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ÖZET

Wegener granülomatözü (WG), üst ve alt solunum yolları ile böbreği tutabilen, çok sistem tutulumlu granülomatöz vaskü-
litis ile karakterize bir hastalıktır. Tanı konulması geciktiğinde mortal seyreden bir hastalık olan WG’nin, kliniğimize deği-
şik ön tanılarla başvuran ve yapılan incelemeler sonucu WG tanısı konularak tedavi başlanan ve takibe alınan üç olgunun
sunularak literatür eşliğinde tartışılması amaçlanmıştır. Üç olguda da klinik, radyolojik ve patolojik bulgularla WG tanısı
kondu. c-ANCA iki olguda pozitif, bir olguda ise negatifti. Bir olguda tedaviyle tam remisyon sağlandı. Bir olgunun tedavi-
si devam etmekte, bir olgumuz ise kontrolümüz dışında olduğundan prognozu izlenemedi.

Anahtar Kelimeler: Wegener granülomatözü, akciğer tutulumu, c-ANCA.

SUMMARY 

Wegener Granulomatosis: Three Cases

Wegener granulomatosis (WG) is characterized by granulomatous vasculitis that involves multisystem, including upper and
lower airways and kidney. WG may be a mortal disease if the diagnosis is delayed. The aim of this study is to present three
patients admitted with different prediagnosis but after the investigations were diagnosed as WG and followed in our clinic.
The cases were discussed with the literature knowledge. All three patients were diagnosed as WG with clinical, radiological
and pathological findings. c-ANCA was positive in two patients, and negative one. Complete remission was established with
treatment in one case. The treatment of other patients going on, however, the third patient was lost to follow up.
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Wegener granülomatözü (WG), özellikle üst ve
alt solunum yolları ile böbrek tutulumu şeklinde
karşımıza çıkan, aynı zamanda diğer sistemleri
de etkileyebilen, yani çok sistem tutulumlu, nek-
rotizan vaskülitis ile karakterize bir hastalıktır
(1,2).

Sistemik nekrotizan vaskülit, ilk kez 1931 yılın-
da Klinger tarafından bir olguda tanımlanmış ve
Wegener tarafından 1936 yılında bu sorunun üst
solunum sistemi tutulumu kadar, böbrek ve ar-
teryel sistemi de tutan granülomatöz bir hastalık
olduğu bildirilmiştir (1,2). Daha sonra, 1954 yı-
lında Godman ve Churg, WG’nin klasik tanı kri-
terleri olarak üst ve alt solunum sistemi tutulu-
mu, küçük arter ve venlerde nekrotizan vaskülit
ile böbreklerde nekrotizan glomerülonefriti ta-
nımlamışlardır (3). Ancak 1964 yılında Carring-
ton ve Liebow, ilk kez yalnızca akciğer tutulumu
olan bir WG olgusunu rapor etmişler ve bu olgu-
yu sınırlı WG olarak tanımlamışlardır (4). Bugün
WG, sınırlı ve yaygın olarak iki tipte değerlendi-
rilmektedir; sınırlı tipte böbrek tutulumu ve siste-
mik vaskülit bulguları yoktur, prognozu daha iyi-
dir (2).

WG’de semptomların başlangıcı dördüncü veya
beşinci dekadlarda görülmekte, yaygın olan tip
erkeklerde sık iken, sınırlı tip kadınlarda daha
sık görülmektedir (5).

Bu yazıda, kliniğimizde tanı konulan üç olgumu-
zu sunarak, nadir görülen bir hastalık olması ne-
deniyle WG hakkındaki bilgilerimizi literatür eşli-
ğinde tartışmayı amaçladık.

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1

Ellibir yaşında, kadın. Son üç aydır artma göste-
ren öksürük, balgamda çizgi şeklinde kan, nefes
darlığı, burun tıkanıklığı, geniz akıntısı, diz ve
dirsek bölgelerinde daha yoğun gezici tarzda ağ-
rı, halsizlik, kilo kaybı şikayetleriyle başvurdu.
Özgeçmişinde beş yıldır hipertansiyon ve diabe-
tes mellitus mevcuttu.

