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Olgu Sunumu / Case Report

Pulmoner Arter Anevrizmasi ile Nazal Septal Perforasyonun Beraberligi

The Coexistence of Pulmonary Artery Aneurysm and Nasal Septal Perforation
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Kirk bes yasindaki erkek hasta bir haftadir var
olan yan agrisi, 6ksurlk ve nefes darligi yakinma-
lariyla bagvurdu. Hastanin sekiz yildir kronik obst-
rilktif akciger hastaligi tanisi vardi. ilk cekilen ak-
ciger grafisi sol alt zonda bir infiltrasyon oldugunu
gosterdi. ikili antibiyotikten olusan tedaviye rag-
men kaviter bir lezyon gelisti. Toraksin bilgisayar-
I tomografisinde iki tarafli kaviter lezyonlar ve ana
pulmoner arterlerde anevrizma oldugu goérlldi.
Daha sonra hasta agzinda tekrarlayan Ulserler
olustugunu ifade etti. Ancak rinoskopide nazal
septal perforasyon gézlendi. Nazal septum ve ya-
nak mukozasindan alinan biyopsiler kesin taniyi
koydurtamadi.

Anahtar Sézcukler: Wegener granilomatozu; vaskulit; anevrizma.

A 45-year-old male patient presented with a one
week history of pleuritic chest pain, cough, and
breathlessness. He had a diagnosis of chronic
obstructive pulmonary disease for eight years. His
initial chest radiograph revealed left lower zone
infiltration. A cavitary lesion developed despite
treatment with two antibiotics. Thorax computer-
ized tomography scan revealed bilateral cavitary
lesions and aneurysms in the main pulmonary
arteries. Later, the patient reported recurrent oral
ulcers, but rhinoscopy demonstrated nasal septal
perforation. A definitive diagnosis could not be
established despite biopsies from the nasal sep-
tum and buccal mucosa.

Key Words: Wegener’s granulomatosis; vasculitis; aneurysm.

Yaklasik sekiz senedir kronik obstriiktif akci-
ger hastaligi (KOAH) tanus ile gesitli bronkodi-
latator ilaclar kullanan 45 yasindaki erkek hasta
nefes darlig1, oksiiriik ve sar1 renkli balgam ya-
kinmalariyla poliklinige basvurdu. Otuz paket
yili sigara Oykiisii veren hastanin fizik muaye-
nesinde siyanoz, akciger oskiiltasyonunda yay-
gin sibilan ronkiisler ve kaba raller duyuldu.
Elektrokardiyografide (EKG) p pulmonale go-

riildii ve puls oksimetrede hemoglobin satiiras-
yonu %66, arter kan gazinda pH 7.42, PO, 35.2
mmHg, PCO, 45 mmHg olarak ol¢tildi. Eko-
kardiografide (EKO) pulmoner arter sistolik ba-
sinc1 80 mmHg ve 3-4. derece trikiispid yetmez-
ligi saptandi. Solunum fonksiyon testlerinde
FVC 3130 ml (%65), FEV1 1790 ml (%45),
FEV1/FVC %57 olarak bulundu. Kronik obst-
riiktif akciger hastaligr (KOAH), kor pulmonale
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ve solunum yetmezligi tanilariyla yatirilan has-
tada sag yanakta sislik ve agr1 olusunca kulak-
burun-bogaz konsiiltasyonu istendi. Kulak-bu-
run-bogaz muayenesinde sag parotis lojuna
uyan bolgede 3x4 cm hassas kitle ile akut paro-
titis tanis1 konan hastanin bu sisligi semptoma-
tik tedavi ile diizeldi. Rinoskopide septum devi-
yasyonu disinda baska bir patoloji gozlenmedi.
Hastanin bu donemde tiim biyokimyasal tetkik-
leri normaldi, ancak periferik kan tablosunda
16kosit 11.780/mm’, hematokrit %56, hemoglo-
bin: 18.3 g/dl olarak saptandi. HBsAg, anti-
HBs, anti-HCV tetkikleri normal gelen hasta da-
ha sonra taburcu edildi.

