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G‹R‹fi
Wegener granülomatozu (WG) özellikle üst solunum yollar›

(ÜSY), akci¤er ve böbrekleri tutan nekrotizan granülomatöz

vaskülitle tan›mlanan bir hastal›kt›r. ‹lk olarak Wegener ta-

raf›ndan klinik ve patolojik spektrumu tan›mlanan hastal›-

¤›n kad›nlarda s›k rastlanan s›n›rl› formunda ÜSY ve akci¤er-

ler tutulurken, yayg›n formunda böbrekler de tutulmufltur ve

erkeklerde daha s›k görülür [1].

Türkiye’de görülme s›kl›¤› bilinmeyen bu nadir görülen

hastal›¤›n adolesan öncesi dönemde daha da nadir görülmesi

(olgu 1) ve deri lezyonlar›n›n vulvay› tutmas› nedeniyle (ol-

gu 2) iki olgumuzu sunarken, Türkiye’de tan› konulan WG

olgular›n›n özelliklerini de inceledik.

OLGU 1
On befl yafl›ndaki kad›n hasta D. Ç., Ocak 1991’de, 1 ay ön-

ce bafllayan bafl a¤r›s›, kulak a¤r›s› ve kulak ak›nt›s› yak›nma-

s›yla Kulak Burun Bo¤az (KBB) klini¤inde izlenirken, k›sa

sürede boynun sa¤ taraf›nda deride fistülize lezyonlar, jinjivit

geliflmesi ve akci¤er grafisinde lezyon saptanmas› üzerine

merkezimize sevkle yat›r›ld›. Genel durum orta düzeyde, ko-

opere, soluk ve halsiz görünümdeydi. Fizik muayenede kan

bas›nc› (KB): 80/60 mmHg, nab›z (NA): 96/dk, submandibü-

ler bölgede deride fistülize bir lezyon d›fl›nda tüm sistem mu-
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ayeneleri normaldi. Rutin laboratuvar incelemelerinde ane-

mi (Hct: %29), lökositoz (15 000 /mm3), eritrosit sediman-

tasyon h›z› yüksekli¤i (100 mm/saat) bulundu. Karaci¤er en-

zimleri yüksek (SGOT: 69 IU/L, SGPT: 116 IU/L), Romato-

id Faktör (RF) (+++) pozitif,  C-Reaktif protein (CRP)

(+++) pozitif, C3: 138 mg/100 ml, antinükleer antikor

(ANA): negatif, PPD: 20 mm, kanda Lupus Eritamatosus

(LE) hücresi: negatif olup, idrar incelemeleri normaldi. Bal-

gam incelemesinde mantar ve aside dirençli basil (ARB) di-

rekt ve kültürde negatifti. P-A akci¤er grafisinde; sol üst zon-

da düzgün kenarl›, ortas›nda erime oda¤› gösteren 8x8 cm ça-

p›nda yuvarlak opasite mevcuttu (Resim 1) ve Waters grafi-

sinde sa¤ maksiller sinüs saydaml›¤› kaybolmufltu. KBB mu-

ayenesinde; bilateral kronik otitis media, burun sol septum

mukozas›nda kanama oda¤›, ödem, sol maksiller sinüzit, yay-

g›n jinjivit saptand›. Önce jinjiva biyopsisi ile vaskülit, daha

sonra submandibüler bölgedeki fistülize deri lezyonundan al›-

nan biyopsi ile nekrotizan vaskülit saptand›. Klinik ve pato-

lojik bulgularla hastaya WG tan›s› konuldu. Steroid + siklo-

fosfamid tedavisine al›nan hasta daha sonra kontrollere gel-

medi¤i için prognozu ö¤renilemedi.

