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BEVEZETÉS – A Wegener-granulomatosis az
immunvasculitisek közé sorolt, ismeretlen
eredetû megbetegedés. Patológiailag nekro-
tizáló, granulomatosus kisérgyulladás. Klini-
kailag leggyakrabban a felsô és/vagy alsó lég-
utakat érinti, generalizált formában a veséket
is. A patológiai és klinikai jellemzôk mellett a
diagnózis felállításában a magas specificitású
antineutrofil citoplazmatikus autoantitestek
kimutatásának van jelentôsége.
BETEGEK ÉS MÓDSZER – Az elmúlt 25 év
alatt intézetünkben diagnosztizált 15 beteg
kórtörténetét vizsgáltuk, elsôsorban klinikai,
diagnosztikai szempontból. Valamennyiüknél
pulmonalis tünetek álltak fenn. Elemeztük a
szervi érintettségeket, a diagnózis gyanúját
felvetô klinikai jeleket, a mellkasfelvételen
észlelt eltéréseket, a bizonyító erejû szövetta-
ni mintavétel lehetôségeit, az elkülönítô diag-
nosztikai nehézségeket. 
EREDMÉNYEK – A diagnózist három esetben
a felsô légutakból, hat esetben az alsó lég-
utakból (négy esetben bronchológiai vizsgá-
lattal nyert hörgôexcindatumból, két esetben
thoracotomiás biopsziával nyert anyagból),
szövettani vizsgálatra alapozva állítottuk fel.
Hat esetben azonban a klinikai tünetekre, a
jellemzô szervi manifesztációkra alapoztuk a
diagnózist. Két-két esetben mindkét betegcso-
portban a cANCA-pozitivitás jelentett komoly
segítséget a diagnózis felállításában.
KÖVETKEZTETÉS – Az igen ritkán elôforduló,
nehezen felismerhetô megbetegedés a tüdô-
manifesztáció révén pulmonológiai kivizsgá-
lást tesz szükségessé. A pulmonológusnak –
ha a többnyire bilateralis, multiplex, üreges
kerek árnyékok alapján gondol a megbetege-
désre – keresnie kell a vasculitis okozta egyéb
szervi tüneteket is, s ebbe társszakmákat is be
kell vonnia. Szövettani vizsgálattal vagy a
magas specificitású cANCA-vizsgálattal töre-
kedni kell a diagnózis alátámasztására.
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WEGENER’S GRANULOMATOSIS:
DIAGNOSTIC QUESTIONS

INTRODUCTION – Wegener’s granulomato-
sis is a disease of unknown origin classified as
an immune vasculitis. The main pathologic
feature is necrotising granulomatous small
vessel vasculitis. Clinically the upper and/or
lower airways are affected most often as well
as the kidneys in the generalised form. The
highly specific antineutrophil cytoplasmic
antibodies have diagnostic significance
beside the pathology and clinical symptoms.
PATIENTS AND METHODS – We have stud-
ied the clinical and diagnostic characteristics
of 15 cases diagnosed in our centre from the
last 25 years. All patients had pulmonary
manifestation. We analysed the organ
involvement, clinical signs indicating the
diagnosis, chest radiography, chances for
biopsies of diagnostic significance and the
difficulties of differential diagnostics. 
RESULTS – The diagnosis was made based on
histological samples from the upper airways
in three cases and from the lower airways in
six cases (in four cases the bronchoscopic
biopsies were diagnostic, in two patients tho-
racotomy was necessary). In six cases, clini-
cal signs and typical organ manifestations
were the basis of the diagnosis.
CONCLUSION – This very rarely occurring
disease which is difficult to recognise requires
pulmonological examination due to the
involvement of lungs. If this diagnosis comes
to mind – based on findings of bilateral, mul-
tiplex, round pulmonal shadows with cavita-
tion – the pulmonologist should search for
other organ manifestations and involve
respective specialists. Ideally, diagnosis is
established by histopathology or by positive
cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic anti-
bodies.



