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Réznorodnos¢é manifestaciji klinicznych ziarniniakowatosci
Wegenera jako przyczyna trudnosci w prawidtowym
rozpoznawaniu choroby

The variety of clinical manifestations of Wegener’s granulomatosis as a cause of
difficulty in correctly recognizing this disease
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Streszczenie

Wstep: Ziarniniakowato$¢ Wegenera polega na wystgpowaniu nekrotyzujacego uogdlnionego ziarniakowa-
tego zapalenia naczyn. Choroba w szczegdlnosci zajmuje drogi oddechowe oraz nerki.

Opis przypadku: Prezentujemy przypadek 64-letniej pacjentki, u ktdrej zdiagnozowano ziarniniakowatos$¢ Wegenera.
Choroba pozostawata nierozpoznana przez dtugi okres czasu z powodu niecharakterystycznych ob-
jawdw, wsréd ktdrych dominujgcym byto niepoddajgce sie leczeniu owrzodzenie prawego podudzia.

Whioski: W ziarniniakowatosci Wegenera wczesne rozpoznanie pozwala na szybkie wdrozenie skutecznego
leczenia, ktére moze zapobiec rozwojowi powiktan.

Stowa kluczowe: ziarniniakowato$é Wegenera, owrzodzenie podudzi, dializa nerek

Abstract

Introduction: Wegener's granulomatosis is a problem of generalized necrotizing generalized vasculitis. This
disease in particular affects the upper respiratory tract and the kidneys.

Case Report:  This case report describes a 64 year old patient who presented with Wegener's granulomatosis. The
disease remained undiagnosed for a long period of time due to its non-specific symptoms, primary
a nonhealing wound of her right lower leg.

Conclusions: Early diagnosis of Wegener's granulomatosis allows rapid implementation of effective treatment
which can prevent the development of subsequent complications.
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Rdznorodnos$¢ manifestacii klinicznych ziarniniakowatosci Wegenera jako przyczyna trudnosci w prawidtowym rozpoznawaniu choroby

Tto

Ziarniniakowato$¢ Wegenera jest rzadkim schorzeniem sys-
temowym, charakteryzujacym si¢ martwiczym ziarniniako-
watym zapaleniem drobnych naczyn. Choroba przebiega
z zajeciem wielu narzadéw, ze szczegdlng predylekcja do
gbrnych i dolnych drég oddechowych oraz nerek. Ziarninia-
kowato$¢ Wegenera zwykle wystepuje miedzy 30 a 50 ro-
kiem zycia, nieznacznie czeSciej u kobiet. Etiologia tej jed-
nostki chorobowej nie jest do kofica poznana. Uwaza sie, ze
istotng role w patogenezie odgrywaja przeciwciala przeciwko
proteinazie 3, ktére moga aktywowac neutrofile, uszkadzaé
srédblonek naczyniowy, drogi oddechowe i nerki.
Kryteria diagnostyczne zostaly opracowane w 1990 roku
przez American College of Rheumatology. Nalezg do nich:
1. krwinkomocz - powyzej 5 erytrocytéw w polu widzenia
lub obecno$¢ wateczkéw erytrocytarnych;
2. zmiany widoczne w RTG Kklatki piersiowej - guzki, jamy
nacieki;
3. owrzodzenia btony Sluzowej jamy ustnej lub nosowej;
4. stwierdzenie w badaniu histologicznym zapalenia ziarni-
niakowego.
Spetnienie co najmniej dwéch z wymienionych kryteriéw po-
zwala na rozpoznanie ziarniniakowato$ciWegenera. Jednak
ze wzgledu na réznorodno$¢ objawéw, czesto niecharakte-
rystyczny poczatek, a takze rzadkie wystepowanie, czas od
pojawienia si¢ pierwszych objawéw do rozpoznania choroby
jest stosunkowo dlugi i wynosi przeci¢tnie 8-12 miesiecy.
Ziarniniakowato$¢ Wegenera jako uktadowa choroba na-
czyfi moze manifestowaé si¢ licznymi objawami ze strony
réznych uktadéw. Zakres objawéw zalezny jest od stopnia
rozwoju zapalenia naczyn. Mnogo$¢ objawéw w polaczeniu
z utajonym i niecharakterystycznym przebiegiem w poczat-
kowym okresie choroby przysparza licznych trudnosci dia-
gnostycznych. Schorzenie to moze przybiera¢ bardzo réz-
norodny obraz kliniczny, w zaleznoSci od ukfadu zajgtego
w najwiekszym stopniu i wielkoSci zmian martwiczych w je-
go obrebie [1]. Choroba zwykle rozpoczyna si¢ ogdlnym
oslabieniem, uczuciem zmeczenia, brakiem apetytu, utratg
masy ciata. Wystepuja goraczki, poty nocne, bdle miesni
i stawow [2]. Zwykle pojawiajg si¢ objawy ze strony gérnych
drég oddechowych (we wstepnej fazie choroby w 70% przy-
padkéw), ptuc (facznie w 90%) i nerek (tfacznie w 70%) [2].
Gléwnymi manifestacjami zajecia gérnych drég od-
dechowych sa: zaburzenia drozno$ci drég oddechowych,
owrzodzenia btony $luzowej, ropna lub krwista wydzieli-
na z drég nosowych, chrypka, zapalenie zatok przynoso-
wych i ucha Srodkowego niepoddajace si¢ konwencjonalne-
mu leczeniu. Mozliwe jest rowniez przebicie przegrody nosa,
zniszczenie chrzastki i koSci twarzoczaszki. Charakterystycz-
nym obrazem zajecia gornych drég oddechowych jest nos sio-
detkowaty [3]. Typowymi objawami z dolnych drég oddecho-
wych sa: kaszel, krwioplucie i dusznos¢. 1/3 chorych nie zgla-
sza zadnych dolegliwo$ci, pomimo obecno$ci zmian w obra-
zie radiologicznym. Diagnostyka obrazowa klatki piersiowej
wykazuje nacieki w plucach i rozpadajace si¢ guzki. U nie-