OLGU 2
M.Ö. 33 yafl›nda, ev kad›n›, Siirt’te yafl›yor. May›s 1996’da

ani bafllayan atefl, kar›n a¤r›s›, ifltahs›zl›k, vücudunda yayg›n

fliflliklerle dahiliye klini¤ine baflvuran hastaya nefrotik sen-

drom tan›s› konularak tedavi verilmifl, hasta klinik olarak dü-

zelip, proteinürisi ve ödemleri azal›nca akci¤er grafisindeki

lezyonlar nedeniyle merkezimize sevk edilmiflti. Hastan›n ge-

nel durumu orta düzeyde, bilinci aç›kt›. Fizik muayenede,

KB:100/70 mmHg, NA:85 /dk idi, ödem yoktu. Solunum sis-

temi muayenesinde; sol hemitoraks alt zonda solunum sesle-

ri azalm›fl, perküsyonla matite mevcuttu. Hastan›n yak›nma-

s› üzerine kad›n hastal›klar› ve do¤um klini¤i taraf›ndan ya-

p›lan genital bölge muayenesinde vulvada ülsere deri lezyonu

görüldü. Rutin laboratuvar incelemesinde eritrosit sedimen-

tasyon h›z› yüksekli¤i (145 mm/saat), anemi (Hct: %33.4),

hipoproteinemi (5.5 g/dl), hipoalbüminemi (1.3 g/dl) bulun-

du. Tam idrar incelemesinde (T‹T) 6 gr/24 saat proteinüri,

sedimentte 10-12 eritrosit bulundu. Hastan›n  4 balgam in-

celemesinde ARB direkt ve kültürle negatifti. CRP (++),

kanda bak›lan LE hücresi (-), RF (-), ANA (-), IgG, A, M

normal bulundu, antinötrofil sitoplazmik antikorun sitoplaz-

mik patern (c-ANCA) de¤eri (+) idi. PA akci¤er grafisinde

sa¤ akci¤er üst zonda ve sol akci¤er orta zonda nonhomojen

opasite ve sol sinüs kapal›l›¤› saptand›. Toraks bilgisayarl› to-

mografisinde (BT) sa¤ akci¤er üst lop anterior segmentte ka-

viteli infiltrasyon, lateral bazal segmentlerde homojen olma-

yan opasite, alt lopta 2 adet subplevral nodüler lezyon, sol ak-

ci¤erde hilustan perifere do¤ru uzanan içinde yer yer erime

odaklar› olan opasite, alt zonda homojen olmayan nodüler

opasiteler ve masif plevral efüzyon  görüldü (Resim 2). Fibe-

roptik bronkoskopide normal endobronfliyal sistem gözlendi;

bronkoskopi s›v›s›nda ARB direkt ve kültür negatif kal›rken,

histopatolojik incelemede patoloji saptanmad›. Bat›n ultra-

sonografisi dalakta kalsifiye odaklar d›fl›nda normaldi. KBB

muayenesinde patoloji saptanmad›. Hastan›n vulvadaki ülse-

re deri lezyonundan al›nan biyopsi materyalinde vaskülit ve

granülomatoz inflamasyon saptand›. Histopatolojik bulgular

Resim 1 . Birinci olguya ait, sol üst zonda içinde erime oda¤›

içeren düzgün s›n›rl› yuvarlak homojen opasiteyi gösteren PA ak-

ci¤er grafisi.

Resim 2 . ‹kinci olguya ait toraks bilgisayarl› tomografisi (BT)

kesitinde, sa¤ akci¤er alt lopta 2 adet subplevral nodüler lezyon,

sol akci¤erde alt zonda homojen olmayan nodüler opasiteler ve

masif plevral efüzyon izlenmekte.
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ve c- ANCA pozitifli¤i ›fl›¤›nda hastaya WG tan›s› konula-

rak 26 Temmuz 1996’da oral yolla 1 mg/kg/gün prednizo-

lon+oral yolla 2 mg/kg/gün siklofosfamid ve profilaktik

amaçl› 300 mg/gün INH tedavisi baflland›. Eylül 1996’da has-

tan›n genel durumu düzelmifl, toraks BT’sinde lezyonlar kay-

bolmufltu, proteinürisi yoktu ve kan albümini normal düzey-

deydi. Bir y›l prednizolon+siklofosfamid,  bir y›l  yaln›zca sik-

lofosfamid olmak üzere toplam 2 y›l tedavi uygulanan hasta

halen kontrolümüz alt›nda olup, Haziran 2001 y›l› kontro-

lünde klinik ve radyolojik olarak remisyondayd›.

TARTIfiMA
WG her yafl grubunda görülmekle birlikte, ortalama görülme

yafl› 40-55’tir. Ender rastlanan bu hastal›¤›n adolesan öncesi

ça¤da görülmesi daha da nadirdir. E/K oran› 1/1 olarak bildi -

rilmektedir.  WG’nin seyri esnas›nda birçok organda granü-

lomlar veya vaskülit görülebilir ve tuttu¤u organa özgü semp-

tomlar ortaya ç›kar. Nazofarinks, paranazal sinüsler ve akci-

¤erler en s›k tutulan yerlerdir. Bafllang›çta alt solunum yolla-

r›ndan akci¤er parenkimi ve bronfllar s›kl›kla tutulabilirken,

plevra nadiren tutulur (%10) [2]. Birinci olgumuzda hastal›k

bu bölgeleri tutarken, oral komplikasyonlardan birisi olan hi-

perplastik jinjivit de görülmüfltür.  Hastal›¤›n ilk bulgusu ola-

rak  böbrek tutulumu olgular›n %20’sinde görülür ve fokal

segmenter gulomerülonefritisle tan›mlan›r [2]. ‹kinci olgu-

muzda bir önceki merkezde nefrotik sendrom tan›s› konul-

mufl, ancak merkezimizde yap›lan idrar incelemesi bulgular›

nefritik sendromla uyumlu bulunmufltur.

