerek hastanemizin
acil dahiliye servisine sevkedilmis. Hastanin bu sirada kahve-
rengi balgami ve oksiiriigii varmis. Ozgecmisinde astim
bronsit var, soygecmisinde 6zellik yok. Fizik muayenede; TA
160/90 mmHg, nabiz 90/dk siniizal ritmde. Kardiyovaskiiler sis-
tem muayenesi normal, her iki akcigerin oskiiltasyonunda
bilateral yaygin yas raller ve yer yer sibilan raller duyuldu.
Sindirim sistemi, liriner sistem ve lokomotor sistem mua-
yeneleri normal bulundu. KBB muayenesinde siniizit bulgu-
lar1 mevcuttu.

Laboratuvar bulgulari; iire 325 mg/dL, kreatinin 5.5 mg/ dL,
SGOT 23 U/, SGPT 18 U/l, ALP 346 U/l, total protein 7.5
g/dL, albumin 3.1 g/dL, globulin 4.4 g/dL, IgG 2.32 g/
(normalden yiiksek), IgA 3.74 g/l, IgM 1.53 g/l, total biliriibin
0.56 mg/dL, direkt biliriibin 0.34 mg/ dL, indirekt biliriibin
0.22 mg/dL, 16kosit 14.700/mm3, Hgb 12.1 g/dL, Htc % 38.9,
PLT 715.000/mm3, sedimantasyon 114/saat, c-ANCA (+),
antids-DNA normal, alfa 1 antitripsin 175 mg/dL. Idrar sedi-
menti; 5-6 eritrosit, 1-2 graniiler silendir, 20-25 l6kosit.
Kemik iligi aspirasyon yaymasi normoselliiler.

Palpabl purpuradan alinan cilt biyopsisinin histopatolojik
incelemesinde, eritema multiforme ile uyumlu bulgular bulun-
du. Perkiitan renal biyopsinin histopatolojik incelemesinde

bazal membran boyunca IgG, IgM ve C3 birikimi, arteriyol-
lerde IgM ve C3 birikimi goriildii (membranéz glomeriilone-
frit).

Akciger PA grafisinde sag hiler dolgunluk, sag akciger orta
zonda kitle goriintimii. Akciger BT de sag akcigerde diffiiz
alveoler hemorajiye ait bulgular. Batin US’de her iki bobrek
ekosunun hafif artig1 disinda 6zellik goriilemedi. Sag akci-
gerde diffiiz alveoler hemorajisi ve bobrek tutulumu olan has-
tanin c-ANCA sonucunun pozitif gelmesiyle Wegener granu-
lomatozu tanist koyduk.

Ug giin ard arda 1 g metil prednisolon ve endoksan 1 g pulse
verildi. Ure 325 mg/dL’den 95 mg/dL’ye, kreatinin 5.5
mg/dL’den 1.7 mg/dL’ye, sedimantasyon 114/saatten 37/saate
indi. Akciger tomografisinde diffiiz alveoler hemoraji goriilen
hastanin tedaviden sonra tomografisi tekrarlandi ve normal
bulundu.

TARTISMA

Wegener granulomatozu, nedeni bilinmeyen, ortalama 40
yaslarinda rastlanilan, kadinlar1 ve erkekleri esit sik-
likta tutan bir hastaliktir (1). Ust ve/veya alt solunum
yollarinin destriiktif tutulumu ile ayni anda glomeru-
lonefritin olmast Wegener granulomatozunu diisiin-
diiriir. Pulmoner infiltratlar ve nodiiller, hastalarin %
50’sinde vardir ve kendilerini 6ksiiriikk, hemoptizi ve
plevritis ile belli ederler (1,2). Rekiirran epistaksis,
mukozal iilserasyon, nasal septal perforasyon, siniizit,
nazal deformite bulunabilir. Fakat, sonunda hastalarin
cogunda (% 75) glomerunefrit gelisir (1-4).

Aktif iiriner sedimentle birlikte olan glomerulonefrit,
pulmoner infiltrat veya nodiiller, bazen diffiiz alveoler
hemoraji ve artmis sedimantasyon hizinin varligi ilk kez
siiphelendirmesi gereken bulgulardir. Bazen nedeni
aciklanamayan anemi ve son yillarda bulunan c-ANCA
pozitifligi ile Wegener granulomatozundan siiphelenilir
(1,4-8).
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Hastalarin % 2’sinde optik sinir iskemisine bagl retro-
orbital psodotiimor gelisir. Ust veya alt solunum yollart
tutulumunda veya glomeriilonefrit varliginda, tanida en
yardimc1 g6z bulgusu proptozistir. Bizi tantya gotiiren
en kuvvetli delil ise, tutulan organlardan alinan biyop-
sidir.

Miyalji, hastalarda genelde mevcuttur. Hastalarin %
60’1nda romatoid faktor (RF) pozitifligine rastlanir. Cilt
lezyonlari, subkiitandz nodiilleri ve palpabl purpuralari
da igerir (1).

Kan tablosunda genelde anemi, trombositoz ve 16kosi-
toz mevcuttur (1,7,9). Kortikosteroid (1 mg/kg/ giin) ve
her ay verilen, pulse intravendz siklofosfamid, tercih
edilen tedavi seklidir. Sistemik tutulum oldugunda diger
secenekler, metotreksat, siklosporin A, yiiksek doz
immiinglobulin ve monoklonal antikorlardir. Tedavi
sirasinda reaktivasyon goriilebilir. Hastaligin aktivitesi
sedimentasyon hizi, c-ANCA diizeyleri ile idrarin
mikroskopik incelenmesi ile kontrol edilir. Wegener
granulomatozundaki erken mortalite % 37 olup, siklikla
respiratuar ve renal yetersizlige baghdir (1,7,10). Biz de
glomerulonefrit bulgular: ile birlikte diffiiz alveoler
hemorajisi olan hastada Wegener granulomatozundan
siiphelendik, c-ANCA’nin pozitif gelmesiyle Wegener
granulomatozu tanisini koyduk.

Churg Strauss sendromundan eozinofilinin olma-
masiyla, Goodpasture sendromundan alfa-1-antitripsin
diizeyinin normal ¢ikmastyla, lenfoid granulomatozisten
de interstisiel nefrit bulunmamas1 ve glomeriillerin
tutulmus olmasi ile ayirict tantya gittik.
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