ktérych pacjentéw stwierdza si¢ krwioplucie z ostrg niewy-
dolnoscia oddechowa w przebiegu zapalenia ptucnych na-
czyn wlosowatych [4].

Opis przypadku

Pacjentka, lat 65, z przewlekla chorobg nerek, niedokrwisto-
Scia, nadciSnieniem te¢tniczym, niedoczynnoScia tarczycy le-
czong substytucyjnie, owrzodzeniem troficznym lewego pod-
udzia zostala skierowana do Kliniki Nefrologii Uniwersytetu
Medycznego w Lublinie celem diagnostyki przewlektej cho-
roby nerek. W przeszlosci pacjentka czesto chorowata na za-
palenia zatok, czesto takze miata uczucie zatkanych przewo-
déw nosowych. Chora od 5 lat byta nieskutecznie leczona
z powodu owrzodzenia lewego podudzia, ktérego obecnosé
wigzano z epizodem zakrzepicy zyt glebokich lewej konczy-
ny dolnej, jaki mial miejsce przed 20 laty.

W 2007 roku z powodu dokuczliwego bdlu lewego pod-
udzia i Scieficzenia skory chora zglosita si¢ do poradni na-
czyniowej. W zwiazku z podejrzeniem choroby zakrzepowo-
zatorowej zalecono rajstopy uciskowe. Leczenie okazalo si¢
nieskuteczne i pojawito si¢ trudno gojace sie¢ owrzodzenie,
a nastepnie martwica usuni¢ta samodzielnie przez pacjentke
w warunkach domowych.

W okresie 24.04.2010 - 1.05.2010 pacjentka przebywa-
fa w Oddziale Choréb Wewnetrznych. U chorej rozpoznano
ostre zapalenie oskrzeli, przewlekla niewydolnos¢ nerek, la-
godng niedokrwisto§¢ mikrocytarna, niedoczynno$¢ tarczy-
cy oraz obecno$¢ owrzodzenia podudzia lewego. W badaniu
USG jamy brzusznej stwierdzono torbiel o $rednicy 15 mm
w gérnym biegunie nerki prawe;j.

Zalecono dalsze leczenie ambulatoryjne, kontrole w po-
radni chirurgicznej oraz okresowa kontrol¢ poziomu moczni-
ka, kreatyniny i elektrolitéw (tab. reftppl).

W grudniu 2010 roku, badanie mikrobiologiczne hodowli
tlenowej wymazu z owrzodzenia lewego podudzia wykazato
obfity wzrost Staphylococcus aureus MSSA oraz Pseudomo-
nas aeruginosa. Zastosowano doustng i miejscowa antybioty-
koterapig, ktéra byla nieskuteczna.

