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OLGUDA FISTULLESEN PELVIK
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OZET
Wegener granilomatozusu (WG), kiictik ve orta ¢apli damarlari etkileyen, sistemik, nekrotizan, graniilomatoz bir vaskiilittir. Graniilo-
matodz inflamatuar ve vaskiilitik stirecler pesisira veya birlikte gorilebilmektedir. Deri, eklem, goz, tist solunum yolu, akciger ve bobrek
tutulumu siktir. Parotis, epididim, testis, uterus ve serviks gibi nadir doku ve organ tutulumlari da bildirilmistir. Burada, nekrotizan skle-
rit ve kavitasyonlu nodiiler akciger lezyonlari ile bagvuran, hastalik seyrinde semer burun ve amoroz gelisen ve tedavi altinda niiks eden,
rektovajinal ve vezikovajinal fistiillere yol acan pelvik kitle ile izlenen WG’ li bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Wegener graniilomatozusu, pelvik kiitle, rektovajinal, vezikovajinal fistiil

ABSTRACT
Wegener’s granulomatosis (WG) is a systemic, necrotizing, granulomatous vasculitis affecting small and medium sized blood vessels.
Granulomatous inflammatory and vasculitic processes might be seen consecutively or concurrently. Skin, joint, eye, upper airways, lung
and kidney are the most frequently involved organs. Parotis, epididymis, testis, uterus and cervix involvement were rarely reported in
WG. Herein, we reported a WG patient who presented with necrotizing scleritis and cavitated pulmonary nodules, and later developed
saddle nose deformity, amaurosis and relapsing pelvic mass causing rectovaginal and vesicovaginal fistula,

Anahtar Kelimeler: Wegener’s granulomatosis, pelvic mass, rectovaginal, vesicovaginal fistiila

GiRi§ ger lezyonlari ile bagvuran, hastalik seyrinde semer
burun, amoroz, niks eden rektovaginal ve vezikova-
jinal fisttillere yol acan pelvik kutle ile c-ANCA/anti-
PR3 pozitifligi gelisen WG'li bir olgu sunulmustur.

Wegener granilomatozusu (WG), kiicik ve orta
capli damarlar etkileyen, nekrotizan granilomattz
karakterde bir primer sistemik vaskdlittir. Ust ve alt
solunum yollarinda nekrotizan graniilomat6z infla-
masyon ve/veya posi-immiin nekrotizan glomeriilo-

. . .. Tablo 1. ACR 1990 Wegener Graniilomatozu siniflandirma terleri
nefrit tani koydurucu histopatolojik bulgulardir. g

American College of Rheumatology’nin (ACR)  KRITER BULGU

1990’da WG icin onerdigi siniflandirma kriterleri 1. Nazal veya Agrili veya agrisiz tlserler

Tablo 1’de gosterilmistir T oral inflamasyon Purtlan veya kanli burun akintisi
Serumda indirekt immunofloresans yontemi ile 2. Akciger grafisinde Akciger grafisinde nodiil, infitrasyon

“sitoplazmik” (c) paternde anti-nétrofil sitoplazma  lezvon veya kavite gortilmesi

antikorlari (c-ANCA) ve ELISA yontemi ile anti-pro- 3. idrar mikroskopisi Mikroskopik hematiiri ( Bir

teinaz-3 pozitifligi saptanmasi, WG icin yiksek tani- mikroskop alaninda 5 hiicreden

fazla eritrosit) veya idrar
sedimentinde eritrosit silendirleri

sal duyarhlik (%88) ve 6zgillige (%95) sahip bir la-
boratuar testi olarak kabul edilmektedir *. Ust ve alt o i o ) ) i
solunum onIarlna sinirhh WG’ de c-ANCA/anti-PR3 4 Biyopside grantilomatoz H{Stopato|91|k Qlaralf graniilomatoz

i lreus . . inflamasyon iltihabin gosterilmesi
pozitifligi olgularin yarisinda saptanabilmektedir °.

