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Bilateral kronik otitis media ve fasiyal paralizi ile
kendini gosteren Wegener granillomatozu

M.G. Guveng, D.T. Edizer, N. Korkut

Wegener’s granulomatosis presenting with bilateral chron-
ic otitis media and facial paralysis

Wegener’s granulomatosis (WG) is characterized by granulo-
matous vasculitis of the upper and lower airways and kidneys.
Otorhinolaryngologic manifestations of this autoimmune dis-
ease are common and might be the first presentation of WG.
Although otologic involvement is encountered in approxi-
mately 40% of cases, it is rare as the first presentation of the
disease. In this article, we report a case of WG presenting with
bilateral chronic otitis media and facial paralysis. Since an early
diagnosis is critical, WG should take part in differential diag-
nosis when unusual otological problems with treatment diffi-
culties are encountered in young or middle-aged patients.
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Ozet

Wegener grantlomatozu (WG) Ust ve alt havayollari ile bobrek-
lerin grandlomatoéz vaskdliti ile karakterize bir hastaliktir. Bu
otoimmUn hastaligin otorinolarengolojik tutulumu siktir ve
WG'nin ilk ortaya cikisi kulak burun bogaz semptomlart ile ola-
bilir. Otolojik tutulum olgularin %40'inda goérulebilse de, has-
talik fark edildiginde otolojik semptomlarin bulunmasi nadirdir.
Bu yazida 41 yasinda bir bayan hastada, bilateral kronik otitis
media ve fasiyal paralizi ile kendini gosteren bir WG olgusu su-
nulmustur. Erken tani énemli oldugundan, genc ya da orta yas-
Il hastalarda agiklanamayan ve tedavi glclugu yasanan otolojik
sorunlar ortaya ciktiginda WG ayirici tanida yer almalidir.

Anahtar Sézciikler: Wegener granllomatozu, fasiyal paralizi,
kronik otitis media.
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Giris

Wegener granilomatozu (WG) nedeni bilinme-
yen nadir bir vaskdlittir ve prevalansi 3/100.000 ci-
varindadir.! Ust ve alt solunum yollarinin graniilo-
matoz vaskuliti ve glomertlonefrit karakteristik
ozellikleridir. Prognoz buytk 6lctide renal tutuluma

baglidir ve renal tutulum bobrek yetmezligi ve 6lim
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ile sonuclanabilir. Erkek-kadin orani 1:1 olarak bildi-
rilmektedir.? Ortalama gorilme yast 20-40 arasinda-
dir ve adolesan donemden 6nce WG'ye cok nadir
rastlanmaktadir? WG her ne kadar sistemik bir vas-
kulit olsa da, hastalar sadece st solunum yolu
(USY) tutulumu ile basvurabilirler. USY tutulumu
yaninda alt solunum yolu ve bobrek tutulumu da
siktir. Bu sistemik tutulum nedeniyle, bircok uzman-
lik alani hastaligin tedavisi ile ilgilenmektedir. Her
ne kadar etiyoloji tam olarak bilinmese de, WG’nin
klinik ve histopatolojik 6zellikleri otoimmun orijini
desteklemektedir.* WG ozellikle beyaz irkta gorul-
mekte, diger irklarda nadiren ortaya ¢itkmaktadir.

Bu yazida bilateral kronik otitis media (KOM) ve
fasiyal paralizi (FP) ile kendini gdsteren bir WG ol-
gusunu sunarak, WG’nin kulak burun bogaz prati-
ginde alisiimadik otolojik bulgularla karsimiza cika-

bilecegini hatrlatmayr amacladik.