W dniach 15.07 - 27.07 2011 roku pacjentka byla po-
nownie hospitalizowana na Oddziale Choréb Wewnetrznych,
gdzie zostala przyjeta z powodu niedokrwisto$ci mikrocytar-
nej. Badania dodatkowe wykazaly pogorszenie funkcji nerek
w poréwnaniu z poprzednig hospitalizacja (tabela 1). W ana-
lizie moczu stwierdzono obecno$¢ licznych erytrocytow wy-
tugowanych i pojedynczych §wiezych. Badanie radiologicz-
ne klatki piersiowej nie wykazato zmian w ptucach. W czasie
hospitalizacji chorej podano 2 jednostki koncentratu krwinek
czerwonych, a przy wypisie zalecono doustng suplementacje
zelaza, picie 1,5 ptynéw na dobg oraz okresowg kontrole po-
ziomu mocznika, kreatyniny, elektrolitéw i morfologii krwi.
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Tablica 1: Por6wnanie wynikéw badan laboratoryjnych podczas 2 kolejnych hospitali-
zacji

Badany parametr ‘ KWIECIEN 2010 LIPIEC 2011
Hb [g%] 10,7 7.4

Ht [%] 31,9 233

RBC [M/ul] 3,86 2,94

MCV [fl] 82,6 79,3

MCH [pg] 27,7 25,2
Mocznik [mg%] 43,1 111
Kreatynina [mg%] 1,8 4,68
Glikemia przygodna [mg%] 1334 Brak danych
Glikemia na czczo [mg%] 115 Brak danych

W marcu 2012 roku Pacjentka zostala przyjeta do Klini-
ki Nefrologii SPSK4 w Lublinie celem diagnostyki i leczenia
poglebiajacej si¢ niedokrwistosci, wysokich warto$ci azote-
mii oraz utrzymujacego si¢ owrzodzenia lewego podudzia.
Rozpoznano wtedy przewlekia niewydolno$¢ nerek w sta-
dium 5 (tab 4). Ponadto w badaniu ogélnym moczu stwier-
dzono biatkomocz (100 mg/dl) oraz obecno$¢ erytrocyturii
(tab 2). Po wykluczeniu niedoboru zelaza pacjentka zosta-
Ta zakwalifikowana do leczenia erytropoetyng w programie
przeddializacyjnym. W trakcie diagnozowania niedokrwisto-
Sci i zbierania doktadnego wywiadu chora przyznata si¢ do
czestych, niewielkich krwawien z nosa.

Tablica 2: Wyniki analizy laboratoryjnej moczu z marca 2012 r.

PrzypadkiMedyczne.pl

Badany parametr Wynik badania Wartosci referencyjne
Nablonki plaskie nieliczne w p.w. pojedyncze
Leukocyty 15-20 w p.w. 0-3wp.w.
Erytrocyty Swieze 20-25w p.w. 0-2wp.w.
Erytrocyty cz. wylu-  3-5wp.w. 0-2wp.w.
gowane

Erytrocyty wylugowa-  5-10 w p.w. 0-2wp.w.
ne

Wateczki szkliste 1 cokp.w. 0-2wp.w.
Wateczki ziarniste 1 w prep. nieobecne
Bakterie dos¢ liczne w p.w.  nieobecne
Pasma Sluzu nieliczne w p.w. nieobecne
Cigzar wlasciwy 1,020 1,012 - 1,026
pH 55 4,6-8,0
Biatko 100 mg/dl 10 mg/dl

Celem dalszej diagnostyki zmian laboratoryjnych wska-
zujacych na powazng chorobe nerek, nawracajacych krwa-
wienl z nosa i obecno$¢ niegojacego si¢ owrzodzenia pobrano
badania na oznaczenie pozioméw przeciwcial c-ANCA oraz
p-ANCA (tab. 3).

Tablica 3: Wyniki oznaczania poziomu przeciwcial antycentromerowych

STYCZEN

Badane MARZEC Zakres

przeciwcialo 2012 2013 referencyjny
c-ANCA (PR-3) 524 6,4 <20 (-), >30 (+)
(N69) [U/ml]

p-ANCA (MPO) 3,515 3,0 <20 (-), >30 (+)

[U/ml]

W wymazie z owrzodzenia podudzia wykazano obec-
no$¢ bakterii Escherichia coli oraz Pseudomonas aerugino-

sa. Oba szczepy wrazliwe na Imipenem, Meropenem, Ami-
kacyne i Kolistyne. Pacjentka otrzymala antybiotyk zgodnie
Z posiewem.

