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Giris

Granilomatéz polianiit (Wegener granilomatozu) ilk kez
1936 yilinda Alman patolog Friedrich Wegener tarafin-
dan “rinojenik granilomatéz’” adiyla tanimlanan sistemik,
nekrotizan ve grantlomatéz bir vaskilittir [1]. Prevalansi
milyonda 9,8 olup daha ¢ok orta yas hastalarda gérik
mekle beraber herhangi bir yasta ortaya cikabilir. Kadin
ve erkeklerde esit oranda gérilir [2].

Hastalarin neredeyse tamaminda ist solunum yollan et-
kilenitken akciger tutulumu hastalann %90'inda, babrek
tutulumu ise yaklasik %80'inde garilir. Hastaligin nedeni
tam olarak bilinmese de kanda proteinaz 3 ve myelope-
roksidoza karsi gelisen antinétrofilik sitoplazmik antikorla-
nn [ANCA) dizeyi bu hastalarda genellikle yiksekir ve
hastaligin aktivitesiyle iliskilidir. Bu nedenle Churg-Strauss
sendromu ve mikroskopik polianjit ile birlikie ANCA'ya
bagl vaskililerden biri olarak distnilir. Ancak granilo-
matdz polianijitte daha ziyade sitoplazmik ANCA (c-AN-
CA) porzitifligi mevcutken; digerlerinde perinikleer ANCA
[PANCA) pozitifligi beklenir. Klinik olarak st hava yolu
tutulumu bu|gu|or| (sinuzit, ofit, nazal {lserler, subg|oﬂi|<
stenoz gibi), alt hava yolu tutulumu bulgular (8ksirik, he-
moptizi, gégus agnsi gibi) ve glomerilonefrit gérilebilir.
Kesin tani biyopsi ile konulur. Tedavide esas olarak immiin
sistemin baskilanmasi amagclanir ve bu amacla en sik azo-
fioprin ve mefotreksat kullanilir [3].

Histopatolojik olarak, daha ziyade kicik ve orta ¢apl
damarlarn etkileyen granilomatéz vaskilit hastaligin karak-
teristik ozelligidir. Akcigerde arterler, venler, interstisyum,
hava yollar ve plevra efkilenebilir. Tutulan damarlarda
ilfihabi hicrelerin fransmural infilirasyonu izlenir. Buna
mikroabseler, trombotik tikanikliklar, rupfir ve kanama
eslik edebilir. Hastaligin en ayirt edici ézelligi nekrotik
grantlomlardir. Sarkoid veya  tiberkiiloid tip granilom-
lar olduk¢a nadirdir [4]. Diger ANCA(+) vaskilitlerden
Churg-Strauss sendromu (eozinofilik grantlomatéz polian-
it da grantlomlarla seyretmesine karsin, kanda ve doku-
da yogun eozinofilik infilirasyon varligr ile grantlomatéz
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I Resim 1. @, b. (a) 67 yasinda kadin hasta. Her iki akciger Ust
lob apikal bélgeden gegen aksiyel plandaki kesitte kavitasyon
gdstermeyen dizensiz konturlu yumusak doku dansitesinde kitleler
izlenmektedir [oklar). (b) Ayni hastaya ait koronal plandaki kesitte
her iki apikal bolgedeki kitleler (ince oklar) disinda sag akcigerde
apikal bélge lateralde yumusak doku dansitesinde bir nodil de
izlenmektedir (kalin ok).

polianjitten ayrilir. Aynca klinik olarak daha ziyade astim
benzeri semptomlar beklenir. Mikroskopik polianiit ise ki-
¢tk damarlarin nekrotizan vaskiliti olup grantlom géril-
memesi ile granilomatdz polianjiten ayrilir [5].
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I Resim 2. 29 yasinda kadin hasta. Arkus corfa
diizeyinden gegen aksiyel plandaki kesitte her iki
akciger Ust lobda kalin duvarli, kavitasyon gésteren
kitleler izlenmektedir (beyaz oklar). Ayrnca sagda
az mikfarda sebebi bilinmeyen pnémotoraks dikka-
ti cekiyor (siyah oklar)

I Resim 3. 58 yasinda erkek hasta. Karina dizeyin-
den gegen aksiyel plandaki kesitte her iki akciger-
de perihiler ve peribronkovaskiiler alanlarda daha
belirgin olan, periferal akciger alanlarnin kismen
korundugu, hava bronkogrami iceren yaygin pa-
rankimal konsolidasyonlar izlenmektedir

I Resim 4. 61 yasinda erkek hasta. Karina alti di-
zeyden gegen aksiyel plandaki kesitte her iki akci-
Jerde hemorajiye bagl yama tarzinda buzlu cam
dansitesinde parankimal opasiteler izlenmektedir.
Ayrica solda daha fazla olan bilateral plevral sivi
vardir

&

I Resim 5. 71 yasinda erkek hasta. Alt loblar di-
zeyinden gecen aksiyel plandaki kesitte, her iki
akciger alf lobda kismen buzlu com dansifesinde
peribronsial kalinlasmalar izlenmektedir (oklar)

