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Abstract

Bu olgu sunumu, baglangicta lakrimal bez tutulumu ile prezente olup
daha sonra gelisen yeni bulgular nedeniyle daha da 6zellik kazanan bir
graniilamatoz polianjiit (GPA) olgusunu ele almaktadir. GPA, solunum
yollar1 ve bobreklerde enflamasyona neden olan bir hastalik olarak
bilinmektedir. Altmus i¢ yasinda erkek hasta, sag tist goz kapaginda kitle,
sislik ve ptozis sikayetleri ile tarafimiza bagvurdu. Daha 6nce dig merkezde
verilen topikal damlalar ve oral antibiyotik tedavisine ragmen belirtilerin
devam etmesi ve bulgularin ilerlemesi nedeniyle, tarafimiza yonlendirilen
hastaya yapilan tetkikler ve diger branglarla konsiiltasyon sonucu klinik
ve laboratuvar bulgularina dayanarak GPA tanisi konuldu ve biyopsi ile
dogrulandi. Bagvuru aninda mevcut olan nekrotizan sklerit, daha sonra
gelisen periferik iilseratif keratit ve 6n iiveit siklofosfamid tedavisi altinda
geriledi, ancak orbital tutulumun ilerlemesi sonucu eksiidatif retina
dekolmani gelisti. Tedaviye, rituksimab tedavisi eklenmesi sonrasi klinik
remisyon saglanabildi. Lakrimal bez tutulumu ile bagvuru, lokal agresif
orbital ve adneksal GPA’nin ilk belirtisi olarak ortaya ¢ikabilir ve deZisken
klinik ozellikler gosterebilir. GPA olgularinda gérmenin korunmasi ve
komplikasyonlarin 6nlenmesinde hizli teshis ve agresif tedavi hayati 6nem
tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Graniilomatoz polianjiitis, lakrimal bez, periferik
iilseratif keratit, retina dekolmani, nekrotizan sklerit, iiveit

This case report discusses a case of granulomatosis with polyangiitis (GPA)
initially presenting with lacrimal gland involvement and subsequently
developing additional features. GPA is a disease known for inflammation
in the respiratory tract and kidneys. A 63-year-old male patient presented
with a mass, swelling, and ptosis in the right upper eyelid. The patient
was referred to us when his symptoms had persisted and worsened despite
topical and oral antibiotic therapy administered at another center. Based
on clinical and laboratory findings from evaluation and consultations, GPA
was diagnosed and confirmed by biopsy. The patient initially presented
with necrotizing scleritis and later developed peripheral ulcerative
keratitis and anterior uveitis, which regressed under cyclophosphamide
treatment but progressed to exudative retinal detachment due to orbital
involvement. Clinical remission was achieved after adding rituximab
therapy. Presentation with lacrimal gland involvement may serve as an
initial manifestation of locally aggressive orbital and adnexal GPA, which
can exhibit variable clinical features. Rapid diagnosis and aggressive
treatment are critical for preserving vision and preventing complications
in patients with GPA.

Keywords: Granulomatosis with polyangiitis, lacrimal gland, peripheral
ulcerative keratitis, retinal detachment, necrotizing scleritis, uveitis
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Giris

Graniilomatoz polianjiit (GPA), 6ncelikle solunum yollari
ve bobrekleri tutan vaskiilit ile karakterize nadir goriilen bir
otoimmiin hastalikeir.! AZirlikli olarak beyaz irkta gozlenen
GPA’'nin insidans: yagamin besinci on yilinda en yiiksektir
ve 19 yasin altindaki bireylerde daha az goriiliir.” Her iki
cinsiyeti de esit derecede etkiler, ancak Avrupa’da insidansi
erkekler arasinda nispeten daha yiiksektir.” Serum sitoplazmik
antinotrofil sitoplazma antikorlari (c-ANCA) gibi tanisal
belirtecler ¢ok 6nemlidir ve ANCA pozitif GPA hastalarinda
%80’e varan oranlarda proteinaz 3’e (PR3) karst antikorlar
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mevcuttur. Oftalmolojik tutulum yaygin goriiliir ve hastalarin
yarisindan fazlasinda iligkili semptom izlenirken olgularin
%8’inde gorme kaybi goriiliir.® Orbital GPA, hastalarin
%45’inde goriiliir ve olgularin %16’sinda ilk semptom olabilir.
Bu olgu sunumunda, baglangicta lakrimal bez tutulumu ile
prezente olup daha sonra orbital bir kitleye progrese olan ve ciddi
okiiler komplikasyonlar gelisen bir olguyu bildiriyoruz.