Po otrzymaniu dodatniego wyniku badania c ANCA cho-
rg poddano kolejnej hospitalizacji w kwietniu 2012 celem
dalszej diagnostyki zapalenia naczyi. Zalecono konsultacje
laryngologiczna, ktéra wykazala duzy ubytek przegrody no-
sa oraz guzek o fagodnych obrysach na btonie §luzowej po-
liczka prawego. U chorej stwierdzono réwniez niedroznos$c
kanalika nosowo tzowego po stronie lewej. Badanie radiolo-
giczne zatok wykazalo przyScienne zacienienie w prawej za-
toce szczekowej (zdj. 1). Celem poglebienia diagnostyki wy-
konano badania CT klatki piersiowej (zdj. 2 i 3). HRCT ptuc
ujawnito drobne zwapnienia weztowe w weZle chtonnym po-
dostrogowym i prawej wne¢ce, drobng induracje migzszowa,
3 guzki podoplucnowe, skape pasmowate zwldknienia zlo-
kalizowane nadprzeponowo oraz pojedyncze drobne putapki
powietrzne w ptatach dolnych. Po konsultacji hematologicz-
nej wykluczono u pacjentki zmiany o charakterze dyskrazji
plazmocytarnej w tym szpiczaka mnogiego.
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Rysunek 1: Zdjecie zatok przynosowych pacjentki
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Rysunek 2: Zdjecie przegladowe CT klatki piersiowej w projekcji PA
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Rysunek 3: Zdjecie przegladowe CT klatki piersiowej w projekcji bocznej

Na podstawie obrazu klinicznego i obecnosci przeciwciat
c-ANCA postawiono rozpoznanie ziarniniakowatosci Wege-
nera. W leczeniu zastosowano dozylne wlewy metylopred-
nizolonu (500 mg przez 3 dni) z kontynuacja leczenia pred-
nizonem doustnie 25 mg/dobe, podano takze pierwszy puls
cyklofosfamidu w dawce 400 mg. Chora dobrze tolerowala
leczenie i w stanie stabilnym zostata wypisana do domu.

W czerwcu 2012 r. chora byla ponownie hospitalizowa-
na celem oceny efektéw leczenia. Stwierdzono zmniejszenie
owrzodzenia, a pacjentka zgltosila poprawe samopoczucia.

W oparciu o wyniki badan laboratoryjnych stwierdzono
niestety progresje przewleklej choroby nerek (tab. 4). Z po-
wodu zaostrzenia niewydolnoSci nerek zaniechano leczenia
endoksanem. Kontynuowano natomiast doustng sterydotera-
pie (Encorton), ktérej skutki uboczne powoli stawaly si¢ wi-
doczne. Wystapit istotny wzrost masy ciala, rozwinat si¢ ba-
woli kark, i nietolerancja glukozy. Jednoczes$nie bylta nie-
znaczna poprawa parametrow morfologii krwi. Badanie USG
przegladowe jamy brzusznej ujawnilo zmniejszenie rozmia-
réw obu nerek oraz zatarcie ich struktury korowo-rdzeniowej
z hypotonig brodawek bez zastoju i cech kamicy. Zadecy-
dowano o konieczno$ci przygotowania pacjentki do leczenia
nerkozastepczego.

4.07.2012 wytworzono przetoke dializacyjng w lewym dole
fokciowym.

W styczniu 2013 chora rozpoczeta leczenie dializacyjne z po-
wodu postepujacej przewleklej niewydolnosci nerek (tabe-
la 4). Na podstawie podwyzszonych wartosci glikemii przy-
godnej (143 mg/dl) oraz hemoglobiny glikozylowanej (6,5%
przy normie 6,0%) rozpoznano u pacjentki cukrzyce poste-
rydowg i rozpoczgto insulinoterapi¢. Stwierdzono catkowi-
te wygojenie rany na podudziu. Wobec uzyskania ujemnych
wynikéw oznaczen poziomu przeciwcial c-ANCA (tab. 3)
zredukowano dawke Encortonu do 5 mg na dobe.

Tablica 4: Poréwnanie wynikéw badan laboratoryjnych

Badany MARZEC  CZERWIEC STYCZEN
parametr 2012 2012 2013

Hb [g%] 9,0 10,2 9,2

Ht [%] 26,1 30,9 274

RBC [M/ul] 3,01 3,45 2,97
Mocznik [mg%] 1334 217,6 228,2
Kreatynina [mg%] 3,8 49 6,2

eGFR 12,1 9,6 7,2

[1 ml/min/1.72m?]

