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Wegener-granulomatosis

Diagnosztikai kérdések
15 beteg kapcsan

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.
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BEVEZETES — A Wegener-granulomatosis az
immunvasculitisek kozé sorolt, ismeretlen
eredetd megbetegedés. Patoldgiailag nekro-
tizadl6, granulomatosus kisérgyulladas. Klini-
kailag leggyakrabban a felsé és/vagy also lég-
utakat érinti, generalizalt formdban a veséket
is. A patolégiai és klinikai jellemzék mellett a
diagnozis felallitdsaban a magas specificitasu
antineutrofil citoplazmatikus autoantitestek
kimutatasanak van jelentésége.

BETEGEK ES MODSZER — Az elmdilt 25 év
alatt intézetiinkben diagnosztizalt 15 beteg
kortorténetét vizsgaltuk, elsGsorban klinikai,
diagnosztikai szempontbdl. Valamennyitiknél
pulmonalis tinetek alltak fenn. Elemeztik a
szervi érintettségeket, a diagndézis gyandjat
felveté klinikai jeleket, a mellkasfelvételen
észlelt eltéréseket, a bizonyité erejd szovetta-
ni mintavétel lehetGségeit, az elkilonité diag-
nosztikai nehézségeket.

EREDMENYEK — A diagnézist harom esetben
a felsé légutakbol, hat esetben az also lég-
utakbdl (négy esetben broncholégiai vizsga-
lattal nyert horgéexcindatumbdl, két esetben
thoracotomids biopszidval nyert anyagbol),
szovettani vizsgdlatra alapozva allitottuk fel.
Hat esetben azonban a klinikai tiinetekre, a
jellemzé szervi manifesztaciokra alapoztuk a
diagnozist. Két-két esetben mindkét betegcso-
portban a cANCA-pozitivitas jelentett komoly
segitséget a diagn6zis feldllitasaban.
KOVETKEZTETES — Az igen ritkdn eléfordulo,
nehezen felismerhet6 megbetegedés a tid6-
manifesztacié révén pulmonoldgiai kivizsga-
last tesz szilikségessé. A pulmonologusnak —
ha a tobbnyire bilateralis, multiplex, treges
kerek drnyékok alapjan gondol a megbetege-
désre — keresnie kell a vasculitis okozta egyéb
szervi tlineteket is, s ebbe tarsszakmakat is be
kell vonnia. Szovettani vizsgalattal vagy a
magas specificitdsi cANCA-vizsgalattal tore-
kedni kell a diagnézis alatamasztasara.
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klasszikus, a leir6jardl elnevezett Wegener—
Agranulomat031st patolégiailag a felss és als6

légutakban megjelend nekrotizdlé granulo-
matosus gyulladds, a kis artéridkat, véndkat érintd,
disszemindlt nekrotizalé vasculitis és a fokilis
nekrotizal6 glomerulonephritis jellemzi. A betegség
alapjdul szolgal6 vasculitis kériilirt formajaban a tii-
dében 6ndlléan is megtalilhat6, de birmely szervet
érintheti. Szovettani diagnézis a nekrotizdld, granu-
lomatosus vasculitis egyiittes megléte alapjin
mondhaté ki (7). Az esetek szdma novekszik, ami-
6ta a nagy specificitdsi antineutrofil citoplaz-
matikus autoantitest citoplazmatikus fest8dést for-
méjival (cANCA) szeroldgiai Gton is diagnézishoz
jutunk (2). A diagnézisra vonatkozé legajabb krité-
r1umrendszert 1990-ben az Amerikai Reumatolégi-
al Kollégium a klinikai tiinetek és a patolégiai jel-
lemz3k figyelembevételével hatirozta meg (3), amit
késébb Chapell Hillben mar médositottak (4). A
korképet osszegyjtott patolégiai esetek kapcsin
Wegener irta le (5, 6), igy elnevezése is az & nevét vi-
seli. A betegség etiol6gidja ismeretlen, autoimmun
folyamat feltételezhetd. Jelenleg az immunvasculi-
tisek kdzé sorolt megbetegedés (7).