Olgu Sunumu

Bu olgu ¢alismasinda, baglangicta lakrimal bezi ve komsu
skleray: etkileyen GPA tanisi alan 63 yaginda bir erkek hastay1
sunuyoruz. Tedaviye ragmen, hastanin durumu hizla periferik
iilseratif keratite (PUK) ilerledi, yaygin orbital kitleler ve
eksiidatif retina dekolmani geligti. Bu rapor, bu olgudaki okiiler
bulgularin hastalik progresyonuna ve tibbi yonetimine genel
bir bakis sunmaktadir. Caligma boyunca Helsinki Bildirgesi'nin
ilkelerine ve Saglik Sigortasi Taginabilirlik ve Sorumluluk
Yasast'na bagli kalindi. Hastadan, 6n segment fotograflarinin
yaytmlanmast i¢in onay alindi.

ilk olarak beyin cerrahisi kliniginde goriilen beyaz irktan
63 yaginda erkek hasta Saglik Bilimleri Universitesi, Kartal Dr.
Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Goz Hastaliklart Klinigi'ne sag
iist goz kapaginda siglik, pitozis ve gozde kizariklik sikayetleri
ile bagvurdu. Topikal Maxidex g6z damlast (deksametazon
%0,1, Alcon Laboratories, Inc., Fort Worth, TX, ABD) ve oral
antibiyotik Monodoks (doksisiklin 100 mg, Deva Holding Co.,
Istanbul, Tiirkiye) ile ii¢ aylik tedaviye ragmen semptomlarinin
kotiilestigini bildirdi. Yapilan muayenede Snellen egeli ile en iyi
diizeltilmis gorme (EIDGK) keskinligi sag gozde (OD) 20/30
ve sol gozde (OS) 20/20 seviyesindeydi ve goz igi basinglari
strastyla 23 mmHg ve 15 mmHg idi. Sag iist goz kapaginda
pitozis ve proptozis, orbitada siiperotemporal kadranda ele

gelen kitle izlendi. Ekstraokiiler kas hareketleri normaldi.
On segment muayenesinde bulber ve forniks konjonltivasinin
stiperotemporal kadraninda siliyer enjeksiyon, belirgin erozyon
ve nekroz (Sekil la, b) ve komgsu sklerada nekrotizan sklerit
izlendi (Sekil 1c). Nekrotizan sklerit alani yaklagik 2x4 mm
olarak dl¢iildii. Fundoskopik muayenede bilateral makiilada yaga
bagli makiila dejenerasyonu ile uyumlu retina pigment epiteli
(RPE) degisiklikleri izlendi. Bilgisayarli tomografide (BT)
kemik hasari olmayan bir intraorbital kitle (Sekil 1d) goriildii
ve manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) siiperotemporal
orbitada heterojen kontrast tutulumu gosteren bir kitle saptandi
(Sekil le). Beyin cerrahisi boliimii ile ortak karar verilerek,
beyin cerrahisi ve gz hastaliklari boliimlerinin igbirligiyle
siiperotemporal orbitotomi ve sag dakriyoadenektomi ile
eksizyonel biyopsi (Sekil 1f) yapildi. Ameliyattan {i¢ giin sonra,
persistan konjonktiva nekrozu ve nekrotizan sklerit ile yeni PUK
gelistigi tespit edildi (Sekil 2a). Ek olarak, 6n kamarada +2 hiicre
ve on lens kapsiiliinde iris pigmentleri gozlendi (Sekil 2b).

