Spontan Pnémotoraks ile Prezente Olan
Bir Bronkosentrik Granilomatozis

Olgusu

Omer SOYSAL*, Miinire GOKIRMAK**, Akin KUZUCU*, Blent MIZRAK***  Canan HASANOGLU* *

* Inonti niversitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Gogtis Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dall,
** Inéntt Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Goglis Hastaliklart Anabilim Dall,
*** [nénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Patoloji Anabilim Dali, MALATYA

OZET

Bronkosentrik grantilomatozis strekli inflamatuvar stimtilus ile olusan bir kronik grantilomatéz akciger hastaligidir. Distal
hava yollarinda tikanma, duvar Ulserasyonu ve destriiksiyon ve bronsiyol duvart ve gcevresinde nekrotizan grantilomlarla
karakterizedir. Spontan pnémotoraks ile prezente olan 39 yasinda astmatik bir bronkosentrik graniilomatozis olgusu sunul-
mustur. Olgu, dtizelmeyen pnémotoraks nedeniyle opere edilmis ve torakotomi esnasinda alinan biyopsi ile teshis edilmis-

tir.

Anahtar Kelimeler: Bronkosentrik grantilomatozis.

SUMMARY

A Case of Bronchocentric Granulomatosis Presented with Spontaneous Pneumothorax

Bronchocentric granulomatosis is a chronic granulomatous pulmonary disease which develops with continuos inflamatory
stimulus. It is characterized with obstruction, wall ulceration and destruction in distal airways, and necrotizing granulo-
mas around and in the walls of bronchioles. We report a 39 year-old asthmatic man with bronchocentric granulomatosis
presented with spontaneous pneumothorax. He is operated on for unresolved pneumothorax and diagnosed with the bi-

opsy taken during thoracotomy.

Key Words: Bronchocentric granulomatosis.

Kiguk bronslarda ve bronsiyollerde lokalize
nekrotizan grantilomlarla karakterize, akcigerin
degisik inflamatuvar stimiluslara nonspesifik
cevabi oldugu distiniilen bir grantilomat6z akci-
ger hastaligidir. Bronkosentrik graniilomatozis
(BCQ) ilk olarak 1973’te Liebow tarafindan ta-
nimlanmustir (1). Bronkopulmoner aspergillozise
benzer, fakat daha periferik yerlesimlidir. Mukus

tikanmasi ile komplike olmus allerjik bronkopul-
moner aspergillozis oldugunu dusiinenler de
vardir (2).

Patolojik degisiklikler kiictik bronslar ve bronsi-
yollerdedir. Icleri sari-yesil peynirsi materyal ile
dolu olan epiteloid hiicrelerle cevrili nekrotik
granulomlar vardir. Bu distal hava yollar duva-
rinda destriiksiyon vardir; graniilomatdz reaksi-
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yon icinde bronsiyal elastik doku kalintilar izle-
nebilir. Temel histopatolojik lezyon kiictik hava
yollari duvarinda nekrotizan graniilomun mev-
cudiyetidir. Astmatik grupta eozinofiller, nonast-
matik grupta ise plazma hiicreleri 6n plandadir.
Mukus ile tikanmis bronsiyollerin distalindeki al-
veoller kopik makrofaj hicreleri ile doludur.
Proksimal bronslarin submukozasi plazma hiic-
releri, lenfosit ve eozinofillerle infiltredir ve bu
boélgede de granilomlar izlenebilir.

Spesifik bir klinik antiteden ziyade, histopatolo-
jik olarak tani konulan bir hastaliktir. Kesin tani-
s1 siklikla torakotomi ve biyopsi ile konur. Prog-
nozu dgenellikle iyidir. Burada nadir gorilen ve
iyilesmeyen pnémotoraks nedeniyle opere edil-
diginde tan1 koyulan bir BCG olgusu sunulmus-
tur.

