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OZET

Wegener Graniilomatozu, karekteristik olarak (ist so-
lunum yollari,akciger ve bobregi tutan sistemik bir vas-
kalittir. Bazi vakalarda hemen hemen biitiin organlar
etkilenmekte cok sayida klinik bulgu ortaya cikabil-
mektedir. Boyle olgular klinik, radyolojik ve patolojik
olarak bircok hastaligi taklit edebilmekte, ayirici tani
zorlasmaktadir.

Bu olgu takdiminde, el parmaklarinda gangren geli-
sen ve oldukca genis klinik semptomatolojisi olan bir
vaka sunulmustur. WG’da parmaklarin gangreni nadir
gortilen bir bulgudur ve literattirde belirleyebildigimiz
sadece 3 vaka vardir. Bu olgu dolayisiyla hastalikta go-
riilebilecek klinik bulgular gozden gecirilmis, digital
gangrenin WG ‘nda bir klinik bulgu olarak karsimiza
cikabilecegine dikkat cekilmistir.

Anahtar Kelimeler: Gangren, Wegener Granii-
lomatozu

SUMMARY

Wegener’s Granulomatosis with Gangrene of Fin-
gers

Wegener’s Granulomatosis is a systemic vasculitis
characterized by involvement of upper airways, the
lungs, and the kidneys. Virtually any organ system can
be affected, and many patients present with unusual fe-
atures of the disease. Such cases can mimic other disor-
ders--clinically, radiographically and pathologically.

We describe here a male patient with WG who de-
voloped gangrene of fingers. WG with gangrene of di-
gits is very rare. A search of literature revealed only
three other cases of WG with digital gangrene. Here-
with, we emphasized that digital gangrene which is a
more characteristic finding for primary necrotizing vas-
culitides can be a presenting feature of WG as well.
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Wegener Grantilomatozu sebebi tam olarak bilin-
meyen ve nadir gorilen sistemik bir vaskilittir. Ust ve
alt solunum yolu hastaligi ve glomertilonefrit yanisira,
histopatolojik olarak nekrotizan graniilomatoz vaskiili-
tin gosterilmesi ile tani klinikopatolojik olarak konur.
Nekrotizan grantilomatoz vaskiilit genellikle akcigerde
gosterilebilmekte, yeterli doku almak da bazen acik
akciger biyopsisi ile olmaktadir(1,2).

Amerikan Romatoloji Dernegi’nin 1990’da Wege-
ner Graniilomatozu icin belirledigi klasifikasyon kri-
terleri Tablo 1'de gosterilmistir.

Sitoplazmik-Antinétrofil sitoplazmik antikor(c-AN-
CA) aktif WG igin sensitif ve spesifik bir laboratuvar
belirleyicisi olarak kabul edilmektedir(3). Karekteristik
olarak nétrofillerde sitoplazmik boyanma 6rnegi gos-
terir ve azurofillik grantllerdeki proteinaz 3’e karsi
olusmustur.Pozitif olarak bulunmasi taniyi kuvvetli bir
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sekilde destekler. Aktif WG icin sensivitesi %88, spe-
sifitesi ise %95 olarak kabul edilmistir. Hastaligin re-
misyona girmesiyle parelel olarak titresinin disttugu ve
tedaviye yanitin degerlendirilmesinde yol gosterici
olabilecegi bildirilmistir(4).

Wegener Grantilomatozu tedavi edilmezse hizla
ilerler ve 6ltimle sonlanabilir. Ortalama yasam stiresi 5
ay ve 1 yilhk mortalite oran1 %82 olarak bildirilmis-
tir(5). Glukokortikoidler tek basina semptomatik bir
diizelme yapar, fakat hastaligin gidisi tizerinde buyik
bir etkileri yoktur. Tedavide glukokortikoid ve siklofos-
famid kombinasyonu birlikte verilmelidir. Bu tedavi ile
hastalarda daha sonra niiksler olabilmekle beraber
%90’inda remisyon saglanmaktadir(2).