Aklasszikus, a leírójáról elnevezett Wegener-
granulomatosist patológiailag a felsô és alsó
légutakban megjelenô nekrotizáló granulo-

matosus gyulladás, a kis artériákat, vénákat érintô,
disszeminált nekrotizáló vasculitis és a fokális
nekrotizáló glomerulonephritis jellemzi. A betegség
alapjául szolgáló vasculitis körülírt formájában a tü-
dôben önállóan is megtalálható, de bármely szervet
érintheti. Szövettani diagnózis a nekrotizáló, granu-
lomatosus vasculitis együttes megléte alapján
mondható ki (1). Az esetek száma növekszik, ami-
óta a nagy specificitású antineutrofil citoplaz-
matikus autoantitest citoplazmatikus festôdésû for-
májával (cANCA) szerológiai úton is diagnózishoz
jutunk (2). A diagnózisra vonatkozó legújabb krité-
riumrendszert 1990-ben az Amerikai Reumatológi-
ai Kollégium a klinikai tünetek és a patológiai jel-
lemzôk figyelembevételével határozta meg (3), amit
késôbb Chapell Hillben már módosítottak (4). A
kórképet összegyûjtött patológiai esetek kapcsán
Wegener írta le (5, 6), így elnevezése is az ô nevét vi-
seli. A betegség etiológiája ismeretlen, autoimmun
folyamat feltételezhetô. Jelenleg az immunvasculi-
tisek közé sorolt megbetegedés (7).

Betegek
Intézetünkben az elmúlt 25 év alatt (1976. január
1.–2000. december 31.) 15 betegnél állítottuk fel a
Wegener-granulomatosis diagnózisát. A hét férfi
(21–59 éves) és a nyolc nôbeteget (20–61 éves) kó-
ros tüdôárnyék miatt, a differenciáldiagnosztikai
probléma tisztázására vették föl intézetünk tüdô-
belosztályaira. 

Tüdôosztályokról a progresszív betegellátást fi-
gyelembe véve kérték a betegek átvételét. Belgyó-
gyászati osztályról a többszervi érintettség melletti,
tisztázatlan pulmonológiai folyamat magyarázta az
átirányítást. Orr-fül-gégészeti osztályról többnyire
szövettani vizsgálat eredményével, a felsô légutak-
ból vett excindatum hisztológiai vizsgálata során

felmerült Wegener-granulomatosis gyanújával ke-
rültek intézetünkbe a betegek, a mellkasfelvételen
észlelt árnyéktöbblettel való összefüggés megállapí-
tása céljából. A reumatológiai osztályról átvett beteg-
nél a multiplex pulmonalis kerek árnyékok megjele-
nése elôtt 12 évvel vesebiopszia eredménye alapján
membranosus glomerulonephritist véleményeztek,
esetében tumormetasztázis irányában indultak vizs-
gálataink. A nôgyógyászati osztályról átvett, uterus-
exstirpatión átesett nôbetegnél a hüvelycsonkban
észlelt tumorosus képletbôl hisztológiai vizsgálattal
tuberculosist írtak le. A mellkasfelvételen észlelt
bilateralis, üreges kerek árnyékok a specifikus ere-
detet tovább erôsítették. A gyógyszeres kezelés be-
állítása céljából került intézetünkbe, a szövettani
eredményre alapozott tuberculosis diagnózissal. 

A radiológiai eltérések morfológiája alapján vala-
mennyi betegnél felmerült a pulmonalis tuberculo-
sis gyanúja. Ugyanakkor a tüdôosztályokról érkezô
betegeknél az antituberculoticus kezelés eredmény-
telensége, a diagnózis revíziójának igénye magya-
rázta a betegáthelyezést. A betegek intézetünkbe
kerülését az 1. táblázatban foglaltuk össze.