Diagnostyka

W diagnostyce ziarniniakowatoSci Wegenera wykonuje si¢
oznaczanie przeciwcial c-ANCA, ktérych obecnosé stwier-
dzana jest w 80 - 90%. Dodatni wynik badania w polaczeniu
z typowym obrazem klinicznym upowaznia do rozpoznania
choroby bez potwierdzenia histopatologicznego [5]. I tak tez
bylo w tym przypadku.

Dyskusja

Woezesne zajecie nerek moze przebiega¢ bezobjawowo. Wy-
stepuje u okoto 85% chorych z ziarniniakowatoscia Wegenera
i stanowi wyraz uogdlnienia procesu chorobowego [6]. Moze
manifestowac si¢ takze ostrg niewydolnoscig nerek lub obja-
wami kiebuszkowego zapalenia nerek (KZN). Moze ono we
wezesnej fazie charakteryzowac si¢ jedynie zmianami w ba-
daniach laboratoryjnych moczu (proteinuria, erytrocyturia,
waleczki erytrocytarne), ale w miar¢ trwania choroby czesto
rozwija si¢ przewlekta niewydolno$¢ nerek. Opisano réwniez
przypadki gwaltownie postepujacego kiebuszkowego zapale-
nia nerek z nastepujaca w krétkim czasie niewydolnoScia ne-
rek. Stwierdzenie u naszej chorej nieprawidtowosci w anali-
zie moczu i parametrach wydolnoSci nerek i pomimo tego nie
podjecie dalszej diagnostyki skutkowato rozwojem niewy-
dolnosci nerek i wykryciem jej dopiero w stadium zaawan-
sowanym.

W ziarniniakowatoSci Wegenera zmiany skorne wystepu-
ja w 5-10% przypadkéw. Moga mie¢ charakter guzkéw, ru-
mienia, krost z centralng martwica, brunatnych przebarwien,
zmian guzkowo-martwiczych i owrzodzen [1]. U opisywa-
nej pacjentki owrzodzenie podudzia bylo przez dlugi czas
gléwna manifestacjg choroby. Owrzodzenie podudzia nie jest
objawem patognomonicznym ziarniniakowato$ci Wegenera.
Moze by¢ ono objawem wielu choréb, najczgsciej niewy-
dolnosci zylnej [7]. Z tego powodu u pacjentki zastosowano
kompresjoterapi¢ i w poczatkowym okresie leczenia nie byta
ona diagnozowana w kierunku zapalenia naczyn.

Przebieg choroby u opisywanej pacjentki jest niecharak-
terystyczny. Objawem, wysuwajagcym si¢ na pierwszy plan
w przedstawionym przypadku bylo owrzodzenie podudzia
utrzymujace si¢ przez 5 lat. Istnieja dane, wskazujace na to,
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ze nieleczona choroba umozliwia przezycie okoto 5 miesie-
cy, a az okoto 80% chorych umiera w ciggu roku [8].

Zastosowanie leczenia immunosupresyjnego (glikokorty-
kosteroidy + endoksan) doprowadzito do wyleczenia owrzo-
dzenia ale nie poprawilo funkcji nerek. Wysokie poziomy
glikemii (tab. 1) stwierdzane u pacjentki podczas leczenia
sa prawdopodobng konsekwencjg zastosowanej kortykotera-
pii [2].

U pacjentki wykonano zdjecie rentgenowskie zatok, jed-
nak wedlug obecnych wytycznych Europejskiego Towarzy-
stwa Rynologicznego odchodzi si¢ od wykonywania rtg zatok
na rzecz tomografii komputerowej, ktora jest najbardziej pre-
cyzyjng metoda diagnostyczng proceséw chorobowych to-
czacych sie w zatokach [9].

