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32 yasinda erkek hasta, evli, 1 Cocuklu

Sikayeti: idrarda yanma, sik idrara cikma ve karin agrisi, goz cevresinde sislik

ncesinde bilinen bir hastaligl olmayan hastanin Ekim 2016'da sag kulakta isitme azligi baglamis.
Kulak burun bogaz (KBB) uzmaninca otitis media tanisi ile antibiyotik tedavisi verilmis. izlemde
isitme azlig1 gerilemeyen hastanin kanli burun akintisi, 6kstiriik ve kanli balgam sikayeti eklenmis.

Ocak 2017'de devam eden isitme kaybi, 6ksurik ve kanl balgam sikayeti ile yapilan KBB muayenesinde
nazal kavitede kurutlu lezyonlar goriilmis. Alinan nazal mukoza biyopsisi, vaskilitin de gérildugi
nekrotizan grantilomatoz iltihap olarak raporlanmis. Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol tst lobda
3,5 cm kaviter lezyon, sol Ust ve alt lobda en blyigt 1 cm noddler opasiteler saptanmasi Gizerine yapilan
bronkoskopik biyopsinin patolojisi nekrotizan graniilomatéz iltihap olarak raporlanmis. Tliberkiiloz tani
paneli negatif olarak rapor edilmis.

ELISA ile bakilan c-anca pozitif saptanmis ve hastaya grantlomatoz polianjiitis (GPA) tanisi konulmus. Bu
taniileilk olarak glukokortikoid ve rituksimab tedavisi baglanmis. Tedaviden altiay sonraki kontroliinde tst
solunum yolu semptomlari ve akciger lezyonlarinda progresyon olmasi nedeniyle tedavisi siklofosfamid
olarak degistirilmis. Bu tedavi ile izlemde hastanin ust solunum yolu bulgulari ve kontrol goriintiilemede
akcigerdeki lezyonlarin boyutlarinda gerileme saptanmis.

Aralik 2017'de siklofosfamid ve dustik doz glukokortikoid tedavisi altinda herhangi bir Ust ve alt solunum
yolu sikayeti olmayan hastanin idrar yaparken yanma ve idrardan kan gelmesi sikayeti baglamis. idrar
yolu enfeksiyonu &n tanisi ile antibiyotik tedavisi verilmis. Tedavi almasina ragmen idrar yaparken
yanma, idrardan kan gelmesi ve sik idrara ¢cikma sikayetlerinin devam etmesi nedeniyle kendi istegi ile
Subat 2018'de Hacettepe UTF Romatoloji klinigine bagvurdu.

Hastanin basvurusunda idrar yaparken yanma, giinde 30-40 defa idrar yapma ihtiyaci, idrarda kan ve
karin agrisi sikayetleri mevcuttu.

15-20 giindir gozlerinin cevresinde sislik gelismis.Kismen gérmesini etkilemeye baslamis.

Fizik muayenesinde derin palpasyonda abdomende hafif hassasiyet ve bilateral gozlerde proptozis
mevcuttu.

Laboratuvar degerlerinde ALT 42 U/L, AST 19 U/L, kreatinin 0,77 mg/dL, C-Reaktif Protein 11,2 mg/
dL, eritrosit sedimentasyon hizi 60 mm/sa, hemoglobin 11,9 gr/dL, I16kosit 14,8 x10"3/uL, ANCA IFA
1/100 ve ELISA pr3+ c-ANCA pozitif saptandi. Tam idrar tetkikinde 1+ protein, 16 eritrosit ve 91 I6kosit
mevcuttu. idrar kiiltirinde aerob bakteri ve tiiberkiiloz kiiltiirinde mikobakteri tiirleri iremesi olmadi,
idrar ARB boyamasi negatifti. 24 saat idrarda kantitatif protein miktari 120mg/gtin saptandi. Uriner
ultrasonografi normal sinirlardaydi. Antibiyotik tedavisi ve negatif idrar kiltirine ragmen devam
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eden Uriner sistem semptomlari olmasi lizerine prostatit stiiphesi ile planlanmis olan prostat manyetik
rezonans goruntilemede (MRG) prostatta heterojenite ve etrafinda belirgin kontrastlanma izlenen 15x7
mm apse kavitesi mevcuttu. Prostat igne biyopsisi patolojisinde nekroz ve nétrofillerin eslik ettigi abortif
granilomlar mevcut oldugu belirlendi.