Betegek

Intézetiinkben az elmalt 25 év alatt (1976. januir
1.-2000. december 31.) 15 betegnél allitottuk fel a
Wegener-granulomatosis diagnézisit. A hét férfi
(21-59 éves) és a nyolc ndbeteget (20-61 éves) ko-
ros tiiddarnyék miatt, a differencidldiagnosztikai
probléma tisztizadsira vették fol intézetiink tiids-
belosztilyaira.

Tiid6osztilyokrél a progressziv betegelldtist fi-
gyelembe véve kérték a betegek 4tvételét. Belgys-
gydszati osztdlyrél a tobbszervi érintettség melletti,
tisztazatlan pulmonolégiai folyamat magyarazta az
atiranyitdst. Onrr-fiil-gégészeti osztilyrél tSbbnyire
szdvettani vizsgilat eredményével, a felss légutak-
bél vett excindatum hisztolégiai vizsgilata sorin
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1. tiblazat. A betegek intézetiinkbe jutdsa (n=15)

Tiud8osztalyrol 6
Belgyo6gyaszati
osztalyrol
Orr-fiil-gége osztalyrol
Reumatolégidrsl
Négyogyaszatrol

e

felmeriilt Wegener-granulomatosis gyandjaval ke-
rilltek intézetiinkbe a betegek, a mellkasfelvételen
észlelt drnyéktobblettel vald dsszefiiggés megallapi-
tasa céljabol. A reumatoldgiai osztalyrdl atvett beteg-
nél a multiplex pulmonalis kerek drnyékok megjele-
nése elstt 12 évvel vesebiopszia eredménye alapjin
membranosus glomerulonephritist véleményeztek,
esetében tumormetasztdzis irinyaban indultak vizs-
galataink. A négydgydszati osztdlyrél étvett, uterus-
exstirpation atesett ndbetegnél a hiivelycsonkban
észlelt tumorosus képletbs! hisztoldgiai vizsgélattal
tuberculosist irtak le. A mellkasfelvételen észlelt
bilateralis, tireges kerek arnyékok a specifikus ere-
detet tovabb erdsitették. A gyogyszeres kezelés be-
allitasa céljabol keriilt intézetiinkbe, a szdvettani
eredményre alapozott tuberculosis diagnézissal.

A radiolégiai eltérések morfolégidja alapjan vala-
mennyi betegnél felmeriilt a pulmonalis tuberculo-
sis gyandja. Ugyanakkor a tiid8osztilyokrol érkezs
betegeknél az antituberculoticus kezelés eredmény-
telensége, a diagnoézis revizidjinak igénye magya-
rizta a betegithelyezést. A betegek intézetiinkbe
keriilését az 1. tdblizatban foglaltuk 6ssze.
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2. tablazat. A tiid3 rontgeneltéréseinek jellemzdi

Csiszér Eszter

4. tablazat. Vizsgalati eredmények

bilateralis 7
Infiltrativ egyoldali 2
multiplex 4
Kerek arnyék |: bilateralis 7
multiplex 9
Kombinélt 4
Uregképzsdés 14

Fokozott Westergreen-érték (>100 mm/h) 10/15
Anaemia (hematokrit<30) 11/15
Leukocytosis 12/15
ANF-pozitivitis 2/5
Latexpozitivitds 3/4
RF-pozitivitds 2/4
ANA-pozitivitds 2/2
cANCA-pozitivitis 6/7
A képet negativ Koch-tenyésztése 10/10

tiink, tobbnyire bilateralis, multiplex formaban, egy
kivételtdl eltekintve valamennyi betegnél tiregkép-
z8déssel, excavatioval. A mellkasfelvétel jellemzéit
a 2. tdbldzatban foglaltuk 6ssze.