W dalszym postepowaniu nalezy zastanowi¢ si¢ nad me-
toda leczenia nerkozast¢pczego. Obecnie pacjentka jest le-
czona hemodializami, co jest ucigzliwe dla organizmu oraz
wiaze si¢ ze skréceniem Sredniej dtugosSci zycia w stosun-
ku do chorych leczonych transplantacyjnie [10]. W zwiaz-
ku z tym nalezy rozwazy¢ mozliwo$¢ przeszczepienia ner-
ki. Badania kliniczne wykazaty korzystno$¢ takiego lecze-
nia u pacjentéw z chorobami autoimmunizacyjnymi, takimi
jak SLE, ziarniniakowato$¢ Wegenera oraz inne schorzenia
przebiegajace z obecnoScia przeciwciat ANCA w surowicy
[11, 12]. Transplantacja nerki powoduje redukcje czestotli-
wosci zaostrzefi nawet o 80%. Nawr6t choroby podstawowe;j
stwierdza si¢ tylko u okolo 17% biorcéw przeszczepu z po-
wodu ukladowego zapalenia naczyii zwigzanego z ANCA
(AAV) [13]. Dla poréwnania, liczba zaostrzen u pacjentéw
dializowanych jest wigksza i dotyczy okoto 50% chorych, co
moze odpowiada¢ od 0,09 do 0,3 epizodu na pacjenta rocz-
nie [14]. Wazne jest, aby transplantacja zostala przeprowa-
dzona w okresie remisji [15].

Odrebng kwesti¢ stanowi dobranie odpowiedniego spo-
sobu immunosupresji po transplantacji. Badania wykazaly,
ze nie istnieje optymalny schemat leczenia immunosupre-
syjnego, ktéry zapobiegalby nawrotom AAV. Ponadto, ana-
liza 378 pacjentéw, u ktérych wykonano przeszczep nerki
z powodu ziarniniakowato$ci Wegenera wykazata, ze stoso-
wanie mykofenolanu mofetylu w protokole immunosupresyj-
nym (aktualnie najbardziej powszechnego w transplantolo-
gii) wigzalo si¢ ze znacznie zwigkszong czestotliwoscia na-
wrotéw w poréwnaniu z azathiopryng [16].

Nasza chora jest aktualnie w trakcie przygotowywania do
zgloszenia do Krajowej Listy Oczekujacych.

Inne nietypowe przypadki ziarniniakowatosci
Wegenera

W literaturze opisano przypadki nietypowego przebiegu ziar-
niniakowatoSci Wegenera, jak przypadek 46-letniej kobiety
z utrzymujacym si¢ od czterech miesiecy przewleklym za-
paleniem ucha Srodkowego, opornym na antybiotykoterapie
oraz licznymi cieniami okraglymi uwidocznionymi na radio-
gramie klatki piersiowej [17]. Przyktad tej pacjentki poka-
zuje, ze w sytuacji dlugo utrzymujacego si¢ zapalenia ucha

Srodkowego u dorostej osoby, nie ustepujacego po leczeniu
antybiotykami nalezy wzia¢ pod uwage takze ziarniniakowa-
to$¢ Wegenera jako jedna z potencjalnych przyczyn.

Choroba, poza typowymi lokalizacjami, takimi jak gérne
i dolne drogi oddechowe oraz nerki moze zajmowac réwniez
nietypowe dla siebie miejsca jak na przyklad gatka oczna.
Znane jest zajecie oka w przebiegu ziarniniakowatoSci We-
genera, ktére bylo wynikiem bardzo duzej aktywnosci cho-
roby [18]. Przypadek ten wskazuje jak wazna jest szybka
i prawidiowa diagnostyka oraz odpowiednio wczesne wdro-
Zenie leczenia, uniemozliwiajgcego powstanie nieodwracal-
nych zmian w narzadzie wzroku.

Nie nalezy zapominaé takze o $miertelnych powikla-
niach ziarniniakowato$ci Wegenera. W polskim piSmiennic-
twie opisany zostal przypadek zgonu pacjentki w mecha-
nizmie nagtego pekniecia wolnej komory serca z tampona-
da [19]. Badania kliniczne [20] wykazaly, ze chorzy z ziar-
niniakowato$ciag Wegenera maja zwickszone ryzyko niedo-
krwienia mie$nia sercowego takze w sytuacji, gdy wczeSniej
nie wystepowaly u nich objawy kardiologiczne. W zwiaz-
ku z tym u pacjentéw z czynng postacig choroby duze zna-
czenie maja szczegélowe badania mig¢Snia sercowego, ta-
kie jak: echokardiografia, echokardiografia przezprzetykowa
oraz rezonans magnetyczny serca z kontrastem bez wzgledu
na obecno$¢ lub brak objaw6éw kardiologicznych [21].