Fizik muayenesinde diz ve dirseklerde palpas-
yonla hassasiyet dışında patolojisi olmayan ol-
gunun PA akciğer grafisinde bilateral büyüklüğü
1-1.5 cm arasında değişen nodüler infiltrasyon
saptandı, nodüler lezyonların bir kısmında kavi-

tasyon mevcuttu. Bilgisayarlı toraks tomografisi
(BTT)’nde nodüler lezyonların iki taraflı ve tüm
akciğer alanlarına yaygın olduğu, yer yer plevral
tabanlı yerleşim gösterdiği ve santral kesimleri-
nin nekrotik olduğu görüldü (Resim 1). Kronik
sinüzit semptomları nedeniyle kulak-burun-bo-
ğaz bölümünce değerlendirilen olguda çekilen
paranazal sinüs tomografisinde kronik pansinü-
zit ile uyumlu görünümler saptandı. Laboratuvar
bulgularında sedimentasyon yüksekliği (77
mm/saat), C-reaktif protein (CRP) artışı (8
mg/dL) ve romatoid faktör pozitifliği (106
IU/mL) tespit edildi. İdrar incelemesi normaldi.

Kronik sinüzit semptomları ve akciğerdeki kavi-
ter nodüler lezyonlar nedeniyle öncelikle WG dü-
şünülerek takibi yönlendirilen olgu ayrıca me-
tastatik akciğer tutulumu ve romatoid artrit açı-
sından da değerlendirildi ancak anlamlı bulgu
edinilmedi. c-ANCA pozitif saptandı. Olguya bu
aşamadan sonra açık akciğer biyopsisi önerildi
ancak kabul etmemesi üzerine nodüler lezyon-
dan tomografi eşliğinde transtorasik ince iğne
aspirasyon biyopsisi yapıldı ve tanı konulamadı.
Maksiller sinüs biyopsisinde yoğun ödem, yer
yer iltihabi granülasyon dokusuna benzer yo-
ğunlukta plazma hücrelerinden zengin eozinofi-
lik lökositler, polimorfonükleer lökositler, histi-
ositler ve az oranda lenfositlerden oluşan iltihabi
hücre infiltrasyonu saptandı. Bu infiltrasyon da-
mar komşuluğunda bazı alanlarda da mevcuttu.
Bu bulgular klinikle birlikte değerlendirilip WG
ile uyumlu olarak rapor edildi. 

Üst ve alt solunum yolu semptomları, gezici ek-
lem ağrıları, kaviter akciğer lezyonları, c-ANCA
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Resim 1. Birinci olgunun toraks tomografi kesiti.
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pozitifliği, sedimentasyon yüksekliği ve maksil-
ler sinüs biyopsisindeki bulgular ile olgu WG ka-
bul edildi. Böbrek tutulumu olmaması nedeniyle
sınırlı WG ya da erken dönem olgu kabul edildi.
Tedavi olarak hastaya 1 mg/kg/gün steroid + 2
mg/kg/gün siklofosfamid ve üst solunum yolla-
rındaki bakteriyel kolonizasyonun önlenmesi
amacıyla trimetoprim-sülfametoksazol (TMP-
SMZ) başlandı. Tedavinin birinci ayındaki kont-
rolde klinik semptomların kaybolduğu ve radyo-
lojik olarak nodüler lezyonlarda belirgin küçül-
me olduğu görüldü ve tedavinin dokuzuncu
ayında kontrol tomografisinde nodüllerin tama-
men kaybolduğu görüldü ve tedavi sonlandırıldı.
c-ANCA tedavinin altıncı ayında negatifleşti. Ol-
gu nüks görülmeden izlenmektedir.

Olgu 2

Kırkbir yaşında, erkek. Son bir aydır artan öksü-
rük, ara sıra kanlı balgam, iştahsızlık, kilo kaybı,
terleme, gezici tarzda olan eklem ağrıları şikaye-
tiyle başvurdu. Özgeçmişinde 10 yıl önce tüber-
küloz (Tbc) öyküsü olan olgunun fizik muayene-
si normaldi. 

