
Ziarniniak Wegenera jest chorobą auto-
immunologiczną, w której dochodzi
do systemowej martwicy małych i śred-
nich naczyń z towarzyszącym tworze-
niem się ziarniniaków. Szczyt zachoro-
wań przypada na 25.–50. rok życia, ale
może występować w każdym wieku,
w tym także u dzieci. Choroba lokalizu-
je się w górnych oraz dolnych drogach
oddechowych, a także w nerkach. Poja-
wia się również w skórze, ścięgnach,
sercu, śledzionie, układzie nerwowym
i gałkach ocznych. Początkowo objawy
są słabo wyrażone i charakteryzują się
wysoką temperaturą, spadkiem masy
ciała, bólami stawów i mięśni. Połącze-
nie leczenia chemicznego z kortykoste-
roidami ma wartość prognostyczną
i wpływa na czas przeżycia chorych. Ce-
lem pracy jest przedstawienie pacjenta
z ziarniniakiem Wegenera i zaprezento-
wanie postępowania terapeutycznego
ze szczególnym uwzględnieniem roli ra-
dioterapii.
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Wstęp

Ziarniniak Wegenera jest chorobą autoimmunologiczną, w której dochodzi
do systemowej martwicy małych i średnich naczyń z towarzyszącym występo-
waniem ziarniniaków. Przyczyna powstawania tej choroby nie jest poznana,
uwzględnia się wpływ wielu czynników, w tym genetycznych [1]. Chorują na nią
zarówno kobiety, jak i mężczyźni. Ziarniniak Wegnera występuje w każdym wie-
ku, w tym także u dzieci [2]. Szczyt zachorowań przypada na 25.–50. rok życia [3].
Początkowo objawy są słabo wyrażone i związane z infekcją dróg oddechowych
w postaci zapalenia ucha, zatok, nosa lub tchawicy. Pacjenci skarżą się na wyso-
ką temperaturę, spadek masy ciała, z czasem pojawia się gorsza tolerancja wy-
siłku, duszność oraz krwioplucie. W badaniu przedmiotowym obserwuje się po-
większenie obwodowych węzłów chłonnych oraz powiększenie wątroby i śledziony.
Choroba w 80% lokalizuje się w górnych oraz dolnych drogach oddechowych,
a w 70% w nerkach. Pojawia się też w skórze, ścięgnach, sercu, śledzionie, ukła-
dzie nerwowym, gałkach ocznych [1]. Za chorobę ograniczoną uznaje się zajęcie
1 lub 2 narządów, bez obecności nacieków w nerkach. W przypadku zajęcia wię-
cej niż 2 organów lub w każdym przypadku zajęcia nerek świadczy o zaawanso-
wanym stadium choroby. Przypuszcza się, że powstawanie ziarniniaków w płu-
cach jest związane z niedokrwieniem, zapaleniem naczyń, zakrzepami oraz
miejscowym krwawieniem prowadzącym do zawału płuca. Rozpoznanie tej cho-
roby opiera się na stwierdzeniu cytoplazmatycznych przeciwciał antyneutrofilo-
wych (ANCA) oraz na podstawie badań serologicznych [4]. W badaniach obrazo-
wych użyteczna jest tomografia komputerowa, zwłaszcza przy podejrzeniu nacieku
kości, oraz rezonans magnetyczny [3, 4]. U każdego pacjenta z podejrzeniem ziar-
niniaka Wegenera wykonuje się biopsję w trakcie bronchoskopii, torakoskopii lub
biopsję przezskórną pod kontrolą tomografii komputerowej. Triada objawów: za-
palenie naczyń, ziarniniak oraz martwica, jest stwierdzana u ponad 90% pacjen-
tów z wykonaną biopsją [1]. W przypadku zajęcia nerek stwierdza się odchylenia
od normy w badaniu biochemicznym oraz w badaniu ogólnym moczu (białko-
mocz, krwinkomocz). W przypadku przewlekłych stanów zapalnych płuc i czę-
stego leczenia farmakologicznego może dochodzić do powstawania zmian nie-
typowych dla ziarniniaka Wegenera, takich jak odma opłucnowa z wysiękiem
surowiczym lub bez niego, przetok oskrzelowo-opłucnowych [5]. Podstawową
formą terapii jest leczenie immunosupresyjne. Połączenie leczenia chemicznego
z kortykosteroidami wpływa na czas przeżycia [4]. Do najczęściej stosowanych