Mindéssze két betegnél dllt fenn 6nmagdban csu-
pan tiidémanifeszticié, niluk thoracotomids biop-
szia vezetett diagnézishoz. A miitét utin végzett ki-
egészitd, célzott vizsgilatok sem utaltak mds szervi
érintettségre.

Felst léguati érintettséget tiz betegnél észleltiink.
Négynél a betegség kezdetén kronikus otitist,
sinusitist véleményeztek, a gyulladdsos folyamatbél
korokozét nem tudtak kimutatni. A szdvettani
vizsgilat hirom betegnél vetette fel a Wegener-gra-
nulomatosis gyantjat.

Veseérintettségre utal6 proteinurit, haematuriit,
funkciébeszikiilést nyolc betegnél észleltiink, egyi-
kitknél a gyors progresszi6ju vesefunkcié-csdkke-
nés miatt hemodializis vélt sziikségessé.

Amint a 3., Osszefoglalé tdblizat mutatja, az
autoimmun betegség gyanujat keltd egyéb tiinetek
ugyancsak jelent8s szimban megtalalhaték voltak.

3. tablazat. Szervi manifeszticik és tiinetek
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!steril krénikus mastoiditis, otitis, sinusitis, az orr- és szdjnydlkahdrtya
nekrotizdld, kifekélyeseds gyulladdsa, mastoidectomia vagy antrotonia
sziikségessége

2 mikroszkdépos haematuria, albuminuria, emelkedett szérumkreatinin-
szint, progressziv glomerulonephritis

3 vasculitis, purpura, kordbbi miitéti hegek szétnyildsa

* conjunctivitis, scleritis, keratitis, corneaulceratio

A bdrben zajlé vasculitis miatt egy betegnél végez-
tiink biopszidt, amelynél leukocytoclasticus vasculi-
tis igazolédott.

A betegség nem spec1f1kus jellemz8i, az immuno-
l6giai vizsgilatok és a kdpet d1fferenc1ald1agnoszt1—
kai jelent8ségli Koch-tenyésztéseinek eredményei a
4. tablizatban lathat6k. A Wegener-granulomatosis-
ban specifikus cANCA-vizsgélatot csak a kilencve-
nes évek kozepétdl tudjuk végeztetni. Pozitivitdsa a
szovettani vizsgilat megerGsitését, a klinikai tiine-
tek alapjan felmeriilt betegséggyant alitdmasztasit
jelentette.

A diagnézist kilenc esetben szdvettani mintavétel
utjan allitottuk fel (5. tdblizat), koziilik két esetben
a végsS véleményezésben dontd jelentSségilinek bi-
zonyult a cANCA pozitivitdsa is. Egyébként is a
végss szovettani vélemények a patolégus(ok) és
klinikus(ok) t6bbszori konziliuma alapjin sziilet-
tek. A kilenc beteg koziil négynél a broncholégiai
vizsgalattal nyert hoérgSexcindatumbél tudtuk a
Wegener-granulomatosist véleményezni. Hat beteg-
nél a klinikai tiinetek, jellemz3 szervi manifesztaci-
6k alapjén, a korfolyamatot Wegener-granulomato-
sisnak tartva, kezdtiikk el az immunszupressziv
gyogyszeres terdpiit. Kozilik négynél még a
cANCA meghatirozhat6siga eldtt keriilt erre sor.
Az eredményes kezelés, illetve egy betegnél az
autopszia utélag igazolta a klinikai diagnézist. To-
vabbi két betegnél, akiknél évekkel korabban szo-
vettani vizsgalattal Wegener-granulomatosis igazo-
l6dott, friss pulmonalis manifeszticié jelent meg.
Esetiikben is tiidd6folyamatot kellett véleményez-
niink.