Yaklasik 10 ay kadar sonra hasta bu kez bir
haftadir var olan sol yan agrisi, nefes darlig, 6k-
siiriik ve sar1 renkli balgam yakinmalariyla ye-
niden geldi. Fizik muayenede siyanoz ve preti-
biyal 6dem(++) olan hastanin akciger oskiiltas-
yonunda yaygin ronkiislere ek olarak sol hemi-
toraksta inspiratuvar raller duyuldu. Periferik
kan incelemesinde hemoglobin 17.2 g/dl, 16ko-
sit 18.650/mm’, biyokimyasal incelemede BUN
53 mg/dl, kreatinin 1.6 mg/dl, ALT 189 IU/L,
AST 95 IU/L, total bilirubin 6.8 mg/dl, direkt
bilirubin 4.6 mg/dl idi. Diger biyokimyasal tet-
kikleri ve rutin idrar normaldi. Arter kan gazin-
da pH 7.41, PO, 49 mmHg, PCO, 43 mmHg gel-
di. Akciger grafisinde sol alt zona uyan alanda
infiltrasyon gozlenince hastaya KOAH, kor pul-
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Sekil 1. Sol hemitoraks alt zonda nonhomojen dansite artis:.

monale ve pnomoni 6n tanilariyla oksijen, bron-
kodilatator, ampisilin+sulbaktam ve klaritromi-
sin basland1 (Sekil 1). Mycoplasma pneumoni-
ae, Chlamydia pneumoniae ve Legionella pne-
umophila’ya yonelik serolojik tetkikler negatif
sonuglandi. Hastanin klinik tablosunda bir ra-
hatlama olsa da 10. giinde ¢ekilen akciger grafi-
sinde 6nceden pnomonik infiltrasyon olan alan-
da kavite gelistigi saptandi (Sekil 2). Bu donem-
de hasta 10 sene Once de sag taraftan pnémoni,
parapnomonik plorezi gecirdigini, daha sonra
akciger apsesi gelistigini ifade etti, zaman za-
man agzinda yaralar ¢ikip kendiliginden iyiles-
tigini soyledi. Bunun tizerine hastaya toraks bil-
gisayarli tomografisi (BT) istendi ve olas1 siste-
mik hastaliklar acisindan tetkiklere baslandi.
Toraks BT’de hem sag hem sol ana pulmoner ar-
terde anevrizmatik genisleme (Sekil 3) ve akci-
ger grafisinde gozlenmeyen bir bagka kaviter
lezyonun da sag hemitoraksta yer aldig izlendi
(Sekil 4). Hastada anti niikleer antikor, anti-ds
DNA ve romatoid faktor negatiftir. Dermatoloji
konstiltasyonunda gogiis ve sirtin tist kisimlari-
na tinea versicolor enfeksiyonu saptandi ve uy-
gun tedavi baslandi. Kulak-burun-bogaz tara-
findan yapilan rinoskopide septumun arkadan
perfore oldugu saptandi. Septumdan yapilan
biyopside noétrofil 16kosit ve lenfoplazmositer
infiltrasyon gozlendi. Kurumumuzda c-ANCA
bakilmadigindan hastaya bu tetkiki disarida

Sekil 2. Onceki infiltrasyon alaninda kavitasyon.
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yaptirmasi onerildi ancak teknik nedenlerle ya-
pilamadi. Bu sirada hasta artik kendini iyi his-
settigini soyleyerek istegiyle taburcu oldu.

Son taburculugundan bir ay kadar sonra bir
goguis hastaliklari uzmaninin hastaya Behget
hastalig1 tanis1 koyup azatioprin (100 mg/gtin)
ve metil prednizolon (40 mg/giin) tedavisi bas-
ladig1, ancak sosyal sartlar nedeniyle hastanin
bu tedaviyi ¢ok diizenli alamadigr ogrenildi.
Son yatisindan yaklasik bir sene sonra hasta ge-
nel durumu kotii ve her iki akciger alanlarinda
opasiteler ile geri geldi. Bu donemde yanak ig
duvarindan alinan biyopside siiperfisiyel kera-
tinde noétrofil 16kosit infiltrasyonu ile karakteri-
ze mukoza enflamasyonu ve vaskiilopati sap-
tand1. Bu donemde azatioprin (100 mg/giin) ve
metil prednizolon (80 mg/glin) tedavisine gesit-
li genis spektrumlu antibiyotikler eklenmesine
ragmen hasta kaybedildi.

TARTISMA

Simdi hastamiz ile ilgili elimizde bulunan
pozitif verileri (agizda tilser, nazal septal perfo-
rasyon, havayolu obstriiksiyonu ve pulmoner
arter anevrizmasi) sirasiyla irdeleyelim.

