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Orbitanin Wegener Grantlomatozu

Wegener’s Granulomatosis of the Orbit
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Ozet

Wegener graniilomatozuna (WG) bagli orbital kitle ve kompressif optik néropatisi bulunan bir hastayr sunmak. Hastanin
dosyasi gézden gecirildi. Klinik ve laboratuar inceleme bulgulari kaydedildi. Altmis yasinda erkek hasta, sol géziinde éne
cikma, gérme azalmasi ve cift gérme yakinmalariyla basvurdu. Sinirh tip WG Sykist bulunan hasta, basvurusundan énce-
ki 5 yildir sistemik kemoterapi (kortikosteroid ve azathioptirin) aliyordu. Muayenede proptozis, ele gelen orbital kitle,
total kisitlayici oftalmopleji ve kompressif optik néropati saptandi. Eritrosit sedimentasyon hizi artmisti, c-ANCA negatif,
p-ANCA pozitifti. Radyolojik incelemede alt ve medial orbitada, orbitanin apeksine degin uzanan bir yumusak doku kitle-
si gozlendi. Insizyonel orbital biyopside WG ile uyumlu histolojik bulgular belirlendi. Siklofosfamid ve kortikosteroid
tedavisine karsin orbital belirtilerinde kotlilesme olan hastada, transkonjonktival orbitotomi yoluyla subtotal kitle eksizy-
onu yapildi. Ameliyattan sonra proptozis ve okiiler yiizey belirtilerinde belirgin diizelme oldu, ancak oftalmopleji ve
optik noropatiye bagli gérme kaybi sebat etti. Yirmiiki aylik izlem sirasinda rezidiiel orbital kitle tekrar buyimedi.
Wegener granllomatozuna bagh orbital kitleler kompressif optik néropati ve total oftalmoplejiye yolagabilir. Orbital
belirtiler sistemik immunsupressif ilag tedavisine ragmen koétiilesme gosterirse, orbital kitlenin cerrahi yoldan kiigiltilme-
si belirgin bir klinik diizelme saglayabilir. (TOD Dergisi 2010; 40: 53-6)
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Summary

To present a patient with an orbital mass and compressive optic neuropathy developed secondary to Wegener’s
granulomatosis (WG). The medical chart of the patient was reviewed. The clinical and laboratory findings were
recorded. A 60-year-old male patient presented with complaints of bulging of his left eye, decrease in vision, and
diplopia. The patient had a history of limited form of WG and had been receiving systemic chemotherapy
(corticosteroids and azathioprine) for 5 years prior to his presentation. On examination, proptosis, total restrictive oph-
thalmoplegia and compressive optic neuropathy were found. Erythrocyte sedimentation rate increased, and
c-ANCA was negative and p-ANCA was positive. Radiological examination showed a soft tissue mass in the
inferior and medial orbit, extending to the apex of the orbit. An incisional orbital biopsy revealed histological findings
consistent with WG. A subtotal mass excision was performed through transconjunctival orbitotomy, since the orbital
findings deteriorated despite the medical treatment with cyclophosphamide and corticosteroids. After surgery,
proptosis and ocular surface findings improved considerably, but ophthalmoplegia and visual loss secondary to optic
neuropathy persisted. The residual orbital mass did not regrow during the follow-up of 22 months. Orbital masses due
to WG may cause compressive optic neuropathy and ophthalmoplegia. If the orbital symptoms deteriorate despite the
systemic immunosuppressive treatment, surgical debulking of the orbital mass may provide significant clinical
improvement.(TOD Journal 2010; 40: 53-6)
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Giris

Wegener granilomatozu (WG), nedeni bilinmeyen,
nekrotizan granlilomatdz bir vaskiilittir. Viicutta basta so-
lunum yollan ve b&brekler olmak lizere bircok organi et-
kileyebilir. Hastalarin yaklasik %14-58'de gbz tutulumu
gelisir (1,2). Goziin 6n veya arka segment yapilari, lakri-
mal sistem, orbita veya periorbital dokular etkilenebilir.
Wegener granilomatozuna bagh orbital kitle olusumu,
kisitlayict myopati ve kompressif optik néropati seyrek
gorilen bir durumdur (3,4). Hastalar sadece immiinsup-
ressif ilaclarla tedavi edilebilir veya ilagla birlikte cerrahi
tedavi gerektirebilir. Bu yazida, WG'na bagli orbital kitle,
kompressif optik néropati ve kisitlayici oftalmoplejisi bu-
lunan ve cerrahi tedavi gerektiren bir hasta sunulmakta,
ilgili literatlr gbzden gecirilmektedir.

