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Akut Laringotrakeal Havayolu Obstriiksiyonu ile
Basvuran Wegener Granulomatozisi

A Wegener Granulomatosis Case Presenting with Acute Laryngotracheal Airway
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OZET

iki yildir nefes darligi sikayeti olan 52 yasindaki erkek hasta kaldi-
rldigi hastanede akut solunum yetmezIlidi nedeniyle yogun baki-
ma alinmis ve 14 guinlik kortikosteroid tedavisi sonrasinda genel
durumu dizelmis. Hastanin P-A akciger grafisinde her iki akcige-
rinde saptanan kaviter lezyonlarin ileri tetkik ve tedavisi igin has-
tanemize yonlendirilmis. Hastada pulmoner enfeksiyon distinlle-
rek antibiyotik tedavisi baslandi fakat atesi devam ettiginden
fiberoptik bronkoskopi yapildi. Kanamaya edilimli sahadan biopsi
alindiktan sonra hastanin nefes darligi ve stridoru gelisti ve ilerle-
di. Bu nedenle yapilan bronkoskopisinde subglottik miks tip trake-
al stenoz tespit edildi ve bu bdlgeye stent yerlestirildi. Klinik ve
radyolojik olarak suphelenilen wegener granulomatozu tanisi,
biyopsi sonucunun I6koklastik vaskilit gelmesiyle dogrulandi.
Hastanin C-ANCA ve P-ANCA degerleri negatif olarak saptandi.
Bu olgu, larengotrakeal obstriiksiyon ile basvuran wegener gra-
nulomatozlu hastalarda stent uygulanmasi yararinin gosteriimesi
icin sunuldu. (Tur Toraks Der 2011; 12: 32-5)
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ABSTRACT

A 52 years old male patient with a history of dyspnea for 2 years
was admitted to hospital with acute respiratory failure, and his
condition was stabilized after 14 days of corticosteroids treat-
ment. He was referred to our hospital for diagnosis and treatment
of the bilateral located cavitary lesions in his chest X-ray.
Pulmonary suppuration was suspected and antimicrobial treat-
ment was given, but his fever persisted so fiberoptic brochoscopy
was performed. After obtaining a biopsy from his tracheal lesions,
dyspnea and hoarseness developed and progressed. In his sec-
ond bronchoscopy, subglottic mixed type tracheal stenosis was
detected and a stent was applied to the tracheal stenosis of the
patient. Leucocytoclastic vasculitis was observed in his biopsy
specimens and Wegener granulomatosis, which was suspected
due to dlinical and radiological findings, was proved pathologi-
cally. CCANCA and P-ANCA values were negative. This case was
presented to emphasize the benefit of stenting for Wegener
granulomatosis patients suffering from laryngotracheal obstruc-
tion. (Tur Toraks Der 2011, 12: 32-5)
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GiRiS

Wegener granulomatozu (WG) en sik rastlanan
ANCA-iliskili nekrotizan vaskdlittir. Klinik bulgular st
havayolu tutulumu (sinlizit, otit, Ulserasyon, kemik defor-
miteleri ve subglotik veya bronsial stenoz), alt solunum
sistemi katilimi (Oksurtik, goégus agrisi, nefes darligi ve
hemoptizi) ve bobrek tutulumuna baglh glomerulonefrit-
tir. Baslangi¢ basvurusunda bu g bolgede de tutulumun
olmasi sart degildir. ilk bagvurularin sadece %40'inda
renal tutulum mevcutken takiplerinde tim vakalarin
%80-90'inda renal tutulum gelisir. Patolojik olarak WG'u
klglk-orta buytklikte damarlarin nekrotizan vaskuliti ve
granulomatdz inflamasyon ile iliskilidir ve genelde jeogra-
fik gorinime sahiptir [1]. Klasik olarak tani etkilenen
organlarda nekrotizan vaskilit ve granulom yapisinin
gosterilmesiyle konur ve akciger dokusu histolojik tani
icin en uygun yerlerden biridir [2].

WG'lu olgularin %10-20'sinde saptanan subglottik
stenoz, akut dénemde hastaligin ilk bulgusu olarak ya da
hastali§in seyri sirasinda gelisebilir ve 6limle sonuglanabi-
lir [3]. ilk basvurusu akut solunum yetmezligi nedeni ile
solunum yogun bakima yatirilan 52 yasinda bir hastada
gelisen subglottik stenoz ve semptomlarin endobronsial
tedavi ile gerilemesi literatir esliginde sunuldu.