A diagnézis feldllitasdhoz az immunoldgiai oszté-
lyok segitsége is hozzajarult, igy érthetd, hogy 6t
beteg kezelése ott is folytatédott, s a tovabbiakban

5. tablazat. A diagnézis felallitisinak mddja

A horg8excindatum szdvettani vizsgilata

Az orrnyélkahirtya szdvettani vizsgalata

Az orrmellékiireg-nyilkahdrtya szdvettani vizsgalata
A thoracotomiis biopszia szdvettani vizsgilata

A Kklinikai tiinetek alapjin
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pulmonolégiai konziliumok sordn figyeltiik sorsu-
kat. Kilenc beteget intézetiink tiidébelosztilyain
kezeltiink, gondoztunk tovabb, sziikség szerint im-
munolégiai konzilium, immunlaboratériumi segit-
ség igénybevételével. Egy kiilfoldi beteg javulé élla-
potban visszatért hazdjiba. A kilencbsl négy bete-
get jelenleg is gondozunk (2-6 éve), 6t beteget 10
hénap-16,5 éves kovetés utdn veszitettiink el. Csak
egy betegnél kovetkezett be a haldl a progredidld
alapbetegség okozta 1égzési elégtelenség miatt, a
tobbieknél 1éguti, illetve uroinfekcid, cerebrovascu-
laris esemény, valamint disszeminalt melanoma ve-
zetett exitushoz. A 15, valamint 16,5 évig kovetett
betegeknél tobb relapszus kovetkezett be, az & ke-
zelésiik soran a ciklofoszfamid mellett immunszup-
ressziv céllal egyéb citosztatikus szert is be kellett
vetniink.

Megbeszélés

Wegener 1936-ban kozolte a réla elnevezett korfor-
miét (5). A Wegener-granulomatosis klasszikus for-
méja esetén a nekrotizdld, granulomatosus érgyulla-
dés a felsd és als6 légutakban, valamint a vesékben
zajlik. Az ismeretlen eredetd, rossz prognézist, ge-
neralizilt megbetegedés koriilirt formajarél 1966-
ban Carrington és Liebow szamoltak be (8). Az il-
taluk kezelt betegeknél a granulomatosus vasculitis
csak a felsd és/vagy also légutakat érintette, a beteg-
ség progndzisa is jobbnak bizonyult a generalizilt, a
veséket is érint8 formaénal.

Jelenleg az immunvasculitisek patolégiai jellem-
z3it figyelembe vevd felosztds az érintett erek nagy-
siga szerint torténik. Ennek alapjin a Wegener-
granulomatosis a kis ereket, az arterioldkat és
venuldkat érintd immunvasculitis (2, 7). Etiolégidja
ismeretlen. Feltehetdleg kiilsd, infekciézus kivalto
tényezd inditja el a komplementrendszer aktivals-
dését, helyi gyulladdst tartva fenn. Ennek része a
phagocytaaktivicié, a medidtorfelszabadulds, az
antineutrofil citoplazmatikus antigén (ANCA)
megjelenése (9).

Diagnézis

A diagnézis az érintett szerv szdvettani vizsgalatin
alapul, a jellemz8 patolégiai elviltozdsok kimutata-
saval. A legspecifikusabb szovettani elviltozasok a
tiildkben lathatok. A felsd légutakban zajlé kréni-
kus, masodlagos gyulladds médositja a jellegzetes
szovettani jegyeket, mig vesebiopszia esetén ritkin
igazolddik egyiitt a vasculitis és granulomatosis.
Az ANCA - mivel Wegener-granulomatosisban a
kiillonb6z8 vizsgilatok citoplazmds formdjinak
specificitdsit 98-99,5%-os, szenzitivitdsit pedig
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34-94%-osnak tartjdk — kimutatdsa diagnosztikus
értéki lehet Wegener-granulomatosis gyantja ese-
tén (9, 10). Els8sorban kétes szovettani értékelés
esetén jelenthet nagy segitséget, illetve olyan bete-
gek esetében, akiknek klinikai dllapota nem tesz le-
het8vé diagnosztikus célt miitéti beavatkozast, pél-
ddul thoracotomiit. Egyes szerz8k a szeroldgiai di-
agnozist egyenértékiinek tartjik a patolégiai diag-
nézissal (2, 11). A cANCA a betegség nyomon ké-
vetésében is jelentds, hiszen pozitivitdsa aktivitdsi
tiinetként értékelhetd, valtozdsa a remissziéba ke-
riilést és a relapszust egyarint jelezheti.

