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Sinirlh bir Wegener granulomatozis olgusu
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0ZET

Wegener granillomatozisi, viicudun herhangi bir organini etkileyebilen, k-
cik arter ve venleri tutan, graniilomatéz vaskiilit ile karakterize, otoimmiin,
idiyopatik bir hastaliktir. Sinirli ve sistemik formlan vardir. Kulak ve burun
semptomlari ile kendini gdsterebilir. Tanida en fazla gecikme bag ve boyun
bolgesi ile ilgili semptomlarla bagvuran hastalarda oldugu igin, kulak burun
bogaz hekimlerinin bu konuda biyiik bir dikkate ve farkindaliga ihtiyaclar
vardir. Yazimizda kulak ve burun tutulumu én planda olan sinirli bir Wegener
graniilomatozis olgusunu ilgili literatiirler 1siginda sunduk.

Anahtar kelimeler: Ayirici tani, bas ve boyun tutulumu, paranazal sinis,
Wegener graniilomatozisi

SUMMARY

A case of Wegener’s granulomatosis with limited involvement
Wegener’s granulomatosis is an autoimmune, idiopathic disease, charac-
terized by granulomatous vasculitis which involves small arteries and veins
in any organ of the body. The disease has limited and systemic forms. It
may manifest with symptoms of ear and nose. Otolaryngologists should
have a great care and awareness since the diagnostic delay is most of-
ten seen in patients presenting with head and neck symptoms. We herein
present a case of Wegener’s granulomatosis with prominent involvement of
ear and nose in the light of related articles.

Key words: Differential diagnosis, head and neck involvement, paranasal
sinus, Wegener’s granulomatosis
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Girig

Wegener graniilomatozisi (WG), temelde viicu-
dun herhangi bir organim etkileyebilen, kiictik ar-
ter ve venleri tutan, nekrotizan graniilomatdz vaskii-
lit ile karakterize, otoimmiin, idiyopatik, graniiloma-
toz bir hastaliktir (1-3). Sinirh ya da sistemik hastalik
olarak kendini gosterebilir; sistemik hastalik tedavi
edilmediginde olumcil olabilir. Karakteristik olarak
bas ve boyun bolgesini, akciger ve bobrekleri tutmak-
la beraber, viicudun herhangi bir yerinde de goriile-
bilir (4). Sistemik form her zaman bobrek tutulumu
ile birliktedir. Sinirh formda ise bobrek tutulumu ve
sistemik vaskiilit bulgular1 yoktur, prognoz daha iyi-
dir. Ugtincii bir form da vaskiilit olmadan kulak bu-
run bogaz (KBB), goz veya akcigerlerin primer olarak
tutuldugu saf grantilomat6z hastalik tablosudur (5).
Hastalik ilk olarak KBB semptomlar ile kendini gos-
terebilir. Bildirilen vaka sayis1 azdir ve iilkemizde de
gercek insidanst bilinmemektedir. Biz bu yazimizda
kulak ve burun tutulumu 6n planda olan, sinirlt bir
WG vakasini sunduk.

Olgu Sunumu

Oncesinde herhangi bir sikayeti olmayan 24 yasin-
daki erkek hastanin ilk olarak gribal enfeksiyon son-
rast ortaya ¢ikan ve yaklasik 2 ay devam eden burun
tikanikligi, burun akintisi, bas agrisi, halsizlik, istah
kaybi, gece terlemesi ve hafif ates sikayetleri olmus.
Bu sikayetler ile daha 6nce basvurdugu saglik kurum-
larinda birisi yatirilarak olmak tizere, birka¢ kez gri-
bal enfeksiyon ve akut siniizit tanilar ile medikal te-
davi verilmesine ragmen, sikayetlerinde diizelme ol-
mamis. Son zamanlarda ise her iki kulaginda dolgun-
luk, isitmede azalma, agn ve akint1 sikayeti ile bera-
ber kanli burun akintisi, dis fircalama ile dis eti kana-
malar1 baslamis. Bu sikayetler ile poliklinigimize bas-
vuran hasta klinigimize yatirildi. Her iki nazal kavite-
nin direkt ve endoskopik bakisinda nazal mukozada
yaygin inflamasyon ve konjesyon gozlendi, dokun-