WG’de %34 olguda radyolojik anormallik vard›r ve en s›k

görülen lezyonlar bilateral nodüler infiltrasyonlar, tek nodül

veya infiltratlar, kaviter hastal›k ve alveoler hemorajidir [2].

Birinci olgumuzda ortas›nda erime oda¤› olan yuvarlak opa-

sitenin varl›¤›, II. olgumuzda multipl bilateral nodüler ve ka-

viter lezyonlar›n olmas› WG’nin tipik radyolojik bulgular› ile

uyumluyken, ikinci olgumuzda hastal›¤›n bafllang›c›nda plö-

rezinin olmas› nadir bulgulardand›.

WG’de tan›ya en fazla yard›mc› olan histopatolojik bulgu-

lard›r. Granülomatöz inflamasyon büyük ölçüde WG tan›s›n›

düflündürmekle birlikte, görülmemesi tan›y› kesin olarak d›fl-

lamaz. Çünkü Wegener granülomatozu klinikopatolojik ola-

rak tan› alan bir durumdur ve klinik uyum patolo¤a büyük

oranda yard›mc›d›r [1]. Ancak patolojik bulgular mikrosko-

pik polianjitis ya da Churg Strauss sendromundakine benze-

di¤inden, tan›n›n patolog ve klinisyenin iflbirli¤i ile klinik

uyum eflli¤inde konulmas› en uygunudur [1,3]. Birinci olgu-

muzda granülomatoz inflamasyon gösterilememifl, nekrotizan

vaskülit görüntüsü ve klinik uyumla birlikte WG tan›s› ko-

nulmufltur. Bu olguyu mikroskopik polianjitisten ay›ran en

büyük özellik klinik aç›dan olup, mikroskopik polianjitiste

özellikle böbrek tutulumu olurken, üst solunum yollar› tutu-

lumunun nadir görülmesidir [1]. Özellikle deri lezyonlar› hem

klinik bulgu, hem patolojik materyalin elde edilmesi aç›s›n-

dan önemli bir tutulum bölgesidir ve hastal›¤›n bafllang›c›n-

da %13-14 oran›nda görülür [1,4]. Bizim her iki olgumuzda

bafllang›çta deri tutulumu vard› ve tan›da büyük ölçüde yar-

d›mc› olmufltu. ‹kinci olgumuzda vulvadaki ülsere lezyonlar

ve oral tutulum ay›r›c› tan›da Behçet hastal›¤›n› düflündür-

mekle birlikte, Behçet hastal›¤›nda ANCA pozitifli¤inin ol-

mamas›, hastan›n klinik aç›dan büyük ölçüde WG ile uyum-

lu olmas› ve histopatolojik bulgular ›fl›¤›nda bu tan›dan uzak-

lafl›lm›flt›r.        

Amerikan Romatoloji Derne¤i’nin (ARD) WG için belir-

ledi¤i dört tan› ölçütü flunlard›r: 1) anormal idrar sedimenti,

2) anormal akci¤er grafisi, 3) oral veya nazal inflamasyon ol-

mas› ve 4) biyopside granülomatöz inflamasyonun gösteril-

mesi. Bu ölçütlerden iki veya daha fazlas›n›n bulunmas› % 88

duyarl›, %99 özgüldür [4]. Olgular›m›z bu ölçütlere göre de-

¤erlendirildi¤inde 1. olgumuz bu ölçütlerden ikisine, 2. olgu-

muz  ise üçüne uymaktayd›.

Son zamanlarda hastal›¤›n tan›s›nda ve aktivite de¤erlen-

dirilmesinde c-ANCA tayini kullan›lmaktad›r. Duyarl›l›¤›

%91, özgüllü¤ü %99 olan bu test klasik WG’de %80-90, s›-

n›rl› WG’de ise %55-66 pozitiftir [4]. Tipik klinik bulgular ve

c-ANCA pozitifli¤i WG’yi düflünmek için yeterli ise de, ke-

sin tan› için biyopsi örneklerinin incelenmesiyle patolojik

tan› zorunludur. 

WG tedavi edilmezse ölümcüldür ve ortalama yaflam, te-

davisiz olgularda 5 ayd›r [1]. Günümüzde “standart” tedavi

siklofosfamid ve prednizolondur [2]. Bizim de standart tedavi

uygulad›¤›m›z olgular›m›zdan 1. olgu kontrol d›fl› kal›rken, 2.

olgumuz 4 y›ld›r kontrol alt›nda ve remisyondad›r. Bu teda-

viye ek olarak Staphylococcus aureuskolonizasyonunu ve

nüksleri önlemek amac›yla trimetoprim/sülfametoksazol

320/1600 (TMP-SMZ) önerilmektedir [5]. 