Biz burada birgok sistemi etkilemis, oldukca genis
klinik semptomatolojisi olan bir erkek hasta takdim
ediyoruz. Bu hastada WG’ da nadir gortilen bir bulgu
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Tablo 1. Wegener Graniilomatozu icin Amerikan Romatoloji
Derneginin onerdigi klasifikasyon kriterleri

Kriter Bulgu

Agrili veya agrisiz ulserler
Piriilan veya kanli burun
akintisi

1. Nasal veya oral inflamasyon

Akciger grafisinde nodiil,
infitrasyon
veya kavite goriilmesi

2. Akciger grafisinde lezyon

Mikrohemattiri(Bir
mikroskop alaninda

5 hiicreden fazla eritrosit)
veya idrar sedimentinde
eritrosit silenderleri

3. Idrar mikroskopisi

4. Biyopside graniilomatoz
inflamasyon Histopatolojik olarak
graniilomatoz iltihabin gos-

terilmesi

Klasifikasyon amaciyla,bu 4 kriterden enazindan 2'si olmasi duru-
munda WG tanisindan bahsedilebilir. Vaskiilitli hastalar arasinda
bu 4 kriterden 2 veya daha fazlasinin bulunmasi WG tanist igin
%88.2 sensitif ve %92 spesifik olarak kabul edilmistir.

ortaya ¢cikmistir. Bu hastanin el parmaklarinda gang-
ren gelismis ve amputasyon yapilmistir. Literatiirii
arastirdigimizda gangrenle sonuclanan 3 WC'li vaka
belirliyebildik. Bunlarin 2’sinde ayak parmaklarinda,
birinde el parmaklarinda gangren gelismistir(6,7).

Vaka Takdimi

42 yasinda erkek hasta Subat-97'de ©ksiiriik,he-
moptizi ve Akc. grafisinde her iki apekste infiltrasyon
saptanmasi Uzerine oncelikle baska bir hastanenin,

Sekil 1. WG’lu hastada parmaklarin gangreni

Gogiis Hastaliklari Klinigince yatirilarak tetkik edilmis,
yapilan tetkiklerde Hb: 7.0g/dl, BK: 12000/mm? Sed:
120mm/saat, trombosit sayisi: 472000/mm?, idrar in-
celemesinde eser proteiniiri, mikroskopisinde 2-3 erit-
rosit, 4-5 lokosit saptanmis, bobrek fonksiyonlari(BUN
ve kreatinin) normal olarak bulunmustur. Akciger ti-
berkiilozu acisindan gerekli tetkikleri yapilan hastada,
toraks CT’de solda 7 cm, sagda 5cm genislikte duizen-
siz ve kalin cidarli kaviteler goriilmiis, ancak 7 kez ya-
pilan balgam incelemelerinde ARB ve kiiltiir negatif
bulunmus, mantar kdltirinde ise tGreme saptanma-
mistir. Oradaki yatisi sirasinda, hastamizin 12.3.97"de
ayak ve ellerinde purpurik lezyonlar ortaya ¢ikmis, iki
gtin sonra sol elinde sogukluk ve morarma baslamis ve
parmaklarda gangren gelismistir. Bu purpurik lezyon-
larin biyopsi sonucu lokositoklastik vaskulit olarak
saptanmistir. Bu safhada hastanemiz Genel Cerrahi
Klinigine nakledilerek 31.3.97'de gangren gelisen sol
el 1.2.3. ve 4. parmaklar, 10.4.97'de sag el 2. ve 3.
parmaklar ampute edilmistir.

Hasta vaskiilit acisindan immiinoloji Klinigince de-
gerlendirildiginde; Fizik muayenede tst damakta agri-
siz oral tilser, kol ve bacakta nekrotik purpurik dokiin-
tiiler mevcuttu. Akciger muayenesi normal olup, ceki-
len akciger grafisinde her iki apeksteki infiltrasyonun
devam ettigi gortldi. Organomegali saptanmadi. No-
rolojik muayenesinde polinoropati ile uyumlu bulgu-
lar mevcut olup, ENMG’de sensorimotor aksonal poli-
noropati saptandi. TA: 160/90mmHg olup, izlemde
hipertansif seyretti. KTA zaman zaman tasikardik ve
aritmik bulundu. EKG’de paroksismal supraventrikiiler
tasikardi ataklari(PSVT) belirlendi.Yattigi stre icinde
sag ayaginda uyusma ve kasilmalar oldu. Sag bacagin-
da belirgin olmak tzere pretibial 6dem vardi, gittice
artis gosterdi ve iki tarafli testislerde de 6dem gelisti.

Laboratuvar tetkiklerinde, anemi, lokositoz, trom-
bositoz, proteinuri ve mikroskobik hemattiri saptandi.
BUN: 39mg/dl ve kreatinin: 2.5mg/dl olup gittice
progresyon gosterdi(BUN: 105mg/dl ve kre: 4.4mg/dl).
CRP:178mg/l RF: 4131U/ml bulundu. IgG: 20.50g/L,
IgE: 347.00kU/ml olup IgA ve IgM normal sinirlarda
idi. ANA ve kryoglobulin negatif bulundu. Protein
elektroforezinde poliklonalgammopati saptandi. c-
ANCA 17.0(pozitif) olarak bulundu. Ampute edilen
parmaklarin biyopsi sonucu ise sekonder dejeneratif
degisiklikler gosteren arteritis ve nekrotik degisiklikler
gosteren epidermis olarak saptandi.