WG'de Urogenital sistem tutulumu nadirdir. Bu- 4 kriterden en az 2 kriterin varhgi WG tanisi i¢in %88.2 duyarlilik ve

B : . . . %92 ozgllik tagir.

rada, nekrotizan sklerit ve kavitasyonlu noddler akci-
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Ellibes yasinda kadin, Ocak 2006’da nekrotizan
sklerit tablosu ile Gz Hastaliklari Anabilim Dalina ya-
tinlmistir. Rutin istenen akciger grafisinde her iki akci-
gerde kaviter noduiller saptanmis, bronkoskopik biyop-
si girisimi basarisiz olmustur. Ust solunum yolu ve
bobrek tutulumu saptanmayan olguda ANCA testi ne-
gatif bulunmustur. Histopatolojik ve serolojik WG ka-
niti olmayan olguda, nekrotizan sklerite yonelik “pul-
se” ve ardindan gunlik yiksek doz (1 mg/kg) metil
prednizolon (MP) ve “pulse” siklofosfamid (SF) (1 g/ay)
tedavisi uygulanmistir. Tedavinin 3. ayinda ¢ekilen bil-
gisayarli toraks tomografisinde sagdaki kaviter lezyo-
nun geriledigi izlenmistir. Olgu, distik doz (4 mg/gtin)
MP kullanmaya devam ederek 9 ay takibe gelmemis-
tir. Yeni gelisen karin agrisi ile Subat 2007’de poliklini-
gimize yeniden basvuran olgunun batin ultrasonografi-
sinde sag parametriyal bolgede 5 cm boyutunda kiitle
ve cevre dokularda infiltrasyon saptanmis ancak, ileri
tetkik planlanan olgu 3 ay stre ile takiplere gelmemis-
tir. Mayis 2007’de, yalnizca dusiik doz MP kullanmak-
ta iken, siddetli karin agrisi ile basvurdugu 6zel bir kli-
nikte total abdominal histerektomi ve salpingoooferek-
tomi (TAH-BSO) gerceklestirilmistir. Operasyon mater-
yalinin histopatolojik tetkikinde nekrotizan grantloma-
t6z inflamasyon ve vaskdilit bulgularinin tespit edildigi
ogrenilmistir (Sekil 1).

Operasyon sonrasi karin agrilari devam eden ve
goruntuleme ile pelvik kiatlenin niks ettigi gortlen
olgu, Mayis 2007’de Romatoloji Bilim Dalimiza sevk
edilmistir. Sol gbzde gorme bozuklugu nedeniyle ya-
pilan muayenede, retinal vaskalit, makula ve papilla
odemi saptanmistir. Bu donemde ilk kez dustik titre-
de c-ANCA pozitifligi tespit edilmis, a
- ) N S
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Sekil 1: Kapillarit, granilomatéz inflamasyon
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sinirlarda bulunmustur. Histopatolojik ve serolojik
bulgularla WG tanisi kesinlestirilmistir. Birmingham
vaskdlit aktivite skoru (BVAS) 12 bulunmustur.

Niks eden sklerit, yeni gelisen retinal vaskdilit ve
pelvik kitle nedeni ile “pulse” MP (3 gtin sire ile 1
g/glin) ve SF (1 g/3-4 haftada bir), ardindan yuiksek doz
(1 mg/kg/gtin) MP protokoli ile tedavi edilmistir. Goz
Hastaliklari Anabilim Dalinda birden fazla lokal intra-
vitreal enjeksiyon uygulanmustir. Pelvik kitlesi kaybo-
lan ancak, solda amoroz gelisen olguya “pulse” teda-
vinin ardindan 6 ay oral (100 mg/giin) SF uygulanmis-
tir. Remisyon indiiksiyonu saglanan olgu Ocak 2008’
den itibaren Metotreksat (MTX) (20 mg/hafta) ile taki-
be alinmistir. MTX tedavisinin 14. ayinda siddetli pa-
rilan burun akintisi, bas agrisi ve akut faz yiksekligi
gelisen ve paranazal sints tomografisinde pansiniizit
saptanan olguda kétiilesen tst solunum yolu tutulumu
bulgulari ile WG aktivasyonu saptanarak yiiksek doz
glnlik MP baglanmistir. Kimulatif SF maruziyeti dik-
kate alinarak, Nisan 2009’da st solunum yolunda se-
bat eden, orta doz MP dozlarina bagimli tist solunum
yolu semptomlari nedeniyle MTX yerine, Azatiyoprin
(150 mg/giin) baglanilmigtir.