Sajat tizenot betegiink koziil kilencnél szovettani
Vlzsgalat alapjan allitottuk fel a Wegener-granulo-
matosis diagnézisit. Kiemelendd, hogy kéziilik
négy betegnél bronchol6giai vizsgilattal a trachea-
ban, illetve a f8horgSkben latott nekrotizilo, vérzé-
keny szdvetszaporulatbdl vett excindatumbdl tud-
tuk kimutatni a Wegener-granulomatosis patolégiai
jellemz3it. Két betegnél a szovettani véleményezést
a cANCA-pozitivitds 1s segitette.

A klinikai tiinetek alapjin véleményezett hat di-
agnozist négy betegnél még az ANCA-vizsgilat le-
het8sége elstt allitottuk fel, s kezdtiik el a ciklofosz-
famid+szteroid terdpidt. A klinikai diagnézis he-
lyességét egy esetben a szekcid, a tiidEszdvetbsl post
mortem végzett szdvettani vizsgalat, két betegnél az
immunszupressziv medikicié eredményessége iga-
zolta. Egy esetben pedig a késébb elvégzett vese-
biopszia és a korabban eltdvolitott tiid8 szdvettani
revizidja vezetett a Wegener-granulomatosis diag-
nézisihoz.

Tovabbi két betegnél a klinikai tiinetek mellett a
cANCA-pozitivitds szolt a relapszus mellett.

A betegség kiterjedése

A kiilonbozs, jellemz8 szervi érintettségek arinya
valtoz6. A koriilirt forma 40%-ban, mig a generali-
zalt, a vesét is érint8 forma 60%-ban fordul el6. A
klasszikus tridsz az esetek !/;-dban mutathaté ki.
Inicidlis, kezdeti, illetve generalizalt fazis elkiiloni-
tésérdl is olvashatunk. A kezdeti fizisban a felsd
léguti tiinetek domindlnak, ekkor az ANCA még
csak az esetek felében pozitiv, s a szévettani diagné-
zis a nagyobb jelentSségii. A generalizdlt fizisra a
vese érintettsége mindig jellemz3 (12); egyes szer-
z8k a pulmonalis mamfesztamot is a generalizalt fa-
zis részeként emlitik, mig misok a limited forma
kozott soroljak fel. A generalizdlt fazisban az
ANCA pozitivitdsa lényegesen emelkedik.

Sajat eseteinkben kéros pulmonalis folyamatot
minden betegiinknél észleltiink, emiatt keriilt sor
tiid8gyogydszati kivizsgalasra. Koriilirt, limited for-
ma hét betegiinket érintett, koziilik ketténél csak
pulmonalis tiinetek jelentkeztek. Nyolc betegnél a
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6. tablazat. A korkép szervi kiterjedése betegeinknél

A fels8 és az als6 légutak érintettsége

Az alsé légutak érintettsége

Az alsé légutak és a vese érintettsége

A fels-alsé légutak és a vese érintettsége

(SRR I SRS |

vese érintettsége révén generalizalt formdrdl volt
sz6, s Ot betegnél dllithattuk fel a klasszikus Wege-
ner-granulomatosis kérisméjét (6. tablizat).

Differencidldiagnosztika,
a betegség aktivitdsa

A klinikusnak és a hisztolégusnak is a leggyakoribb
elkiilonitési problémat a diagnosztikdban a tubercu-
losis jelenti. Két thoracotomids biopszidbdl és egy,
kordbban mar uterusexstirpatidn dtesett betegnél a
hiivelycsonk exophyticus szovetszaporulatibdl és a
stlyos vulvovaginitisbél specifikus gyulladdst dllapi-
tottak meg. A hiivelyviladék sok epitheloid sejtet,
Langhans-tipust 6ridssejtet tartalmazott, de savallo
baktériumot ugyanakkor nem lehetett kimutatni.
Ezekben az esetekben az antituberculoticus kezelés
eredménytelensége, a klinikai korlefolyds, egyéb
szervek érintettségének megjelenése, valamint a
cANCA-vizsgilat pozitivitdsa vetette fel mds diag-
nézis lehet8ségét, s keriilt sor a tuberculosis diag-
nézisdnak revizidjira.

