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Akciger tumorunii taklit eden Wegener granilomatozu
Wegener's granulomatosis mimicking lung tumor
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Ozet

Wegener granilomatozu (WG), temelde akciger ve bébrek basta olmak lzere birgok sistemi tutabilen ve dokularda
nekrotizan granilomatéz vaskilit ile karakterize, otoimmiin, granilomatéz bir hastaliktir. Akciger tutulumu olgularin %
90’inda gorilir. Akcigerdeki lezyonlar bazen yanliglikla timor timaord tanisi alabilir. Biz burada 35 yasinda hemoptizi
nedeniyle basvuran ve radyolojik gorinti itibariyle akciger timoéri disinilen ve daha sonra WG tanisi konulan
hastayi sunduk.

Anahtar Sozciikler: Wegener granilomatozu, akciger, timoér.

Summary

Wegener’s granulomatosis (WG) is a systemic autoimmune disorder characterised by necrotic and granulomatous
vasculitic involvement of mainly the lungs and kidneys. Pulmonary involvement is observed in 90% of the cases.
Rarely, it can be misdiagnosed as a neoplasm. In this report, we present a 35 year old patient with hemoptysis who

was radiologically misdiagnosed as having lung cancer and was later diagnosed as having WG.
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Giris

Wegener granilomatozu (WG); Ust solunum yollari,
paranazal sinisler, akcigerler ve diger organ sistemlerini
etkileyebilen, nekrotizan granidlomatéz vaskilit ile
karakterize sistemik bir hastalktir (1). Besinci dekatta ve
erkeklerde daha sik gorilmektedir. Bébreklerde hastalik
bulunmayan formuna sinirh WG, bdébrek tutulumu olan
sekline yaygin WG denir. Hastalarda en sik gorilen
yakinmalar ates ylksekligi, halsizlik, kilo kaybi, burun
akintisi ve hemoptizidir. Bobrek tutulusu olan hastalarda
en sik saptanan anormallikler mikroskobik hematiiri,
proteiniiri ve degisen derecelerde bobrek yetmezligidir.
Olgularin  %90-95’inde akciger tutulumu mevcuttur.
Akciger tutulumu, boyutlari 1-10 cm arasinda degisen ve
kavitelesme ile seyredebilen multipl nodiler lezyonlarla
karakterizedir (2).
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Burada hemoptizi yakinmasiyla basvuran, akcigerde
radyolojik olarak primer akciger timértunu dusindiren 7
cm’lik kitlesel lezyonu olan ve operasyon sonrasi WG
tanisi konulan, izleminde hizli ilerleyen glomerulonefriti
olan bir olguyu nadir goérilmesi nedeniyle sunmayi
uygun bulduk.

Olgu Sunumu

Bilinen herhangi bir hastaligi olmayan 36 yasindaki
erkek hasta, Oksurik ve hemoptizi yakinmasiyla dis
merkezde bir hastaneye, oradan da gogus bilgisayarli
tomografisinde sag akcigerde Ust lobda 7 cm’lik kitle
saptanmasi Uzerine hastanemiz GoOgus Hastaliklan
Klinigine basvurmus. Ates yuksekliginin de olmasi
Uzerine ampirik olarak parenteral piperasilin-tazobactam
3x4.5 gram/gun baslandi. Bronkoskopide endobronsiyal
lezyon saptanmadi ve ates yanitinin alinamamasi
nedeniyle kitleden transtorasik ince igne aspirasyon
biyopsisi (TiIAB) yapildi. TiiAB'nin histopatolojik incele-
mesinde nekrotik zeminde yogun polimorf niiveli I6kositler
(PNL) izlendi. Bunun U(zerine c¢ekilen kontrol gogus
bilgisayarli tomografisinde sad akcigerde Ust Ilob
posterior segment yerlesiminde fissur asimi olustururak
alt loba da uzanan 7x6 cm boyutlarinda santrali nekrotik,
plevrayi invaze eden periferik akciger timoru ile uyumlu
kitle goraldu (Sekil-1).



Akciger parankiminde nekroz ile PNL infiltrasyonu
(Hematoksilen-eosin, X20)

Sekil-2b.

