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Serebral Tutumlu Bir Wegener
Granulomatozis Vakasi:
Olgu sunumu

OZETWegener granulomatozisi (WG), (st ve alt
solunum yollarini ve bobrekleri tutan, sistemik
nekrotizan bir granulomatoz vaskiilittir. Tedavi
edilmeyen hastalarda nérolojik anormallikler %2 3-
50 oraninda ve en siklikla da kraniyal ve periferik
ndropatiler seklinde goriilir.

Bu olgu sunumunda, WG'de sik rastlaniimayan
bir norolojik komplikasyon olan, SSS parankiminin
tutulumu ile karakterize 41 yasindaki bir bayan
hasta tanimlamaktayiz. Olgu, MRI'da yaygin
kortikal ve menengial tutulum gdstermesi ve bir
yillik takibi siiresinde klinik diizelmeye ragmen
lezyonlarinin  radyolojik olarak devam etmesi
agisindan da ilgi cekicidir.

Anahtar sozciikler: Wegener granulomatozisi,
santral sinir sistemi tutulumu

Wegener's Granulomatosis
With Cerebral Involvement

SUMMARYWegener's granulomatosis (WG) is
classically a systemic necrotizing granulomatous
vasculitis that involves the upper and lower
respiratory tracts and kidney. The frequency of
neurological abnormalities in untreated patients is

23 to 50%. Cranial and peripheral neuropathies
are most common. We described a 4 1-years old
woman with an unusual neurologic presentation of
WG with striking cerebral involvement. She was
also interesting because of the unchanged
radiological findings, in the reversal of clinical
symtoms and findings during | year.

Key words: Wegener's granulomatosis, central
nervous system involvement

GiRiS

Wegener granulomatozisi (WG),
glomerulonefrit eslik etsin veya etmesin
solunum yollarinin granulomatdz vaskiiliti
ile karakterize bir sistemik nekrotizan
vaskdlittir (7). Tedavi gdrmeyen hastalarda
%23-50 oraninda norolojk komplikasyon
ortaya cikar (7). En sik rastlanilan norolojik
komplikasyonlar kraniyal ve periferik
noropatilerdir.  Santral sinir  sistemi
parankiminin kiiciik damar vaskiliti daha az
siklikla gorilir ve ensefalopatiler, fokal motor
ve duyusal bozukluklardan sorumludur (7,15).
Nadir goriilen bu komplikasyona dikkat
cekmek amaciyla, ndrolojik tutulumun ortaya
cikisina dek tanida gecikilen WG'li bir olgunun
klinik ve radyolojik bulgular1 sunulacaktir.

77

OLGU

Kirk bir yasindaki bir bayan hasta, Agustos
1997°de tarihinde, bas agrisi, Oksiiriik, sol
kolunu az kullanma, sag el lizerinde ve dilinde
uyusukluk, sag gdzde sisme ve bulanik gorme
sikayetleri nedeniyle ileri tetkik amaciyla
hastanemize sevk edildi. Oykiisiinden 20 yildir
sik tekrarlayan siniizit ve rinit ataklari oldugu,
10 y1l 6nce sik tekrarlayan oksiiriik ve nefes
darlhigr sikayetleri nedeniyle kendisine astim
tanis1 konuldugu 6grenildi. Hastanemiz dosya
kayitlari, hastanin 7 yil 6nce sol otitis media
ve etmoid siniizite sekonder gelisen piiriilan
menenjit tanisi ile intaniye servisinde yatarak
takip ve tedavi gordiiglinii ve sekelsiz taburcu
edildigini gostermekteydi. Hastada 1 ay once
Oksiiriik ve nefes darligi gelismisti. Bu sikayeti
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nedeniyle bir baska hastanede astim atagi
kabul edilerek, 16 mg/giin prednizolon
baslanmis ve takibe alinmus. iki hafta énce bu
sikayetlerine norolojik bulgular, sag gozde
6dem ve bulanik gorme eklenmesi lizerine
hastanemize sevk edilmisti.

