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OzZET

Wegener granilomatozunda (WG) akcigerler siklikla etkilenmesine rag-
men massif alveoler hemoroji nadir olarak gériilmekte ve mortal olarak
seyretmektedir. 28 yasinda erkek hasta. Bir yil 6nce WG ve buna bagl
KBY tanisi konulmus ve oral metilprednisolon tedavisi baslanmis. Diizensiz
olarak tedavisine devam eden hastanin son iki glindir nefes darligi ve he-
moptizi sikayeti olmasi lzerine acil servisimize bagvurmustur. Acil serviste
yapilan tetkiklerde Hb: 3.6 gr/dl, Htc: %10.3, Ure: 131 mg/dl, kreat: 7.7
mg/dl, pH: 7.41, pO2: 55 mmHg, pCO2:33 mmHg, saptanmasi ve akciger
grafisinde bilateral orta alt zonlari kaplayan alveoler konsolidasyon olma-
si Uzerine, 6n planda WG'na bagli massif alveoler hemoroji distnilerek
yodun bakim Unitesine yatirildi. Hasta entiibe edilerek MV’'e baglandi,
parenteral 1 mg/kg/glin metilprednisolon, siklofosfamid 2/mg/kg/giin te-
davisi baslandi. Entibasyonun 21. giininde ekstiibe edildi, takibinin 24.
glininde servisine devredildi. Hasta halen takibimizdedir.
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Giris

Wegener Graniilomatozu (WG) sebebi tam olarak bilinme-
yen, nadir gorilen, kiiglik ve orta boy damarlari tutan sistemik
bir vaskdlittir. Hastaligin prevelansi 3/100000 olarak tahmin
edilmektedir. Klasik olarak WG Ust ve alt solunum yollarini ve
bobrekleri tutar. Tani histopatolojik olarak nekrotizan graniilo-
matoz vaskdlitin gosterilmesi ile konur (1, 2).

Olgu

Yirmisekiz yasinda erkek hasta. Bir yil énce kronik bébrek
yetmezligi nedeniyle tetkik edilirken, c-ANCA pozitifliginin
olmasi ve yapilan bébrek biyopsisinde nekrotizan glomerilo-
nefrit saptanmasi tizerine WG ve buna bagli bobrek yetmezligi
tanisi konmus. Hastaya oral metilprednisolon tedavisi baglan-
mis ve diyalize alinmadan takip edilmis. Hasta dizensiz olarak
metilprednisolon tedavisine devam etmis. Hastanin son iki
glindir nefes darligi ve hemoptizi sikayetinin olmasi tizerine
acil servisimize bagvurmustur. Acil serviste yapilan tetkiklerde
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This is a presentation of Wegener Granulomatosis (WG) disease. Even
though the lungs are rarely affected. massive alveolar hemorrhage is seen
which leads to mortality. The patient was a 28 year old man. His illness
was diagnosed as WG and glomerulonephritis a year previously and he
was treated by administration of methylprednisolone orally. He had been
treated irregularly. He applied to the emergency service with hemoptysis
and asthma complaints two days earlier. After the results of his examina-
tion Hb: 3.6 gr/dl, Htc:10.3%, Ure:131 mg /dl, kreatini: 7.7 mg/dl, pH:
7.41, pO2: 55 mmHg, pC0O2:33 mmHg, and being diagnosed as alveolar
consolidation on lung X-ray, he was taken to the intensive care unit with
a diagnosis of a massive alveolar hemorrhagei. He was intubated and at-
tached to mechanical ventilation. He was treated with parenteral 1 mg/kg/
day methylprednisolone and, siklofosfamid 2 mg/kg/day. He was extubated
on the 21% day. He was taken to the chest service department on 24t day.
He is still being treated.
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Hb: 3.6 gr/dl, Htc: %10, P1t:486000 mm3, Ure:131 mg/dl, Kre-
at: 7.7, sedimantasyon: 120 mm/sa, pH: 7.41, pO,:55 mmHg,
pCO,:33 mmHg, HCO,:21 mmol/l, SO,%: 96 saptanmasi, PA
akciger grafisinde (Resim 1) bilateral orta alt zonlan kaplayan
alveoler konsolidasyon olmasi tzerine, WG’nun akciger tu-
tulumuna bagdli alveoler hemoroji distinilerek yogun bakim
Unitesine alindi. Mevcut tedaviler sonrasinda nefes darlig,
hemoptizi sikayeti devam eden ve genel durumu kétilesen
hasta entlibe edilerek Mekanik Ventilatér (MV)'e bagland.
Hasta acil diyalize alindi ve 6 Unite eritrosit sispansiyonu veril-
di. Hastada giin asirn pals metilprednisolon tedavisine gegildi,
parenteral U¢ doz 1 gr metilprednisolon tedavisi uygulandik-
tan sonra bir doz siklofosfamid 2/mg/kg/giin yapildi ve me-
tilprednisolon tedavisi 40 mg 4*1 olarak devam edildi. Gun
asini diyalize girmeye devam eden hastanin anemisinin devam
etmesi nedeniyle toplam 6 Unite eritrosit siispansiyonu daha
verildi. Parenteral metilprednisolon tedavisi haftalik doz azal-
tilarak devam edildi. Takibinin 16. giniinde ates yuksekligi ol-
masi Uzerine tedaviye yogun bakimimizin florasina uygun ola-
rak cefoperozone/sulbactam + ciprofloxacin eklendi, alinan
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kilturlerde pseudomonas aeruginosa Uremesi tespit edildi.
Yapilan kiltir antibiyograminda mevcut antibiyotik tedavisine
duyarli olmasi nedeniyle cefoperozone/sulbactam + ciprof-
loxacin tedavisine devam edildi. Cekilen kontrol PA akciger
grafisinde (Resim 2) mevcut alveoler konsolidasyonda belirgin
regresyon oldugu gozlendi. Entibasyonun 21. giiniinde ekstu-
be edilen hasta yogun bakim Unitesinde takibinin 24. giiniinde
romatoloji servisine devredildi. Hasta halen romatoloji bélimi
tarafindan takip edilmektedir. Olguyu sunmamizdaki neden
birden fazla sistemi tutan diffiiz alveoler hemorojiyle seyreden
wegener granllomatozun yiksek oranda mortal seyretmesi,
sag kalimin nadir gérilmesidir.