Módszer
és eredmények

Betegeink mellkasfelvételén
infiltratív árnyéktöbblet
mellett szabályos kerek ár-
nyékokat is megfigyelhet-
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1. táblázat. A betegek intézetünkbe jutása (n=15)

Tüdôosztályról 6
Belgyógyászati

osztályról 3
Orr-fül-gége osztályról 4
Reumatológiáról 1
Nôgyógyászatról 1



tünk, többnyire bilateralis, multiplex formában, egy
kivételtôl eltekintve valamennyi betegnél üregkép-
zôdéssel, excavatióval. A mellkasfelvétel jellemzôit
a 2. táblázatban foglaltuk össze.

Mindössze két betegnél állt fenn önmagában csu-
pán tüdômanifesztáció, náluk thoracotomiás biop-
szia vezetett diagnózishoz. A mûtét után végzett ki-
egészítô, célzott vizsgálatok sem utaltak más szervi
érintettségre.

Felsô légúti érintettséget tíz betegnél észleltünk.
Négynél a betegség kezdetén krónikus otitist,
sinusitist véleményeztek, a gyulladásos folyamatból
kórokozót nem tudtak kimutatni. A szövettani
vizsgálat három betegnél vetette fel a Wegener-gra-
nulomatosis gyanúját.

Veseérintettségre utaló proteinuriát, haematuriát,
funkcióbeszûkülést nyolc betegnél észleltünk, egyi-
küknél a gyors progressziójú vesefunkció-csökke-
nés miatt hemodialízis vált szükségessé.

Amint a 3., összefoglaló táblázat mutatja, az
autoimmun betegség gyanúját keltô egyéb tünetek
ugyancsak jelentôs számban megtalálhatók voltak.

A bôrben zajló vasculitis miatt egy betegnél végez-
tünk biopsziát, amelynél leukocytoclasticus vasculi-
tis igazolódott.

A betegség nem specifikus jellemzôi, az immuno-
lógiai vizsgálatok és a köpet differenciáldiagnoszti-
kai jelentôségû Koch-tenyésztéseinek eredményei a
4. táblázatban láthatók. A Wegener-granulomatosis-
ban specifikus cANCA-vizsgálatot csak a kilencve-
nes évek közepétôl tudjuk végeztetni. Pozitivitása a
szövettani vizsgálat megerôsítését, a klinikai tüne-
tek alapján felmerült betegséggyanú alátámasztását
jelentette.

A diagnózist kilenc esetben szövettani mintavétel
útján állítottuk fel (5. táblázat), közülük két esetben
a végsô véleményezésben döntô jelentôségûnek bi-
zonyult a cANCA pozitivitása is. Egyébként is a
végsô szövettani vélemények a patológus(ok) és
klinikus(ok) többszöri konzíliuma alapján szület-
tek. A kilenc beteg közül négynél a bronchológiai
vizsgálattal nyert hörgôexcindatumból tudtuk a
Wegener-granulomatosist véleményezni. Hat beteg-
nél a klinikai tünetek, jellemzô szervi manifesztáci-
ók alapján, a kórfolyamatot Wegener-granulomato-
sisnak tartva, kezdtük el az immunszupresszív
gyógyszeres terápiát. Közülük négynél még a
cANCA meghatározhatósága elôtt került erre sor.
Az eredményes kezelés, illetve egy betegnél az
autopszia utólag igazolta a klinikai diagnózist. To-
vábbi két betegnél, akiknél évekkel korábban szö-
vettani vizsgálattal Wegener-granulomatosis igazo-
lódott, friss pulmonalis manifesztáció jelent meg.
Esetükben is tüdôfolyamatot kellett véleményez-
nünk.

A diagnózis felállításához az immunológiai osztá-
lyok segítsége is hozzájárult, így érthetô, hogy öt
beteg kezelése ott is folytatódott, s a továbbiakban

568 LEGE ARTIS MEDICINÆ Csiszér Eszter

2. táblázat. A tüdô röntgeneltéréseinek jellemzôi

bilateralis 7
Infiltratív egyoldali 2

multiplex 4

Kerek árnyék bilateralis 7
multiplex 9

Kombinált 4

Üregképzôdés 14

3. táblázat. Szervi manifesztációk és tünetek

Felsô légutak1 10
Tüdô 15
Vese2 8
Bôr3 4
Szem4 3
Ízületek 5
Pleuralis folyadék 1
Pericardialis folyadék 1
Májenzimeltérés 3
Parotitis 1
Központi idegrendszeri 1
Vaginitis 1
Láz 14
EKG-eltérés 1