ma ile frajil yapida idi (Sekil 1). Dis etlerinde hipert-
rofi ve petesiyal gortiniim mevcuttu. Kulak muayene-
sinde her iki dig kulak yolundan piiriilan akint1 aspi-
re edildi. Kulak zarlar1 bombelesmis ve massere go-
riintimde idi. Bag ve boyun muayenesinde lenfade-
nopati tespit edilmedi, ytizde nekrotizan, iilsere cilt
lezyonlar1 mevcuttu. Geceleri 38.5 °C'ye kadar yuik-
selen siirekli bir atesi vardi. Rutin laboratuvar incele-
melerinde eritrosit sedimantasyon hizi yiiksekligi (49
mm/saat), 16kositoz (18600 mm?3, %78 notrofil ha-
kimiyeti), normal C-reactive protein (CRP) degerleri
saptanirken, AST: 90 IU/L (20-65), fibrinojen aktivite-
si 925 mg/dl (200-400), alkalen fosfataz 212 IU/L(50-
136) olarak bulundu. HBsAg, HCV ve HIV negatifti.
Kan kiiltiiri ile kulak ve burun stirtintii kiiltiirlerinde
patojen bakteri tespit edilmedi. Kanda kreatinin ve
iire seviyeleri normal olup, renal fonksiyonlar1 nor-
maldi. Tam idrar tahlilinde hematiiri ve proteiniiri-
si yoktu. Saf ses odyograminda bilateral orta derecede
iletim tipi isitme kaybi (sag HY: 42 dB, KY: 8 dB; sol:
HY: 47 dB, KY: 12 dB) mevcuttu. Ust ve alt batin ultra-
sonografisi ile direkt akciger grafisi normaldi. Gogiis
hastaliklar1 konstiltasyonu sonucunda akciger pato-
lojisi saptanmadi. Paranazal sintis bilgisayarli tomog-
rafi (BT) tetkikinde nazal kavite ile siniis bosluklarin-
da mukozal kalinlasma goriniimi mevcuttu (Sekil
2). Temporal kemik BT’de her iki orta kulak boslugu-
nu dolduran, mastoid hiticreleri oblitere eden yumu-
sak doku dansitesi goriinimii mevcuttu. Patolojik in-
celemede nazal mukoza ($ekil 3) ve dis kulak yolu cil-
di biyopsilerinde histolojik olarak graniilomattz vas-
kilit tespit edildi. Antino6trofil sitoplazma antikoru
(c-ANCA) pozitifti. Patolojik inceleme ve klinik bul-
gularla beraber WG tanis1 kondu. Hasta daha ileri bir
merkeze sevk edildi. Kortikosteroid ve immiinostip-
resif tedavi (oral yolla 1 mg/kg/giin prednizolon ve 2
mg/kg/gtin siklofosfamid) géren hastanin 2 ay sonra-
ki kontroliinde klinik ve radyolojik olarak remisyon-
da oldugu goriildi.

Tartisma

WG siklikla 20-40 yas araliginda goriiliir. Erkek ka-
din orani 1.5/1'dir. Siyah irkta beyaz irka nazaran
cok az gorilir. Bas ve boyun tutulumu siktir (6,7).
Hastalarin %631 ilk olarak KBB ile ilgili semptomlar-
la karsimiza c¢ikar. Altmis yas tizerinde renal, pulmo-
ner ve diger sistem tutulumlarinin gortilme siklig1 ar-
tar (8). Bizim olgumuz 24 yasinda erkek hasta idi ve
ilk klinik bulgular1 bas ve boyun bdlgesinde idi.

Etiyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Otoimmiin
kokenli bir hastalik oldugu diistinilmektedir. Ailesel
gecis bildirilmekle beraber, kesin degildir. Burunda
staphylococcus aereus tasiyiciligi normal popiilasyo-
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Sekil 2. Paranazal sinUs bilgisayarli tomografisi (koronal): nazal
kavite ile sinus bosgluklarinda mukozal kalinlagma

Sekil 3. H&E (x10) boyali preparat, nazal mukozada (A) vaskiilit ve
(B) granllomatdz inflamasyon

na gore daha sik bulunmus ve hastaligin ilerlemesi ile
iliskili oldugu iddia edilmistir (7). Olgumuzda aile hi-
kayesi yoktu ve burun siirtinti kiiltiir sonucu normal-
di, daha 6nce antibiyotik kullanmaisti.
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Hastalarin biiytik cogunlugunda nazal ve paranazal
sintis tutulumu vardir. Semptomlar siklikla burun ti-
kanikligi, kabuklanma, burun akintisi ve kanamadir.
Ates, gece terlemesi, kilo kaybi, halsizlik, giicstizlik,
eklem agrilar1 gibi sistemik semptomlar da goriilebi-
lir (8). Kulak tutulumu %19’dan % 61’e kadar degise-
bilir, baslangi¢c semptomlar1 olarak karsimiza ¢ikabi-
lir (9). Takagi ve ark. retrospektif calismalarinda %60
oraninda kulak tutulumu tespit etmislerdir, bunlarin
%601 kronik otitis mediya, % 27’si effiizyonlu oti-
tis mediya, %13l ise isitme kayb1 idi. Ayn1 zaman-
da kulak tutulumlu bu hastalarin %93’iinde nazal ve
paranazal siniis tutulumu da tespit edilmistir (10).
Olgumuzda siiptiiratif otitis mediya ve iletim tipi isit-
me kayb tespit edildi. Erken tani ve tedavi orta ku-
lak ve i¢ kulaktaki irreversibl degisiklikleri 6nlemede
ve isitme Kaybinin prognozunda énemlidir. Tanidan
once %56 oraninda KBB hekimlerine basvurma ora-
ni ile hastaligin tanisi ve tedavisinde KBB hekimle-
ri onemli bir role sahiptir (8). WG viicudun herhan-
gi bir organini etkileyebilecegi icin, lizerinde multi-
disipliner bir ¢alisma gerektirir ve bas-boyun tutulu-
mundan dolay1 KBB hekimleri, bu ¢caligmanin 6zellik-
le tanida 6nemli bir tyesidir.

Ag1z ici tutulumu nadirdir, mukozada derin tlsere
lezyonlar %2-6 oraninda gorilir. Gingival tutulum
daha az siklikta olup, cilek goriintimlii gingival hiperp-
lazi patognomonik bir goriintimdiir (11). Gingival tu-
tulum olgumuzda vardi. Deri tutulumlar %14-50 ara-
sinda gorilir, gii¢ fark edilir ve hafif klinik seyirleri
vardir. Fotosensitivite, vezikiil ve papiil’den purpura,
derin {ilserasyon ve subkiitan6z nodiile kadar degisik
tarzda lezyonlar goriilebilir. Ciltte daha spesifik bulgu-
lar i¢in komsuluktaki normal dokular1 da icine alan de-
rin biyopsiler tercih edilmelidir (7). Olgumuzda ytizde
ilsere, nekrotizan cilt lezyonlar tespit edildi. Ayirici
tanida sarkoidoz, Churg-Strauss hastaligi, poliarteritis
nodosa, mikroskopik polianjitis gibi ¢cok sayida granii-
lomatoz ve otoimmiin hastaliklar vardir (7).

Klinik bulgulara ek olarak WG’de karakteristik BT
ve manyetik rezonans goriintiileme (MRG) goriiniim-
leri de vardir. Burun ve sintis cerrahisi gecirmemis
hastalarda ozellikle MRG'deki sklerotik siniis duvari
gortintimi ile birlikte BT’de kemik destriiksiyonu ve
yeni kemik olusumu varligi neredeyse tani koyduru-
cudur. Bu degisiklikler klinik bulgularin kesin olma-
dig1 ve c-ANCA'nin negatif sonug verdigi olgularda
tani koymada yardimcidir (12). Hastaligin ge¢ done-
minde ortaya ¢ikan bu radyolojik bulgularin higbirisi
bizim vakamizda tespit edilmedi, MRG tetkikine ge-
rek goriilmedi.

