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Primaarne siusteemne vaskuliit - Wegeneri
granuvlomatoos. Haigusjuhu kirjeldus ja

lohiivlevaade haigusest
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Wegeneri granulomatoos, diagnostika ja diferentsiaaldiagnostika, ravi

31-aastasel mehel tekkis 2004. aasta kevadel pisiv
ninakinnisus. Samal ajal markas ta vasakul élal
piirdunud sinakas-illat laiku. Sama aasta novembris
hakkas patsient tundma valu otsmiku piirkonnas.
Perearst madras raviks gentamitsiinisistid lihase-
siseselt. Vaatamata ravile j&i pisima otsmikuvaly,
lisandus pearinglus ja rohke kollakas eritus ninast.
Patsient hospitaliseeriti kérvakliinikusse, kuna eel-
nevalt tehtud nina kérvalkoobaste ilesvattel leiti
pdsk- ja otsmikukoobaste varjustus. Haiglas tehtud
kompuutertomograafilisel (KT) vuringul ilmnes
otsmikuurke, ilalduaurke, etmoidaalrakustiku ja
Ulemiste ninakaikude varjustus ning otsmikuurke
sisekontuuri ebatasasus ja paksenemine. Diag-
noositi kroonilist sinusiiti ja teostati FESS-operat-
sioon (p&skkoopa funktsionaalne endoskoopiline
avamine ja etmoidektoomia). Operatsioonil leiti
granulomatoosne veritsev kude, mis tditis etmoid-
rakustiku. Histoloogilisel uuringul diagnoositi krooni-
line polipoosne sinusiit nekroosi ja rohke fibroosiga.
Haigele ordineeriti antibakteriaalne ravi ja ta kirjutati
koju. Kodus olles jgi pisima peavalu ja pearinglus,
kahe nédala méédudes operatsioonist kujunes sil-
made Umbruse turse ja iiveldus ning oksendamine.

Haige pdérdus erakorralise meditsiini osakonda.
Meningiidi kahtlusel tehti lumbaalpunkisioon.
Liikvori leid oli normis, KT-uuringul oli varasema
vuringuga vérreldes nina kérvalkoobaste leid
diinaamikata, kuid intrakraniaalselt tulid esile
Shukesed vedelikukogumid subduraalselt. Patsient
hospitaliseeriti uuesti kdrvakliinikusse. Kuna psisid
peavaly, iiveldus ja oksendamine, tehti magnet-
resonantstomograafiline (MRT) uuring, mille alusel

kahtlustati subduraalset empieemi ja haige suunati
ravile narvikliinikusse.

Kliinilisel uuringul ilmnesid laugude turse ja pais-
papillid. Vereanaliisil leiti SR 70 mm/t, CRV 16
mg/|, HIV-est oli negatiivne. Liikvori mikroskoopiline
ja bakterioloogiline leid olid normis. Infektsionisti
soovitusel madrati patsiendile antibakteriaalne
ravi: tsefotaksiimi 2 g x 6 &épdevas veenisiseselt
ja metronidasooli 500 mg x 2 86pdevas. Umbes
nédala méédudes haige seisund ei paranenud.
Teostati korduvalt KT-ja MRT-uuring ning diagnoositi
pahhimeningiiti ja ajuturset (vt jn 1). Raviskeemi
lisati prednisoloon 50 mg x 2 83pé&evas. Konsiiliumi
otsusega peeti ajukelmepdletikku sekundaarseks

Joonis 1. MRT-uuring. Niha paksenenud, intensiivselt kont-
rasteeruv kévakelme mélema hemisfdri kohal.
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Tabel 1. WG diagnostilised kriteeriumid

Kriteerium

Kliinilised tunnused

Nina- voi suuddne pdletik

Rindkere réntgenuuring

Uriini anallitis

Biopsia

Diagnoosiks vajalik 2 kriteeriumi olemasolu

valulike voi valutute haavandite teke suus ja/voi verine/madane voolus ninast
suurenenud limfisdimed, infiltraadid

mikrohematuuria (>5 erutrotstti) voi erttrotstittide silindrid

granulomatoosne pdletik arteri seinas vdi arteriooli peri- voi ekstravaskulaarsel alal

tingituna nina kérvalkoobaste pdletikust ja haige
suunati operatiivseks raviks tagasi kérvakliinikusse.
Otsmikuurkest eemaldatud materiali histoloogilisel
vuringul ilmnesid kroonilise ja dgeda péletiku tunnu-
sed hiidrakulise ja eosinofiilse komponendiga, koe
nekroos ning veresoonte haaratus - vaskulit.

Operatsiooni jdrel jatkus antibakteriaalne ja
hormoonravi: prednisoloon 50 mg pé&evas. Haige
seisund paranes, peavalu ja pearinglus taandusid.
Pisima jéi periorbitaalne turse.