Tartisma

Wegener Granilomatozunda baslangis akut ve fulminan
seyirli olabilse de, daha sik sinsi baslangi¢ gosterir. Hastalik
onceleri ates halsizlik, kilo kaybi ve yorgunluk gibi nonspesi-
fik belirtilerle seyredebilir (3). Klasik WG triadinda Ust ve alt
solunum yollarinda nekrotizan grantlomlar, vaskilit ve glome-
rilonefrit vardir (4). Wegener Granllomatozunda hastaligin
degerlendiriimesinde ve taninin koyulabilmesi igin ¢ok sayida
laboratuvar testlerinden faydalaniimaktadir. Anemi, l16kositoz,
sedimantasyon artisi, en sik rastlanan laboratuvar bulgulandir.
Wegener Graniilomatozunun hem tanisinda hem de aktivite-
sinin saptanmasinda, son yillarda c-ANCA yaygin olarak kul-
lanilmaktadir. c-ANCA tedavi edilmemis aktif WG olgularda
%90'nin Gzerinde yiksek bulunmakta, remisyonda ise seviyesi
azalmaktadir. c-ANCA'nin duyarliidi %91, 6zgulligi %99 olup
WG'de %80-90, sinirh WG'de ise %55-66 oraninda pozitiftir (2).
Hastamizda ilk tani kondugu dénemde c-ANCA pozitifligi sap-
tanmis, basvuru aninda sedimantasyon 120 mm/sa iken tedavi
sonrasi 65mm/sa gerilemistir.

Tabloda gosterilen ve Amerikan Romatoloji Dernegi’'nin
onerdigi kriterlerin iki veya daha fazlasinin bulunmasi, %88
duyarlilik %99 6zglllikle WG tanisi icin yeterlidir (5) (Tablo 1).

Pulmoner tutulum WG'nin kardinal 6zelliklerindendir. Hasta-
larin %45’inde basvuru sirasinda, %87'sinde ise hastaligin seyri
sirasinda ortaya ¢ikar (6). Akciger parankimi ve bronglar siklikla
tutulabilirken plevra nadiren tutulur. Deri lezyonlari hastaligin
baslangicinda %13-14 oraninda gérilirken, hastaligin ilk bul-
gusu olarak bdbrek tutulumu %20 hastada gorilur (4, 7). Bob-
rek tutulumunda fokal, segmental, nekrotizan glomerilonefrit
spesifik olmamakla beraber klasik WG'nin énemli bir parcasidir
ve bazen renal transplantasyon gerektiren bobrek yetmezligine
sebep olabilir (8). Hastamizda yaklasik bir yil 6nce tre-kreatinin
ylksekligi nedeniyle tetkik edilirken c-ANCA pozitifliginin olma-
si ve yapilan bébrek biyopsisinde nekrotizan glomerilonefrit
saptanmasi Uzerine, WG ve buna bagl bébrek yetmezligi tanisi
konmus.

Wegener granililomatozunda akcigerler siklikla etkilenme-
sine ragmen Difuiz alveoler hemoroji (DAH) olgularin yaklasik
%10"unda gériilir. Olimler cogu kez akut solunum yada renal
yetmezlige bagli gelisir. Daha dnce tani konmus WG’'nda alev-
lenmeler sirasinda da DAH gérulebilir. Difliz alveoler hemoroji
gelismis hastalarda kortikosteroid ve siklofosfamidle tedavi
edilse bile mortalite orani yiiksektir (9). Ulkemizde literatiir-
ler incelendiginde massif hemoptiziyle seyreden WG'lu olgu