Nodiil ve kitleler

Akciger nodilleri hastaligin akciger tutu-
lumunun en sik tezahiri olup hasfalarin
yaklasik %70’inde mevcutiur [6]. Nodiller
genelde ¢ok sayidadir ve rastgele yerlegim-
lidir. Ancak peribronkovaskiler, subplevral,
anjiyosentrik ve nadir olarak senfrilobiler
dagilim da gésterebilir. Boyut olarak siklik-
la 2 ila 4 cm arasinda olmakla birlikte cok
farkli boyutlarda olabilirler (Resim 1a, b)
[7]. Nodil ve kitle boyutlarinda hastaligin
seyri sirasinda biyime ve kicilmeler ola-
bilir, bazi lezyonlar kaybolabilir veya yer
degistirebilir [8]. Kavitasyon hastalarin yak-
lasik %50’sinde gérilir ve 2 cm’den buyuk
nodillerde daha siktir [Resim 2). Kavite du-
var dizgin ve ince olabilecegi gibi kalin
ve irregiler de olabilir. Ayirici tanida metas-
taz, abse ve septik enfarkt bulunur [9]. No-
dillerin etrafinda hemorajiye bagl gelisen
buzlu cam dansitesi nedeniyle "halo bul-
gusu” ortaya cikar ve hastalarin %15'inde
gorilur. Bunun tersi olan “ters halo” veya

"atol” bulgusu ise daha ¢ok organize pné-
monide gorilmekle beraber granilomatéz
polianjitte de gaérilebilir [10].

Buzlu cam dansiteleri ve konsolidasyonlar
Konsolidasyonlar (Resim 3) ve buzlu cam
dansiteleri  (Resim 4] hastalann  yaklagik
%30'unda gérilir. En sik bilateral perihiler ve
peribronkovaskiler (Resim 5) tutulum izlenir.
Genellikle alveolar hemorajiye bagli olmakla
birlikie nekrotik infilirasyon ve kigik damar
tutulumuna da bagl olabilir. Arteriollerin tu-
tulumuna bagl mozaik patern ve tomurcuk-
lanmis agag gérinimi saptanabilir [11]. Bir
hastada ilk kez konsolidasyon saptaniyorsa
dncelikle enfeksiyon olarak degerlendirilmeli;
uygun antibiyotik fedavisine ragmen gerileme
olmazsa granilomatéz polianjit ayirncr tanr-
da dusinilmelidir [12]. Olgularin ¢cogunda
subplevral bélge korunmustur. Hemosiderin
yukli makrofajlarin lenfatik sistemde birikmesi
sonucu inferlobiler septal kalinlasma da géri-

lebilmektedir [6].

I Resim 6. a, b. (a] 30 yasinda kadin hasta. Larinks
ve trakeanin koronal plandaki reformat gérintisin-
de subglottik bslgeden baslayan ve proksimal fro-
keayi da futan, hava pasajinda subglotiik bélgede
doha belirgin daralmaya neden olan konsantrik yu-
musak doku kalinlasmasi izlenmektedir (oklar). (b)
Aynihastanin supraaortik dizeyden gegen aksiyel
plandaki kesitinde trakeanin arka duvarini da tutan,
[imenini daraltan gevresel yumusak doku kalinlas-
mas! izlenmektedir (oklar)

Hava yolu tutulumu

Hava yolu tutulumu hastalann yaklasik %20
sinde gorilir ve daha ziyade ileri dénem has-
talikia ortaya cikar. Klinik olarak dispne, stridor
gorilebilir ve bu hastalar yanlishkla astim tanisi
alabilirler [13]. Trakea tutulumu segmental, uni-
fokal veya multifokal olabilir, siklikla fokal ve 2-4
cm'lik segment tutulumu izlenir. En sik trakeanin
subglottik kismi tutulur (Resim 6al. Trakeanin
posterior membran futulumu kuraldir ve diger
olasi hastaliklardan aynlmasini saglar (Resim
6b) [14]. Hava yolu tutulumuna bagh stenoz
olusmasi hastalarin %18'inde garilmektedir [9].

Diger bulgular

Plevral effizyon hastalann  %12-24'inde
gorilir [Resim 4). Hastaligin primer tutulumu
ile iliskili olabilecegi gibi hastalik sebebiyle
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gelisen bobrek yetmezligine de bagh olabilir.
Mediastinal lenfadenopati nadiren gérilir ve
genelde reakiif oldugu disinilir. Mediastinal
lenfadenopatinin dominant bulgu oldugu du-
rumlarda sarkoidoz, enfeksiyon ve lenfoma
mutlaka ekarte edilmelidir. Kardiyak tutulum
hastalarin %6'sinda gérilir ve en sik perikar-
dit seklinde ortaya ¢ikar. Biyik damar tutu-
lumu oldukga nadirdir ve genelde pericortit
seklinde olur ve kiicik-orta ¢capli damarlarda-
ki inflamasyonun yayilimina baghdir [10].

Sonuc

Granillomatéz polianijitin akciger tutulumunda
radyolojik bulgular nodul ve kitlelerden buzlu
cam dansiteleri ve konsolidasyonlara uzanan
genis bir yelpazeyi icerir. Ayrica hava yolu
tutulumu da gérilebilin. Her ne kadar nadir
gérilen bir hasfalik da olsa, granilomatdz
polianjitin akciger tutulum bulgulannin erken
taninmasi hastanin tani ve tedavisine dnemli
katkilar saglamaktadir.
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