Bu noktada tibbi olarak stabil olan hasta, ileri
degerlendirme ve miidahale igin bir g6z klinigine transfer
edildi. Tiberkiiloz, sifiliz, mantar enfeksiyonlari ve viral
nedenler gibi potansiyel enfeksiyoz etiyolojiler kapsamli
laboratuvar testleri ile degerlendirildi ve diglandi. Kandan
yapilan tetkiklerde, anti-PR3 antikorlart >200 RU/mL
(mililitrede rolatif iinite) diizeyindeydi ve c-ANCA pozitifti.
Anti-miyeloperoksidaz antikor negatifti (<2 U/mL). C3 ve
C4 seviyeleri normal araliktayd: (sirasiyla 1,44 ve 0,21 g/L).
C-reaktif protein (95,58 mg/L) ve eritrosit sedimantasyon hizi
(55 mm/saat) gibi enflamatuvar belirtecler yiikselmisti. PUK,
on tiveit ve nekrotizan sklerit gibi enflamatuvar bulgularin hizl
ilerlemesi ve pozitif cc:ANCA gibi laboratuvar testleri ile tutarli
olmasi nedeniyle, GPA’dan siiphelenildi ve kesin patoloji raporu

Sekil 1. a) Bagvuruda yapilan biyomikroskopik 6n segment muayenesinde bulber ve forniks konjonktivasinin siiperotemporal kadraninda siliyer enjeksiyon, belirgin erozyon
ve nekroz goriildii. b) %1 floresein boyas: damlatildiktan sonra, kobalt mavisi filtre ile bulber ve forniks konjonktivasinin siiperotemporal kadraninda nekroz izlendi. ¢)
Lakrimal bezin geniglemis palpebral lobunun temas ettigi bolgeye karsilik gelen bolgede nekrotizan sklerit ile uyumlu hemoraji, konjonktival nekroz ve skleral incelme
mevcuttu. d) Orbitanin koronal bilgisayarli tomografi goriintiisiinde lakrimal fossaya kargilik gelen bilgede siiperotemporal yerlesimli kemik erozyonu olmayan intraorbital
kitle izlendi. e) Orbitanin koronal T1 agirliklt manyetik rezonans gériintiisiinde lakrimal fossada hiperintens orbita lezyonu gbriildii. f) Lakrimal fossadan intraoperatif 30x20

mm blgiilerinde eksizyonel biyopsi materyali ¢ikarild:
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beklenmeksizin derhal yiiksek doz intravendz metilprednizolon
(3 giin boyunca 500 mg; Prednol, Mustafa Nevzat Ilag San. ve
Tic., Istanbul, Tiirkiye) bagland.

Patoloji raporu daha sonra cografi nekroz, graniilom
olugsumu, fibroz, vaskiilit ve dev hiicre olusumunu dogrulad:
(Sekil 2c, d), bu da GPA ile uyumlu nekrotizan graniilomatoz
hastali31 diisiindiirdii. GPA’y1 dogrulayan klinik, serolojik ve
radyolojik degerlendirmeleri takiben sistemik degerlendirme
icin romatoloji, gogiis hastaliklar1 ve kulak burun bogaz
boliimleriyle konstiltasyonlar baglatildi. Bu arada toraks BT'de
iki pulmoner nodiil saptandi ve izlendi. Bobrek yetmezligi veya
tist solunum yolu bulgulari gézlenmedi. Romatoloji bsliimiiniin
onerdigi sekilde, hastaya indiiksiyon tedavisi i¢in iki haftada