Klguk-orta ¢apli damarda transmural
nekroz (Elastik van Gieson x20)

Kitle ile ayni lobda anterior segment yerlesimli 8 mm
capinda metastaz ile uyumlu olabilecek nodiil saptandi.
Alt lobda da lateral ve anterior bazal segmentte 2 adet
yine metastaz kuskusu tasiyan blyligi 5 mm ¢apinda 2
adet nodul gortldi. Bunun Uzerine hastada oncelikli
olarak primer akciger timoéri duslnuUlerek operasyon
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planlandi. Sag akcigerdeki kitleden “wedge” rezeksiyon
yapildi, rezeksiyon materyalinin histopatolojik inceleme-
sinde parankimde yaygin nekroz ve PNL infiltrasyonu
yani sira gevresinde dev hiicreleri de igeren lenfoplaz-
mositer infiltrasyon dikkati gekti (Sekil-2a). Ayrica kiglk-
orta capli damarlarda I6kositoklastik vaskiilit izlendi
(Sekil-2b). Postoperatif 2.glinden itibaren hastanin daha
onceden normal olan bébrek islevlerinde (tre: 25 mg/dl,
kreatinin: 0.89 mg/dl, tam idrar analizinde her sahada 8-
10 eritrosit ve 25 mg/dl proteiniiri) bozulma olmasi
lizerine hasta tarafimizca degerlendirildi. Izlemde
kreatinin  degerleri progresif olarak ylkseldi ve
hemodiyaliz ihtiyaci gelisti. Bu arada yapilan renal
ultrasonografide her iki bdbregin boyutlarinin normal
oldugu ve parankim ekojenitesinin arttigi gorildi. Daha
Onceki idrar analizinde sadece mikroskopik hematurisi
saptanan hastanin 24 saatlik idrar incelemesinde 3.5
gram/gun proteinuri saptandi. c-ANCA duzeyi 1/40

pozitif olarak geldi. Bunun Uzerine hastaya bdbrek
biyopsisi yapildi. Biyopside glomertillerin hepsi heterojen
gérinimde olup, degisen oranlarda fibrinoid nekroz,
hicresel proliferasyon ve sellller/fibroselliler kresentler,
tubdlointerstisyel alanda diffiz mononukleer yangisal
hicre infiltrasyonu goraldu (Sekil-3).

S . -

Sekil-3. Glomerullerde fibrinoid nekroz ve hiicresel proliferasyon,
selliler kresent formasyonu ile karakterli kresentik
glomertlonefrit (Hematoksilen-eosin, X20).

immun floresan incelemede goriilen 5 glomeriilde C3
(++) duzensiz birikim saptandi. Bu histopatolojik bulgular
oncelikle kiglik damar vaskiliti ile uyumlu bulundu.
Akciger ve bobrek bulgular goz éniinde bulundurularak
hastada WG dislnulerek 3 glin sureyle 1 gram/gin
steroid ve 1 gram siklofosfamid tedavisi verildi. Bobrek
yetmezliginin dizelmemesi Uzerine 10 seans plazmafe-
rez yapildi. Tedavilere ragmen hastanin hemodiyaliz
ihtiyaci devam etti ve 64 mg/ giin oral steroid tedavisi ile
ayaktan izlenmek Uzere taburcu edildi. Son kontroliinde
WG tanisi konuldugu andan itibaren 1 yil gegmis olup,
immunsupresif tedavisi kesilmis ve halen hemodiyaliz
ihtiyaci devam etmektedir.
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Tartisma

WG, akciger ve bobrek basta olmak Uzere temelde
vicudun herhangi bir organini etkileyebilen, kuguk
damarlari tutan, nekrotizan granidlomatdéz vaskdlit ile
karakterize, otoimmin, grandlomatéz bir hastaliktir.
Amerikan Romatoloji Dernegi’nin WG tanisi igin
belirledigi dort kriter mevcuttur (2):

1. Nazal ve oral inflamasyon olmasi,

2. Anormal akciger grafisi (noddl, infiltrasyon ya da
kavite goriinimui),

3. Anormal idrar sedimenti, hematuri, proteinuri

4. Arter duvarlarinda, perivaskiler ya da ekstravaskduler
alanlarda granilomat®z inflamasyonun gésterilmesi.

WG tanisi igin bu bulgulardan iki veya daha fazlasinin
varligi gerekmektedir. Bizim hastamizda bu bulgulardan
U¢ tanesi mevcuttur. WG, genellikle 5. dekatta ve
erkeklerde daha sik goérulir. Olgularin bagvurma nedeni
buyuk oranda Ust solunum yolu yakinmalaridir.
Semptomlar siklikla burun tikanikhdi, burun akintisi ve
kanamadir. Ates, gece terlemesi, kilo kaybi, halsizlik gibi
sistemik belirtiler de goérilebilir (3). Olgularin %90-
95'inde akciger tutulumu mevcuttur. Oksiriik, hemoptizi
baslica belirtilerdir. Akciger tutulumu, boyutlar 1-10 cm
arasinda degisen ve ¢ogunda kavitelesme ile seyreden
multipl nodiiler lezyonlarla karakterizedir. Inflamasyon
cok nadir olarak brongiyal sisteme kadar uzanir (4).
Ertirk ve ark. (5), akciger kanseri ve tuberkulozu taklit
eden bir WG olgusu yayinlamiglardir. Plorezi ender bir
bulgudur.