1 steril krónikus mastoiditis, otitis, sinusitis, az orr- és szájnyálkahártya
nekrotizáló, kifekélyesedô gyulladása, mastoidectomia vagy antrotonia
szükségessége
2 mikroszkópos haematuria, albuminuria, emelkedett szérumkreatinin-
szint, progresszív glomerulonephritis
3 vasculitis, purpura, korábbi mûtéti hegek szétnyílása
4 conjunctivitis, scleritis, keratitis, corneaulceratio

4. táblázat. Vizsgálati eredmények

Fokozott Westergreen-érték (>100 mm/h) 10/15
Anaemia (hematokrit<30) 11/15
Leukocytosis 12/15
ANF-pozitivitás 2/5
Latexpozitivitás 3/4
RF-pozitivitás 2/4
ANA-pozitivitás 2/2
cANCA-pozitivitás 6/7
A köpet negatív Koch-tenyésztése 10/10

5. táblázat. A diagnózis felállításának módja

A hörgôexcindatum szövettani vizsgálata 4
Az orrnyálkahártya szövettani vizsgálata 2
Az orrmelléküreg-nyálkahártya szövettani vizsgálata 1
A thoracotomiás biopszia szövettani vizsgálata 2
A klinikai tünetek alapján 6
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pulmonológiai konzíliumok során figyeltük sorsu-
kat. Kilenc beteget intézetünk tüdôbelosztályain
kezeltünk, gondoztunk tovább, szükség szerint im-
munológiai konzílium, immunlaboratóriumi segít-
ség igénybevételével. Egy külföldi beteg javuló álla-
potban visszatért hazájába. A kilencbôl négy bete-
get jelenleg is gondozunk (2–6 éve), öt beteget 10
hónap–16,5 éves követés után veszítettünk el. Csak
egy betegnél következett be a halál a progrediáló
alapbetegség okozta légzési elégtelenség miatt, a
többieknél légúti, illetve uroinfekció, cerebrovascu-
laris esemény, valamint disszeminált melanoma ve-
zetett exitushoz. A 15, valamint 16,5 évig követett
betegeknél több relapszus következett be, az ô ke-
zelésük során a ciklofoszfamid mellett immunszup-
resszív céllal egyéb citosztatikus szert is be kellett
vetnünk.

Megbeszélés
Wegener 1936-ban közölte a róla elnevezett kórfor-
mát (5). A Wegener-granulomatosis klasszikus for-
mája esetén a nekrotizáló, granulomatosus érgyulla-
dás a felsô és alsó légutakban, valamint a vesékben
zajlik. Az ismeretlen eredetû, rossz prognózisú, ge-
neralizált megbetegedés körülírt formájáról 1966-
ban Carrington és Liebow számoltak be (8). Az ál-
taluk kezelt betegeknél a granulomatosus vasculitis
csak a felsô és/vagy alsó légutakat érintette, a beteg-
ség prognózisa is jobbnak bizonyult a generalizált, a
veséket is érintô formáénál. 

Jelenleg az immunvasculitisek patológiai jellem-
zôit figyelembe vevô felosztás az érintett erek nagy-
sága szerint történik. Ennek alapján a Wegener-
granulomatosis a kis ereket, az arteriolákat és
venulákat érintô immunvasculitis (2, 7). Etiológiája
ismeretlen. Feltehetôleg külsô, infekciózus kiváltó
tényezô indítja el a komplementrendszer aktiváló-
dását, helyi gyulladást tartva fenn. Ennek része a
phagocytaaktiváció, a mediátorfelszabadulás, az
antineutrofil citoplazmatikus antigén (ANCA)
megjelenése (9).