PA akciğer grafisinde bilateral, özellikle alt zon-
larda kavitasyon içeren nodüller ve sağ akciğer
alt zonda kitle saptandı. Çekilen BTT’de sağ ak-
ciğer alt lob bazal segmentte 3 cm boyutlarında
kitle lezyonu, sağ orta lob lateral segment ve sol
akciğer alt lob posterior bazal segmentte kavi-
tasyon içeren nodüller saptandı (Resim 2). Pato-
lojik laboratuvar bulguları olarak lökositoz
(15.500/mm3), sedimentasyon yüksekliği (76
mm/saat) ve CRP artışı (10 mg/dL) saptandı.

Eski Tbc öyküsü göz önüne alınarak öncelikle
Tbc reaktivasyonu düşünülen olgunun üç kez
çalışılan balgam örnekleri ve bronkoalveoler la-
vaj (BAL) sıvısının direkt yayma ve kültür so-
nuçları Tbc açısından anlamlı değildi.

Malignite ve vaskülitik hastalıklar açısından
araştırılan olgunun sistem taramalarında para-
nazal sinüs tomografisinde kronik pansinüzit dı-
şında patolojik bulgu edinilmedi. Romatoid fak-
törü pozitif olan olgunun c-ANCA sonucu ise ne-
gatifti. Tomografi eşliğinde periferdeki nodülden
biyopsi alındı ancak negatif gelmesi üzerine to-
rakotomi önerildi. Bir başka merkezde torakoto-
mi uygulanan ve alınan örneğin Tbc’ye uyar
granülomatöz iltihap gelmesi üzerine dörtlü anti-
Tbc tedavi başlanan olgu, tedavinin beşinci
ayında masif hemoptiziyle tekrar kliniğimize
başvurdu. Yeni BTT’de lezyonların gerilemeyip
arttığı saptandı (Resim 3). Biyopsi örnekleri tek-
rar patoloji bölümünce değerlendirildi ve granü-
lomatöz inflamasyon-vaskülit olduğu bildirildi.
Böbrek biyopsisi de uygulanan olguda böbrek
tutulumu saptanmadı.

Olgu üst ve alt solunum yolu semptomları, ek-
lem ağrıları, yer yer kavitasyon içeren nodüler
lezyonları, sedimentasyon yüksekliği ve patoloji
bulgularıyla birlikte değerlendirilip WG tanısıyla
1 mg/kg/gün steroid ve 2 mg/kg/gün siklofosfa-
mid ve TMP-SMZ tedavisine alındı. Tedavinin bi-
rinci ayında radyolojik ve klinik olarak belirgin
düzelme saptandı. Tedavinin beşinci ayında olan
olgunun radyolojik olarak lezyonları tamamen
kayboldu ve tedavisi halen devam ediyor.
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Resim 2. İkinci olgunun başlangıç toraks tomografi
kesiti.

Resim 3. İkinci olgunun anti-Tbc tedavisinin beşinci
ayındaki toraks tomografi kesiti.
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Olgu 3

Kırkyedi yaşında, erkek. Son iki aydır artan ne-
fes darlığı, halsizlik, kilo kaybı, balgamla karışık
kan, kanlı geniz akıntısı ve gezici tarzda eklem
ağrısı yakınmasıyla başvurdu. Özgeçmişinde ye-
di yıldır kronik böbrek yetmezliği (KBY) tanısıyla
diyalize girme vardı. Fizik muayenesi normaldi. 

PA akciğer grafisinde bilateral kaviter lezyonlar
mevcut olan olgunun iki ay önceki grafilerinde
multipl nodüllerin olduğu ve zamanla bu nodül-
lerde birleşmeler sonucu büyük kavitelerin orta-
ya çıktığı saptandı (Resim 4). BTT’de sağ akci-
ğer alt lobda 7 cm çapında, sağ alt lob süperior-
da 3 cm çapında ve sol alt lob süperiorda 8 cm
çapında kavitasyon gösteren lezyonlar mevcuttu.
Laboratuvar bulgularında anemi (Hb 8.4 g/dL),
sedimentasyon yüksekliği (66 mm/saat), CRP
artışı (6.6 mg/dL) ve romatoid faktör pozitifliği
saptandı. KBY’li olması nedeniyle öncelikle Tbc,
mantar infeksiyonu gibi fırsatçı infeksiyon etken-
leri araştırılan olgunun balgam ve BAL inceleme-
leri sonuç vermedi. Tomografi altında iğne biyop-
sisi yapıldı ve doku örneklerinde mantar ve Tbc
saptanmadı. Ancak doku örneklerinde yoğun
polimorfonükleer lökosit, plazma hücresi ve eo-
zinofilik inflamasyon ve nekroz saptandı. c-AN-
CA sonucu pozitifti. 