WG, ‘kiigiik damar vaskilitleri’ grubunda yer almaktadir.
Bu gruptaki hastaliklar c¢odu zaman birbirleriyle
karigabilmektedir. Akciger tutulumu bu grupta degisik
klinik spektrum gosterebilir. Churg-Strauss sendromiu
olgularda astim ve degisen pulmoner infiltratlar ©n
plandayken, mikroskobik polianjit de her iki akcigerde

Kaynaklar

nodller lezyonlar ve alveoler hemoraji 6n plandadir.
WG'de ise daha gok kavitelesmeyle seyreden nodiiler
olusumlar gorulmektedir. ANCA tiplendirmesi bu
hastaliklarin ayirici tanisinda yardimci olabilmektedir.
WG da c-ANCA pozitifligi gorilirken, Churg-Strauss ve
mikroskopik polianjit de p-ANCA pozitifligi gértimektedir.

WG’'nin kesin tanisi genellikle akciger ve bobrek
bulgularina dayanarak konur. Aktif hastalik durumunda
c-ANCA pozitifligi, noninvaziv olarak elde edilebilen
Onemli bir tani kriteridir. Bizim olgumuzda da c-ANCA
pozitifligi saptanmistir. Bébrek tutulumu, mikroskobik
hematlri, proteiniri ve degisen derecelerde bdbrek
yetmezligi ile karsimiza g¢ikmaktadir. Diyaliz ihtiyac
gerektiren bobrek yetmezligi hastaligin prognozunun
koéti oldugunu gosterir. Bdbrek yetmezligi geri
doénudsimld olabilecedi gibi uzun sireli diyaliz gereksi-
nimi de ortaya c¢ikabilir. Tedavide siklofosfamid ve
kortikosteroid en etkin ilaglar olup, erken doénemde
uygulanmadigi takdirde hastalik 6lumctl seyredebilir (6).
Yine plazmaferez tedavisinin yararli oldugu dusunul-
mektedir.

Olgumuzda basgvuru aninda bobrek iglevlerinin normal
olmasi, akcigerdeki lezyonun radyolojik gériinimunin
tumord duasundurmesi ve baslangigta WG hastaliginin
akla gelmemesi nedeniyle tani yaklasik 1 ay kadar
gecikmigtir. Hastaya yapilan akciger biyopsisinden 2 giin
sonra bdbrek islevlerinde hizli bir bozulma saptanmis ve
yapilan bdébrek biyopsisinde kresentik glomerilonefrit
saptanmistir. Bu asamadan sonra hastanin tedavisine
hemen baglanmig ancak hastanin boébrek yetmezligi
gerilememistir. Izlemde hasta mevcut tedavilere yanit
vermemis ve kronik hemodiyaliz hastasi olarak kabul
edilmigtir.

Geng, erkek hastalarda, akcigerde timodre benzeyen
buyuk noduler kitlesi olan hastalarda WG tanisi akla
getirilmeli ve erken tedavinin mortalite ve morbiditeyi
azaltabilecegi akilda tutulmahdir.

1. Schilder AM. Wegener's granulomatosis vasculitis and granuloma. Autoimmun Rev 2010;9(7):483-7.
2. Leavitt RY, Fauci AS, Bloch DA, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification of Wegener's

granulomatozis. Arthritis Rheum 1990;33(8):1101-7.

3. Holle JU, Laudien M, Gross WL. Clinical manifestations and treatment of Wegener's granulomatosis. Rheum Dis Clin North Am

2010;36(3):507-26.

4. Allende DS, Booth CN. Wegener's granulomatosis of the breast: A rare entity with daily clinical relevance. Ann Diagn Pathol

2009;13(5):351-7.

5. Erturk A, Ulukavak T, Demirag F ve ark. Wegener granilomatozisi (akciger tuberkulozu ve kanserini taklit eden bir olgu

nedeniyle). Tlberklloz ve Toraks 1998;46(2):269-73.

6. Ozaki S. ANCA-associated vasculitis: Diagnostic and therapeutic strategy. Allergol Int 2007;56(2):87-96.

162

Ege Tip Dergisi / Ege Journal of Medicine