Olgu Sunumu

Altmis yasinda erkek hasta, sol gbézde 6ne dogru bi-
yime, cift gébrme ve gérme azalmasi yakinmalanyla bas-
vurdu. G6z muayenesinde, solda 3 mm proptozis ve yu-
kar itilme belirlendi (Resim 1A). Alt orbitada ele gelen,
sert hareketsiz ve diizglin ylizeyli bir kitle vardi. G6z ha-
reketleri tim yonlerde ileri dlctide kisithydi, sagda relatif
aferent pupilla defekti pozitifti. Dizeltilmis gérme keskin-
likleri sagda 1,0 tam, solda 0,5'di. On ve arka segment
muayene bulgularn normaldi.

Hasta 2002 yilinda kulakta agri, akinti ve yiiz felci si-
kayetleri ile basvurdugu bir merkezde kronik otitis media
tanistyla mastoidektomi gecimmis ve mastoidden alinan
doku érneginin histolojik incelemesi sonucunda WG tani-
s1 konmustu. Hastanin daha sonraki izlemlerinde WG'na
bagl akciger tutulumu saptanmisti. Hasta her giin 16 mg
prednizolon ve 100 mg azatioptirin aliyordu. Yedi ay 6n-
ce sol femur boyun kingi nedeniyle hemiartroplasti ame-
liyati gecirmisti.

Laboratuar incelemede eritrosit sedimantasyon hizi
83 mm/saat, c-ANCA negatif, p-ANCA (1/10) pozitifti.
Orbita bilgisayarli tomografisinde sol orbitanin alt ve i¢ kis-
minda g6zl Uste ve éne dogru iten, beyin dokusu ile ay-
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Resim 1. a) Orbital Wegener grantilomatozisli, 60 yasindaki erkek
hastanin basvuru sirasindaki gériinimii. b) Onbes gtindur stiren
siklofosfamid ve kortikosteroid tedavisine ragmen orbital bulgular
kétllesme gosterdi
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ni yogunlukta bir yumusak doku kitlesi gézlendi (Resim 2).
Kitle orbitanin tabanini tiimuyle kapliyor ve arkada orbita-
nin apeksine degin uzaniyordu.

Orbital kitleden transkonjonktival yolla insizyonel bi-
yopsi yapildi. Histopatolojik incelemede, yag dokusu
icinde eozinofil polimorflar, polimorf ntveli 16kositler,
plazma hiicreleri ve lenfoid hiicreleri bulunan hiicresel in-
filtrasyon goriildi. Timéral doku icindeki vaskiiler yapila-
rin hemen timiinde iltihabi hiicre infiltrasyonu, limenler-
de belirgin daralma secildi. Bu bulgular “WG ile uyumlu
vaskdlit” olarak tanimlandi.

Nefroloji uzmaninin konstiltasyonuna gére, hastada
WG'a bagll bobrek patolojisi yoktu. Géglis Hastaliklan ile
konstiltasyonda, gdgts bilgisayarli tomografisinde akciger-
de WG ile uyumlu olabilecek bulgular saptandi (Resim 2B).
Kulak-Burun-Bogaz konsiiltasyonunda, sagda orta mea-
tusta krut, koana diizeyinde mukozal diizensizlik oldugu-
nu bildirildi; yapilan burun mukozasi biyopsisinde WG ile
uyumlu bulgular saptandi.

Tedavi icin, romatoloji konsultasyonundan sonra, hasta-
ya azatioptrin kesildi ve siklofosfamid (SF) (baslangic dozu:
750 mg/glin-3 giin, idame dozu:150 mg/giin) baslandi.
Hasta ilk basvurusundan 50 giin, ila¢ tedavisinin degistiril-
mesinden 15 giin sonra, sol gbzde siddetli agn ve gérme
azalmasl yakinmalanyla tekrar basvurdu (Resim 1B). Sol
go6zde gérme keskinligi 0,3’d, aferent pupilla defekti be-
lirgindi, proptozis artmisti ve konjonktiva prolapsusu ge-
lismisti (Resim 1B). Bunun Ustline, hastaya cerrahi tedavi
planlandi. ilk basvurusundan 70 giin sonra, alt-i¢ trans-
konjonktival orbitotomi yoluyla subtotal timér eksizyonu
yapildi (Resim 3). Lezyon orbita yumusak dokularindan
ayrildiktan sonra parca parca cikartilarak kaculttlda.
Ameliyattan sonra hasta, sistemik immunsupressif ilag te-
davisine devam etti.