Vajinadan digki ve idrar gelmesi nedeniyle, Ekim
2009 tarihinde Romatoloji Bilim Dalimiza yatirilan ol-
gunun fizik muayenesinde, sol gozde enoftalmi, sag
gozde sklerit, semer burun deformitesi (Sekil 3), ptrt-
lan nazal akinti ve kurutlanma saptanmustir. Laboratu-
ar incelemelerinde, yiiksek eritrosit sedimentasyon hi-
71 (120 mmy/s) ve CRP (95 mg/dl) ile c-ANCA ve anti-
PR3 pozitifligi ( 4U/mL) (N=0-3. 5U/mL) bulunmustur.
Batin tomografisinde rektovajinal ve vezikovajinal fis-
tullere yol acan pelvik kitle tespit edilmistir (Sekil. 2).
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Sekil 2: Vezikovajinal fistiil bélgesi



Sekil 3: Semer burun deformitesi

Jinekolojik muayenesinde vajinada kronik iltihabi
gortiinum ve rektal tuse ile rektovajinal fistil saptan-
mistir. Kolonoskopide transvers kolonda yer yer mu-
kozal Ulserler gozlenmistir. Lezyon biyopsisinde kro-
nik inflamasyon saptanmistir. Antibiyoterapi esligin-
de, niks WG bulgularina yonelik yiiksek doz MP
baslaniimistir. Rektovajinal ve rektovezikal fisttller
nedeni ile ciddi infeksiyon riski olan olguda “pulse”
MP ve diger direncli vaskiilit tedavisi seceneklerin-
den kacimilmistir. Akut faz yaniti kontrol altina ali-
nan ve genel durumu stabillesen olgu fistil onarimi
planlanarak Uroloji Anabilim Dalina sevk edilmistir.

TARTISMA

WG, sinizit, otit, rinit gibi tst solunum yolu bul-
gulari ve/veya goz, akciger, cilt ve bobrek tutulumu-
na ait klinik yakinmalarla karsimiza cikmaktadir®.
Ust ve/veya alt solunum yollarina sinirli bulgularla
seyreden olgular “sinirli” WG olarak tanimlanmakta-
dir. Goz ve akciger tutulumunun birlikte olmasi ne-
deniyle olgumuz, The European League Against Rhe-
umatism (EULAR) tanimlamalari uyarinca, “erken
sistemik” WG olarak siniflandirilmistir °. Bu dénem-
de ACR-WG kriterlerini karsilamamistir. Nekrotizan
sklerit nedeniyle planlanan 3 aylik imminostpresif
tedavi sonrasinda, takip ve tedavinin uzun stre aksa-
masi ile pelvik kitle gelismistir. WG’de genitotiriner
sistem tutulumu %1-10 siklikta bildirilmistir . Lite-
rattirde, epididim, prostat, testis, penis, uterus ve ser-
viks tutulumlu olgu bildirimleri mevcuttur. Olgu-
muzda, TAH-BSO materyalinde nekrotizan granilo-
matoz iltihap ve vaskdlit saptanmuistir.
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Rektovajinal fistiillerin, obstetrik nedenler, trav-
ma ve radyasyon maruziyeti ile gelisebildigi bilin-
mektedir . Vezikovajinal fistiiller, en sik obstetrik
nedenlerle ve cerrahi girisim sonrasi ortaya cikabil-
mektedir. Crohn hastaliginda gerek rektovajinal, ge-
rekse vezikovajinal fisttl gelisebildigi bilinmektedir
", Olgumuzun kolonoskopik degerlendirmesinde,
Crohn hastaligi ile uyumlu bulguya rasttanmamistir.

WG'de, trakea, orbita ve nazolakrimal kanalda
fistillesen grantlomatdz lezyonlar saptanmistir. Li-
terattirde WG’de, rekto-vezikovajinal fistiillesmeye
yol acan pelvik katle bildirilmemistir. Olgumuzda,
fistillere bagh infeksiyonlar nedeniyle standart im-
munostpresif tedavi rejimi uygulanamamistir. Bu
nedenle antibiyoterapi ile akut faz yaniti baskilana-
rak, ginlik orta doz MP tedavi altinda operasyon
planlanmustir.

Olgumuzda, diizenli poliklinik takiplerinin strdu-
riilememesinin bir sonucu olarak remisyonu siirdiirme
tedavisinde aksakliklar olmustur. Niks eden goz tutu-
lumu amoroz, sinsi ilerleyici grantilomat6z inflamas-
yon destriiktif Gst solunum yolu tutulumu ve pelvik
yerlesimli, over ve cevre dokulari infiltre eden kitle
gelisimi, uterus ve overlerin kaybina yol acmistir.

WG'de hastalik seyrinde yavas seyirli vaskulit ve
granllomatoz inflamasyon stirecinin gortlebilecegi,
bu olgularin yakin takibinin, ntkslerin erken tedavi
edilmesi ile doku ve organ kaybi tehdidini engelleye-
bilecegi akilda tutulmahdir.
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