A mellkasfelvételen észlelt leggyakoribb kéros
drnyéktobblet, amely pulmonolégiai kivizsgalast
igényel, a tiidéparenchymédban megjelend kiilonbo-
z8 méretl, szamu kerek drnyék, gyakran excavatio-
val (1. a—c dbra). Az infiltrativ jellegi drnyéktobble-
tek is gyakoriak, tobbnyire tobb régidban. Kialaku-
lasukban a vasculitis mellett alveolaris haemorrha-
gia, horgdelzarodast kovetd atelectasia, szekunder
infekci6 is szerepet jatszik. Itt is gyakori az iireg-
képz&dés (2). A mellkasfelvételnél részletesebb
morfol6giai megjelenitésti a CT (13). Differencidl-
diagnosztikailag elsdsorban  tbc, pneumonia,
tumormetasztazis és primer horg6rak jon széba.
Ezért gyakori a hosszan tarté antituberculotlcus ke-
zelés. Tizenot betegiink koziil hétnél ez tortént.
Metasztazis gyandja miatt tibiopszidt végezhetnek,
s az epitheloid sejtek, Langhans-tipust 6ridssejtek
ugyancsak specifikus eredetre utalhatnak. Sajét gya-
korlatunkban 6t betegnél végeztiink transthoracalis
tiibiopszidt, ahol a citol6giai vizsgalatndl a fenti sejt-
képet lattak nekroézissal, savillé baktérium jelenléte
nélkiil. Wegener-granulomatosis citolégiai vizsga-
lattal nem véleményezhetd, ezért a transthoracalis
tiibiopszidval csak a malignitds kizdrdsa célozhaté
meg. 1. a—c. dbra. A 49 éves ndbeteg mellkasfelvétele és CT-

A radiolégiai eltéréseket osszefoglalé tabliza-  képe bilateralis iiregirnyékokat mutat
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tunkbdl lithatd, hogy egy esettdl eltekintve vala-
mennyi betegnél iiregképz3dést figyeltiink meg, s a
betegek ?/;-dndl a specifikus folyamat gyanidja miatt
végzett kopettenyésztés negativ eredménytinek bi-
zonyult.

A tiid8parenchyma mellett a horgék nyalkahar-
tydjat is érinti a granulomatosisos vasculitis (74). A
bronchoszképia eredménye az esetek 50%-aban le-
het kéros: gyulladisos teriileteket, ulcerativ elvélto-
zasokat, trachea- (els@sorban subglotticusan) és
bronchusstenosist lithatunk, akir tumort utinzé
formaban is (15). Ez tette lehet&vé, hogy négy be-
teglinknél a broncholégiai Gton nyert excindatum
szovettanilag igazolta a Wegener-granulomatosis
gyanujit. A ritka subglotticus stenosis életveszélyes
dllapotot is elidézhet. Az itt zajlé gyulladds reagil
legkevésbé a gyogyszeres terdpidra. A stenoticus
hegképzSdés gyakori residuum, még tracheos-
tomidra is sor keriilhet. Lézerkezelés segithet a lég-
utak felszabaditdsiban vagy akdr sztentbeiiltetés is
szitkségessé valhat (16, 17). Egy betegiinknél for-
dult els sulyos, subglotticus, porkképzsdéssel,
stenosissal jar6 ulceratio.