Ameliyattan sonra hastanin proptozisi ve diger g6z
bulgulan geriledi (Resim 4). Buna karsilik géz hareketle-
rinde kisithhik devam etti. Ameliyattan 22 ay sonraki son
izlem muayenesinde, hastanin sol géziiniin diizeltilmis
goérme keskinligi 0,05 diizeyindeydi. Ayni gdzde, 3 mm
enoftalmi, yogun kortikontiikleer katarakt ve nazolakrimal
kanal tikanikhig1 da gelismisti.

Resim 2. a) Aksiyel orbita BT kesitinde lezyonun orbita tabanini ti-
miiyle kapladigi (ok isareti) ve orbitanin apeksine dogru uzandigi
gozleniyor. b) Lezyonun medial orbita duvarl boyunca orbitanin
apeksine kadar ilerledigi gbzleniyor
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Tartisma

Wegener granilomatozunun Kklasik tanisal bulgulari,
solunum yollarinda graniilomatéz inflamasyon, kii¢lik-or-
ta buyukliikteki damarlarda nekrotizan vaskdlit ve nekro-
tizan glomerllonefrittir. Hastah@in sinirl ve sistemik ol-
mak tizere iki klinik sekli vardir. Hastamizda oldugu gibi,
tani sirasinda sadece solunum yollarinin etkilenmisse ve
bobrekler normalse, bu tablo sinirli WG olarak adlandirilir.
Sinirlt WG siklikla zaman icinde sistemik hale gelir.

Wegener graniilomatozu her yasta gortlebilir. Top-
lam 158 hastayi iceren bir calismada, ortalama hasta ya-
st 41 wyildir (veri arahgr: 9-78 yil) (5). Hastalarnn
%85-90’Inda solunum yollan tutulur. Ust solunum yolu
belirtileri, burun kanamasi veya tikanikligl, mukozal ka-
buklanma, burun kemiginde ¢6kme, siniizit, serdz otit,
isitme kaybi ve trakea darligini icerir. Akciger tutulumu
Okstriik, dispne, hemoptizi ve pulmoner kanamaya yo-
lacabilir. Bobrek tutulumu hastalarin %70-80’inde goéri-
lir, tedavi edilmezse giinler icinde bdbrek yetmezIligi
gelisebilir (6). Bunun disinda sistemik tutulum, gastroin-
testinal kanama, dalak infarktlari, iskemik koroner kalp
hastahig1 gibi sorunlara yol acabilir.

Hem sinirll hem de sistemik WG ciddi g6z sorunla-
rina yolagabilir. G6z bulgular lokal vaskiilit, granilo-
matdz enflamasyon, damar tikanikhigl, kanama veya is-
kemiye bagli olarak ortaya cikar (7). G6z tutulumu ha-
fif bir konjonktivitten episklerit, sklerit, keratit, grantilo-
matdz skleroliveit, koryoretinit, retinal vaskiilit, nazo-
lakrimal tikaniklik, orbital kitle, optik néropati ve orbi-
tal apeks sendromuna kadar genis bir degiskenlik gbs-
terir. Keratosklerit ve orbital tutulum, WG'un en sik
g6z bulgulandir (4,7).

gorinimu. b) Tumorlin subtotal ¢ikartimindan sonra orbita taba-
ninda olusan bosluk gézleniyor

Resim 4. a-b) Ameliyattan 22 ay sonra hastanin 6nden ve
asagidan gorinisu

Yapicioglu ve ark. 1988-2004 yillan arasinda
Turkiye'de yayinlanan 23 WG olgusunu ve kendi sapta-
diklar 1 olguyu gbézden gecirmis ve hig bir olguda orbital
tutulum kaydetmemistir (8). Yaptigimiz taramada, 1970-
1992 wyillanini kapsayan Tirk Oftalmoloji Yayinlari
indeks’inde, orbita, okiiloplastik cerrahi ve sistemik has-
taliklar bélimlerinde, orbita WG'yla ilgili bir yayina rastla-
madik (9). Oymak ve ark. WG'lu 4 hastadan 1’inde prop-
tozis gdzlemistir, ancak yazarlar bu hasta hakkinda daha
fazla bilgi vermemistir (10). Kizkin ve ark, 2000 yilinda,
sino-nazal WG'un yayilimina bagh orbital tutulumu olan
bir olgu bildirmistir (11).