Diagnózis

A diagnózis az érintett szerv szövettani vizsgálatán
alapul, a jellemzô patológiai elváltozások kimutatá-
sával. A legspecifikusabb szövettani elváltozások a
tüdôkben láthatók. A felsô légutakban zajló króni-
kus, másodlagos gyulladás módosítja a jellegzetes
szövettani jegyeket, míg vesebiopszia esetén ritkán
igazolódik együtt a vasculitis és granulomatosis.

Az ANCA – mivel Wegener-granulomatosisban a
különbözô vizsgálatok citoplazmás formájának
specificitását 98–99,5%-os, szenzitivitását pedig

34–94%-osnak tartják – kimutatása diagnosztikus
értékû lehet Wegener-granulomatosis gyanúja ese-
tén (9, 10). Elsôsorban kétes szövettani értékelés
esetén jelenthet nagy segítséget, illetve olyan bete-
gek esetében, akiknek klinikai állapota nem tesz le-
hetôvé diagnosztikus célú mûtéti beavatkozást, pél-
dául thoracotomiát. Egyes szerzôk a szerológiai di-
agnózist egyenértékûnek tartják a patológiai diag-
nózissal (2, 11). A cANCA a betegség nyomon kö-
vetésében is jelentôs, hiszen pozitivitása aktivitási
tünetként értékelhetô, változása a remisszióba ke-
rülést és a relapszust egyaránt jelezheti.

Saját tizenöt betegünk közül kilencnél szövettani
vizsgálat alapján állítottuk fel a Wegener-granulo-
matosis diagnózisát. Kiemelendô, hogy közülük
négy betegnél bronchológiai vizsgálattal a tracheá-
ban, illetve a fôhörgôkben látott nekrotizáló, vérzé-
keny szövetszaporulatból vett excindatumból tud-
tuk kimutatni a Wegener-granulomatosis patológiai
jellemzôit. Két betegnél a szövettani véleményezést
a cANCA-pozitivitás is segítette. 

A klinikai tünetek alapján véleményezett hat di-
agnózist négy betegnél még az ANCA-vizsgálat le-
hetôsége elôtt állítottuk fel, s kezdtük el a ciklofosz-
famid+szteroid terápiát. A klinikai diagnózis he-
lyességét egy esetben a szekció, a tüdôszövetbôl post
mortem végzett szövettani vizsgálat, két betegnél az
immunszupresszív medikáció eredményessége iga-
zolta. Egy esetben pedig a késôbb elvégzett vese-
biopszia és a korábban eltávolított tüdô szövettani
revíziója vezetett a Wegener-granulomatosis diag-
nózisához.

További két betegnél a klinikai tünetek mellett a
cANCA-pozitivitás szólt a relapszus mellett.

A betegség kiterjedése

A különbözô, jellemzô szervi érintettségek aránya
változó. A körülírt forma 40%-ban, míg a generali-
zált, a vesét is érintô forma 60%-ban fordul elô. A
klasszikus triász az esetek 1/3-ában mutatható ki.
Iniciális, kezdeti, illetve generalizált fázis elkülöní-
tésérôl is olvashatunk. A kezdeti fázisban a felsô
légúti tünetek dominálnak, ekkor az ANCA még
csak az esetek felében pozitív, s a szövettani diagnó-
zis a nagyobb jelentôségû. A generalizált fázisra a
vese érintettsége mindig jellemzô (12); egyes szer-
zôk a pulmonalis manifesztációt is a generalizált fá-
zis részeként említik, míg mások a limited forma
között sorolják fel. A generalizált fázisban az
ANCA pozitivitása lényegesen emelkedik. 

Saját eseteinkben kóros pulmonalis folyamatot
minden betegünknél észleltünk, emiatt került sor
tüdôgyógyászati kivizsgálásra. Körülírt, limited for-
ma hét betegünket érintett, közülük kettônél csak
pulmonalis tünetek jelentkeztek. Nyolc betegnél a
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vese érintettsége révén generalizált formáról volt
szó, s öt betegnél állíthattuk fel a klasszikus Wege-
ner-granulomatosis kórisméjét (6. táblázat).