bir intravenéz 500 mg pals siklofosfamid (Endoxan, Baxter
Oncology GmbH, Halle/Westfalen, Almanya) verildi. Tedavi
sirasinda siliyer enjeksiyon azaldi, nekrotik alanlarda konjonktiva
gelisti, skleral incelme diizeldi, nekrotizan sklerit geriledi ve
PUK stabilize oldu (Sekil 2e, f). Ancak tedavinin 8. haftasinda
hastada gorme kaybi gelisti. Fundoskopik muayenede OD’de
inferotemporal kadraninda seréz makiila dekolmaninin eglik
ettifi makiilaya uzanan genig bir eksiidatif retina dekolmani
saptand: (Sekil 3a). Optik koherens tomografide (OKT) ayrica
serdz retina dekolmani ve koroidal kalinlagma goriildii (Sekil
4a). MRG’de OD’de niikse isaret eden graniilomatdz lezyonlarda
belirgin infiltrasyon goriildii (Sekil Sa, b, ¢, d). Tedaviye 3
glin boyunca 1 g pals metilprednizolon (Prednol) ve dozu

Sekil 2. a) Periferik iilseratif keratitin (PUK) baslangicint ve b) 6n lens kapsiiliinde 6n {iveit ve 6n lens kapsiiliinde iris pigmentleri gosteren 6n segment fotograflari.
¢) Kitlenin histopatolojik incelemesinde, yiiksek biiytitmeli mikroskopik goriintiilerde vaskiilit ile karakterize bir alan ve dev hiicreler (hematoksilen & eozin {H&E}
boyanmasy) tespit edildi. d) Orta biiylitmeli mikroskop gbriintiilerinde cografi nekroz, graniilom olusumu ve fibrozis alani (H&E boyama) goriildii. €) Tedavi sirasinda
yapilan gozlemler, PUK alaminin sinirlandirildigini, konjonktival hipereminin azaldigini ve vaskiilarizasyonun bagladigini gostermistir. Ust korneolimbal bolgede lipid
dejenerasyonunun eglik ettigi iyilesme izlendi. f) Tedavi sonras: goriintiiler skleral incelmenin geriledigini ve nekrotik konjonktival alanda tekrar konjonktiva gelistigini

gosterdi

Sekil 3. Eksiidatif retina dekolmaninin dijital renkli fundus fotograflart. a) Sag gizde inferotemporal bilgede genis eksiidatif retina dekolmani izlendi. b) Eksiidatif retina
dekolman sinurlt goriiniimdeydi. ¢) Ekstidatif retina dekolmaninda rezidii eksiidasyon ve retina pigment epiteli (RPE) degisiklikleri ile diizelme izlendi. d) Arka segment

bulgular: regrese olurken RPE hiperplazisi, RPE atrofisi ve koroidal degisiklikler izlendi
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Sekil 4. Sag goziin optik koherens tomografi (OKT) kesitleri. a) Eksiidatif
retina dekolmani alanindan gegen OKT kesiti. b) Makiila OKT kesitinde seroz
makiila dekolmaninin eglik ettigi diffiiz, tiimsekli koroidal kalinlagma izlenmistir.
¢) OKT deki serdz dekolman zamanla giderek iyilegti

yiikseltilerek intravendz siklofosfamid (750 mg; Endoxan), 2
haftada bir 1000 mg rituksimab indiiksiyonu ve ardindan 6
ayda bir idame tedavisi (MabThera®, Roche Miistahzarlari Sanayi
AS., Istanbul, Tiirkiye) ile devam edildi.

Rituksimab baglandiktan beg ay sonra, eksiidatif dekolmanin
belirgin sekilde geriledi (Sekil 4b) ve OKT’deki serdz dekolman
zamanla diizeldi (Sekil 4c). Retinanin inferotemporal kadraninda
goriilen eksiidatif dekolman geriledi ve RPE hiperplazisi, RPE
atrofisi ve koroidal degisiklik alanlari (Sekil 3c) barindiran
koryoretinal skarlari andiran yapilara doniistii (Sekil 3b). Idame
kortikosteroid tedavisi yavag yavas 8 mg/giine azaluld: ve
tedavinin yaklagik 7. ayinda metotreksat (15 mg/hafta; Metoart®,
Deva Holding Co., Istanbul, Tiirkiye) eklendi. Rituksimab,
rekiirren orbital GPA epizodunun tedavisinde etkili oldu ve
arka segment bulgularinin gerilemesini saglad: (Sekil 3d). Son
EIDGK OD’de 70/100 idi.