WG’de tani siipheli bolgelerden biyopsi ve labora-
tuvar tetkikleri ile konur (7). Amerikan Romatoloji
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Dernegi'nin WG i¢in belirledigi dort tan1 6l¢iitii sun-
lardir: 1. nazal ve oral inflamasyon olmasi, 2. anor-
mal akciger grafisi (nodiil, infiltrasyon ya da kavite
gorlinlimii), 3. anormal idrar sedimenti, mikrohema-
tiiri, 4. arter duvarlarinda, perivaskiiler ya da ekstra-
vaskiiler alanlarda graniillomat6z inflamasyonun gos-
terilmesi. WG tanisi icin yukaridaki bulgulardan iki
veya daha fazlasinin varligi gerekmektedir (13). Yine
1992’de kanda ANCA varlig1 ek bir kriter olarak ka-
bul edilmistir (1). c-ANCA serolojik testinin erken ta-
nida yararli oldugu bildirilmistir (10,14). Sistemik tu-
tulumda %96, sinirh formda ise %67 pozitiflik bildi-
rilmistir. Baslangicta olmasa da ¢ogu tedavisiz vaka-
da hastaligin ilerlemesi ile pozitiflesecektir, tedaviye
cevap, remisyon ve yeniden aktiflesmenin takibinde
onemlidir (15). Bizim hastamizda da renal ve akciger
tutulumu olmaksizin 1. ve 4. kriterlerin varlig ile si-
nirlt bir WG tanis1 konuldu. Lokalize tutulumlarda
biyopsi materyali oldukca kicliktiir ve Ozellikle orta
kulaktan alinan biyopsilerde histolojik taniy1 koymak
zordur (2,10). WG’de karakteristik olan nekroz, vas-
kiilit ve graniilomat6z inflamasyon bas ve boyun bi-
yopsilerinde %16 oraninda gosterilebilmistir (16). Bu
ytizden patolojik sonucun atipik inflamatuvar hasta-
lik oldugu durumlarda da WG ayirici tanida kalmali-
dir (10). lyi sonug¢ vermesi sebebiyle paranazal siniis
veya burun mukozasindan biyopsi alinmasi tavsiye
edilmektedir (17,18). Olgumuzda deri ve nazal mu-
kozadan biyopsi 6rnekleri alindi, vaskiilit ve graniilo-
matoz inflamasyon WG ile uyumluydu.

Tan1 konulmadan semptomlarin tedavisi ile ug-
rasitlirken uzun siireli gecikmeler olusabilmektedir.
Medikal tedaviye cevap vermeme klinik siipheyi ar-
tirmalidir. Tedavide immiinosiipresif ve kortikostero-
id iceren tedavi esastir, klinik iyilesme orani ytiksektir
(3,7,8). Hastanin sikayetleri ile bir hekime bagvurma-
st ve tan1 konulmasi arasinda %92 oraninda 1 aydan
daha fazla gecikme (%49 1-6 ay, %20 6-12 ay, %23 12
aydan fazla) olmaktadir (8). Erken tani ve uygun te-
davi hastaligin ilerleyerek akciger ve bobrek tutulu-
munun oldugu sistemik, irreversibl forma doniisme-
sini Onleyecektir (3,10). Sayet tedavi edilmezse hasta-
lik hizla fatal seyirlidir, bir y1l icinde hastalarin %82’si
kaybedilebilir (10). Bizim olgumuzda da tan1 2. aydan
sonra konmustur. En fazla gecikme bas ve boyun bol-
gesi ile ilgili semptomlarla bagvuran hastalarda oldu-
gu icin KBB hekimlerinin tani i¢in bu konuda biiytik
bir dikkate ve farkindaliga ihtiyaglar1 vardir (8). WG
viicudun herhangi bir organini etkileyebilir. Sinirh
formlarinda ve atipik yerlesimlerinde sadece yiiksek
oranda siiphe erken taniy1 saglayacaktir (2). Tan1 zor-
luklarinin istesinden gelmek icin biyopsilerin tek-
rarlanmasi ve ANCA testinin kullanilmasi gerekebi-
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lir (3,7). WG etiyolojisi bilinmeyen, multisistemik tu-
tulumlu, sik goriilmeyen bir hastalik olup, KBB tutu-
lumlar ayirici tanida goz ardr edilmemelidir.
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