Olgunun KBY’li olması nedeniyle postoperatif
mortalite ve morbiditesi yüksek olabileceğinden
açık akciğer biyopsisi planlanmayıp üst ve alt so-
lunum yolu semptomları, eklem bulguları, akci-
ğerdeki kaviter lezyonlar, sedimentasyon yüksek-

liği, c-ANCA pozitifliği ve patoloji bulguları ile WG
kabul edilip 1 mg/kg/gün steroid ve 2 mg/kg/gün
siklofosfamid tedavisi önerildi. Ancak olgu takip-
lerine gelmediğinden prognozu takip edilemedi.

TARTIŞMA

WG, çok sistem tutulumu ile karşımıza çıkan ve
tedavi edilmediğinde fatal seyreden bir hastalık-
tır (2). 

Amerikan Romatoloji Topluluğu’na göre WG ta-
nısı için gerekli kriterler şöyledir (6): 

1. Anormal idrar sedimenti, 

2. Anormal akciğer grafisi, 

3. Oral ülserler veya nazal akıntı, 

4. Biyopside granülomatöz inflamasyon. 

Bu dört kriterden iki veya daha fazlasının bulun-
ması durumunda WG için duyarlılığın %88, öz-
güllüğün %92 olduğu bildirilmektedir. Bu kriter-
lere hemoptizi eklendiğinde duyarlılık %87, öz-
güllük %93.6 olmaktadır (6). Bizim üç olgumuz-
da da bu kriterlerden anormal akciğer grafisi
bulgusu, nazal akıntı, biyopside bir olguda gra-
nülomatöz inflamasyon, bir olguda granüloma-
töz inflamasyon ve vaskülit, bir olguda ise yoğun
inflamasyon ve nekroz saptandı. Olgularımızın
üçünde de hemoptizi mevcuttu.

WG tanısında histopatolojik değerlendirme için
biyopsi önerilen yerler üst solunum yolları (na-
zal, paranazal sinüsler), akciğer ve böbreklerdir
(2). Özellikle akciğer biyopsisinin tercih edilme-
si önerilmektedir (2). İki olgumuza değişik ne-
denlerden dolayı açık akciğer biyopsisi yapıla-
madı. Bir olgumuzda ise torakotomi ile alınan
açık akciğer biyopsisiyle tanıya ulaşıldı. Son yıl-
larda pulmoner nodüllerden perkütan yapılan bi-
yopsi örneklemelerinin, özellikle, hastalığın akti-
vitesini belirlemede etkin olduğunu gösteren ça-
lışmalar vardır (7). Üç olgumuza da perkütan iğ-
ne biyopsisi uygulandı, iki olgumuzda tanıya
ulaşılamadı, bir olgumuzda ise WG’yi düşündü-
ren bulgular elde edildi. Bir olguda ise maksiller
sinüs biyopsisi ile tanı konuldu. 

WG’de başlangıç semptomları olarak ateş, iştah-
sızlık, kilo kaybı, artralji ve miyalji saptanır; üst
solunum yolu tutulumu %72 oranında bildirilmek-Resim 4. Üçüncü olgunun PA akciğer grafisi.
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tedir; üst solunum yolu tutulumu burun, parana-
zal sinüs, östaki tüpleri, orta kulak, sekizinci kra-
nial sinir, larenks, trakea ve mastoidleri içerebilir;
nazal obstrüksiyon, epistaksis, nazal septum per-
forasyonu, kronik sinüzit, kronik otitis media, se-
mer burun deformitesi, mastoidit, kolestoma,
subglottik stenoz, propitozis, nazolakrimal kanal
obstrüksiyonu en sık görülen üst solunum yolu
bulgularıdır (1,2). Olgularımızda kronik pansinü-
zitle uyumlu klinik ve radyolojik bulgular dışında
diğer üst solunum yolu tutulumuna dair bulgu
yoktu.