Olgu Sunumu

Kirk bir yasindaki bir kadin hasta bas donmesi,
sag kulaginda akinti, agri ve her iki kulakta isitme
kayb1 sikayetleri ile Kulak Burun Bogaz Klinigi'ne
basvurdu. Anamnezinde kulak hastaligi disinda bir
ozellik yoktu. Hastanin isitme kaybinin son birkac
yidir oldugu, kulak akintilarinin ara ara tekrarladigi
ancak bas donmesinin sag kulagindan kot kokulu
akint1 ve agri ile birlikte yaklasik iki hafta 6nce orta-
ya ciktig1 6grenildi. Fizik muayenede sag kulaginda
totale yakin perforasyon ve purtlan akinti, sol kula-
ginda da santral perforasyon tespit edildi. Bunun di-
sindaki kulak burun bogaz muayene bulgulari nor-
maldi, FP’si yoktu ve fistill testi negatifti. Hastanin
kulak akintist medikal tedavi ile kontrol edildi, ar-
dindan yapilan saf ses odyometrik incelemesinde
bilateral ileri derecede mikst tip isitme kaybr1 tespit

edildi. Temporal kemik bilgisayarli tomografisinde

(BT) bilateral KOM ve kolesteatom varligi ile uyum-
lu bulgular elde edildi. Operasyon karart alinan has-
tanin preoperatif tam kan sayimi ve biyokimyasal
tetkik sonuclart normal sinirlardaydi. Hasta operas-
yona alind1 ve cerrahi eksplorasyonda sag timpano-
mastoid kaviteyi dolduran kolesteatom gorilerek
radikal mastoidektomi yapildi. Fasiyal sinirin timpa-
nik segmenti peroperatif olarak iki bolgede dehisan
olarak bulundu ve kolesteatomun temizlenmesin-
den sonra fasiyal sinir temporal kas fasya grefti ile
ortuldu. Cikarilan 6rnegin histopatolojik inceleme
sonucu kolesteatom tanisint destekler nitelikteydi.
Postoperatif birinci giinde hastada sag tarafli perife-
rik (FP) ortaya cikti ve Ui¢ gun icerisinde House-
Brackmann evre V'e ilerledi. Hasta bunun Uzerine
tekrar ameliyata alinarak fasiyal sinir dekompresyo-
nu yapildi. Operasyon strasinda fasiyal sinirin bi-
tunliginin bozulmamis oldugu gorildi. Operas-
yon sonrast hasta takibe alinmak tizere taburcu edil-
di. Postoperatif ikinci ayda, hastada sol tarafli FP de
klinik tabloya eklendi (House-Brackmann evre V).
Buna sol kulaktan kot kokulu akinti da eslik etmek-
teydi. Temporal kemik BT sinde sol mastoid ve tim-
panik kaviteyi dolduran yumusak doku dansitesi
tespit edildi (Resim 1). Bunu takiben hastaya sol ra-

Resim 1.

Aksiyal kesit temporal kemik BT'de, sol orta kulak ve mas-
toid bolgede yogun yumusak doku dansitesi gortlmekte.

Turk Otolarengoloji Arsivi / Turkish Archives of Otolaryngology, Cilt / Volume 48, Sayi / Number 1, 2010 43