Veebruaris 2005 suunas perearst haige nefroloogi
konsultatsioonile, kuna kahtlustas nefriiti. Nefroloog
nefriidi diagnoosi ei kinnitanud ja haige suunati nina
karvalkoobaste kordusoperatsioonile. Operatsioonil
véetud materjali histoloogilisel vuringul tuvastati
poletikuline granulatsioonkude rohke nekroosiga
ning veresoonte vahel olid nghtavad Langhansi
hiidrakud. Kirjeldatud leiu alusel v&is kahtlustada
Wegeneri granulomatoosi (WG).

Foto. Haige Wegeneri granulomatoosiga. Laugude
ja silmaimbruse turse.
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Maértsis 2005 hospitaliseeriti haige sisekliiniku
reumatoloogia osakonda. Ta kurtis ninahingamise
takistust, véisimust ja jduetust. Haige silmalaud olid
lillaka varjundiga, tursunud (vt foto), vasakul &lal
oli piirdunud sinakas-lillaka vérvusega infiltreerunud
ala méétmetega 6 x 7 cm. Tehti vereanaliiis: SR
83 mm/t, CRV 35 mg/|, kreatiniin 74 umol/I,
leukotsiitide valem normis. Uriini analijisil olid
néhtavad eritrotsiiidid, valgusisaldus oli suurene-
nud - 0,24 g/|. Kopsude KT-uuringul olid néhtavad
suurenenud limfisdlmed mediastiinumis. Naha
bioptaadi uuringul diagnoositi panvaskuliiti - pdris-
naha sigavates kihtides paiknevate véikese ja
keskmise kaliibriga veresoonte pdletikku. Seerumi
vuringul neutrofiilivastaste antikehade suhtes
(ANCA) ilmnes atiipilise ANCA tiitri tdus. Nina-
neelulima bakterioloogilisel analiisil tuvastati
Staphylococcus aureus. Kliiniliste ja laboratoorsete
andmete alusel vormistati reumatoloogia osakon-
nas diagnoos: Wegeneri granulomatoos
(generaliseerunud vorm, hingamisteede ja naha
kahijustus, nefriit, ANCA-positiivne). Sekundaarne
lemiste hingamisteede bakteriaalne infektsioon.

Raviks ordineeriti metiilprednisolooni 1 mg/kg
péevas ja tsiklofosfamiidi 2 mg/kg p&evas. Hingamis-
teede infektsiooni ravi jatkus klaritromitsiiniga
(500 mg x 2 pdevas). Antibiootikumi valikul l&htuti
S. aureus'e antibiootikumitundlikkusest.

Raviga haige seisund paranes, vaevused ja
periorbitaalne turse taandusid. Vere pélefikunditajad
ja uriini valgusisaldus ning mikrohematuuria taandu-
sid. Ravi jatkus ambulatoorselt metiiilprednisolooni
ja tsiiklofosfamiidiga.

Novembris 2005 oli haige heas seisundis ja
t66veimeline.

Wegeneri granulomatoos (WG) on primaarne
sisteemne hiidrakuline véikesi ja keskmisi veresooni



haarav vaskuliit (1, 2). Haiguse etioloogia ei ole
selge. Tegemist on harva esineva haigusega, mille
esinemissagedus 100 000 inimese kohta on USA
andmetel 3, Suurbritannia andmeil 0,85 juhtu (3).
Mehed ja naised haigestuvad vérdse sagedusega.
Haigestunute keskmine vanus on 41 a, 16% haiges-
tunutest on lapsed.

WG diagnostilised kriteeriumid on kokku lepitud
ja kasutusel 1990. aastast (4). Haigus véib kulgeda
paiksete ndhtudega, aga ka generaliseeruda ning
haiguse vorm haigestumise kestel muutuda (5).
Tabelis 1 on toodud WG diagnostilised kriteeriu-
mid. Haigus haarab mitmeid elundisisteeme ja
kliiniline pilt véib olla varieeruv ning mitmekesine.

Ulemised hingamisteed ja kérvad on
haaratud 9% juhtudest. Iseloomulik on sinusiidi
kliiniline pilt, haavandid ninas. Vaib kujuneda ka
nina vaheseina perforatsioon, keskkérvapéletik.
Vaivad areneda granuloomid trummikilel ja esi-
neda kuulmise langust.

Kopsukahijustus véib WG korral ligi kolman-
dikul juhtudel kulgeda simptomiteta. Kopsude radio-
loogilisel vuringul (réntgeniilesvate, KT) on tiupiliseks
leiuks |imfislmede suurenemine, véivad esineda
ka infiltraadid (6). Diferentsiaaldiagnostiliselt tuleks
arvestada kopsu nii primaarsete kui ka metastaatiliste
kasvajate véimalusega.

Silmakahjustust iseloomustab WG korral
silma erinevate struktuuride granulomatoosne péle-
tik. Vaib esineda ka vérkkesta veresoonte kahjustus.
Sagedasti esinevad granuloomid retrobulbaarselt,
p&hjustades proptoosi, siimaliigutajanérvide véi ka
ndgemisndrvi kahjustust. MRT-uuringul on muutused
retrobulbaarses koes hdésti néhtavad (6, 7).

Luu-, liigese- ja lihasesiisteemi kahjustus
esineb kuni 25%-| WG-haigetest mitteerosiivse
artfriidina v&i mialgiana.