OLGU SUNUMd

Otuzdokuz yasinda, erkek hasta, kaloriferci ola-
rak calismakta olup, nefes darligi ve oksurik
yakinmasi ile bagvurmustu. Onalti yil 6nce akci-
ger tuberkiiloz tanisi alan ve birbucuk y1l antitii-
berktiloz tedavi goren olgumuzda 19 yillik astma
Oyklisti de mevcuttu. Son 4-5 yildir nefes darlig:
mevcut olup son bir yilda yolda ytriimesini ve is
yapmasinl engelleyecek dereceye ulasmisti. Az
miktarda sari renkli balgami olan hasta hemop-
tizi tanimlamamaktaydi. Fizik muayenede sag
hemitoraksta solunum seslerinde azalma disinda
patolojik bulgu yoktu. Akciger grafisinde sagda
pnémotoraks mevcuttu. Pndmotoraksla geldigi
icin gelisinde solunum fonksiyon testleri ve kan
gazlan tetkiki yapilmadi. Daha sonra yapilan
SFT ve kan gazlan degerleri asagidadir. Eritrosit
sedimentasyon hizi 17 mm/saat, ppd 10 x 11
mm idi. Periferik yaymada eozinofili yoktu. IgA,
IgM, slgG, C3 ve C4 serum degerleri normal si-
nirlarda olup sitoplazmik antinétrofil sitoplazmik
antikorlar (cANCA) negatifti. Bilgisayarli toraks
tomografisinde Ust loblarda daha fazla olmak
Uzere kalsifiye alanlar, her iki akcigerde tek tik
biilléz alanlar ve plevra ile irtibath yaygin lineer
fibrotik bolgeler mevcuttu ki bu bulgular tiiber-
kiloz sekeli ile uyumlu olarak yorumlandi (Re-
sim 1). Bronkoskopide tim brons mukozasinin
6demli oldugu ve mukoza damarlanmasinin art-
mis oldugu gorildi. Hastaya ilk gelisinde sagda

Resim 1. Olgunun bilgisayarl toraks tomografisi: Bi-
lateral mikro nodiiller ve sagda daha biiylikce bir no-
diil izlenmektedir.

Resim 2. Cevreden belirgin fibroz doku ile ayrilan, or-
tasi nekrotik graniilom yapisi izlenmektedir (HE, x
50).

spontan pndmotoraks tanisi ile tlip torakostomi
yapildi. Gogls tipu takilmasinin 9. giinii pno-
motoraksinin ve hava kacaginin dizelmemesi
Uzerine hastaya torakotomi ve bil ligasyonu ve
eksizyonu uygulandi. Operasyonda apeksde da-
ha fazla olmak uzere plevral yapisiklik, billoz
bolgeler ve parankimde minimal fibrozis ayrica
Ust lobda nodiiler bélgeler mevcuttu. Nodiller-
den yapilan biyopsi materyali bronkosentrik
graniilomatozis olarak rapor edildi (Resim 2).
Ameliyat materyalinde Aspergillus PAS boyasi
ile saptanmad: ve tuberkiloz icin yapilan ARB
boyalari da negatif sonug verdi. Daha sonra has-
taya 40 mg/gliin olmak Uzere steroid tedavisi
baslandi. Steroid tedricen azaltilarak 4 ayda ke-
sildi. Hastanin dispnesi subjektif olarak diizel-
mesine karsin baslangic SFT ve kan gazlarn de-
gerlerinde fazla dizelme olmadi. Tedavi Oncesi
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degerleri; FVC: %56, FEV;: %30, FEV,;/FVC:
%45, FEF,5.75: %12, PO5: 78.1 mmHg ve PCO5,:
41.3 mmHg iken tedavi sonrasi FVC: %60,
FEV,: %26, FEV,/FVC: %36, FEF,5,5: %11,
PO,: 77.7 mmHg ve PCO,: 40.1 mmHg oldu.
Tedavinin besinci ayinda yapilan toraks bilgisa-
yarl toraks tomografisinde lezyonlarda degisik-
lik saptanmadi. Hasta halen hayattadir ve disp-
nesinin subjektif olarak dizeldigini ifade etmek-
tedir, fakat SFT ve kan gazlar1 degerlerinde yu-
karida da belirtildigi gibi diizelme olmamustir.

