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Dalak Tutulumlu Bir Wegener Graniillomatozis Vakasi
A Wegener Granulomatozis Case with Splenic Involvement
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Ozet:

Wegener Graniilomatozis (WG), baglica iist ve alt solunum yollari, ayrica bobreklerin graniilomat6z vaskiiliti ile
karakterize sistemik tutulumlu bir hastaliktir. Cok farkli klinik seyirler gosterebilen WG’de dalak tutulumu
nekropsi serilerinde yiiksek oranlarda bildirilirken klinik bulgu veren antemortem tutulum nadir olsa da énemli
bir morbidite ve mortalite nedenidir. Bu makalede periferik digital nekrozla bagvuran 43 yasinda erkek hasta ele
alinmaktadir. Hastaya WG tanist konmasini izleyen donemde dalak infarkti gelismistir. Antikoagiilan tedavi
zamaninda sonlandirilarak remisyon saglanmistir. WG tanisi alan hastalarda klinik bulgu vermeyen dalak
infarkti, antikoagiilan tedavi ile hemoraji veya dalak riiptiiriine yol agabileceginden hastanin dikkatli izlenmesi
ve tedavi Oncesi goriintiileme yontemleri ile dalagin degerlendirilmesi gerekliligine dikkat ¢cekmek amaci ile bu
olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Dalak infarkti, periferik digital nekroz, Wegener graniilomatozisi

Summary:

Wegener's Granulomatosis (WG) is a systemic disease characterized by granulomatous vasculitis of the kidneys,
mainly upper and lower airways. Spleen involvement is reported in high rates in necropsy series in WG, which
can show very different clinical course, while antemortem involvement with clinical findings is rare. However, it
can cause significant morbidity and mortality. In this article, a 43-year-old male patient presented with peripheral
digital necrosis. Following the WG diagnosis, spleen infarction evolved. Anticoagulant treatment was stopped at
the right time and remission was achieved. This case is presented to draw attention to the need to carefully
evaluate the patient and to evaluate the spleen by pre-treatment imaging because spleen infarction with WG
diagnosis may lead to splenic infarction, hemorrhage or splenic rupture with anticoagulant therapy.

Key Words: Splenic infarction, periferic digital necrozis, Wegener’s graniilomatosis

Kabul Tarihi: 25.12.2018
Giris Olgu

Wegener Graniilomatozu (WG) nedeni belli
olmayan, genellikle kiicik veya orta boy
damarlar1 tuttugu gibi sistemik tutulum da
yapabilen, nekrotizan-graniillomatoz tipte bir
vaskiilittir. WG degisken klinik prezentasyonlara
sahiptir ve her yas grubunda goériilmekle birlikte
4. ve 5. dekatlarda daha sik goriiliir (1).
Hastaligin tahmini prevalanst 3/100000 olup
erkek/kadin oram1 1,5/1 olarak bildirilmektedir

Kirkiic yasindaki erkek hasta el ve ayak
parmaklarinda morarma ve idrarda kanama
sikayetiyle bagvurdu. Hastanin yapilan ilk
muayenesinde; genel durumu orta, biling agik,
kooperasyonu tamdi. Tansiyon 90/60 mmHg
Ates 37,7 °C ve nabiz 98/dk idi. Orofarenks
hiperemik, postnasal akinti mevcuttu.
Akcigerlerde dinlemekle kabalagma saptandi.
Sag ayak bir, iki ve {iglincli parmakta, sol ayak

Q).

Bu makalede iist ve alt extremitelerde digital
nekrozla seyreden ve dalak infarkti gelisen bir
WG olgusu sunulmaktadir.

sadece {iglincii parmakta nekroz mevcuttu. Ust
extremitede ise sag el iki, ii¢ ve dordiinci, sol
elde ise iki, li¢ ve dordiincii parmakta nekroz
mevcuttu (Resim 1-3). Hem alt hem de st
extremitede periferik nabizlar alintyordu. Diger
sistem muayeneleri normaldi. Ozgegmiste 15
giindiir devam eden akut iist solunum yolu
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enfeksiyon Oykiisii mevcuttu. Hastanin ilk
gelisinde alinan kan ve idrar oOrneklerindeki
bulgular Tablo 1’de sunulmustur. Cekilen
akciger grafisinde ise her iki akcigerde, 6zellikle
bazalde yaygin konsolidasyon alanlari goriildi.
Olgunun pnémoni ve yumusak doku bozuklugu
On tanilariyla servise yatigina karar verildi.