Fizik muayenesinde: viicut 1s1s1 37°C, nabiz
100/dk, solunum 35/dk ve arteriyal kan basinci
140/80 mmHg idi. Solunum sistemi
muayenesinde dinlemekle yaygin wheezing ve
sol bazalde ralleri mevcuttu. Oftalmolojik
muayene sonunda, sagdaki agrili orbital 6dem
ve propitozisin, konjonktivit ve episklerite
baglh oldugu anlasildi. Anterior segment
inflamasyonlu idi. Kulak-burun-bogaz
muayenesinde nazal mukoza lserasyon
gostermeksizin konjesyonluydu. Norolojik
muayenede, sag gozde gérme azalmisti. Goz
dibi, ekstraokiiler kaslarin ve diger kraniyal
sinirlerin muayeneleri  normaldi. Motor
muayenede, sag kolda 2/5, sol kolda
1/5'lik  kuvvet kaybit saptandi. Duyu
muayenesinde hasta sag el {izerinde,
belirgin bir dermatoma uymayan hipoestezi
tanimlamaktaydi. DTR'leri canli ve
plantar yanitlar1 bilateral ekstansordi.
Hastaya noropsikolojik degerlendirme icin,
Deliriyum Derecelendirme Olcegi uygulandi
ve yapilan degerlendirme sonucunda
testten 21 puan aldigit saptand: (2).
Bu sonug, hastanin psikomotor becerilerinde,
bellek, algilama, diisinme gibi kognitif
fonksiyonlarinda onemli derecede
yetersizliklerin oldugunu gostermekteydi.
Akciger grafisinde hafif derecede bilateral
havalanma artisi vardi. Akciger CT normal
olarak degerlendirildi. Siniislerin CT'sinde
maksiller ve etmoid siniislerde mukozal
kalinlasma ve sol orta kulakda mukozal
reaksiyon izleniyordu.

Kan testlerinde, yilikselmis eritrosit
sedimantasyon orani (90/saat), hafif anemi
(Hb: 10 g/100ml), l6kositoz (25.100/mm3) ve
hafif trombositoz (500.000/mm?®) mevcuttu.
Serum biyokimya ve anjiotensin konverting
enzim degerleri, idrar tetkiki, mikobakteri ve
mantarlara yonelik idrar ve balgam kiltlrleri
normaldi. Serumda antinétrofil sitoplazmik
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antikorlart (p-ANCA ve c-ANCA) saptanmadi.
Hastalik seyri boyunca serum Kkreatinini
normal seyretti. Bakteriyolojik inceleme
normal, viral seroloji (sitomegalo virus,
hepatit B, HIV vb) ve PPD tiiberkiilin testi,
romatoid artrit faktoér, VDRL, triponemal
hemaglutinasyon ve antiniikleer antikorlari
negatifti. IgG, IgA ve IgM dizeyleri ve
serum elektroforezi normaldi. Lomber
ponksiyon tetkikinde, acilis ve kapanis
basinclari, hiicre sayisi, protein, seker ve
elektrolit degerleri normal sinirlarda, renk
berrak ve tim kiltlirleri negatif bulundu.
Hospitalizasyonunun 10. giiniinde MRI
incelemesi yapilana dek almakta oldugu
prednizolona ayni dozda devam edilmisti.
MRI, T1-agirlikh serilerde frontal, paryetal ve
oksipital kortekste giral tarzda artmis sinyal
gosteriyordu ve kontrastli T1 incelemede
anormal meningial ve giral kontrast tutulumu
izlenmekteydi. 11. glin yapilan dijital serebral
anjiyografi normaldi. Nazal Kkaviteden
yapilan biyopsi WG ile uyumlu nekrotizan
granulomatdz inflamasyon gosterdi. Bu
bulgular 1s1ginda hastaya serebral vaskiilitli
WG tanisi konularak, prednizolon dozu
80 mg/giin'e cikildi. Hastanin kliniginde
progresif diizelme izlendi ve 1 ay icinde
norolojik muayenesi normale déndii. Aym
sekilde seri noropsikolojik testleri kognitif
fonksiyonlarda anlamli diizelme gosterdi.
Kontrol noéropsikolojik degerlendirmelerde,
hastaya once ayni 0Olcek (Deliriyum
Degerlendirme Olgegi) uygulandi. Bu defa
hasta testten 4 puan aldi. Sonuclarin
givenirliligini desteklemek icin ayrica Mini
Mental Durum Testi uygulandi ve hasta bu
testten 28 puan aldi. ki testin sonaiclari
birlikte = degerlendirildiginde, hastanin
psikomotor becerilerinde ve kognitif
fonksiyonlarinda tam diizelme oldugu
gorildii. 45. giin hasta taburcu edildi.
Taburcusu olurken prednizolon kesilerek,
deflazakorta (60 mg/giin) gecildi. 3 ay
boyunca deflazakort bu dozda kullanild: ve 4.
ayda kademeli olarak azaltilarak 5. ayin
sonunda kesildi. Cikisindan sonra 1., 2., 3., 6.
ay ve 1. y1l sonunda kontrol takipleri yapildi.