WG’de pulmoner tutulum, geniş bir seride olgu-
ların %72’sinde bildirilmiştir (2). Öte yandan ti-
pik olarak akciğeri etkileyen vaskülitler içinde,
WG, %10 oranıyla en sık görülen vaskülit tablo-
sudur (1). WG’de pulmoner tutulum asempto-
matik olabilir veya öksürük, dispne ve hemopti-
zi ile karşımıza çıkabilir (1,2). Hemoptizi hafif
olabilir ya da difüz alveoler hemoraji şeklinde
karşımıza çıkabilir. WG’li olguların 2/3’ünde
anormal radyolojik bulgular saptandığı bildiril-
mektedir; infiltrasyonlar (%63), pulmoner nodül-
ler (%31), infiltrasyonla beraber kavitasyonlar
(%8-10), nodüllerde kavitasyon (%10) saptana-
bilen radyolojik değişikliklerdir (1,8). İnflama-
tuvar ve skatrisyel değişiklikler bronşiyal alanı
etkilediğinde atelektazi veya tekrarlayan obst-
rüktif pnömoni atakları ortaya çıkabilir. Plevral
tutulum ise nadir bildirilmektedir (1,2). Olguları-
mız klinik ve radyolojik bulgularla tipik pulmo-
ner tutulumu göstermekteydi.

WG’de böbrek tutulumu, iyi bir seride %57 olgu-
da bildirilmektedir (2). Böbrek tutulumu genel
olarak asemptomatiktir; proteinüri ve idrar sedi-
mentinde eritrositlerin görülmesiyle açığa çıkar.
Tanı anında olguların yalnız %20’sinde böbrek tu-
tulumu görülürken, hastalığın seyri sırasında bu
oranın %80’lere çıktığı bildirilmektedir (9). Car-
rington ve arkadaşları, 1966 yılında WG’nin kli-
nik ve morfolojik bulguları olan 16 hastada glo-
merülonefrit olmadığını tanımlamışlar ve bu ol-
gulara sınırlı WG adını vermişlerdir (4). Bazı ya-
zarlarca ise sınırlı WG’nin hastalığın erken dö-
nemleri olduğuna inanılmaktadır (10). Bizim iki
olgumuzda böbrek tutulumu saptanmadı ve bir
olgumuzda ise yedi yıldır KBY vardı, ancak WG
ile ilişki kurulamadı.

Eklem bulguları WG’de sıklıkla tanımlanmakta-
dır. Genellikle mono veya poliartiküler artrit tar-
zında simetrik ya da asimetrik olabileceği gibi
çoğunlukla da gezici tarzdadır (2). Artralji başlı-
ca semptom olabilir. Eklem bulguları sıklıkla
hastalığın aktivasyonu ile uyumludur. Bayız ve
arkadaşlarının, Akkalyoncu ve arkadaşlarının ra-
por ettikleri olgularında olduğu gibi, olgularımız-
da eklem bulguları başlangıç semptomlarındandı
ve romatoid artrit bulgularının aksine, gezici tarz-
da büyük eklemlerde tutulum mevcuttu (11,12).

Göz ve orbita, cilt, periferal ve santral sinir siste-
mi, prostat, kalp, diğer tutulan organlar olarak bil-
dirilmektedir (1,2,11,13-15). Ancak olgularımız-
da bu sistem tutulumlarına ait bulgu saptanmadı.