Istnieja réwniez przypadki ziarniniakowato$ci Wegene-
ra w ktérych nie wykrywa si¢ dodatniego miana przeciwciat
c-ANCA, co pokazuje, ze brak tych przeciwcial nie moze
by¢ podstawa do jednoznacznego wykluczenia choroby a du-
Ze znaczenie ma obserwacja obrazu klinicznego oraz badania
dodatkowe takie jak: badanie moczu, badania obrazowe ptuc
(HRCT przy braku zmian w obrazie RTG) oraz biopsja ma-
teriatu tkankowego [22].

Warto zwrdci¢ uwage rowniez na fakt, ze ziarniniako-
wato$¢ Wegenera nie jest wylacznie chorobg oséb doro-
stych. Opisano kilka przypadkéw wystapienia tego schorze-
nia u dzieci [23]. W zwigzku z tym wskazana jest szcze-
gblna czujnosé lekarzy pediatréw, zwlaszcza w przypadkach
schorzen opornych na leczenie, ktérych objawy odpowiadaja
wspomnianej jednostce chorobowe;j.

Whnioski

1. Rozpoznanie zapalenia naczyn przysparza trudnosci dia-
gnostycznych ze wzgledu na nieswoisto$¢ objawow.

2. Dolegliwosci ze strony gérnych drég oddechowych wy-
stepujace u pacjentki byly przez dlugi czas lekcewazone
przez lekarzy co w konsekwencji doprowadzilo do trwa-
fego uszkodzenia przegrody nosa. Wczesniejsze wdroze-
nie diagnostyki laryngologicznej mogloby pozwoli¢ na
szybsze rozpoznanie choroby.

3. Brak efektu terapeutycznego diugotrwalego leczenia
owrzodzenia powinien skloni¢ lekarza prowadzacego do
poszerzenia diagnostyki i poszukiwania innych przyczyn
dolegliwosci.
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Brak wczesnego rozpoznania choroby nerek skutkuje
progresja choroby nerek i ujawnieniem si¢ jej dopiero
w stadium zaawansowanym.
Immunosupresyjne leczenie moze doprowadzi¢ do usta-
pienia niektérych zmian pozanerkowych, ale nie gwaran-
tuje poprawy funkcji nerek.

Podzigkowania

Sktadamy serdeczne podziekowania dr n. med. Iwonie Bara-
nowicz - Ggszczyk za udzielong nam pomoc i wsparcie pod-

czas powstawania niniejszego artykutu.

Bibliografia

1.

Nowak K., Dutkiewicz W., Icek W. et al. A case of cardiac
rupture in Wegener*s granulomatosis. Kardiochir. Torakochir.
Pol., 4:500-3, 2011.

Szczeklik A. Choroby wewnetrzne. Wydawnictwo Medycyna
Praktyczna, Krakéw, 2011. ISBN 978-83-7430-289-0.
Benendo-Kapuscifiska B., Swiecicka D., Wojciechowski A.
et al. Ziarniniakowato§¢ Wegenera - obraz kliniczny, rozpozna-
nie, metody diagnostyczne. Pol. Prz. Radiol., 65:57-61, 2000.
Kruk Zalewska J., Ttustochowicz W. Wielka Interna, wolu-
men 9, rozdzial: Zapalenia matych naczyi, strony 192-213.
Medical Tribune, Warszawa, 2010.

Tarasewicz A., Bullo B., Majewski A. et al. Trudnosci tera-
peutyczne u pacjentki z ziarniniakowatoscia wegenera leczo-
nej przewlekle hemodializami - opis przypadku. Forum Nefrol,
5(1):44-51, 2012.

Ksiazek A., Rutkowski B. Nefrologia, wolumen 1. Wydawnic-
two Czelej, 2004. ISBN 83-89309-36-X.

Stowiniski P., Krosny T., Raciborski W. et al. Wspdtczesne po-
glady na powstawanie i leczenie zylnych owrzodzen podudzi.
Post. Nauk Med, s3:27-34, 2012.

Pitsch T., Grzanka A., Legaszewski T. et al. Ziarniniakowa-
to$¢ Wegenera maskowana objawami przewleklego alergiczne-
go niezytu nosa. Alergia Astma Immunol, 9(4):209-12, 2004.
Klasyfikacja  zapalefi zatok przynosowych i zale-
cenia  Europejskiego Towarzystwa Rynologicznego.
http://www.otolaryngologia.org.pl/orl2/pdf/zalecenia_rynolo-
gia.pdf, 2013.