Pleuralis folyadék eléfordulasa ritka, bir ezt az
irodalmi adatok 5-7%-ra is becsiilik (2). Pneumo-
thorax az iireges elvaltozds kovetkeztében alakulhat
ki. Betegeink koziil egynél észleltiink kis mennyisé-
gl, bilateralis mellkasi folyadékot. Pericardialis fo-
lyadékkal valé egyiittes jelenléte immunoldgiai meg-
betegedésre terelte figyelmiinket. Egy betegiinknél
az anandszkarikdkra emlékeztetd, multiplex, iireges
kerek drnyékok a medikdcié hatdsara cisztikus 4tala-
kuldst mutattak, s egy subpleuralis ciszta megpatta-
nasabol keletkezhetett a pneumothorax.

A felsd légutakban a terdpiarezisztens, kronikus
otitis, sinusitis, porkds, vérz8 orrnyédlkahartya-
gyulladds sz6lhat immunvasculitis részjelensége
mellett. A krénikus gyulladds miitéti beavatkoziso-
kat, mastoidectomidt, antrotomiat tesz sziikségessé.
Az exsudatumbdl ritkdn tenyészthet ki kérokozé.
Egyes szerz8k ugyanakkor felsd légati Staphylococ-
cus aureus-hordozist észleltek betegeiknél. A
perzisztilé 1az, a gyulladdsra utal6 laborértékek, a
beteg elesett allapota kiilondsen a kezdeti fazisban
igényel tovibbi vizsgilatokat, s a mellkasfelvétel
szinte meglepetésszer( pozitivitdsa tereli a beteget a
pulmonolégiai kivizsgilds felé. Ez tortént a gégé-
szeti osztalyokrol dtvett betegeink esetében, s to-
vabbi két beteg anamnézisében szerepelt hosszan
tarté otitis miatti szakelldtds. Egyikiiknél sem tud-
tak kérokozét kimutatni a felss léguti viladékmin-
takbol. A destruktiv gyulladds szév6dményeként
gyakori az exulceratio, a porcos képletek nekrézisa,
perforiciéja. Orrnyereg-deformitds alakulhat ki.
Ezt magunk is megfigyelhettiik egy fiatal férfi bete-
giinknél a betegség hosszan tart6 fennilldsa alatt.

Szervkarosodds barmely szervben eléfordulhat, a

LAM 2001;11(8-9):566-572.

2. dbra. 59 éves férfi beteg szovettanilag leukocytoclas-
ticus vasculitisnek bizonyult b&relvaltozasa

tiinetek stlyossdga a vasculitis mértékével, kiter-
jedtségével arinyos (18). A bdrben zajlé angiitis
szdvettanilag aspecifikus, tgynevezett leukocyto-
clasticus angiitis, igy a biopszidnak nem tdl nagy a
diagnosztikus értéke (7). Egy betegiinknél mi is vé-
geztettiink a nekrotikus bdrelviltozasbdl biopszidt,
a fenti angitiis igazolédott (2. dbra).

A betegség kiterjedése, aktivitdsa pontrendszerrel
térképezhetd fel (19).

A betegségnek nincsenek specifikus laboratériu-
mi eltérései; a kdzlemények a gyorsult vorosvértest-
stillyedést, leukocytosist, anaemidt, haematuriit,
cylindruridt, proteinuridt emlitik (78). A besziikiilt
vesefunkcids értékek mér a funkciéromlds kovet-
kezményei. Az immunolégiai vizsgilatok pozitivi-
tisa felveti a Wegener-granulomatosis gyanujit, a
szerologial vizsgilatok kozil az ANCA citoplaz-
matikus formédjinak van diagnosztikus értéke. A
neutrophil granulocytdk granulumaiban 1év3 pro-
teindz-3 proteolitikus enzim ellen képz8d3 antitest-
r8l van sz6, amely generalizdlt esetekben 98%-os
specificitdsa (2).