Gluvenc MG, Edizer DT, Korkut N

dikal mastoidektomi ve sol fasiyal sinir dekompres-
yonu yapildi. Incelenen rezeksiyon materyalinin
histopatolojik sonucu yine kolesteatom ile uyumlu
bulundu. Postoperatif donemde, hastada genis
spektrumlu antibiyotiklere cevap vermeyen piri-
lan postnazal akinti ve gingivit ortaya cikti. Akinti-
dan yapilan kultirde Candida albicans tiremesi go-
ruldi ve antifungal tedaviye baslandi. Semptomlar
giderek azaldi ancak hastada dispne ve gogus agrist
gibi kardiyolojik sikayetler belirdi. Kardiyolojik tet-
kik sonrasinda dilate kardiyomiyopati tanisi koyul-
du. Birbirinden bu denli farkli tablolarin varligt ne-
deniyle vaskiilit ya da immun yetersizlik tanilari 6n
planda tutularak gerekli incelemeler yapildi. Ancak
hastanin ANCA (anti-neutrophil cytoplasmic anti-
body; anti-notrofil sitoplazmik antikor) ve immiin-g-
lobtlin diizeyleri normal sinirlardaydi. Hasta genel
durumu duzeldikten sonra taburcu edildi. Takibin-
de sag FP’si giderek iyilesip sol kulak opere edildik-
ten yaklasik 1 ay sonra evre II'ye geriledi. Ancak sol
retroaurikiler insizyon hattinda konservatif tedavi-
lere yanit vermeyen bir acilma ortaya ciktt. Postope-
ratif iclinct ayda purilan burun akintist ve nazal ka-
vitede yaygin kabuklanma da tabloya eklendi. Para-
nazal sintis manyetik rezonans gorintiilemesinde
(MRG) sag maksiller sintiste inflamatuvar mukozal
kalinlasma ve maksiller sinlis medial duvarinda de-
stritksiyon goritilmekteydi (Resim 2). Hastada 1 ay
gibi kisa bir siire icinde genis nazal septal perforas-
yon ve semer burun deformitesi ortaya ¢iktt (Resim
3). Halsizlik, miyalji ve efor dispnesi gibi sikayetleri
de olan hastanin P-A akciger grafisinde, sag alt zon-
da yaklasik 5x5 cm boyutlarinda homojen bir opasi-
te tespit edildi (Resim 4). Nazal mukoza biyopsisi so-
nucunda WG ile uyumlu bulgular elde edildi. Hasta-
nin tetkiklerinde C reaktif protein (CRP) 185 mg/dl,
eritrosit sedimentasyon hizi 100 mm/saat, hemoglo-
bin diizeyi 6.4 g/dl, p-ANCA (perintikleer ANCA) dii-

Resim 2. T2 agirlikli aksiyal paranazal sinis MRG'de sag maksiller si-
nuste yumusak doku intansitesi ve medial duvarda destriik-

siyon izleniyor.

8

Resim 3.

Hastada semer burun deformitesi gériinimd. [Bu resim,
derginin www.turkarchotolaryngol.org adresindeki online
versiyonunda renkli gordlebilir]

zeyi yuksek, c-ANCA’s1 (sitoplazmik ANCA) ise nor-
mal diizeyde tespit edildi. Bronkoskopisinde, sag
ana brons seviyesinde %50’nin tizerinde daralma ve
noduler gelisim gorildi. Nodillerden alinan mater-
yalin histopatolojik incenlemesinde belirgin subepi-
teliyal fibrozis ve mikroabse formasyonlari tespit
edildi. WG tanistyla hastaya siklofosfamid (2 mg/kg)
ve prednizolon (1 mg/kg) tedavisi baslandi. Bu teda-
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Resim 4.

P-A akciger grafisinde sag alt zonda yaklasik 5x5 cm'lik
homojen opasite goriimekte.

vinin baslangicindan sonra 2 ay icerisinde hastanin
biyokimyasal degerlerindeki diizelme ile birlikte sis-
temik sikayetleri de geriledi. Hasta takipleri sirasin-
da, tanidan 5 ay kadar sonra, hemorajik serebrovas-
kiler hastaliga bagli olarak kaybedildi.

Tartisma

WG, ANCA iliskili vaskiilitler arasinda en sik gori-
lenlerden biridir.* Klinik olarak tst ve alt solunum
yolu ve bobrek tutulumu ile karakterizedir.? Bu ticle-
me, ilk basvuruda her zaman tam olarak gorilme-
mektedir.®” Ates, gece terlemesi, kilo kaybi, yorgun-
luk gibi konstitiisyonel semptomlar da stk goralmek-
te ve oktler, cilt, kas-iskelet sistemi ve periferik sinir
sistemi tutulumu da degisik oranlarda tabloya ekle-
nebilmektedir® Olgumuzda, konstitiisyonel semp-
tomlar hastaligin seyrinde goreceli olarak gec ortaya
ctkmis ve bobrek tutulumu gorilmemistir.