TARTISMA

Akcigerdeki granilomatozis anjiosentrik veya
bronkosentrik olabilir. Anjiosentrik graniiloma-
téz hastaliklar icinde; Wegener graniilomatozu,
Churg-Strauss hastaligi (allerjik anjiitis ve gra-
niilomatozis), lenfomatoid graniilomatozis ve
nekrotizan sarkoid granilomatozu sayilabilir.
BCQG ise primer bir vaskiilit degildir, ¢linkii da-
mar tutulumu nadirdir. Kollajen doku hastalikla-
r1 ile birlikte olan vaskiilitlerde diffiiz interstisyel
inflamasyon ve daha sonra alt loblari tutan fibro-
zis gelisir. Graniilomatoz ile giden vaskdlitlerde
ise tipik olarak fokal inflamasyon olusur ve bu-
nun sonucunda da nodil ve kitle formasyonu
olayi takip eder. BCG’de ise vaskllit ve grani-
lom olusumu yaninda hava yolu tutulumu da
vardir (3). Immiinolojik bir temelinin oldugu dii-
slinlilmesine ragmen pulmoner granilomat6z
vaskdlitlerin hangi mekanizma ile olustugu tam
anlasilamamistir. cANCA’nin roliinlin oldugu du-
stintilmektedir. Biitlin bu vaskdlit ve graniiloma-
tozlarin tek tek ayri hastaliklar oldugunu, sadece
morfolojik benzerliklerinin oldugunu distnenler
de vardir (4).

Allerjik bronkopulmoner aspergillozis ile BCG
farkli antitelerdir ¢tinkii BCG histopatolojisinde
kendine 6zgl intrensek bronsiyal obstriiksiyon
ve destriiksiyon vardir. Aspergillus'un mevcut
olmadigi BCG olgulari da vardir. Bu nedenle as-
pergillus’'un birlikte oldugu BCG olgularinda,
BCG gelisimi icin ikincil bir etyolojik faktor de
bulunmasi gerektigi bildirilmektedir (5).

BCG gelisimi icin temel faktor; proksimal bron-
siyollerin obstriiksiyonu ve distal hava yollarinin
birikmis sekresyon ve hiicre debrisi ile distansi-
yonu ayrica birlikte limen icinde olan devaml

inflamatuvar uyaridir. Olgumuzda strekli infla-
matuvar uyar1 gegirilmis tiiberkiiloz infeksiyonu
ve astma olabilir. Ankilizan spondilit, seropozitif
artrit, postradyoterapi fibrozisi ve ekinokok ile
de BCQG birlikteliginin bildirilmis olmasi bu goéri-
si desteklemektedir (6). Astmatik olanlarda ise
inflamatuvar stimiilus Aspergillus ve diger man-
tarlara olan allerjik reaksiyondur. Bazen etyolo-
jik bir ajan veya faktér bulunamayabilir (7).

Klinik olarak olgularin yaklasik yaris1 astmatik
olup ikinci dekatta semptomatik olurlar; nefes
darhigi, 6ksurik, hemoptizi gibi goglis semptom-
lar1 6n plandadir. Bu astmatik grupta siklikla As-
pergillus ekspozisyonu ve seroloji pozitifligi bu-
lunur, Ig E serum diizeyi yikselmistir ve perife-
rik kanda eozinofili mevcuttur.

Astmatik olmayanlar ise besinci dekatta semp-
tom verirler ve halsizlik, ates ve yorgunluk gibi
nonspesifik semptomlar bulunur. Bu belirtiler
siklikla hafiftir ve diger vaskdlitlerde gorilen
ekstrapulmoner semptomlar pek bulunmaz. Na-
diren Uveit, “pure red cell aplazi”, lenfadenopati
ve nefrit/glomertlonefrit birlikteligi olabilir (6).