OLGU

iki yildir nefes darligi sikayeti olan 52 yasinda erkek
hastaya 6zel bir doktor tarafindan 4 ay dnce kronik obs-
truktif akciger hastaligi tanisiyla bronkodilatator tedavi
baslanmis. Fakat hasta bu tedaviyi diizensiz olarak kullan-
mis. Son 6 ayda 5 kilo kaybr mevcut olan hasta son 2
aydir gittikce artan nefes darligi sikayeti, biling kapaliligi
ve beraberinde eklenen respiratuar asidoz tablosu ile
yogun bakima yatirilmis. Hastanin 14 giin steroid ve 8
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gunlik mekanik ventilator tedavisi sonrasi grafilerinde
infiltrasyonlari gerilemis ve AKG lari normal degerlere
ulagsmis. Cekilen Toraks BT'sinde hastanin sag ve sol akci-
Jer Ust zonlarinda kalin cidarl kaviter lezyonlar saptan-
mis. Oksirik, balgam cikarma sikayetlerinin olmasi ve
radyolojik bulgulariyla hasta 6n tani olarak akciger absesi
ve tlberkiloz dugtnulerek hastanemize sevk edilmis.

Hastanin anemnezinde 60 paket/yil sigara kullanimi
disinda 6zellik yoktu. Genel durumu orta suur acik koo-
pere, TA:120/60 mmHg Nabiz:92/dakika, duzenli
Solunum sayisi:14/dakika 6dem ikter siyanozu yoktu,
solunum sistemi muayenesinde her iki hemitoraks solu-
numa esit katiliyor, sa§ orta alanda ve bazalde yer yer
kaba ralleri mevcuttu. Diger sistem muayenelerinde 6zel-
lik yoktu. Hastanin rutin biyokimya, hemogram ve
TiT'inde dzellik yoktu.

P-A akciger grafisinde, sag akciger Ust zonda 4.5 cm
capli diizensiz sinirli spikiler uzantilari olan kaviter lezyon

Sekil 1. P-A akciger garfisinde sag akciger Ust zonda 4.5 cm ¢apl
diizensiz sinirl spikiler uzantilari olan kaviter lezyon

Sekil 2. Toraks BT sag akciger Ust lob anterior segmentte 4.5x2.5
cm boyutlu, diizensiz sinirli kalin cidarli diizensiz kavite, sag akciger
alt lob apikal segmentte 2 cm capl dizgiin konturlu kavite 1.5 cm
ve 0.5 cm capli noddiller (sol akciger Ust lob apikoposterior segment-
te1.5 cm capli konsolidasyon)

saptandi (Sekil 1). Toraks BT de yaygin amfizematdz
gorinim mevcuttu. Sag akciger Ust lob anterior seg-
mentte 4.5x2.5 cm boyutlu, dizensiz sinirli kalin cidarli
periferinde heterojen konsolidasyonu ve santrali diizensiz
kaviteli, hiler uzantili lezyon mevcut olup, sag akciger alt
lob apikal segmentte 2 cm capl dizgin konturlu kavite

Sekil 3. Trakea lumenini %80 oraninda daraltan kompleks (tip3)
trakeal stenoz tespit edildi

Sekil 5. x200 H+E mikst tipte iltihap hucreleri, damar cidarinda
kalinlasma, siskin endotel hicreleri ve damar cidarinda lokosit
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komsulugunda 1.5 cm ve 0.5 cm ¢apl noddller konsoli-
dasyonlar izlenmekteydi (Sekil 2). Sol akcigerde ise yay-
gin buzlu cam manzarasi ve Ust lob apikoposterior seg-
mentte1.5 cm ¢apli benzer ¢zellikte konsolidasyon izlen-
mekteydi.