Hastanin serviste yapilan tetkiklerinde C-ANCA
pozitifligi, (Tablo 1) ve klinik bulgularla WG
tanis1 kondu. Hastaya steroid (1 mg/kg) ve
siklofosfamit (2 mg/kg) baslandi. Olgunun derin
ven trombozu riski nedeniyle antikoagulan tedavi
olarak diisiik molekiil agirlikli heparin (4000 1U-
sC) baslandi. Yatisinin ikinci giiniinde yapilan
batin  ultrasonunda herhangi bir patoloji
gozlenmedi. Hastanin periferik digital nekrozu
progresif  seyretti. Hastanin nekroze sag
ayagmdan alinan biopsi sonucu “Loékositoklastik
Vaskiilit” geldi. Hasta izleminin 3. giiniinde akut
batin benzeri tablo gelisti. Yapilan kontrol batin
ultrasonunda dalak infarkt1 gelistigi gozlendi.
Antikoagulan tedavi durduruldu. Hastanin
plazma iire ve kreatinin degerleri progresif olarak
yiikselmesi nedeniyle gegici kateter takilarak
diyalize alindi. Hastadan aliman bdbrek
biopsisinde “kresentrik tipte yaygin nefron
tutulumu” saptandi. Cekilen Toraks BT’de
“Yaygin hemorajik konsalidasyon alanlar1”
(Resim 6); batin MR’inda ise dalak infarkti
belirlenmesi {izerine antikoagulasyon tedavi
sonlandirild.

Klinikte izlenen hastanin zamanla bulgular
gerileyerek 15 giin igerisinde remisyon saglandi.
Cekilen kontrol Toraks BT’de akcigerdeki
hemorajik alanlarin geriledigi saptandi. Ayak ve
el parmaklarindaki nekroz sinirlandi (Resim 4-5),
bobrek fonksiyon testleri normale dondi ve
gegici diyaliz kateteri ¢ikarildi. Hastanm el ve
ayaklarindaki nekrozunda demarkasyon hatlar
netlesmedigi i¢in amputasyon Onerilmedi ve
haftalik kontroller 6nerilerek taburcu edildi.

Tartisma

WG’li hastalarin ilk bagvurular genellikle iist ve
alt solunum yoluna ait semptomlar nedeniyledir.
Persistan nazal akinti veya siniizit ile birlikte
ates, halsizlik, kilo kaybi1 ve gezici tipte artrit
WG’nin tipik klinik baslangicidir (3). Olgunun
ilk muayene bulgularinda da postnasal akinti ve
iist solunum yolu enfeksiyonu semptomlari
mevcuttu. Amerikan Romatoloji  Toplulugu,
hastaligin tanisinda bazi kriterler belirlemistir.

Bunlar; idrar tetkikinde eritrosit kiimeleri veya
biiyiik biiylitme alaninda 5°den fazla eritrosit
almasi, anormal akciger grafisi, oral iilserler veya
nazal akintisinin olmasi, biyopside graniilomatoz
inflamasyonun gosterilmesi.

Bu olgiitlerden iki veya daha fazlasinin
bulunmast %88 duyarli, %99 o&zgiildir (4).
Olguda bu kriterlerin dordic de mevcuttu.
Olgunun tani siirecinde ve ayirict tanida ek
laboratuvar bulgularina da bagvuruldu. Bunlar
Tablo1’de ayrintili olarak sunulmustur.