Hastamizin Ig’leri normaldi, periferik yaymada
ise eozinofili yoktu ve Aspergillus serolojisi ne-
gatifti. Ayrica histopatolojik incelemede Asper-
gillus icin yapilan PAS boyamasi negatif olarak
saptandi. Literaturi inceledigimizde pndémoto-
raks ile birlikte olan BCG olgusuna rastlanmadi.
Olgumuzda gortilen pndmotoraksin, birlikte olan
astmanin bir komplikasyonu veya gecirilmis ti-
berkiiloza ait sekel bir biiliin riptiire olmasi ve-
ya BCG’nin bir komplikasyonu olabilecegi dusu-
nilda.

Radyolojik olarak segmenter atelektazi ve kon-
solidasyon, soliter veya multipl noddller, irregii-
ler kitleler ve lineer opasiteler izlenir. Bu bulgu-
lar olgularin %75’inde tek taraflidir ve st lobda
daha siktir. Hastamizda nodiler gorinti vardi
fakat eski tiiberkiiloza ait bulgular én plandaydi.

Olgumuzun iyilesmeyen pnémotoraks nedeniyle
opere edilmesi planlandig: icin Gst lobda bulu-
nan noduller icin preoperatif dénemde tanisal
arastirma yapilmaya gerek duyulmamisti. Gra-
nilomato6z infeksiyonlarda infeksiy6z ajanin ol-
madiginin gosterilmesi BCG tanisi i¢cin 6nemli
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bir kriterdir (8). Olgumuzda infeksiy6z bir ajan
tespit edilememistir. Ayrici tanida bronkosentrik
fungal ve mikobakteriyel infeksiyonlar, bronko-
sentrik Wegener granilomatozu, aspirasyon ve
daha nadir olarak romatoid nodiiller, nekrotizan
sarkoid graniilomatozu ve kist hidatik distnil-
melidir. Fakat bunlar ancak histopatolojik olarak
ayirilabilmektedir. Olgumuzun histopatolojik ke-
sitlerinde bu hastaliklara ait bulgu yoktu.

Siklikla torakotomi ile lezyonun eksizyonu ile ta-
ni almaktadir ve rezeksiyonun tedaviye katkisi
olmakta veya kur saglamaktadir. Rezidii kalma-
s1 durumunda ve niikslerde kortikosteroid teda-
visi 6nerilmekle birlikte spontan iyilesme de bil-
dirilmektedir. Renal tutulumu ve cANCA pozitif-
ligi olan iki BCG olgusu nedeniyle bu hastaligin
cANCA pozitifligi ile giden hastaliklar grubuna
sokulabilecegi ve bu antikorun pozitif olmasinin
BCG olgularinda immiinsipresif tedavi endikas-
yonu saylilabilecegi bildirilmistir (6). Fakat sade-
ce renal tutulum immiunsupresif tedavi yapilma-
s1 icin yeterli neden degildir (9).

Olgumuz spontan pndmotoraks ile prezente
olan, uzun streli astma ve gecirilmis tiiberkiloz
oykilu ve iyilesmeyen pndmotoraks nedeniyle
opere edilen bir olgudur. Operasyonda rastlanti-
sal olarak gorilen nodillerin eksizyonu ile tani
almistir. Kronik akciger tiberkilozu nedeniyle
gelisen obstriiktif ve restriktif solunum fonksiyon
bozuklugu ve steroide cevapsiz astma mevcudi-
yeti nedenleriyle steroid tedavisi obstriiktif solu-
num paterninin diizelmesinde basarisiz kalmigtir.

Bronkosentrik granilomatozis, diger grantlo-
mat6z hastaliklarla karisabilen, klinik semptom-
lar1 ¢cok agir olmayan, kesin tanisi torakotomi ve
biyopsi ile konabilen bir antite olup, spontan
pnoémotoraks ile birlikteligi nadir oldugu icin bu
makalede literatiir bilgileri 1s1ginda sunuldu.
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