WG’nin semptom ve bulgularinin %70’inden faz-
last kulak burun bogaz ile iliskilidir.” Her ne kadar ol-
gumuzda renal tutulum olmasa da en sik 6lim ne-
denleri bobrek yetmezligi ve/veya sepsis olarak bi-
linmektedir.'” Otolojik tutulum olgularin %30-40'in-

Turk Otolarengoloji Arsivi / Turkish Archives of Otolaryngology, Cilt / Volume 48

da eslik etmektedir.” Eftizyonlu otitis media (EOM),
sensorinoral isitme kaybi, KOM ve eksternal otit ku-
lak tutulumunun en sik sekilleri arasindadir” WG'li
hastalarin yaklasik %30’'unda, EOM nedeniyle venti-
lasyon tiipt gereksinimi dogmaktadir."” FP nadirdir.
Fasiyal sinirin kompresyonu ve/veya vasa nervo-
rum'un vaskuliti fasiyal sinir tutulumunun olast ne-
denleridir. Literatiirde, bilateral EOM ve bilateral FP
ile ortaya ¢ikan WG bildirilmis olsa da, bilateral KOM
ile birlikte bilateral FP’nin sunuldugu olgu sunumu-
na rastlamadik.* Diger taraftan epistaksis, akinti, ka-
buklanma ve nazal septumda destriiksiyon ile kendi-
ni gosterebilen nazal tutulum da sikca karsimiza ¢ik-
maktadir. Olgumuzda oldugu gibi, nazal tutuluma
genellikle bakteriyel kolonizasyon ve hatta mantar
uremesi eklenmektedir. Nazal muayenede siklikla
kabuklanma, hiperemik mukoza gibi bulgular gortl-
mektedir. Oral kavite tutulumu gingivit, oral muko-
zada derin tlserler veya daha nadir olarak oroantral
fistil ve yumusak damakta nekroz seklinde gortlebi-
lir." Cilek diseti olarak da bilinen bir gingival hiper-
plazi tipi WG’nin 6nemli bulgularindan biridir.!*+
Olgumuzda, bilateral FP ve KOM’a ek olarak,
ikinci kulak cerrahisi sonrasinda ortaya cikan piri-
lan rinosintizit, gingival tilserasyonlar ve miyokardi-
yal hastalik sistemik bir hastalik stiphesi uyandirmis-
tir. Ancak hastanin ANCA dahil bircok biyokimyasal
parametreleri incelenmesine ragmen hepsi normal
olarak bulunmustur. Klinik tablodaki kismi diizelme
dogru taniyt koymayt geciktirmistir. Postoperatif
ikinci ayda retroaurikiiler insizyon hattinda ortaya
cikan acilma ve takibinde tespit edilen nazal septum
perforasyonu ile akciger grafisinde goriilen homo-
jen opasite hastanin yeniden incelenmesine neden
olmus ve WG tanisina ulasilmistir. Gercekte, WG'de
akciger tutulumunun P-A grafide tek bir homojen
opasite olarak goriilmesi de oldukca nadirdir; daha
siklikla her iki akcigerde multipl nodiller ve kaviter
lezyonlar ile karsilasilmaktadir. Bunun disinda olgu-
muzda c-ANCA yerine p-ANCA pozitifligi de ilging
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bir bulgu olarak kabul edilebilir. Pradhan ve ark., 23
hastalik serilerinde, c-ANCA pozitifligini %65.2, p-
ANCA pozitifligini ise %13 olarak bildirmistir."?
Sonuc olarak, WG bilateral KOM ve FP’si olan ol-
gularda akla getirilmesi gereken hastaliklardan biridir.
WG'de erken tant ile tedaviye baslanmasi, hastaligin
erken evrelerde kontrol altina alinabilmesi icin 6nem-
lidir. Bu olguda goruldugi gibi biyokimyasal para-
metreler 6zellikle hastaligin erken donemlerinde nor-
mal sinirlar icinde olabilmekte ve karakteristik belir-
tec olan c-:ANCA hastaligin seyri sirasinda negatif kala-
bilirken, p-ANCA pozitif olarak bulunabilmektedir.
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