10. Beth Israel Deaconess Medical Center. The Benefits of Trans-
plant versus Dialysis. http://www.bidmc.org/Centers - and -
Komentarz:

11.

12.

13.

14.

15.

19.

20.

21.

22.

23.

. Geetha D., Seo P.

Departments/Departments/Transplant - Institute/Kidney/The -
Benefits - of - Transplant - versus - Dialysis.aspx, 2013.
Haubitz M., Kliem V., Koch K.M. et al. Renal transplantation
for patients with autoimmune diseases: Single-Center Expe-
rience with 42 patients. Transplantation, 63(9):1251-7, 1997.
Allen A., Pursey C., Gaskin G. Outcome of renal replacement
therapy in antineutrophil cytoplasmic antibody-associated sys-
temic vasculitis. J Am Soc Nephrol, 9(7):1258-63, 1998.
Nachman P.H., Segelmark M., Westman K. et al. Recurrent
ANCA-asociated small vessel vasculitis after transplantation:
A pooled analysis. Kidney Int, 1999:1544-50, 56.

Haubitz M., Koch K.M., Brunkhorst R. Survival and vasculitis
activity in pacjent with end stage renal disease due to Wegener’s
granulomatosis. Nephrol Dial Transplant, 13:1713-18, 1998.
Gera M., Griffin M.D., Specks U. et al. Recurrence of
ANCA-associated vasculitis following renal transplantation in
the modern era of immunosuppression. Kidney International,
71:1296-1301, 2007.

Renal transplantation in the ANCA-
associated vasculitides. Am J Transpl, 7:2657-62, 2007.

. Zimmerman-Goérska 1., Tuchocka-Piotrowska A. 46-letnia ko-

bieta z przewleklym zapaleniem ucha Srodkowego, ropna wy-
dzieling z nosa i licznymi cieniami okragtymi w plucach. Me-
dycyna Praktyczna, 1, 2006. ISSN 0867-499X.

. Majewski D., Puszczewicz M., Zimmermann-
Goérska 1. et al Przebieg ziarniniaka Wege-
nera z zajeciem gatki ocznej - opis przypadku.

http://elsevier.pl/store/article_file/357%E2%80%8E, 2013.
Nowak K., Dutkiewicz W., Icek W. et al. Przypadek peknigcia
mig¢$nia sercowego w przebiegu ziarniniaka Wegenera. Kardio-
chirurgia i Torakochirurgia Polska, 4:500-3, 2011.

Forstot J.Z., Overlie P.A., Neufeld G.K. et al. Cardiac compli-
cations of Wegener granulomatosis: a case report of comple-
te heart block and review of the literature. CSemin Arthritis
Rheum, 10:148-54, 1980.

Mavrogeni S., Manoussakis M.N., Karagiorga T.C. et al. De-
tection of coronary artery lesions and myocardial necrosis by
magnetic resonance in systemic necrotizing vasculitides. Arth-
ritis Rheum, 61:1121-9, 2009.

Grabicki M., Brajer B., Batura-Gabryel H. 34-letnia pacjentka
z c-ANCA ujemng, uogé6lniong manifestacjg ziarniniaka Wege-
nera - opis przypadku. Przewodnik Lekarski, 1:20-3, 2007.
J6zwiakowska M., Tuszkiewicz-Misztal E., G6érnicka G. Ziar-
niniakowato§¢ Wegenera - opis przypadku. Przeglgd Pedia-
tryczny, 35(4):234-40, 2005.

Dolegliwosci ze strony gérnych drég oddechowych diugo lekcewazone, zaréwno przez pacjentke, jak i lekarzy do-
prowadzity do trwatego uszkodzenia przegrody nosa. Wczesniejsza diagnostyka laryngologiczna mogtaby zaowocowac
weze$niejszym rozpoznaniem zapalenia naczyni. Co prawda rézni sg pacjenci i nie zawsze sg Swiadomi objaw6w, na-
tomiast lekarz powinien widzie¢ calego chorego z jego objawami i wiedzac, Ze najczesciej objawy choroby Wegenera
dotycza gérnych drég oddechowych powinien byt go skierowaé na konsultacje laryngologiczng. Ponadto w przypadku
podejrzenia patologii w obrebie nosa i zatok przynosowych powinna by¢ zawsze wykonywana tomografia komputerowa

w trzech projekcjach.
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