Nazal septal perforasyon Wegener grantilo-
matozii, sistemik lupus eritematozus, Behget
hastalid1, romatoid artrit, skleroderma, sarko-
idoz, Crohn hastalig1 seyrinde ve travmalara
baglh olarak goriilebilir."* Wegener graniiloma-
toziinde tst solunum yolu tutulusunun klinikte
en ¢ok saptanan bulgu oldugu goriilmiis” ve ol-
gularin % 60-80"inin nazal semptomlarla geldigi

Sekil 3. Genislemis pulmoner arter ve her iki ana pulmoner
arter dallarinda anevrizmatik dilatasyon.
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ifade edilmistir.”’ Nazal tutulus kendini tikanik-
lik, tilser, kanama, serésangino akinti veya septal
perforasyon ile gosterebilir.”” Sistemik lupus
eritematozusta nazal septal perforasyonu arasti-
ran ileriye dontik bir calismada siklik %4.6 ola-
rak bulunmusgtur."' Sistemik lupus eritematozus-
ta gozlenen nazal septal perforasyon kural ola-
rak asemptomatiktir." Sarkoidozlularin %1-6 ka-
darinda nazal semptomlar olusmaktadir. Tablo
genellikle agrisiz ve selimdir. Rinoskopide ba-
zen ince, sar1 submukozal nodiiller goriilebilir.*”

Simdi kendimize su soruyu soralim: Nazal
septal perforasyon yapan bu hastaliklar icinde
hangileri agizda tlser yapabilir? Amerikan Ro-
matoloji Dernegi'nin Wegener grantilomatozii
tanisi icin onerdigi dort kriterden biri oral tilser
veya nazal akintidir."” Diger yandan Amerikan
Romatoloji Dernegi, sistemik lupus eritemato-
zus tanusindaki dort kriterden biri olarak oral ve-
ya nazofarengeal iilser kriterini tanimlamisgtir."
Sarkoidoz” ve Crohn hastalig1” agizda iilser ve
nazal septumda perforasyon yapabilir. Peki bu
dort hastaliktan hangileri pulmoner arter anev-
rizmas1 yapabilir? Literatiir incelendiginde sar-
koidoz, sistemik lupus eritematozus ve Crohn
hastaliginin pulmoner arter anevrizmasi ile be-
raberliginin tanimlanmadig dikkati ¢ekecektir.

Wegener graniilomatoziinde ise biiyiik da-
mar anevrizmasi sik goriilen bir bulgu degildir
ciinkii Wegener graniilomatozii kiiciik ve orta
boy damarlar tutan bir vaskiilittir.” Buna kar-
sin literatiir incelendiginde hastaligin aort, he-
patik arter, renal arter, subklavyan arter, gastrik

Sekil 4. Sa§ akcigerde periferik yerlesimli kaviter lezyon.
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arter,” karois arter'” veya pulmoner arterde"

anevrizma yapabilecegi goriilmektedir. Bu
anevrizmalar riiptiire olup 6liime neden olabi-
1ir.”” Yalniz burada pulmoner arter anevrizma-
lar1 saptanan olguda Wegener graniilomatozii
tanis1 kesin degil, kuvvetle muhtemel diye ifade
edilmistir. Clinkii hastada c-ANCA (anti-notro-
fil sitoplazmik antikor) pozitif bulunmustur. Bi-
lindigi tizere c-ANCA pozitifliginin Wegener
granilomatozii tamisinda ozgulligi %90 nin
tizerindedir."" Bizim olgumuzda ise c-ANCA
tetkiki teknik olanaksizliklar nedeniyle yapila-
mamuistir.

ANCA ile iligkili vaskiilitler dort tanedir:
Wegener grantilomatozii, Churg-Strauss send-
romu, mikroskobik polianjitis ve idiyopatik
nekrotizan kressentik glomertilonefrit. Bunlar-
dan ilk ti¢ti sistemik hastalik iken sonuncusu sa-
dece bobrekleri tutmaktadir." Beraberinde ha-
vayolu obstriiksiyonunun olmast Churg-Stra-
uss sendromunu digerlerinden ayirir. Bizim
hastamizda havayolu obstriiksiyonu olmasina
karsin periferik kan eozinofilisi olmadigindan
Churg-Strauss sendromu ayirici tanidan dislan-
mistt. ANCA’lar noétrofil 10kositlerin azurofilik
grantillerindeki bazi enzimlere karsit olusmus
antikorlar olup c-ANCA serin proteaz 3’e, p-
ANCA ise miyeloperoksidaza yoneliktir.”” We-
gener graniillomatozii olgularmin ¢ogunda c-
ANCA azinda p-ANCA porzitif iken, Churg-
Strauss sendromu ve mikroskobik polianjitis ol-
gularmin ¢ogunda p-ANCA porzitiftir.” Patoge-
nezde c-ANCA, hedef antijenle etkilesime girin-
ce notrofil 10kosit aktive olmakta, elastaz gibi
proteolitik enzimler damar duvarinda hasar ya-
ratmakta ve anevrizma olusumuna yol agabil-
mektedir. Bu siirecte tam mekanizmasi bilinme-
se de damarin medya tabakasindaki diiz kas
hiicrelerinde apoptozis olusmaktadir.”