Nahakahjustus kulgeb haavanditega, infilt-
raatidega, ka paapulite ja vesiikulitega.

Nérvisisteemi kahjustus esineb kuni
pooltel WG-haigetel. Sagedamini kulgeb see
neuropaatiandhtudega. Sagedasti on haaratud
aju kévakelme, harvem pehmekelme ja ajukude.
K&vakelme haaratus protsessist on hésti nghtav KT-

v&i MRT-uuringul, iseloomulik on kévakelme pak-
senemine ja intensiivne kontrasteerumine kontrast-
ainega (8, ?). Harvem on kirjeldatud granuloome
v&i verdumisi ajukoes.

Sooletrakti simptomitest on WG korral
kirjeldatud kéhuvalu ja -lahtisust, verejooksuy,
perianaalseid haavandeid, aga ka égedale pank-
reatiidile v&i soole perforatsioonile iseloomulikke
kliinilisi néhte.

Urogenitaalsiisteemi haaratuse korral vaib
esineda hemorraagilise tsistiidi, prostatiidi, orhiidi
v&i epididimiidi kliiniline pilt.

Nefriit on sage WG korral esinev sindroom.
Nefriidi kujunemine viitab haiguse halvale prog-
noosile: ravita juhtudel halveneb neerufunktsioon
kiiresti (1) jo see on signaaliks haiguse agressiivse
ravi vajadusele.

Immunoloogilised uuringud on abiks WG
diagnoosimisel, eeskétt seerumi ANCA fiitri mé&dra-
mine; c-ANCA tiitri tdus esineb ligi 0% WG-haigetest
ja on 80-90% juhtudest spetsiifiline. p-ANCA fiitri tdus
leitakse seevastu kuni 10% WG-haigetest. Uldiselt
sdltub ANCA leid haiguse vormist, akfiivsusest ja
kestusest. Silmas tuleb pidada ka seda, et 10-20%
WG-haigetest on ANCA negatiivne (1).

Ravi saltub haiguse vormist. Generaliseerunud
vormide korral kasutatakse ravis glikokortikoide
(GK) koos tsiiklofosfamiidiga (CY). Kasutusel on
erinevad raviskeemid: CY suu kaudu, lisaks GK
veenisiseselt vdi CY intravenoosselt pulssravina,
lisaks GK. Malemad raviskeemid toimivad tdhusalt
(10, 11). Haiguse remissiooni jgrel tuleb CY-ravi
iéitkata veel 1 aasta véltel. Raviefekti saavutamisel
vihendatakse aegamédda GK annust ja ravi
glikokortikoidiga I8petatakse 6-9 kuu méddumi-
sel. Remissioonijdrgsete dgenemiste drahoidmiseks
ordineeritakse metotreksaati véi asatiopriini.

WG-haigetel on sagedasti leitud S. aureus't nina-
neeluruumis ja neil on sagedasti Glemiste hingamis-
teede infektsioonid. Arvatakse, et WG aktiivsus on
seotud hingamisteede infektsioonidega (5). Kirjan-
duses soovitatakse WG-haigetele infektsioonide
&rahoidmiseks perioodilisi trimetroprimi ravikuure
koos sulfametoksasooliga.
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Prognoos on t&sine. Raviga on véimalik saavu-
tada haiguse téielik remissioon. Ravimata juhtudel
on suremus suur (ile 90%).

Kokkuvétteks
WG véib avalduda paljudes erinevates vormides.
Haiguse diagnoosimine véib olla véga keerukas,
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Primary systemic vasculitis - Wegener' s granulomatosis: a case report and short overview

A thirty-one-year-old male patient had been diagnosed
with chronic sinusitis in spring 2004. Antibiotic treatment
had been ineffective and surgical treatment was sug-
gested. Histological investigation revealed necrotizing
sinusitis with fibrosis. Despite antibiotic treatment, the
patienthad headache and dizziness, and two weeks later
periorbital oedema, nausea and vomiting appeared.
Subdural empyema was suspected and the patient was
referred to the clinic of neurology. Repeated MRl and CT
investigations led to the diagnoses of meningitis and brain
oedema. Antibacterial treatment was combined with glu-
cocorticoids: the patient recovered and the treatment was
stopped. In February 2005, a nephrologist consulted the
patient for persistent periorbital oedema. Renal disease
was not diagnosed. Due to chronic sinusitis, the patient
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underwent secondary surgical treatment. On the basis of
repeated histological investigations, Wegener''s granu-
lomatosis was suspected. The diagnosis was confirmed
at the department of rheumatology by using additional
investigations (skin biopsy, CT of the lungs). With aggres-
sive glucocorticoid and cyclophosphamid treatment the
patient recovered. The treatment is continued.

Wegener s granulomatosis is a vasculitis that usu-
ally begins as a localized granulomatous inflammation
of the upper and/or lower respiratory tract mucosa.
The disease can progress to generalized vasculitis. The
etiology of the disease is unknown. The brain is rarely
affected. Without treatment mortality is high. This case
illustrates difficulties with diagnosing of an uncommon
systemic vasculitis.
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