Resim 1. Yogun bakim 1. giin PA akciger grafisi

Resim 2. Takibinin 30. giin PA akciger grafisi

Tablo 1. Amerikan Romatoloji Dernegi'nin WG tani kriterleri

Kriter Bulgu

1. Anormal idrar sedimenti  Eritrosit silendirleri ya da
her biyuk buyiitme
alaninda 5'den fazla erit
rosit varhdi

Nodil, kavite ya da sabit
infiltrasyonlar

2. Anormal akciger grafisi

Agrili veya agrisiz tlserler
Pirilan veya kanli burun akintisi

3. Oral ya da nazal
enflamasyon olmasi

Histopatolojik olarak
granilomatoz iltihabin
gosterilmesi

4. Biyopside granilomat6z
enflamasyon

sayisi oldukga az olup bunlardan yalniz birinde tedaviye yanit
alinmistir. Hastamizda WG ve bébrek tutulumu tanisi konduk-
tan sonra oral metilprednisolon tedavisi baglanmistir. Hasta te-
daviye diizensiz olarak devam etmis ve acil servisimize massif
hemoptizi sikayetiyle bagvurmustur.

Hastaligin tedavisinde kortikosteroidler ve immiinsupresan
kullaniimaktadir. Fakat doz ayari hastanin akut atak gegirmesi-
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ne veya remisyonda olmasina gére ayarlanmalidir. Atak sirasin-
da immun supresan olarak siklofosfamid (maksimum 200 mg/
glin) baglanir ve 6 ay sonra daha az toksik olan azotioprine veya
metotreksata gegilir. Steroid tedavisi akut alevlenmelerde 1.0
mg/kg/glin 6-9 ay sire ile baglanmasi énerilmekle birlikte, en
cok uzun dénemdeki akut alevlenmelerde kullaniimaktadir (10).
Hasta solunum yetmezIligi nedeniyle mekanik ventilatére bag-
landi. Parenteral U¢ doz 1 gr metilprednisolon tedavisi uygu-
landiktan sonra bir doz siklofosfamid 2/mg/kg/giin yapildi ve
metilprednisolon tedavisi 40 mg 4*1 olarak devam edildi. He-
moptizi sikayeti gerileyen hasta takibinin 21. giiniinde ekstiibe
edildi, takibinin 24. giininde yogun bakim Unitesinden romato-
loji servisine devredildi.

Remisyonu tamamlamak igin ortalama zaman 12 ay olsa
da, bazi hastalarda tim semptomlarin ge¢cmesi igin 2 yila kadar
uzayan tedaviler gerekli olabilmektedir. Bu nedenle hastalarin
tedaviye verdikleri cevabin degerlendirilmesinde, tedavi altin-
da en az birka¢ ay hasta monitérize edilmelidirler. Tedaviye
cevap enflamatuar gostergelerin azalmasi veya rezolusyonu
olarak tanimlanmistir (6).

Sonug olarak; massif hemoptizi, WG’'nun nadir gérilen ve
mortal seyreden bir komplikasyonudur. Hizli tani koyup teda-
viye baglamak, mortalite oranini dnemli dl¢lide azaltmaktadir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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Kaynaklar

Hofmann GS, Kerr GS, Leavitt RY et al. Wegener Granulomatosis:
An analysis of 158 patients. Ann Int Med 1992;116:488-98.
Yapicioglu S, Erer OF, Yalcin YA, Ozkan SA. Wegener graniilo-
matozu: tanisal zorluk yasanan bir olgu nedeniyle Tirkiye'den
bildirilen olgularin literatiir esliginde incelenmesi. izmir Gégis
Hastaliklari Dergisi 2004;1:33-40.

Reinhold-Keller E, Beuge N, Latza U, de Groot K, Rudert H, Nélle
B, et al. An interdisciplinary approach to the care of patients with
Wegener's granulomatosis: Long-term outcome in 155 patients.
Arthritis Rheum 2000;43:1021-32. [CrossRef]

Yazici ZM, Kayhan FT, Erdur O, Erol BS. Wegener Graniiloma-
toziste KBB Tutulumu. KBB ve BBC Dergisi 2009;17:62-5.
Crofton and Douglas’s Respiratory Diseases; London (Fifth Ed.)
Blackwell Science Publication 2000;2:1063-67

Cetinkaya E, Sokiicii SN, Kadakal F, Altin S, Giinliioglu G, Urer
N. c-ANCA negatif Wegener Graniilomatozu iki vaka sunumu.
Solunum 2009;11:32-5.

Carol AL, Gary SH. Wegener granulomatosis. Thorax 1999;54:629-37.
Calikoglu M, Atis S, Cinel L, Dismez D, ikizo@lu G. Wegener
Granllomatozununnadir bir formu: eozinofilik varyant. Solunum
Hastaliklari 2003;14:62-6.

Yurt S, Kosar F. Alveoler hemoroji sendromlari. Solunum
2008;10:86-91.

Erickson VR, Hwang PH. Wegener's granulomatosis: current
trends in diagnosis and management. Curr Opin Otolaryngol
Head Neck Surg 2007;15:170-6. [CrossRef]

465


http://dx.doi.org/10.1002/1529-0131(200005)43:5<1021::AID-ANR10>3.0.CO;2-J
http://dx.doi.org/10.1097/MOO.0b013e3281568b96