Differenciáldiagnosztika,
a betegség aktivitása

A klinikusnak és a hisztológusnak is a leggyakoribb
elkülönítési problémát a diagnosztikában a tubercu-
losis jelenti. Két thoracotomiás biopsziából és egy,
korábban már uterusexstirpatión átesett betegnél a
hüvelycsonk exophyticus szövetszaporulatából és a
súlyos vulvovaginitisbôl specifikus gyulladást állapí-
tottak meg. A hüvelyváladék sok epitheloid sejtet,
Langhans-típusú óriássejtet tartalmazott, de saválló
baktériumot ugyanakkor nem lehetett kimutatni.
Ezekben az esetekben az antituberculoticus kezelés
eredménytelensége, a klinikai kórlefolyás, egyéb
szervek érintettségének megjelenése, valamint a
cANCA-vizsgálat pozitivitása vetette fel más diag-
nózis lehetôségét, s került sor a tuberculosis diag-
nózisának revíziójára. 

A mellkasfelvételen észlelt leggyakoribb kóros
árnyéktöbblet, amely pulmonológiai kivizsgálást
igényel, a tüdôparenchymában megjelenô különbö-
zô méretû, számú kerek árnyék, gyakran excavatió-
val (1. a–c ábra). Az infiltratív jellegû árnyéktöbble-
tek is gyakoriak, többnyire több régióban. Kialaku-
lásukban a vasculitis mellett alveolaris haemorrha-
gia, hörgôelzáródást követô atelectasia, szekunder
infekció is szerepet játszik. Itt is gyakori az üreg-
képzôdés (2). A mellkasfelvételnél részletesebb
morfológiai megjelenítésû a CT (13). Differenciál-
diagnosztikailag elsôsorban tbc, pneumonia,
tumormetasztázis és primer hörgôrák jön szóba.
Ezért gyakori a hosszan tartó antituberculoticus ke-
zelés. Tizenöt betegünk közül hétnél ez történt.
Metasztázis gyanúja miatt tûbiopsziát végezhetnek,
s az epitheloid sejtek, Langhans-típusú óriássejtek
ugyancsak specifikus eredetre utalhatnak. Saját gya-
korlatunkban öt betegnél végeztünk transthoracalis
tûbiopsziát, ahol a citológiai vizsgálatnál a fenti sejt-
képet látták nekrózissal, saválló baktérium jelenléte
nélkül. Wegener-granulomatosis citológiai vizsgá-
lattal nem véleményezhetô, ezért a transthoracalis
tûbiopsziával csak a malignitás kizárása célozható
meg.

A radiológiai eltéréseket összefoglaló tábláza-

6. táblázat. A kórkép szervi kiterjedése betegeinknél

A felsô és az alsó légutak érintettsége 5
Az alsó légutak érintettsége 2
Az alsó légutak és a vese érintettsége 3
A felsô-alsó légutak és a vese érintettsége 5

1. a–c. ábra. A 49 éves nôbeteg mellkasfelvétele és CT-
képe bilateralis üregárnyékokat mutat
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tunkból látható, hogy egy esettôl eltekintve vala-
mennyi betegnél üregképzôdést figyeltünk meg, s a
betegek 2/3-ánál a specifikus folyamat gyanúja miatt
végzett köpettenyésztés negatív eredményûnek bi-
zonyult.

A tüdôparenchyma mellett a hörgôk nyálkahár-
tyáját is érinti a granulomatosisos vasculitis (14). A
bronchoszkópia eredménye az esetek 50%-ában le-
het kóros: gyulladásos területeket, ulceratív elválto-
zásokat, trachea- (elsôsorban subglotticusan) és
bronchusstenosist láthatunk, akár tumort utánzó
formában is (15). Ez tette lehetôvé, hogy négy be-
tegünknél a bronchológiai úton nyert excindatum
szövettanilag igazolta a Wegener-granulomatosis
gyanúját. A ritka subglotticus stenosis életveszélyes
állapotot is elôidézhet. Az itt zajló gyulladás reagál
legkevésbé a gyógyszeres terápiára. A stenoticus
hegképzôdés gyakori residuum, még tracheos-
tomiára is sor kerülhet. Lézerkezelés segíthet a lég-
utak felszabadításában vagy akár sztentbeültetés is
szükségessé válhat (16, 17). Egy betegünknél for-
dult elô súlyos, subglotticus, pörkképzôdéssel,
stenosissal járó ulceratio.