Tartisma

Bu olgu sunumunda, sistemik semptom olmadan lakrimal
bez kitlesi ve nekrotizan sklerit ile bagvuran GPA’l1 bir hasta
tanimlanmaktadir. GPA cesitli organlari etkileyebilir ve
hastalarin yiizde altmiginda okiiler semptomlar ortaya ¢ikar.®
Goz tutulumu, smnirli veya sistemik hastalifin herhangi bir
agamasinda ortaya cikabilir. Ancak, Tan ve ark.’, lakrimal
bez tutulumu olan hastalarinin higbirinde sistemik semptom

Sekil 5. Farkli manyetik rezonans goriintiileme (MRG) sekanslari kullanilarak
orbital yapilarin goriintiilenmesi. a) Koronal T1 agirlikli orbita MRG'de
graniilomun optik sinire yakin sekilde orbita apeksine kadar uzandig: goriildii. b)
Koronal T1 agirlikli orbita MRG’de orbita graniilomuna uyan blgede kontrast
tutulumu (hiperintensite) izlendi. ¢) Koronal T1 agirlikli orbita MRG'de, orbitay:
cevreleyen ve siipetior, inferior ve temporal bélgeleri iceren intraorbital graniilom
ile uyumlu bir yap: goriildii. d) Aksiyel T1 agirlikli orbita MRG'de, sag gozde
intraorbital infiltrasyon ve eksiidatif retina dekolmant ile niiks izlendi

gelismedigini tespit etmislerdir, bu da uzun siireli lokalizasyonu
diigiindiirmektedir. Buna ragmen, tiim olgularda sistemik
immiinosiipresif tedavi gerektiren orbita hastaliZinin nemli
olclide progresyon gosterdigini ve okiiler morbiditenin yiiksek
oldugunu belirtmiglerdir. Benzer sekilde hastamizin orbita
hastalif1 etkin tedaviye ragmen sistemik tutulum olmadan
ilerlemistir.

Lakrimal bez biiyiimesi, PUK ve nekrotizan sklerit
ile bagvuran bir hastanin ayirict tanisinda, GPA’nin klinik
ozelliklerini taklit eden gesitli hastaliklar1 gz oniinde
bulundurmak ¢ok 6nemlidir. Sarkoidoz, lakrimal bez kitleleri
ve okiiler enflamasyon ile ortaya ¢ikabileceginden 6nemli bir
hastaliktir.® Bununla birlikte, tipik olarak GPA’da goriilen
nekrotizan vaskiilit goriilmez ve kazeifiye olmayan graniilomlarla
karakterizedir. Ozellikle orbital graniilom veya nekrotizan sklerit
varliginda tiiberkiiloz veya sifiliz gibi enfeksiyoz etiyolojiler de
ekarte edilmelidir, ¢iinkii bu enfeksiyonlarin tedavisinde spesifik
antimikrobiyal ajanlar kullanilmaktadir.>"® Idiyopatik orbita
enflamasyonu ayirici tanida 6nemli bir bagka hastalikeir. Orbital
kitlelerle prezente olur ancak sistemik vaskiilitten yoksundur
ve ANCA negatiftir.'' Goz 6niinde bulundurulmas: gereken
bir diger neoplastik durum, ozellikle lakrimal bez kitlesi olan
olgularda lenfomadir.”” Ancak lenfomada biyopsi bulgulari
graniilomatdz enflamasyon ve nekrozdan ziyade monoklonal
lenfoid proliferasyonu gostermekeedir.

Immiin hiicreler ve enflamasyona neden olan maddeler
genellikle komsu sklera ve episkleral dokulardan kemotaksis
yoluyla periferik korneaya tasinir. Bu siire¢ PUK olusumuna neden
olabilir.”® Olgumuzda 6n iiveit ile birlikte PUK, konjonktival
nekroz ve skleral incelme gelisti. Kornea tutulumu, GPA’nin
primer belirtilerinden olabilecegi gibi, sikatrizasyon, gozyast
filmi yetmezligi, goz kapaginin tam kapanmamasi ve trikiazis

361



Turk J Ophthalmol 54; 6: 2024

ile sonuglanan orbital ve konjonktival hastaligin sekonder
belirtisi de olabilir.'* Onceki aragtirmalar, PUK ve nekrotizan
sklerit varliinin, sistemik GPA’nin ciddiyeti agisindan olumsuz
prognozun gostergesi oldugunu gostermistir."”