Hastaya bu bulgularla WG tanisi konuldu Gluko-
kortikoid ve siklofosfamid baslandi. Hastanin bu teda-
vi ile semptomlar geriledi, sedimentasyon diis-




Ergin Ayaslioglu, Olcay Aydintug, iskender Alacayir, Arzu Ertiirk, Nursen Diizgtin, Giiner Tokgoz 59

Tablo 2. Wegener Graniilomatozu’nda organ tutulumunun da-

gilimi

Organ Siklik(%) Bizim vakamiz
Akciger 95 +
Sints 90 -
Bobrek 80-90 -
Burun 80-90 -
Eklemler 55-65 +
Sistemik bulgular 40-50 -
(ates ve kilo kaybi)

Deri 45 +
Goz 40-60 -
Kulak 20-60 -
Sinir Sistemi 20-25 +
Kalp 10-30 +

tli(18mm/saat), bobrek fonksiyonlarinda hafif bir dii-
zelme saptandi. Ancak hasta taburcu olmak istedi ve
tedavinin takibi yapilamadi. 2 ay sonra baska bir mer-
kezde, bobrek yetmezligi nedeniyle diyalize girmekte
olan hastanin eksitus oldugu 6grenildi.

TARTISMA

Hastalik genelikle bir st solunum yolu enfeksiyo-
nu (sintizit,burun akintisi,otit ve ates) gibi baslar ve
hizla ilerleyerek kisa siire icinde akciger ve bobrekle-
ri de etkiler. Hastalar arasinda degisiklik gostermekle
beraber tim sistemler tutulabilmekte ve cok sayida
klinik bulgu ortaya cikabilmektedir(9).

Bizim vakamizda hastalik ¢ok sayida organi tut-
mustur. WG’ de cilt tutulumu sikhgi degisik arastirma-
larda %16-77 arasinda degismekle birlikte siklikla
%45-47 gibi bildirilmistir. Cilt bulgulan diger organ-
lardaki hastalik aktivitesi ile paralel olarak ortaya ¢ik-
maktadir. En sik gortilen lezyon purpuradir ve genel-
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likle nekrotik olup ekstremite ve govdelerde ortaya ¢i-
kar. ikinci sikhkla mukozal dlserler goriilmektedir ve
sikhikla agizda nadiren genital bolgede ortaya ¢cikmak-
tadir. Cilt tutulumu bulgulari oldukca degisik olup
nekrotik papil, nodiil, pustul, vezikil, gingival hi-
perplazi, livedo retikularis gorilebilmektedir.Derma-
tolojik lezyonlarin patojik bulgulari ise nonspesifik
akut ve kronik inflamasyondan, nekrotizan vaskiilite
kadar degisebilmektedir(6). Bizim hastamizda purpu-
rik dokintilerden alinan biyopside lokositoklastik
vaskiilit saptanirken, parmaklarin patolojisinde nons-
pesifik degisiklikler gosteren arteritis saptanmustir.

Hastamizda izlemde ritim bozukluklari saptadik
Gelisen elektrolit dengesizlikleri, bobrek fonksiyonla-
rinda bozulma ve kan basincinda yiikselmenin de et-
kisi olabilmekle beraber bunu hastahgin kardiak tutu-
lumu olarak degerlendirdik. Degisik arastirmalarda
kardiak tutulum%6-44 arasinda degismektedir. Kalp
kasi hastaligi, kalp bloklari ve supraventrikiiler tasikar-
diler, perikardial tamponant, aortik valviilit ve konst-
riktif perikardit bildirilen kalp bulgulari arasindadir(9).

Bizim vakamizda hastalik hizli ilerlemistir. Hasta-
miz baslangicta bobrek tutulumu olmadan, akciger
bulgulari ile basvurmus ve bu tabloya neden olabile-
cek enfeksiyonlar akla gelerek ekarte edilmistir. Par-
maklarin gangreni ise ¢cok nadir gorilen bir bulgudur
ve literattirde bizim belirleyebildigimiz 3 vaka mev-
cuttur. Hastamizda parmaklarda gangrenin gelisme-
siyle birlikte, bobrek fonksiyonlarinda bozulma, pro-
teintiri, hematiri saptanmistir ve hastaligin tam tab-
losu ortaya ¢ikmistir. Hastalikta parmaklarda gangren
gibi genelde nadir goriilebilecek klinik bulgularin far-
kinda olmak taninin konulmasini ve boylelikle uygun
tedavinin en kisa sire icinde baslatilmasini saglamak
acgisindan onemli olmaktadir.
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