chemioterapeutyków należą: cyklofosfamid, azatiopryna, trimetoprim, cyklospo-
ryna A oraz kolchicyna. Dodatkowo u niektórych pacjentów stosuje się przeto-
czenie osocza oraz podaje się dożylnie immunoglobuliny [3]. Należy wspomnieć,
że u chorych nieleczonych i z zaawansowaną chorobą rokowanie jest bardzo złe.
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Wegener’s granulomatosis is a systemic
necrotizing vasculitis affecting small
and medium sized vessels with
associated granuloma formation. The
onset of the disease is usually between
25 and 50 years of age, but it is
becoming increasingly apparent that it
can and does occur in childhood.
Typically, the upper and lower
respiratory tract and often the kidneys
are involved. However, other organs
including the skin, joints, heart, central
nervous system, and eyes can also be
affected. The clinical manifestations and
symptoms are non-specific and include
systemic findings such as fever, weight
loss, arthralgia, and myalgia. Combined
treatment with cytotoxic and
corticosteroid agents has improved
prognosis and long-term survival in
patients with Wegener’s granulomatosis.
The aim of this article is to present 
a patient with Wegener’s granuloma-
tosis and discuss treatment methods,
with special consideration of the role of
radiotherapy.
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Prawie 90% z nich umiera w ciągu 2 lat [6]. U tych pacjentów należy rozważyć
bardziej agresywne leczenie. W pierwszym etapie podaje się cyklofosfamid z gli-
kokortykosteroidami jako leczenie indukcyjne. Następnie jako leczenie podtrzy-
mujące stosuje się metotreksat lub azatioprynę. Po takim leczeniu odsetek remi-
sji w ciągu 5 lat obserwacji w jednym z badań wynosił 48% [7]. Od niedawna
w leczeniu wykorzystuje się terapię biologiczną, m.in. prowadzi się badania nad le-
kami skierowanymi przeciwko czynnikowi martwicy nowotworów (ang. tumour
necrosis factor – TNF). W badaniach klinicznych bada się zastosowanie etaner-
ceptu i infliksymabu [7]. Ponadto u pacjentów z ziarniniakiem Wegenera i supre-
sją limfocytów B podaje się przeciwciało – rituksymab. Wstępne doniesienia są
zachęcające, prawie wszyscy pacjenci uzyskiwali całkowitą remisję w ciągu
6 mies. od rozpoczęcia leczenia [6]. Niestety, w trakcie całego życia prawie 20%
pacjentów ze zmianami w nerkach i obecnością przeciwciał ANCA wymaga dia-
lizowania. Zdarzają się też pacjenci, u których przeprowadza się transplantację
nerek [8]. Dlatego nadal poszukuje się nowych terapii w leczeniu ziarniniaka We-
genera. Radioterapia do niedawna była podstawową formą leczenia tego scho-
rzenia. Od kiedy zaczęto uzyskiwać dobre efekty po leczeniu systemowym, dużo
rzadziej wykorzystuje się leczenie promieniami jonizującymi. Na świecie jest nie-
wiele prac przedstawiających korzyść z radioterapii, przeprowadzonych na dużej
grupie pacjentów. Prezentowane publikacje dotyczą najczęściej pojedynczych
przypadków, na podstawie których trudno wyciągnąć istotne wnioski. Radiotera-
pia nadal ma zastosowanie w ziarniniaku Wegenera, jednak decyzja o kwalifika-
cji do takiej formy leczenia powinna być podejmowana indywidualnie. Na pod-
stawie literatury szacuje się, że dzięki radioterapii kontrolę choroby uzyskuje się
w 75–80% przypadków. Najczęściej stosuje się dawkę całkowitą 40–52 Gy frak-
cjonowaną po 2–3 Gy w ciągu 4–5 tyg. leczenia. Autorzy podkreślają, że
proponowana dawka jest wystarczająca do uzyskania dobrej kontroli 
w miejscowo zaawansowanych postaciach ziarniniaka Wegenera [9–11]. 