Az irodalomban nem talidlkoztunk hegszovetben
zajl6 folyamat leirdsdval, amit az 1980-ban oszta-
lyunkon vizsgilt nébetegnél észleltiink. Evekkel
kordbban végzett cholecystectomia és appendecto-
mia hegei szétnyiltak, egy idSben a klasszikus
Wegener-granulomatosis klinikai tiineteinek megje-
lenésével. A hegek a ciklofoszfamid+szteroid
medikdciéra gyogyultak, hasonléan a tiidében 1év3
kerek 4rnyékokhoz, a haematuridhoz, a krénikus
otitishez.

Terdpia
Amikor még nem volt méd immunszupressziv ke-

zelésre, a betegek néhdny hénap alatt 1égzési vagy
veseelégtelenség tiinetei kozott haltak meg. A ko-
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rillirt formdk jobb prognézisunak bizonyultak, a
vese érintettsége stlyosbitotta a kimenetelt.

A tartés immunszupressziéval gyégyulds, huza-
mos remisszié érhetd el. Els6 valasztand6 szerként
a ciklofoszfamid javasolt napi 1-2 mg/ttkg dézis-
ban, 1-2 mg/ttkg szteroid mellett. Utébbi dézisa
fokozatosan csokkenthetd, napi 10-20 mg fenntar-
t6 adagig. A ciklofoszfamid dézisa a klinikai és ra-
diolégiai remisszié figgvényében mérsékelhets. A
remisszio elérését kovetSen addsit még honapokon
keresztiil tandcsos folytatni. Intolerancia vagy tébb-
szori relapszus esetén mds citotoxicus immunszup-
ressziv szer is szOba jon, mint a methotrexat, az
azathioprin (2). A tartés immunszupressziv kezelés
kovetkeztében kialakulé hematol6giai mellékhata-
sokkal, opportunista kérokozok okozta infekciok-
kal, malignoma, els&sorban lymphoma megjelenésé-
vel kell szamolnunk. Egy betegiinknél észleltiink
herpes zoostert. A 39 éves férfi betegiinket 16 éve,
tobbszori relapszusban zajlé Wegener-granulo-
matosis miatt kezeltiik, gondoztuk. Az arcin kiala-
kult melanoma malignumbél hat hénapon beliili
disszeminaci6 vezetett haldlihoz.

Gondozis, betegkovetés

A diagnézis feldllitdsa utdn a betegek kezelése, gon-
dozdsa, a relapszusok idébeni felismerése az immu-
noldgiai osztilyok, ambulancidk feladata. A tarka
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Csiszér Eszter

klinikai kép a tirsszakmakkal valé egytittmtikodést
teszik sziikségessé mind diagnosztikus, mind tera-
pids szempontbdl. Ebben a pulmonolégusnak is
fontos szerep juthat. A ritka megbetegedésben
szenveddk szakmai ellitdsa a centrumokban végzett
tevékenységgel biztositott aziltal, hogy ezekben a
kézpontokban e kérképek nagyobb szdmu eléfor-
duldsa kovetkeztében a legtobb tapasztalat 4ll a ke-
zel6team rendelkezésére (20).

Valamennyi esetiinkben multidiszciplindris szak-
mai Osszefogds eredményeképpen jutottunk diag-
nézishoz. Lithat6 ez a betegek pulmonoldgiai inté-
zetbe keriilésének tutjaibdl is. A betegség tarka
tiinetegyiittese, a kiilonb6z8 szervi érintettségek
magyaraztik a legkiilonfélébb osztilyokroél valé be-
tegirdnyitist. Valamennyi esetben a koéros pul-
monolégiai folyamat tisztdzdsa volt a cél. A mas tii-
dBosztilyokrol intézetiinkbe keriilt eseteknél a
progressziv betegellitds elve — az orszdgos intézet
adta lehet&ség, felelgsség és diagnosztikus hattér
igénybevétele — mutatkozott irinyadénak. Eseteink
ugyanakkor tiikrézik az elmalt 25 év alatt a pul-
monoldgidban bekévetkezett szemléleti valtoziso-
kat is. Utobbiak miatt tartottuk sszefoglaldsra és
bemutatdsra érdemesnek e ritka megbetegedés 15
esetét.
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