Pleuralis folyadék elôfordulása ritka, bár ezt az
irodalmi adatok 5–7%-ra is becsülik (2). Pneumo-
thorax az üreges elváltozás következtében alakulhat
ki. Betegeink közül egynél észleltünk kis mennyisé-
gû, bilateralis mellkasi folyadékot. Pericardialis fo-
lyadékkal való együttes jelenléte immunológiai meg-
betegedésre terelte figyelmünket. Egy betegünknél
az ananászkarikákra emlékeztetô, multiplex, üreges
kerek árnyékok a medikáció hatására cisztikus átala-
kulást mutattak, s egy subpleuralis ciszta megpatta-
násából keletkezhetett a pneumothorax.

A felsô légutakban a terápiarezisztens, krónikus
otitis, sinusitis, pörkös, vérzô orrnyálkahártya-
gyulladás szólhat immunvasculitis részjelensége
mellett. A krónikus gyulladás mûtéti beavatkozáso-
kat, mastoidectomiát, antrotomiát tesz szükségessé.
Az exsudatumból ritkán tenyészthetô ki kórokozó.
Egyes szerzôk ugyanakkor felsô légúti Staphylococ-
cus aureus-hordozást észleltek betegeiknél. A
perzisztáló láz, a gyulladásra utaló laborértékek, a
beteg elesett állapota különösen a kezdeti fázisban
igényel további vizsgálatokat, s a mellkasfelvétel
szinte meglepetésszerû pozitivitása tereli a beteget a
pulmonológiai kivizsgálás felé. Ez történt a gégé-
szeti osztályokról átvett betegeink esetében, s to-
vábbi két beteg anamnézisében szerepelt hosszan
tartó otitis miatti szakellátás. Egyiküknél sem tud-
tak kórokozót kimutatni a felsô légúti váladékmin-
tákból. A destruktív gyulladás szövôdményeként
gyakori az exulceratio, a porcos képletek nekrózisa,
perforációja. Orrnyereg-deformitás alakulhat ki.
Ezt magunk is megfigyelhettük egy fiatal férfi bete-
günknél a betegség hosszan tartó fennállása alatt.

Szervkárosodás bármely szervben elôfordulhat, a

tünetek súlyossága a vasculitis mértékével, kiter-
jedtségével arányos (18). A bôrben zajló angiitis
szövettanilag aspecifikus, úgynevezett leukocyto-
clasticus angiitis, így a biopsziának nem túl nagy a
diagnosztikus értéke (7). Egy betegünknél mi is vé-
geztettünk a nekrotikus bôrelváltozásból biopsziát,
a fenti angitiis igazolódott (2. ábra).

A betegség kiterjedése, aktivitása pontrendszerrel
térképezhetô fel (19).

A betegségnek nincsenek specifikus laboratóriu-
mi eltérései; a közlemények a gyorsult vörösvértest-
süllyedést, leukocytosist, anaemiát, haematuriát,
cylindruriát, proteinuriát említik (18). A beszûkült
vesefunkciós értékek már a funkcióromlás követ-
kezményei. Az immunológiai vizsgálatok pozitivi-
tása felveti a Wegener-granulomatosis gyanúját, a
szerológiai vizsgálatok közül az ANCA citoplaz-
matikus formájának van diagnosztikus értéke. A
neutrophil granulocyták granulumaiban lévô pro-
teináz-3 proteolitikus enzim ellen képzôdô antitest-
rôl van szó, amely generalizált esetekben 98%-os
specificitású (2).