Graniilomatoz polianjiitis relapsi tanisi ile metilprednizolon 48mg/giin ve rituximab 1000 mg/15 giin
ara ile iki doz olarak baslandi. izlemde sensérinéral isitme kaybi ve proptozisi devam eden hastanin
alt triner sistem semptomlarinin tamamen kayboldugu, prostat MRG'de apse boyutunun gerileyerek
kontrast tutmadigi ve akciger lezyonlarinin fibrotik cekintilerle iyilestigi goruldi.

Liitfen hastaya ait asagidaki aktivite ve hasar indekslerini hesaplayiniz.

Revize Bes Faktor Skorunda hastaya ait pozitif parametreleri isaretleyiniz.

- Yas >65
- Kalp yetmezligi

- Gastrointestinal tutulum

- Bobrek yetmezligi

- Kulak burun bogaz semptomunun olmamasi

e Birsonraki sayfada yer alan BVAS-WG formunu doldurunuz.

» Takip eden sayfadaki Vaskiilit Hasar indeksi formunu doldurunuz.
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Birmingham Vaskiilit Aktivite Skoru - Wegener Granulomatozus, BWAS/WG

Hasta Adi Soyad:: Dogum Tarihi:

Degerlendirici: Total skor:

Degerlendirme (vizit) tarihi:

Sadece aktif Wegener Granulomatozusuna atfedilebilecek patoloji varsa isaretleyiniz. Son 28 giinlik degerlendirmede yeni ortaya cikan birsey varsa yeni veya kotiilesen
secenegini isaretleyin, bir 6nceki degerlendirmeden devam eden durum varsa persistan hastalik durumunu isaretleyin. Eger sistemlerle ilgili tutulum yoksa, “yok” secenegini
isaretleyiniz. Major durumlar kalin punto ile belirtilmistir ve basinda * isareti bulunmaktadir. Tiim WG iliskili klinik durumlar-eger aktif hastaliga bagli ise bu form ile dokumante
edilmelidir. Gereklilik halinde "DIGER” kategorisini kullanabilirsiniz.

Yeni/

Yeni/

Persistan Persistan

1. GENEL

Kotiilesen

8. RENAL

Kotiilesen

a. artralji/artrit

a. hematiiri (RBC silendiri yok)
(> 1+or>10RBC/hpf)

b. ates (> 38 °C) b. *RBC silendiri
; . c. *kreatinin > %30 yiikselme veya
ZEERN (R tantz) kreatinin klirensi > %25 diisiis
a. purpura Note: Hem hemattiri hem de RBC silendiri varsa, sadece RBC silendiri
isaretlenecek. (major durum).
b. deri iilseri 9. SINIR SISTEMI

c. *gangren

a. *menenjit

3. MUKOZ MEMBRANLAR/GOZLER

b. *spinal lezyon

a. agiz ulserleri

c. *inme

b. konjonktivit/episklerit

d. *kranial sinir tutulumu

c. retro-orbital kitle/proptosis

e. *sensorial periferal néropati

d. Uveit

f. *motor mononoritis multipleks

e. *sklerit

10. DIGER (tim durumlari tanimlayiniz)

f. *retinal eksudalar/hemoraji

Major

4. KULAK, BURUN & BOGAZ

a. Kanli burun akintisi / Nazal kabuklanma
/ ulser

b. sinls tutulumu

c. tikurlk bezlerinde sisme

d. subglottik inflamasyon

e. iletim tipi sagirlik

f. *sensorinoral sagirlik

5. KARDIYOVASKULER

11. TOTAL BILESEN SAYISI:

a. perikardit a b. C. d.

6.GASTROINTESTINAL e e e

a. *mezenterik iskemi Major Minor Major Minor
Yeni/Kaétlesen Yeni/Kétllesen Persistan Persistan

7. PULMONER

a. plorezi 12. GUNCEL HASTALIK DURUMU

b. nodiil ya da kaviteler

Siddetli hastalik/Alevlenme

¢. WG’ ye sekonder diger infitrasyonlar

Sinirl hastalik/Alevlenme

d. endobronsial tutulum

Persistan Hastalik

e. *alveolar hemoraji

Remisyon

f. *solunum yetmezligi

HASTALIK DURUMUNU BELIRLEME:

Siddetli hastalik/Alevlenme: 21 yeni/kotiilesen major durum
Sinirl hastalik/Alevlenme: > 1 yeni/kétiilesen minor durum

Persistan Hastalik: Devam eden hastalik (yeni/kétlesen bulgu yok

Remisyon: Aktif hastalik yok, yeni/kotulesen bulgu ve persistan hastalik yok

13. DOKTOR GLOBAL DEGERLENDIRME (DGD)

Son 28 giin icindeki WG hastalik aktivitesini (uzun siireli hasari icermeden) belirlemek icin isaretleyiniz:

Remisyon 0

10 Maksimum aktivite
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Vaskiilit Hasar indeksi (VHI)

hastanin VHi skoru genellikle sifir kabul edilmelidir.

a) Vaskliti olan ve hastalik baslangicindan beri 3 aydan daha uzun stire gecenler
b) Hastalik baslangicindan beri hasari gelisen veya hasarda kottilesme olanlar

Bu form vaskdilit semptomlarinin baslangicindan beri olusan organ hasarini kaydetmek icin kullaniimaktadir. Formu doldururken hastalarin es zamanli olan hastaliklari
kaydedilmeli ve hasar olarak alinmamalidir. Birmingham Vaskiilit Aktivite Skoru (BVAS) kullanilarak aktivitesi olanlar kaydedilmelidir. Eger asagidaki maddeler yoksa yeni bir

1. Kas-iskelet Evet | Adi
Hicbiri Calisma Numarasi
Anlamli kas atrofisi veya zayifligi Tarih
Deformite birakici/erozif artrit Merkez
Osteoporoz/vertebral cokme 7. Periferik vaskiiler hastalik Evet
Avaskiler nekroz Higbiri
Osteomiyelit Bir ekstremitede nabiz kaybi
2. Cilt/Mukozal zarlar Bir ekstremitede ikinci kez nabiz kaybi
Hicbiri Major damar stenozu
Alopesi Kladikasyo 23 ay
Cilt ulserleri Minér doku kaybi
A1z Ulserleri Major doku kaybi
3.Goz Tekrarlayan major doku kaybi
Higbiri Komplike vendz tromboz
Katarakt 8. Gastrointestinal
Retinal degisiklikler Higbiri
Optik atrofi Bagirsak infakttst/rezeksiyon
Gérme bozuklugu/cift gérme Mezenterik yetmezlik/pankreatit
Tek gozde korluk Kronik peritonit
ikinci gézde korluk Ozafajial darlik/cerrahi
Orbita duvari hasari 9. Renal
4.KBB Higbiri
Hicbiri Tahmini/6lctlmis GFR<%50
isitme kaybr Proteiniiri0.5 gr/24 saat
Burun tikanmasi/kronik akinti/kabuklanma Son donem bobrek yetmezligi
Burun képristi ¢okmesi/septal perforasyon 10. Noropsikiyatrik
Kronik sintizit/radyolojik hasar Higbiri
Subglottik stenoz(cerrahi gerektirmeyen) Kognitif bozukluk
Subglottik stenoz(cerrahi gerektiren) Major psikoz
5. Pulmoner Nobetler
Higbiri Serebrovaskler olay
Pulmoner hipertansiyon 2. Serebrovaskdiler olay
Pulmoner fibrozis Kranial sinir lezyonu
Pulmoner infakt Periferik néropati
Plevral fibrozis Transvers miyelit
Kronik astim 11. Diger
Kronik nefes darligi Higbiri
Bozulmus akciger fonksiyonu Gonadal yetmezlik
6. Kardiyovaskiiler Kemik iligi yetmezligi
Higbiri Diyabet

Gogis agrisina bagl anjioplasti

Kimyasal sistit

Miyokard infakttisti

Malinite

Kardiyomiyopati

Diger

Kapak hastaligi

Perikardit 23 ay veya perikardiyektomi

Diyastolik KB295 veya antihipertansif gerektiren hipertansiyon

Total VHI skoru: Pozitif maddelerin sayisini kaydedin (Her birisi 1 puan). VHi skoru
zaman iginde ya artar ya da sabit kalir. Daha dnce olan hasar unsurlarini hatirlayiniz.

VDI Modified from Exley AR, Bacon PA, lugmani et al (1997) Development and initial validation of the VDI ..Arthritis Rheum 40:371-380
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