Behget hastaligy tilkemizde sik goriilen ve
pulmoner arter anevrizmasi yapabilen bir hasta-
liktir. Diger yandan oral iilser tan igin olmazsa
olmaz kriterlerdendir."” Agiz, dil ve yumusak
damarda aftoz iilserler yapsa da Behget hastali-
ginda burun ve paranazal siniis tutulusu beklen-
meyen bir bulgudur.” Aslinda Behget hastaligin-
da nazal septumda iilserasyon meydana gelebi-
lecegi ancak bunun ¢ogunlukla es zamanl oro-
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genital tilserler tarafindan golgelendigi bildiril-
mistir.”’ Tiim bunlara karsin literatiirde Behcet
hastaliginin nazal septal perforasyon yaptigin
gosteren bir yayin bulunamamustir.

Poliarteritis nodoza tipki Wegener graniilo-
matozi gibi kiiglik-orta ¢capli damarlar: tutan ve
anevrizmalar yapabilen bir hastaliktir. Ancak
bu anevrizmalar %80-90 bobreklerde yerles-
mekte bazen gastrointestinal traktus, karaciger,
dalak veya pankreasta da goriilebilmektedir.”
Ancak poliarteritis nodoza ANCA-negatiftir,
graniilom yapmaz ve klasik poliarteritis nodoza
akcigeri tutmaz."

ANCA ile iliskili vaskiilitlerde ideal tedavi-
nin ne oldugu belli olmasa da akciger tutulum
durumlarinda immiinstipresif tedavi yapilmasi
onerilmektedir."" Bizim olgumuzun prognozu
azatiyopirin ve steroid tedavisine ragmen kot
olmustur. Literatiir incelendiginde 13 olgudan
birinin steroid ve immiinsiipresif tedaviye yanit
vermedigi, birinin tedavinin ikinci gilintinde
kaybedildigi ancak kalan olgularin iyilestigi bil-

dirilmigtir.""

Olgumuzda nazal semptom yoktu ancak We-
gener graniillomatoziinde her zaman nazal
semptomlar olmayabilir. Yirmi bir yil takip edi-
len 85 olgunun ilk tan1 aninda %22’sinde, takipte
de %64’iinde nazal semptomlar gelismistir."”
Wegener grantilomatoziinde kesin tani biyopsi
ile konulsa da hastamizin nazal biyopsisinde
graniilom veya vaskiilit bulgular1 saptanmamus-
tir. Sonradan alinan yanak mukozasinda bir vas-
kiilopati oldugu ifade edilse de tipik grantiloma-
toz nekrotizan vaskiilit tanimi1 yapilmamustir. Bu-
nunla birlikte bas-boyun yakinmalar tarif eden
70 Wegener graniilomatozii olgusundan alman
126 biyopsi 6rneginin sadece %16’sinda ayni an-
da vaskiilit, nekroz ve graniilom gozlenmistir."”
Hastamizin 6zge¢misinde parotit tanimlamasi
da yine Wegener graniilomatozii lehinde bir bul-
gudur. Parotit bazen Wegener grantilomatozii-
niin en erken belirtisi olabilmektedir."" Her ne
kadar bir sistemik vaskiilite eslik eden havayolu
obstriiksiyonu durumlarinda ilk akla Churg-
Strauss sendromu gelmesi gerekse de, Wegener
graniilomatoziintin de havayolu obstriiksiyonu
ile seyredebilecegi unutulmamahdir."”
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Bu yazimizda kesin patolojik kanit1 olmayan
ancak klinik kanitlarla Wegener graniilomatozii
oldugunu distindiigiimiiz bir olgu sunduk. Bu
olgu bize, Her pulmoner arter anevrizmasi ve
oral iilser saptanan hastada Behget hastalig1 di-
sindaki sistemik vaskiilitleri de diisinmemiz
gerektigini, bu acidan kulak-burun-bogaz kon-
siiltasyonu istenmesinin uygun olacagini, iki
hastaligin ayiric1 tanisinda c-ANCA tetkikinin
onemli oldugunu, steroid tedavisi ve diisiik doz
immiinstiipresif tedavi diizensiz kullanildiginda
prognozun kotii olabilecegini 6gretmistir.
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