Orbita tutulumu, tim olgularin %15’ini ve tiim okiiler
belirtilerin  %45’ini olusturan birinci veya konjonktivit/
episkleritten sonra ikinci en yaygin okiiler bulgu olarak
tanimlanmigtir. Orbital GPA’li 74 hastanin dahil edildigi
retrospektif bir ¢aligmada, hastalarin %35,1’inin izole lakrimal
bez tutulumu ile bagvurdugu, %60,8’inde orbital kitle (primer
lakrimal bez tutulumu olmadan) oldugu goriilmiigtiir. Orbital
kitlesi olan grupta izole lakrimal bez tutulumu olan gruba gore
hastalik seyrinin daha siddetli oldugu dikkati ¢cekmistir. Ayrica,
orbital kitle grubunun, izole lakrimal bez tutulumu olan gruba
kiyasla 6n segment bulgulari (6rnegin; nekrotizan sklerit, PUK),
ANCA-pozitifligi ve gérme kaybi, sistemik hastalik insidansi
ve niiksle iligkisi anlamli diizeyde daha yiiksek bulunmugtur.'®

MRG orbital graniilomlar: ve mukozal degisiklikleri
tespit etmede BT’ye gore daha etkilidir. Ote yandan BT,
sinonazal tutulum olan orbital GPA’da kemik yikimini ve
siniis duvarlarinin sertlesmesini degerlendirmede daha yararlidur.
Orbital graniilomlar T2 goriintiilerde hipointens goriiniir ve
degisen seviyelerde kontrastlanma gosterebilir.!” Orbital GPA’y1
sadece klinik ozelliklere dayanarak diZer orbital enflamatuvar
hastaliklardan ayirt etmek zor olabilir. Ancak, sinonazal tutulum
ve goriintiilemede kemik degisiklikleri olmasi, giiglii sekilde
orbital GPA’y: dustindiiriir. Bununla birlikee, ilk bagvuruda
hastada kemik erozyonu veya sinonazal belirtiler yoktu. GPA’dan
stiphelenilen olgularda, olafandigt prezentasyonlar ve spesifik
olmayan klinik bulgular nedeniyle kesin patolojik tan1 igin orbital
lezyondan biyopsi yapilir. Biyopside genellikle vaskiilit, nekroz
ve graniilomatoz enflamasyon gibi GPA’nin tipik histolojik
ozellikleri goriiliir. Bununla birlikee, Kalina ve ark.'® geleneksel
patolojik {i¢liiniin orbita biyopsilerinin sadece %54’tinde
gozlendigini ancak agik akciger biyopsilerinde %91 oraninda
tanimlandiint bulmuglardir. Bu nedenle, tipik histopatolojik
bulgularin olmamast, orbital GPA tanisint diglamaz.

GPA’da retina ve koroid tutulumu nadirdir. Ismailova
ve ark.'® tiim goz tutulumu olan olgularin %4,4’iinde retina
tutulumu saptandigini bildirmigtir. Retinal hastalik belirtileri
arasinda retinal vaskiilit, retinal ven tikaniklifi ve nadiren
eksiidatif retina dekolmani yer almaktadir."” Posterior sklerit
veya koryoretinal graniilomlar da eksiidatif retina dekolmanina
yol acabilir. Ayrica, yaygin eksiidatif dekolman ile bagvuran
hastalarda Sugisawa ve ark.”, GPA ile iligkili nekrotizan sklerit
ve enflamasyonun, eksiidatif retina dekolmani gelisimine katkida
bulunabilecegini 6ne siirmiistiir. Bizim olgumuzda eksiidatif
dekolman alani daha sinirliydi ve orbital graniilomun koroid
basisina neden olarak koryokapillaris iskemisi ve RPE pompa
disfonksiyonuna neden oldugu diisiiniildii. Rituksimab tedavisini
takiben graniilomlar azaldik¢a ve kompresyon semptomlari
diizeldikge, ekstidatif dekolman geriledi ve koryoretinal skatlarin
olusumu ile iyilesmeye meydana geldi. Sugisawa ve ark."”
tarafindan bildirilen olguya benzer sekilde bizim olgumuzda
da siklofosfamid tedavisi alirken dikkat ¢ekici sekilde eksiidatif
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dekolman gelismesi, eksiidatif dekolman ile bagvuran GPA
hastalarinin  baglangi¢ tedavisine direng gosterebilecegini
dugtindtirmektedir.

