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Ozet

Wegener graniilomatozisi tst ve alt solunum sisteminde nekroti-
zan graniilomatoz lezyonlara ve glomertlonefrite neden olan bir
vaskilit cesididir. Gastrointestinal sistem de dahil olmak tizere
diger pek cok doku ve organ sisteminde de vaskiilit g6zlenebil-
mektedir. Ancak, Wegener Graniilomatozisinde gastrointestinal
tutulum oldukca nadirdir. Bu vaka sunumunda birden fazla intes-
tinal perforasyon tanisi alan Wegener granilomatozisli bir olgu
sunulmustur.
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Abstract

Wegener’s granulomatosis is one of the well known vasculitis,
which results with necrotizing granulomatous lesions in the
upper and lower respiratuary system and glomerulonephritis.
Vasculitis is also observed in several other tissues and
organ systems including gastrointestinal system. However,
gastrointestinal involvement in Wegener’s granulomatosis is
extremely rare. This report presents a patient with Wegener’s
granulomatosis, who was diagnosed to have multiple intestinal
perforations.
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Giris

ik kez 1936'da Wegener tarafindan tanimlanan ve nede-
ni bilinmeyen Wegener Graniilomatozis'i birden fazla or-
gani etkileyebilen bir sistemik vaskiilit hastaligidir. We-
gener granllomatozisi'nin en sik 4. ve 5. dekatda goriil-
digi ve kadin/erkek oraninin 2/3 oldugu bildirilmistir [1].
Etkiledigi organlarin tutulum sikligi ise sirasiyla akciger-
ler [%94], bobrekler [%85], eklemler [%67], g6z [%58], deri
[%45], sinir sistemi [%22] ve kalp [%12] olarak bildirilmis-
tir [1,2]. Siklofosfamidin tek basina ya da diger kortikos-
teroidlerle beraber kullanimindan 6nce Wegener grantilo-
matozisi son derece 6limcdl bir hastalik olarak kabul edil-
mekteydi [2]. imminosiipresiflerin kullanimindan énce or-
talama yasam siresi % 82 hastada 5 ay olup, hastala-
rin %90’Inda yasam siresi en fazla iki yildi [1]. Siklofos-
fomid ve kortikosteroidlerin kullanima girmesi ile 10 yil-
lik yasam siresinin %75 oldugu daha sonraki calismalar-
da bildirilmistir [3].

Hastaligin, bircok organ ve dokuyu tutan klasik formu ve
izole bobrek tutulumu ile karakterize iki formu bulunur.
Tani, lezyonlardan alinan biyopsi ve/veya Wegener ve ar-
kadaslarinin GARK klasifikasyonundaki bulgularin, biyopsi
ya da c-ANCA pozitifligi ile desteklenmesi ile konulmak-
tadir [1]. Gastrointestinal tutulum
nadir gozlenir. Akciger ve bobrek
tutulumu olmadan da gastroin-
testinal tutulum olabilecegi ve
bu tutulumun perforasyonlara yol
acabilecegi bilinmektedir [4]. Ay-
rica gastrointestinal tutulum olsa
bile belirti ve bulgular yaygin ol-
maylp, saptanmalar zordur [5,6].
Gastrointestinal tutulum, nadi-
ren perforasyona kadar ilerleyen
cerrahi problemlere sebep olur.
Skaife ve arkadaslar, Wege-
ner granilomatozis’li bir hasta-
nin medikal tedavi almadan 6nce,
ince barsak iskemisi ve perforas-
yonu olan bir olgu bildirmislerdir
[6]. Wegener graniilomatozisi'nin
neden gastrointestinal sistemi tuttugu konusunda degi-
sik gorisler mevcuttur. Bazi yayinlarda immunosupressif
tedavinin gastrointestinal tutuluma neden oldugu belirtil-
mistir [1, 7]. Gastrointestinal tutulum; orofaringeal muko-
zal lezyonlardan, gingivitis, gastrik ulser, ince barsak per-
forasyonu, kolonik Ulserasyon, niikseden peri anal dlser-
ler, kolesistitis, rekiirren akut pankreatitis, ekstrahepatik
biliyer obstriiksiyonlu, pankreatik kitle ve splenik nekrozi-
se kadar genis bir yelpaze icinde gozlenebilir.