Orbital tutulum siklikla dogrudan orbitadan baslar, an-
cak sinonazal WG'un orbitaya yayllmasina da bagli olabi-
lir. Orbital WG, konjonktival kizarklik, gdzkapag édemi,
epifora, agri, cift gérme, gérme azalmasi, proptozis, kisit-
layici myopati, kompressif optik néropati ve apeks sen-
dromu gibi belirti ve bulgulara neden olur. Hastalarin
%2-50’sinde, orbita WG'na ve optik néropatiye bagh cid-
di gérme kaybi (g6rme keskinligi<0,1) gelisir (4). Optik
sinir tutulumu, kompresif ve/veya iskemik optik néropa-
tiden kaynaklanabilir (4,7). Ayrica, orbita duvarinda yikim
ve dakriyoadenit gelisebilir (12,13). Bunun disinda, prop-
tozise bagl acikta kalma keratopatisi, keratit ve korneal
erime gelisebilir ve entlikleasyon veya ekzanterasyon ya-
pilmasint gerektirebilir (14). Bizim hastamizda, enflama-
tuar kitlenin blyiik Sl¢lide orbitada yer almasi ve burun
icinde sadece orta meatusta mukozal kabuklanma goz-
lenmesi, lezyonun &ncelikle orbita icinde basladigini di-
stindirtmektedir. Hastamizda optik ndropati ve myopati,
kitlenin orbitanin apeksine degin uzanmasindan ve bu
bolgede optik sinir ve diger okiler sinirlere basisindan
kaynaklaniyordu.

Wegener graniilomatozunda erken tani 6nemlidir.
Bununla birlikte, klinik gériiniimiiniin degisken olmasi
nedeniyle, WG'un tanisi kolay degildir. ilk kez orbita tu-
tulumu ile kendini gésteren WG'lu hastalara, baslangicta
tiroid oftalmopati, idyopatik orbital enflamasyon, lenfoma
veya sinlizite bagh subperiostal abse tanisi konabilir. Has-
taligin kesin tanusi, klinik bulgular, biyopsi bulgulan ve
c-ANCA diizeyleri g6z 6niinde tutularak konur. Orbital
WG'lu hastalarin timiinde ANCA duizeyleri yiiksek degil-
dir ve 6zgl histolojik bulgularn tim (kronik grantiloma-
t6z inflamasyon, nekroz ve vaskdlit) her zaman bir arada
bulunmayabilir (4,15-17). Hastamizda da oldugu gibi, kro-
nik enflamasyon orbitada hizli gelisen, yaygin bir fibrozise
neden olabilir ve orbital biyopsinin “idyopatik orbital infla-
masyon” olarak yorumlanmasi seyrek degildir (14-17).

Tedavisiz kalirsa, WG'un seyri kottdir. Tedavi edilme-
yen hastalann %80’i bir yil icinde kaybedilir (4,6). Baslangic
tedavisi olarak en sik kortikosteroid-siklofosfamid bilesimi
kullanilir. Bu ilaglarla hastalik baskilandiktan sonra, siklofos-
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famid yerine, daha az yan etkileri olan metotreksat ve aza-
tiopurin ile tedaviye devam edilir. Tedavi icin baska im-
munsupressif ilaglar da (mikofenolat mofetil, etanersept,
infliksimab, rituksimab, deoksiprgualin) kullaniimis, ancak
ayni Sl¢tide basarili sonuglar elde edilememistir (18).

Wegener granllomatozisine bagl orbital kitle ve
proptozis ilag tedavisine yanit vermeyebilir (4,15). Sid-
detli proptozis, periokiler enflamasyon ve optik néropa-
ti varliginda, kitle eksizyonu yoluyla orbital basing¢ diisu-
rllebilir. Bizim hastamizda da immunsupressif tedaviye
ragmen, orbita belirtileri kétlilesme goésterdi. TUumoriin
cerrahi olarak kiictiltilmesinden sonra okiler semptomlar
belirgin bicimde diizelme gosterdi. Fechner ve ark. orbital
WG'lu 15 hastanin 10’da parsiyel veya subtotal eksizyon
yapmis ve sadece 1 hastada niks ile karsilasmistir (15). Bu
hastada ekzanterasyondan sonra diger tarafta da WG ge-
lismistir.

Sonug olarak, bazi WG'lu hastalarda orbital granulo-
matéz kitle ve kompressif optik néropati gelisebilir. ilag
tedavisi klinik diizelme igin yeterli olmayabilir ve cerrahi
yoldan kitlenin kii¢lilttilmesinden sonra orbital bulgularda
iyilesme elde edilebilir.
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