Az irodalomban nem találkoztunk hegszövetben
zajló folyamat leírásával, amit az 1980-ban osztá-
lyunkon vizsgált nôbetegnél észleltünk. Évekkel
korábban végzett cholecystectomia és appendecto-
mia hegei szétnyíltak, egy idôben a klasszikus
Wegener-granulomatosis klinikai tüneteinek megje-
lenésével. A hegek a ciklofoszfamid+szteroid
medikációra gyógyultak, hasonlóan a tüdôben lévô
kerek árnyékokhoz, a haematuriához, a krónikus
otitishez.

Terápia

Amikor még nem volt mód immunszupresszív ke-
zelésre, a betegek néhány hónap alatt légzési vagy
veseelégtelenség tünetei között haltak meg. A kö-

2. ábra. 59 éves férfi beteg szövettanilag leukocytoclas-
ticus vasculitisnek bizonyult bôrelváltozása
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rülírt formák jobb prognózisúnak bizonyultak, a
vese érintettsége súlyosbította a kimenetelt. 

A tartós immunszupresszióval gyógyulás, huza-
mos remisszió érhetô el. Elsô választandó szerként
a ciklofoszfamid javasolt napi 1–2 mg/ttkg dózis-
ban, 1–2 mg/ttkg szteroid mellett. Utóbbi dózisa
fokozatosan csökkenthetô, napi 10–20 mg fenntar-
tó adagig. A ciklofoszfamid dózisa a klinikai és ra-
diológiai remisszió függvényében mérsékelhetô. A
remisszió elérését követôen adását még hónapokon
keresztül tanácsos folytatni. Intolerancia vagy több-
szöri relapszus esetén más citotoxicus immunszup-
resszív szer is szóba jön, mint a methotrexat, az
azathioprin (2). A tartós immunszupresszív kezelés
következtében kialakuló hematológiai mellékhatá-
sokkal, opportunista kórokozók okozta infekciók-
kal, malignoma, elsôsorban lymphoma megjelenésé-
vel kell számolnunk. Egy betegünknél észleltünk
herpes zoostert. A 39 éves férfi betegünket 16 éve,
többszöri relapszusban zajló Wegener-granulo-
matosis miatt kezeltük, gondoztuk. Az arcán kiala-
kult melanoma malignumból hat hónapon belüli
disszemináció vezetett halálához. 

Gondozás, betegkövetés

A diagnózis felállítása után a betegek kezelése, gon-
dozása, a relapszusok idôbeni felismerése az immu-
nológiai osztályok, ambulanciák feladata. A tarka

klinikai kép a társszakmákkal való együttmûködést
teszik szükségessé mind diagnosztikus, mind terá-
piás szempontból. Ebben a pulmonológusnak is
fontos szerep juthat. A ritka megbetegedésben
szenvedôk szakmai ellátása a centrumokban végzett
tevékenységgel biztosított azáltal, hogy ezekben a
központokban e kórképek nagyobb számú elôfor-
dulása következtében a legtöbb tapasztalat áll a ke-
zelôteam rendelkezésére (20).

Valamennyi esetünkben multidiszciplináris szak-
mai összefogás eredményeképpen jutottunk diag-
nózishoz. Látható ez a betegek pulmonológiai inté-
zetbe kerülésének útjaiból is. A betegség tarka
tünetegyüttese, a különbözô szervi érintettségek
magyarázták a legkülönfélébb osztályokról való be-
tegirányítást. Valamennyi esetben a kóros pul-
monológiai folyamat tisztázása volt a cél. A más tü-
dôosztályokról intézetünkbe került eseteknél a
progresszív betegellátás elve – az országos intézet
adta lehetôség, felelôsség és diagnosztikus háttér
igénybevétele – mutatkozott irányadónak. Eseteink
ugyanakkor tükrözik az elmúlt 25 év alatt a pul-
monológiában bekövetkezett szemléleti változáso-
kat is. Utóbbiak miatt tartottuk összefoglalásra és
bemutatásra érdemesnek e ritka megbetegedés 15
esetét.

Köszönetnyilvánítás
Köszönettel tartozunk kollégáinknak a betegek kórtör-
téneteibe való betekintés engedélyezéséért.
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