WG’li olguların yaklaşık yarısında anemi saptana-
bilmektedir. Özellikle difüz alveoler hemorajisi
olan olgularda bu durum daha çok görülmektedir
(2). Serum demir konsantrasyonunda düşüklük,
periferik yaymada “burr cell” hücreler ve hemoli-
tik patern yaymada saptanabilir. Lökosit sayısı
nadiren 18.000’in üzerine çıkmaktadır ve sedi-
mentasyon hızı normal ya da artmış olabilir (2).
Özellikle sedimentasyon artışının aktif hastalıkla
ilişki olduğu görülmektedir. KBY’li olgumuz dışın-
da diğer olgularımızda hemoglobin düşüklüğüne
yol açabilecek bir difüz alveoler hemoraji tablosu
olmadığından anemi saptanmadı, ancak olguları-
mızda inflamasyonun göstergesi olarak sedimen-
tasyon ve CRP yüksekliği mevcuttu. Romatoid
faktör (RF) %50 olguda pozitif saptanabilmektedir
(2). Akkalyoncu ve arkadaşlarının olgularında ol-
duğu gibi üç olgumuzda da RF pozitifti (12). 

WG’nin hem tanısında hem de aktivitesinin sap-
tanmasında son yıllarda c-ANCA sık kullanılmak-
tadır (1,2). 1985 yılında von der Woude ve arka-
daşları, aktif WG’de c-ANCA’nın yüksek duyarlılı-
ğı olduğunu rapor etmişlerdir (16). c-ANCA teda-
vi edilmemiş aktif WG olgularında %90’ın üzerinde
yüksek saptanmakta, remisyonda ise seviyesi
azalmaktadır (17,18). WG’de c-ANCA’nın özgül-
lüğünün yüksek olduğu, duyarlılığının ise, yaygın
olgularda sınırlı olgulara göre daha yüksek olduğu
bildirilmektedir (19). Daha önce de belirtildiği gi-
bi, bir olguda klinik bulgular tipik ise ve c-ANCA
pozitifliği varsa, o olguda WG tanısı için patolojik
kanıtın gerekli olmayabileceği bildirilmektedir (2).
İki olgumuzda c-ANCA pozitifliği mevcutken, bir
olgumuzda negatifti.



WG tedavi edilmez ise prognozu kötüdür. Ortala-
ma yaşam süresi beş ay olarak bildirilmektedir
(5). Tedavi verilen olgularda bir yıllık yaşam
%90, iki yıllık yaşam %87, beş yıllık yaşam
%76’dır (2). Tedavide önerilen ilaçlar kortikoste-
roid ve siklofosfamiddir (1,2,20). Tedavi sırasın-
da steroid ve siklofosfamid kullanımının yarata-
cağı yan etkilerin de yakın takibi gerekmektedir.
Siklofosfamidi tolere edemeyen olgularda azoti-
opirin, klorambusil, nitrojen mustard, metotreksat
denenmektedir (2). TMP-SMZ, vasküliti olmayan
erken olgularda, başlangıç tedavisinde öneril-
mektedir (1,2). Ayrıca, TMP-SMZ son yıllarda üst
solunum yollarındaki bakteriyel kolonizasyonu
azaltmak ve relapsların önlenmesi amacıyla da
kullanılmaktadır (21). Biz de olgularımıza tedavi-
de 1 mg/kg/gün prednizolon ve 2 mg/kg/gün sik-
lofosfamid ile bakteriyel kolonizasyonların önlen-
mesi amacıyla TMP-SMZ başladık. Bir olgumu-
zun tedavisi klinik ve radyolojik olarak tam dü-
zelmeyle dokuzuncu ay dolunca kesildi ve teda-
visiz üçüncü ayında nüks olmadan izlemi sürü-
yor. Bir olgumuzun tedavisi beşinci ayında ve kli-
nik-radyolojik tam düzelmeyle birlikte sürüyor.
Son olgumuzun ise, takiplerine gelmediğinden,
prognozu takip edilemedi.

Sonuç olarak, çok sistem tutulumuna bağlı bul-
gularla karşımıza çıkabilen WG birçok patolojiy-
le karışabilmektedir. Nodüler, kaviter lezyonların
ayırıcı tanısında WG’nin de düşünülmesi ve erken
konacak doğru tanı ile mortalite oranı azaltılabi-
leceğinden, bu olguları sunmayı uygun bulduk.
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