ABD’de prevalans› %0.003 olan WG’nin Türkiye’deki

s›kl›¤› halen bilinmemekle birlikte, 1988-2000 y›llar›nda

Türkiye’de tan› konularak bildirilen dokuz olguya ulaflabildik

[2]. Türkiye’de yay›mlanm›fl makalelerden elde edilebilenler

bizim olgular›m›zla birlikte incelenerek Tablo I’de özellikleri

gösterilmifltir [7–15].

Olgular›n tümüne bak›ld›¤›nda; kad›n/erkek oran› 0.83,

klasik formda yedi olgu (%73.6), s›n›rl› formda dört (%36.3)

olgu saptand›. Dokuz olguda bak›lan c-ANCA de¤eri sekiz

olguda pozitifti (%88.8) ve klinik semptomlarla birleflti¤inde

tan›ya yard›mc› olmufltu. Hoffman ve arkadafllar›n›n [6] seri-

sinde aktif hastal›¤› olanlarda c-ANCA pozitifli¤i %88 ola-

rak bulunmufltur. ARD ölçütlerinden sadece 2’sine uyan üç

olguda c-ANCA pozitifli¤i mevcuttu. On olguya prednizolon

+ siklofosfamidden oluflan klasik tedavi, bir olguya prednizo-



lon tedavisi uygulanm›fl, 11 olgunun alt›s›nda remisyon sa¤-

lan›rken, dört olgu ölümle sonuçlanm›flt›r.

Sonuç olarak günümüzde klinik ve radyolojik de¤erlendir-

me, serolojik testler ve uygun biyopsi örnekleri ile WG tan›s›

koymak zor de¤ildir. Tedavi ile sa¤kal›m›n birinci y›l sonunda

%90, ikinci y›l sonunda %87, beflinci y›l sonunda %76 [1] ol-

du¤u düflünüldü¤ünde erken tan› ve tedavinin hastalar aç›s›n-

dan önemi büyüktür.
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Tablo I. Türkiye’den bildirilen Wegener granülomatozu olgular› ve sunulan olgular›n özellikleri 

Kaynak No. C / Y Tutulan organ R a d y o l o j i c - A N C A T a n › T e d a v i P r o g n o z

[ 7 ] E / 2 1 ÜSY, ASY, deri Bil. kavite ve nodüller Y o k Biyopsi (burun P + S 15 gün sonra 

mukozas›)+ remisyon, tedaviyi terk,

K l i n i k nüks, tedavi bafllang›c›

ile remisyon

[8] K/60 Eklem, ÜSY, Bil. hetorojen nodüller Negatif Biyopsi (böbrek)+ P+S Ölüm

ASY, böbrek Klinik

[9] E/32 Plevra, eklem Sa¤ plevral efüzyon Pozitif Klinik +c- ANCA P+S Ölüm

Bil. alveoler filling 

patern

[10] E/48 Eklem, ÜSY, ASY Bil. heterojen Pozitif Biyopsi (maksiller P+S Ölüm

infiltrasyon sinüs mukozas›ndan)

[11] E/36 ÜSY, ASY Sol apikal ve 6. Pozitif Klinik + c-ANCA P+S+ 1 ay sonra remisyon

segmentte kavite T M P / S M T 3 ay sonra nüks, tedavi

dozu art›r›ld›ktan 

1 ay sonra remisyon

[12] K/55 ASY Sol alt zonda homojen Pozitif Biyopsi (akci¤er)+ P+S+ 5. ayda remisyon

gölge koyulu¤u c-ANCA TMP/SMT

[13 ] E / 4 7 Ü S Y , A S Y , Bil. multipl kaviter P o z i t i f Biyopsi (deri)+klinik+ P + S + 3. haftada tedaviyi terk

deri, eklem  böbrek lezyonlar c-ANCA TMP/SMT ve ölüm

[14 ] E/38 ÜSY, ASY, Bil. nodüller Pozitif Klinik+ c-ANCA P+S 5. ayda remisyon

böbrek,  Eklem

[15] K/35 ÜSY, ASY, böbrek Bil.  kaviter lezyonlar Pozitif Biyopsi (burun P+S+ Remisyon

mukozas›)+ klinik+ TMP/SMT

c- ANCA

Olgu I K/ 15 ÜSY, ASY, deri Sol üst zonda kaviter Yok Biyopsi (deri) P+S Kontrol d›fl›

opasite

Olgu II K/33 ASY, deri, böbrek Bilateral orta ve alt Pozitif Biyopsi (vulva)+ P+S 2. ayda remisyon

zonda heterojen c-ANCA

opasite, solda plevral 

efüzyon

C: cinsiyet, Y: yafl,  E: Erkek, K: kad›n, ÜSY: üst solunum yolu, ASY: alt solunum yolu, P: prednizolon, S: siklofosfamid.