Arter kan gazinda PH:7.46, PO2:92 mmHg, PCO2:30
mmHg, HCO3:21.7, 02 sat:97.8 bulunurken, solunum
fonksiyon testlerinde FVC:2.50L (65%), FEV,:1.42L
(45%), FEV,/FVC:%56.8 idi. Balgam yayma sonucunda
gram pozitif kapsulli diplokoklar saptanmis olup hasta-
nin 3 kez istenen balgam ARB D/T sonucu da negatif idi.
Daha oncesinde hastane yatisinin olmasi ve uzun sireli
nonspesifik antibiyotik kullanimi oldudu icin 3. kusak
sefalosporin olarak seftriakson 1 gr 1x2 bagland.

Bronkoskopisinde larenks normal bulunurken, trakea
proksimalinde kord vokalleri gecer gecmez kaldirim tasi
manzarasinda mukozal kabartilar mevcuttu. Sad brong
sisteminde sekonder karina ve Ust lob brons segmentleri-
ni ayiran karina 6dem ile genislemis, segment agizlari bu
nedenle daralmisti. Sol brons sisteminde sekonder karina
genislemisti. Trakeadaki lezyonlardan alinan mukozal
biopsi kronik aktif bronsit, iltihapl fibrinler, brons lavaji
ve postbronkoskopik balgam normal respiratuar sitoloji
seklindeydi. Bu sonuglara gore hastanin kaviter akciger
lezyonlarina TTIA planlandi, fakat lezyonlarin antibiyote-
rapi ve nefes darligi icin yogun bakimda baslanmis olan
ve doz disulerek devam edilen metilprednizolon altinda
geriledigi gorulince, islem yapilmadi.

Klinik olarak stabil seyreden ve laboratuar parametre-
lerinde de duzelme olan hastanin biopsilerin alinmasin-
dan bir ka¢ glin sonra progresif olarak nefes darliginda
artis ve stridoru gelisti. Tedavisindeki Prednol 40 mg flk
1x2 olarak doz yukseltildi, mide koruyucu olarak ulcuran
amp 1x2 eklendi ve bronkokonstriksiyonu icin flutikazon
2x1 nebul olarak baslandi. Hastanin ameliyathanede
yapilan bronkoskopisinde trakeal stenoz tespit edildi,
trakeadaki mukozal kabartilardan biopsiler alindi ve stent
takilmasi planlandi. ikinci seansta, genel anestezi altinda
rijid bronkoskop ile vokal kordlari gectikten 1 ¢cm sonra
baslayan, 2 cm uzunlugunda trakea lumenini %80 ora-
ninda daraltan kompleks (tip3) trakeal stenoz tespit
edildi (Sekil 3). Gozlenen hemoraji odaklari, oncellikle
argon plazma koagulasyon ile koagile edildi ve mekanik
dilatasyon uygulandi. Trakeaya gegici 16x14x16 vergnon
silikon stent yerlestirildi (Sekil 4). Lezyon distali fiberoptik
bronkoskopla acgik olarak izlendi. Stent sonrasi hastanin
stridoru ortadan kalkti. Hastanin yatisi sirasinda istenen
balgam orneklerinin Lowenstein Jensen kiltlr sonuglar
negatif olarak geldi. Trakeadan alinan mukozal biopsi
orneklerinin histopatolojik incelemesinde yogun huicresel
infiltrasyon mevcuttu. Orta ve blylk biyltmede hicre-
sel infiltrasyon baslica lokositler, lenfositler ve histiositler-
den olusurken cevrede yogun fibrinoid nekroz dikkati
cekmekteydi. Hiicresel infiltrasyon 6zellikle damar cevre-
sinde artis gosterip damar cidarinda Idkositikler, fibrinoid
birikim ve bazi damarlarda fibrinoid trombusler eslik
etmekteydi. Bu I6kositoklastik vasklit bulgulari, mikroab-

selesmeler 6n planda wegener granulomatozisi destekle-
mekteydi (Sekil 5).

Paranasal Sinls BT'sinde sfenoid sinlste mukozal
hipertrofi ve sivi kolleksiyonu (sinlizit), septum nazi devias-
yonu mevcuttu (Sekil 6). Hastanin ¢ ANCA ve p ANCA
degerleri negatifti. Batin USG sinde her iki bdbrek normal
sekil ve buyuklikte kaliksiyel yapilar diizenliydi. Tam idrar
tahlilinde 1-2 I6kosit saptandi ve dansitesi 1015 di. Hastaya
Wegener Granulomatozu tanisiyla 1g IV metilprednisolon
ve 1g/m? IV siklofosfamid tedavisi baslandi. 15 glin sonra-
ki stent kontroliinde stente ait komplikasyon saptanmadi.
Stenoz sahasinda regresyon gdzlendi. Hasta, klinik labora-
tuar diizelme ile takibe alindi.