Olgu

Ozgecmisinde 12 yildir kronik bobrek yetmezligi ve kronik
hepatit C hikayesi olan 52 yasindaki erkek hasta olup 12
yildir kronik bobrek yetmezIigi ve kronik hepatit C hikayesi

mevcuttur. Dért yil 6nce baslayan 6ksdiriik, kanli balgam
sikayetleri nedeniyle yapilan bronkoskopik biyopsisinde
nekrozitan vaskdlitis tespit edildi. Alinan cilt biyopsis-
inde Iokoklastik vaskdlitis, immin floresan incelemede
st dermisteki damarlarin duvarlarinda C3(+++), IgG(++),
IgM(++) ve fibrinojen(++) birikimi saptandi. Hastada
cilt, bobrek, solunum yolu ve barsak tutulumunun da
olmasi Wegener Graniilomatozisini distndirmustiir.
Ocak 2006’da tum viicutta vaskilitik dokuntiler, sol
elde yara, peri anal bélgede akinti sikayetleri ile acil cer-
rahi poliklinigine miracaat eden hastaya peri anal apse
drenaji ve antibiyotik tedavisi uygulandi. Cerrahi drena-
jdan 6 giin sonra karin agrisi, iki giindur defekasyon ya-
pamama sikayetleri ile tekrar miracaat eden hastanin
fizik muayenesinde; barsak sesleri hipoaktif, karinda dort
kadranda da yaygin defans ve rebaund tespit edildi. Tam
kan tetkikinde; l6kosit sayisi, 6000/mm3 idi. Hastanin
diz karin grafisinde, diafragma altinda serbest hava
gozlendi. Batin ultrasonografisinde ve batin bilgisayarli
tomografisinde barsak anslari arasinda sivama tarzinda
mayii gozlendi. Akut batin 6n tanisi ile ameliyata alinan
hastanin batin eksplorasyonunda; jejunum, ileum ve ce-
kumda multiple perforasyonlar gozlendi (Resim 1). Acilen

Resim 1. Wegener Graniilomatozisi'ne bagh intestinal perforasyon odaklari

ameliyata alinan hastaya; sag hemikolektomi + parsiyel
ileum rezeksiyonu + ug ileostomi + multipl jejunal wedge
rezeksiyon + jejunum primer tamiri yapildi. Sefazolin so-
dyum 3x1 gr /giin iv + metranidazol 2x500 mg IV 5 giin
uygulandi. Atesin 39°C lzerinde seyretmesi nedeniyle
antibiyotik komitesi tarafindan imipenem silastatin so-
dyum 4x500 mg /giin iv, tedaviye eklendi. Rezeke edilen
piyeslerin patolojik incelemesinde ince barsakta; iskemik
nekroz ve perforasyon, kalin barsakta; transmural infla-
masyon gozlendi ve bulgularin Wegener Graniilomatozisi
ile uyumlu olabilecegi dusunildd (Resim 2). Olgu post-
operatif onbesinci glinde sepsis nedeniyle kaybedildi.
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intestinal

Resim 2. Rezeke edilen

segmentte Wegener
Grantlomatizisine bagh vaskdlit ve transmural nekroz (Hema-
toksilen ve eozin; x40)

Tartisma

Wegener Graniilomatozisi'nin etiyolojisi tam bilinmemek-
le birlikte, vaskiilitik lezyonlarda granilom olusumunun
belirleyici 6zellik olusu ve makrofaj/CD4 hiicrelerinin bas-
kin hicreler olarak goriilmesi, etiyopatogenezde T hiic-
re aracili gecikmis asiri duyarlilik reaksiyonunu suglan-
maktadir [1]. Wegener Grantlomatozis'li hastalarda en
sik gozlenen patoloji bulgusu; l6kositoklastik vaskdlittir

[5]. Olgularin %14 (nde cilt tutulumu mevcuttur. Hemop-
tizi hastaligin sik gorilen bir bulgusudur [1, 5]. Tani aktif
lezyonlardan alinan biyopsi ile konur. Solunum sisteminden
alinan biyopsi 6rneklerinde granilomatéz nekrozitan vas-
kalit bulgular, bobrek biyopsi materyalinde ise fokal seg-
mental glomertlonefrit tespit edilir [1]. Laboratuar bulgu-
lart agisindan c-ANCA pozitifligi [6zellikle genis tutulumlar-
da] ¢ok 6nemlidir. Bununla birlikte yayinlanmis 3 perforas-
yon olgusunda c-ANCA negatif olarak saptanmistir [5, 8].
Sundugumuz olgu, akut batin nedeni ile yapilan operas-
yonda alinan biyopsi ve doku piyesleri, daha 6nce We-
gener Granilomatozisi tanisi alan hastanin tanisini des-
tekler nitelikte idi. Biz bu vakada gastrointestinal sis-
temdeki multiple perforasyonlarin nedeninin Wegener
Graniilomatozisinde gériilen vaskiilit sonucu olusan iske-
miye bagli olabilecegini distndik.

Sonug olarak Wegener Graniillomatozisi’ne bagli ince bar-
sak perforasyonunun nadir gériilmesi nedeniyle; bu has-
taliktan tedavi edilen olgularin karin agrisi sikayetlerinde,
perforasyona kadar ilerleyen barsak lezyonlarinin olabi-
lecegi, akut batin nedeniyle eksplorasyonda ise multiple
barsak perforasyonlariyla karsilasildiginda postoperatif
tedavinin dogru yapilmasi yoniinden romatolojik patoloji-
lerin barsak tutulumlarinin da olabilecegi géz éniinde bu-
lundurulmalidir.
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