GPA tedavisinin primer amaci, hastaligin remisyonunu
indiiklemek  ve Siklofosfamid  ve
glukokortikoidler GPA tedavisinin temel taglarini olusturarak
hastalarin  %70-90’inda remisyon saglamaktadir. Bununla
birlikte, siklofosfamidin sitopeni ve kanser riski gibi potansiyel
yan etkileri ve remisyon saglanan hastalarin %50’sinde 2 yil
icinde relaps gelismesi nedeniyle, alternatif tedavi segeneklerine
ihtiya¢ vardir.® Bir anti-CD20 monoklonal antikoru olan
Rituksimab, son zamanlarda geleneksel tedavilere alternatif
olmaya baglamigtir. ANCA ile iligkili vaskiilit ile ilgili yapilan
¢ok merkezli bir caligmada, rituksimabin 6nemli yan etkiler
gostermeksizin hastaligin tedavisinde siklofosfamid kadar
etkili oldugunu gostermistir. Ayrica niikslerin tedavisinde
rituksimabin siklofosfamidden iistiin oldugu bulunmustur.”!

Literatiirde rituksimabin orbital GPA tedavisinde etkinligini
22

devam ettirmektir.

gosteren bazi caligmalar da mevcuttur.” Bizim olgumuzda
siklofosfamid ve idame kortikosteroid tedavisi alirken orbita
hastaliginin  tekrarlamasi nedeniyle rituksimab
secilmistir. Ayrica, GPA’da, orbital kitlelerin refrakter bir seyir
gosterme olasiligi daha yiiksektir. Bir seride, 37 hastanin sadece
%8,1’inde orbital kitlelerde tam remisyon gozlenmis ve ilk
tedaviye ragmen %40’inda hastalik progresyon gostermistir.”
Bu bulgular bu grupta alternatif tedavi segeneklerine olan
ihtiyaca igaret etmektedir. Rituksimabin GPA i¢in iyi bilinen
bir sistemik tedavi oldugu goz ontine alindiginda, refrakter
orbital kitlelerde intralezyonel veya intraorbital uygulamas: da
benzer sekilde etkili olabilir.** Bu, direncli orbital kitlelerin
tedavisinde intralezyonel rituksimabin etkinligini aragtirmak

tedavisi

icin bu alanda daha fazla aragtirma yapilmasina duyulan ihtiyaci
vurgulamaktadir.

Sonug olarak, ilk bagvuruda lakrimal bez tutulumu olmasi,
lokal agresif orbital ve adneksiyal GPA'nin ilk belirtisi olabilir
ve klinik ozellikler farklilik gosterebilir. Literatiirde lakrimal
bez tutulumunun olumlu bir prognoz ile iligkili olduguna
dair yaygin bir goriis olmasina ragmen, olgumuz ayni bireyde
farkli zamanlarda lakrimal bez biiytimesi, PUK, anterior iiveit,
nekrotizan sklerit, orbital kitle ve eksiidatif retina dekolman:
gibi bircok oftalmolojik durumun birlikte goriilebilecegine
dikkat ¢ekmektedir. Amacimiz bu bakis agisini literatiire
kazandirmaktir.

Etik
Hasta Onayr: Alinmistir.
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