Celem pracy jest prezentacja pacjenta z ziarniniakiem Wegenera i podzie-
lenie się spostrzeżeniami z zastosowanego sposobu postępowania terapeu-
tycznego.

Opis przypadku 

Na początku grudnia 2000 r. do Poradni Chemioterapii Centrum Onkologii
w Bydgoszczy zgłosił się 41-letni chory z rozpoznaniem ziarniniaka Wegenera.
Na podstawie wywiadu oraz dostarczonej przez pacjenta dokumentacji usta-
lono, że choroba rozpoczęła się ok. 2 lata wcześniej bólami głowy w okolicy czo-
łowej po stronie lewej. Pacjent był pod opieką poradni psychiatrycznej z powo-
du choroby afektywnej jednobiegunowej. Ze względu na dolegliwości chory
został skierowany na konsultację laryngologiczną. Na podstawie badania rent-
genowskiego zatok i badania laryngologicznego celem dalszej diagnostyki za-
lecono tomografię komputerową głowy oraz zatok przynosowych. Badanie wy-
konano we wrześniu 2000 r. w Wojskowym Szpitalu Klinicznym w Bydgoszczy.
Wykazało ono litą zmianę w lewej zatoce szczękowej niszczącą przyśrodkową
część tej zatoki oraz najprawdopodobniej szerzącą się przez ciągłość na komór-
ki sitowe po tej samej stronie. Obraz zmiany wzmacniał się po podaniu kontra-
stu do ok. 10–15 j. H. Ze względu na obraz badania tomograficznego, chorego
zakwalifikowano do leczenia operacyjnego. Zabieg metodą Caldwell-Luca wy-
konano w marcu 2000 r. na Oddziale Otolaryngologii Samodzielnego Publicz-
nego Szpitala Klinicznego w Bydgoszczy. W wycinku z zatoki szczękowej w ba-
daniu histopatologicznym stwierdzono nacieki zapalne z komórek
plazmatycznych, limfocytów, granulocytów, obecne były także naczynia z ce-
chami martwicy włóknikowatej. Całość obrazu odpowiadała ziarniniakowi We-
genera. Po zabiegu operacyjnym chorego skierowano na konsultację do Cen-
trum Onkologii w Bydgoszczy celem kwalifikacji do uzupełniającego leczenia.
Przed podjęciem decyzji o dalszym postępowaniu wykonano badania diagno-
styczne. W badaniu okulistycznym stwierdzono obustronne zapalenie spojówek,
w badaniu laryngologicznym poza śladem ropnej wydzieliny w nosogard-
le nie stwierdzono odchyleń. W ultrasonografii szyi obecne były powiększone
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węzły chłonne w okolicy lewego kąta żuchwy po stronie pra-
wej, po stronie lewej pakiet węzłów chłonnych sięgający
do połowy górnej części szyi. Badanie tomografii kompute-
rowej wykazało pogrubienie śluzówki lewej zatoki szczęko-
wej, zacienienie okolicy sitowia oraz zatoki czołowej – całość
obrazu sugerowała naciek tych struktur. Pierwszą serię che-
mioterapii chory otrzymał w grudniu 2000 r. Zastosowano
schemat cyklofosfamid (CTX) + prednizon (cyklofosfamid
750 mg/m2 + prednizon 60 mg przez 7 dni). Podano 6 cykli
w odstępach 2-tygodniowych, leczenie systemowe zakończo-
no w marcu 2000 r. W kontrolnym badaniu tomografii kom-
puterowej twarzoczaszki nadal obecne było zacienienie za-
toki czołowej i sitowia po stronie lewej. W badaniu
laryngologicznym i endoskopowym zatoki szczękowej nie wy-
kazano zmian. Po konsultacji radioterapeutycznej chorego
zakwalifikowano do leczenia z wykorzystaniem wiązek ze-
wnętrznych. Leczenie prowadzono od połowy kwietnia do po-
łowy maja 2000 r. Radioterapię zaplanowano, wykorzystując
system CadPlan (ryc. 1.). W warunkach ambulatoryjnych pa-
cjent otrzymał w 20 frakcjach dawkę całkowitą 40 Gy/g pro-
mieniami o energii 6 MeV z 4 pól twarzowych. Radioterapia
przebiegała bez przerw i większych powikłań. Chory zgłaszał
jedynie zaczerwienienie spojówki oka lewego oraz niewielki
odczyn skórny w miejscu napromienianym. Miesiąc po za-
kończeniu radioterapii, na pierwszej wizycie kontrolnej, cho-
ry podawał utrzymującą się ropną wydzielinę z nosa, okreso-
we bóle głowy oraz łzawienie z oka lewego. W badaniu
klinicznym był wyczuwalny węzeł chłonny na szyi po stronie
lewej wielkości 1 cm. Zlecono badanie ultrasonograficzne ja-
my brzusznej, szyi oraz zdjęcie rentgenowskie klatki piersio-
wej. W USG na szyi stwierdzono podejrzany węzeł chłonny
wielkości 11 mm. Pacjenta skierowano na biopsję cienkoigło-
wą (BAC). W badaniu cytologicznym stwierdzono komórki
węzła odczynowego. Chory pozostawał pod ścisłą kontrolą
poradni radioterapeutycznej oraz laryngologicznej, w bada-
niu klinicznym bez cech nawrotu choroby. W marcu 2002 r.
w kontrolnej tomografii twarzoczaszki opisano zmianę w oko-
licy lewej zatoki klinowej o wymiarach 1 × 1,5 cm, w obrębie
zatok szczękowych, sitowych oraz zatoki czołowej bez pato-