onallz
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Bu kontrollerindeki norolojik muayene lezyonlarinin cok az diizelme ile devam ettigi
bulgular1 ve noropsikolojik testleri normal ancak kontrast tutmadigi tespit edildi (Resim
olmasina ragmen, kontrol MRI'larinda 1,2,3).

Resim 1. 18.8.1997 tarihinde cekilen kraniyal MRI
(hospitalizasyonunun 10. giinii ve yaklasik 1,5 aydir 16
mg/giin prednizolon tedavisi altinda iken): T1-agirlikli
koronal kontrassiz seride (A) kortikal giral yerlesimli
hiperintens lezyonlarin (serebral ve serebellar), postkontrast
serilerde (B) kontrast tutulumu gosterdigi izlenmektedir. T2-
agirlikli aksiyal serilerde (C), kortikal ve subkortikal (sag ve
solda) hiperintens lezyonlar izlenmektedir.

Resim 2. 16.9.1997 tarihli kontrol MRI (1 aydir 80 mg/giin prednizolon tedavisi altinda; nirolojik muayene bulgulari normal ve
noropsikolojik testlerinde belirgin diizelme mevcut): A) T1-agirlikli koronal MRI'da kortikal hiperintens lezyonlar devam etmekte,
B) T2-agirhikh aksiyal serilerde ise subkortikal lezyonlarda minimal kiiciilme izlenmektedir.
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Resim 3. 1.9.1998 tarihli MRI (Hastanin nérolojik muayene bulgular1 ve noropsikolojik testleri normal): A) T1-agirlikli koronal
serilerde kontrast tutmayan giral hiperintens lezyonlarin bir miktar diizelme ile birlikte devam ettigi izlenmekte, B) T2-agirlikli
aksiyal serilerde ise kortikal lezyonlarin yani sira subkortikal lezyonlarda da degisiklik izlenmemektedir.

TARTISMA

Olgu renal tutulum bulgulan gdstermeden,
sintizit, solunum sistemi tutulumu ve
orbital tutulum ile seyretmisti. MRI
incelemesinde meningeal ve serebral
anormallikler saptanmigti. Nazal biyopsi
WG'yi desteklemisti. Klinik bulgular ve biyopsi
1s181inda hasta serebral tutulumlu WG tanisi
aldi. Hasta serebral tutulum yani sira okiiler
tutulum da gosteriyordu. Okiler tutulum
WG'de yaygin olarak bildirilmekte ve nazal
lezyonlardan kaynaklanan direk invazyon ile
sonuclandigi One sirilmektedir (6,9).
Anterior segmentin, posterior segmentten
daha sik tutuldugu ve agrii 6dem ve
propitozise sebep oldugu bildirilmektedir (9).

Olguda anjiografi normal bulunmustu.
WG'de tipik olarak kiiciik capli damarlar
(50-300pm) tutulmakta (mikroskopik

poliarteritis) ve anjiografi bu boyuttaki
tutulumlar gostermede yetersiz kalmaktadir
(12). Literatiirde vaskilitin anjiyografi ile
gosterildigi sadece bir vaka bildirilmektedir
(12). Olgumuzda anjiyografinin negatif
olmasinin nedenlerinden birinin de, hastanin
angiyografi tetkiki esnasinda yaklasik 1 aydir
prednizolon tedavisi altinda olmasindan
kaynaklanmis olabilecegini diisiinmekteyiz.
WG tanisi klinikopatolojik bir tanidir. Klinik
olarak ¢ok genis bir gurup hastaliktan ayirici
tanis1 yapilmalidir: poliarteritis nodoza,
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lenfomatoid granulomatozis, Behcet hastaligi,
primer SSS wvaskiiliti, lenfoproliferatif
hastaliklar, = sarkoidozis, @ Churg-Strauss
sendromu, Erdheim-Chester hastaligi ve
infeksiydz, inflamatuvar veya neoplastik
meningeal infiltrasyon.