TARTISMA

Wegener Granulomatozu’'nun bircok klinik bulgusu-
nun mevcut olmasina karsin akut solunum yetmezIigi ile
basvurusu nadir olarak gorilmektedir. Pubmed de olgu
sunumu olarak rastlanmakla birlikte, ulusal veritabaninda
benzeri olgu sunumu yazim esnasinda bulunamamistir.
Veri tabanindaki en genis seride, 11 WG'lu vakanin hicbi-
rinde subglottik stenoz saptanmamistir [4].

WG'unda subglottik stenoz hastalarda basvuru bul-
gusu olarak %10-20 siklikta gorllebilecegi gibi hastaligin
ileri evresinde de gelisebilir [3]. WG'lu dokunun prolifera-
tif olarak larinks ve trakeaya dogru blyUmesiyle, subglot-
tik stenoza bagl akut solunum yolu obstriksiyonuna ve
6lime neden olabilmekte ve acil miidahale bu hastalarda
cok dnem kazanmaktadir [5]. Literatlrde, subglottik ste-
noz gelisen WG'lu olgulara farkli cerrahi tedavi girisimle-
riyle ilgili yayinlar bulunmaktadir [3,6,7,9].

Alaani ve arkadaslarinin 7 olguluk serisinde, aktif
hastalik durumunda medikal tedaviye ek olarak trakeos-
tomi, solunum yetemezliginin giderilmesi icin ilk cerrahi
tedavi secenegi olarak onerilmektedir. Daha agresif cer-
rahi girisimlerin ise aktif olmayan ve bir seneden az medi-
kal tedaviye ihtiya¢ duyan hastalarda uygulanmasi 6neril-

Sekil 6. Paranasal sinus Bt sinde sfenoid siniiste mukozal hipertrofi
ve sivi kolleksiyonu
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mistir [3]. Lebovics ve arkadaslarinin ¢alismasinda 24
sene boyunca takip edilen 158 WG'lu hastanin 25 (%16)
inde subglotik stenoz saptanmistir. Bu hastalarin 16 tane-
sinde (%80) dilatasyon, laser rezeksiyon, laringotrakeop-
lastiyi de iceren cerrahi girisime gerek gosterecek subg-
lottik stenoz mevcuttu. Bu calismada subglotik stenozu
olan WG lu hastalara yaklagimin kompleks oldugu ve her
hastaya bireysel yaklasilmasi gerektigi onerilmistir [6].
Wegener Granulomatozisi tanisi konan, trakeal stenoz ile
basvuran 8 hastaya, tekrarlayan trakeal dilatasyon uygu-
lanan bir calismada tekrarlayan dilatasyonlar sonunda bir
hastada destruktif Ulseratif trakeit olusmus ve bu kalici
hasar trakeal stent ile onarilmistir [7].

WG'da subglotik stenoz gelisimi, akut basvuru sirasinda
olabildigi gibi hastali§in seyri sirasinda da gorulebilir [8].
Benzer olarak remisyonda olup ANCA degerleri negatif
olan Wegener Granulomatozlu 3 hastada subglottik stenoz
gelismesi Uzerine bronkoskopik dilatasyon uygulanan bir
calismada, olgularin takiplerinde subglottik stenoz gelisti-
ginde endobronsial tedavi gerekliligi vurgulanmaktadir [9].

Galismamizda solunum yetmezli§i nedeniyle yogun
bakima yatan ve ilk bronkoskopisinde kronik aktif bronsit
saptandiktan sonra progresif nefes darliginda artis ve
stridoru gelisen hastaya yapilan biyopsi tekrari, l6koklas-
tik vaskdlit ile uyumlu bulunmugstur. Erken ddnemde
stent uygulanmasi ile havayolu acikligi saglanan sinirli
WG'lu olgumuzda, hastaya bu sekilde trakeostomi veya
daha invazif girisimlere gerek kalmadan, medikal tedavi-

nin etkinligi gorulinceye kadar vakit kazaniimis ve hasta-
nin konforu saglanmistir.
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