logii. Ze względu na opis badania radiologicznego, chory skie-
rowany został na konsultację do Kliniki Laryngologii Szpita-
la Klinicznego im. Jurasza w Bydgoszczy. Zalecono ścisłą ob-
serwację z kontrolną tomografią komputerową po 3 mies.
Badanie wykonane w czerwcu 2002 r. nie wykazało opisywa-
nej poprzednio zmiany. Kolejne dwie tomografie komputero-
we twarzoczaszki wykonane w październiku 2002 r. i stycz-
niu 2003 r. ponownie wykazywały obecność podejrzanej
zmiany w lewej zatoce klinowej o podobnej wielkości. W ba-
daniu klinicznym włącznie z laryngologicznym bez cech na-
wrotu choroby, w badaniu ultrasonograficznym obwodowych
węzłów chłonnych bez odchyleń. W badaniu okulistycznym
zaburzenia refrakcji i akomodacji soczewki oka lewego. W lip-
cu 2003 r. w tomografii komputerowej w zatoce klinowej le-
wej nadal była widoczna masa wielkości 1,6 cm niewzmac-
niająca się po podaniu kontrastu. Cztery miesiące później
wykonano rezonans magnetyczny głowy, w którym opisywa-
no jedynie zmiany zapalne śluzówek zatok, pozostałe narzą-
dy bez zmian patologicznych. Pacjent pozostaje pod stałą
kontrolą poradni radioterapeutycznej Centrum Onkologii
w Bydgoszczy. W badaniu klinicznym oraz kontrolnych bada-
niach obrazowych i endoskopowych nie stwierdza się nawro-
tu miejscowego choroby i/lub cech rozsiewu.

Podsumowanie

Ziarniniak Wegenera należy do rzadkich jednostek
chorobowych, a postawienie prawidłowej diagnozy stwa-
rza wiele problemów. Trafne i szybkie ustalenie rozpozna-
nia jest praktycznie niemożliwe, pomimo przeprowadze-
nia szeregu badań diagnostycznych. Także przebieg
choroby bywa trudny do monitorowania, co widać na przy-
kładzie zaprezentowanego opisu przypadku. Taka sytua-
cja kliniczna implikuje kolejne badania diagnostyczne wy-
konywane u chorego, często bez konkretnych wskazań.

Radioterapia nie jest standardowym leczeniem tej cho-
roby, ale można ją z powodzeniem stosować w wybra-
nych sytuacjach. Zwłaszcza gdy jest to ograniczona po-
stać ziarniniaka lub też w lokalizacjach trudno dostępnych
dla innych form terapii. Efekty po leczeniu teleterapią są
zadowalające, a tolerancja samego leczenia jest dobra,
z miernie nasilonymi odczynami ze strony narządów kry-
tycznych.
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