WG’de artmig eritrosit sedimantasyon hizi,
l6kositoz, trombositoz ve normositik
normokromik anemi genellikle tespit edilen
laboratuvar  bulgularidir (5). cANCA,
stoplazmadaki azurofilik graniillerde bulunan bir
serin proteinaz olan proteinaz 3’e karsi gelisen
otoantikor yapisinda bir molekiildiir. Yapilan
arastirmalarda cANCA’nin WG icin yliksek
diizeyde spesifik (%90) olup Klinik aktivasyonla
da  korelasyon  gosterdigi  bulunmustur.
Sensitivitesi ise smirli hastalikta %67 ve yaygin
hastalikta ise %96 oranindadir (4). Sunulan
olguda da hemogram degerlerinde 16kositoz,
trombositoz ve normokromik normositer anemi
tespit edildi. cANCA pozitif bulundu.

WG’li hastalarin nekropsi serilerinde dalakta
nekroz, vaskiilit ve graniiloma %78-100 oraninda
goriiliirken, klinik bulgu veren dalak tutulumu
nadirdir. Vaskiilite bagli hayati tehdit edici
kanama ve riptir ise ¢ok az olarak
goriilmektedir. Bununla birlikte, semptom
vermeyen dalak tutulumu olan hastalarda
antikoagiilasyon, dalakla iligkili komplikasyon
riskini arttirabilir (6). Olguda ise dalakta, infarkt
bulgusuyla beraber akut batin benzeri tablo
gelismis ve yapilan goriintilleme yontemleriyle
dalak tutulumu teyid edilerek antikoagulasyon
tedavisi sonlandirilmig; olgunun  remisyona
girmesi saglanmusgtir.

Sonug¢

WG tamist konan hastalarda periferik digital
nekroz  sonrasi  gelisebilecek  derin  ven
trombozunu o6nlemek amaciyla antikoagulan
tedavi verilmesi planlanirken, tedavi Oncesi
mutlaka dalak infarkti acisindan
degerlendirilmeli ve hasta Klinikte dikkatli
izlenmelidir.
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Tablo 1. Serviste Tani ve aywrici tanmi amag¢h kullanilan ileri tetkik sonuglart

LABORATUVAR

iLK BASVURU DEGERLERI

SERViS DEGERLERI

Hemogram

WBC:17100 HBG:10,3 MCV: 82
PLT:515.000 (10"3/mm~3)

WBC:18700 HBG:10,8
PLT:545000 (10°3/mmA3)

c- reaktif protein

120 mg/dI (0-6)

ALT 65 mg/dl (0-45) 63

AST 73 mg/dl (0-40) 75

Alkalen fosfataz 175 mg/dl (60-270) 180

Gama glutamil transferaz 110 mg/dl (0-55) 108

Ure 12 mg/dI (10-50) 30

Kreatinin 0,78 mg/dl (0,70-1,30) 0,98

Total protein 7 gr/dl (6,4-8,3) 7,1

Albiimin 2,1 gr/dl (3,5-5,5) 2,1

Tam Idrar Tahlili makroskobik hematiiri Her sahada bol eritrosit

24 Saatlik idrar proteini _ 0,21 mg/dl (0-0,150)

C-ANCA B POZITIF

P-ANCA _ NEGATIF

Hbs Ag B NEGATIF

AntiHbs _ NEGATIF

HCV _ NEGATIF

Anti Fosfolipit B NEGATIF

Antikor(aFL)

Anti niikleer B NEGATIF

antikor(ANA)

Kriyoglobulin Antikor _ NEGATIF

Romatoid Faktor (RF) _ NEGATIF

GORUNTULEME

PA AC grafisi Her iki akciger bazalinde yaygin _
konsalidasyon

BT- Toraks Yaygim hemorajik konsalidasyon

saptandi. (Resim 6)
Tiim batin USG 2. giin: Normal Batin ultrasonu

3. giin: Dalak infarkti ile uyumlu
degisiklikler ve her iki bobrekte grade 2
hidronefroz saptandi.

Resim 1. Sol ayak ilk yatistaki digital nekroz

Resim 2. Sol el ilk yatistaki digital nekroz




Smyrna Tip Dergisi - 53 -

Resim 3. Sag el ilk yatistaki digital nekroz

Resim 6. Akciger tomografisinde hemorajik
alanlar ve kaviter lezyonlar

r

Resim 4. Remisyon sonrast sol ayak digital nekroz
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