Renal tutulumsuz hastalar uzun streli bir
gidise sahip olabilirler ve bu hastalarda
WG icin yiliksek derecede sensitif ve spesifik
bir test olan serum ANCA diizeyleri negatif
olabilir (4,5). c-ANCA degerlerinin sadece
solunum sistemi tutulumlu hastalarda
%65, jeneralize tutulumlu ve aktif hastalik
ddneminde %90 pozitif oldugu
bildirilmektedir. Remisyondaki hastalarda ise
bu oran %30 olarak saptanmistir. Limitli form
WG'de (renal tutulum olmayan), hastalik
relatif olarak daha benin bir gidis gosterebilir
ve okiiler veya norolojik tutulum ilk ve
belirgin tablo olarak ortaya cikabilir (9).‘
Olgumuz renal tutulum olmayan, solunum
sistemi tutulumlu bir WG hastasit olup,
norolojik ve okiiler tutulumla karakterize idi.
Yillarca  solunum  sistemi bulgulari,
tekrarlayan ve/veya kronik siniizit, rinit ve
astim tanilari alarak takip edilmisti.

WG yasam tehdit edici bir hastalik
olup, erken tani ve tedavisi Onem arz
etmektedir. Tedavide immunsiipresif ve
kortikosteroidlerin ile kombine kullanimi
Onerilmektedir. Olguda yaklasik 2 haftalik
disiik doz steroid (16 mg/glin- metil




prednizolon) tedavisi altinda iken nérolojik
tablo ortaya cikmistir. Tedavi sonrasinda
okiiller ve norolojik muayene bulgularn
normale donmesine ragmen, radyolojik
bulgularda belirgin bir diizelme
gozlenmemistir. WG'li hastalarin  MRI
bulgular1 olarak, genis serilerle yaymlanan
calismalarda serebral infarktlar  ve
supratentorial beyaz cevherde T2- agirhkl
serilerde artmis sinyalli lezyonlar
bildirilmektedir (1,15). Son yillarda WG'de
MRI'da meningial ve dural tutuluma ait
bulgular bildiren calismalar yapilmigtir
(3,8,9). Newman ve arkadaglar1 limitli form
WG 4 hastadan ikisinde MRI'da meningeal
kalinlasma, menengeal ve dural kontrast
tutulumundan bahsetmis, bunlardan bir
tanesinde steroid tedavisinin baslangicindan
10 giin sonra klinik bulgularin tamamen
dizelmesine ragmen, dural kontrast
tutulumunun devam ettigi ve frontal beyaz
cevher lezyonlarinda bir degisme olmadigl
bildirilmistir ~ (9). Ancak hastalarinin uzun
donem takipleri hakkinda bir yorum
yapilmamistir (9). Weinberger ve arkadaslari
vaka sunumlarinda, hastada anormal
menengeal ve giral kontrast tutulumunu ve
frontal lob beyaz cevherde bilateral sinyal
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artisini bildirmis, steroid ve immiinsiipresif .

tedavi sonrasi norolojik muayenenin 3 ay
icinde diizeldigini ve 11 ay takip sonrasi
meningeal ve parankim anormalliklerinin
tamamen kayboldugunu saptamistir (15).
Nishino ve ark., norolojik tutulumlu
4 vaka sunmus, bunlardan birinde MRI'da

tentorium boyunca kontrast tutulumu
gostermiglerdir. Ancak hastanin takip
MRI  bulgulari  hakkinda bir sonug¢

bildirilmemistir (10). Literatiirde yukarida
belirtilen bir calisma (15) disinda menengeal
tululuma ait MRI bulgularinin uzun dénem

takiplerinin sonuclarina dair bir veri
bulunamamistir. Bizim olgumuz, MRI'da
yaygin kortikal ve menengeal tutulum

gbstermesi ve klinik diizelmeye ragmen 1 yil
takibi sonrasinda bu lezyonlarin devam
etmesi acisindan dikkat cekici gériinmektedir.
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