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VEGENERIO GRANULIOMATOZE SEIMOS GYDYTOJO
PRAKTIKOJE. KLINIKINIS ATVEJIS IR LITERATUROS APZVALGA
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RaktaZodziai: Vegenerio granuliomatozé, granulioma-
tozé su poliangitu (GPA), antineutrofiliniai citoplazminiai
antikinai (ANCA), létinis sinusitas, greitai progresuojantis
glomerulonefritas (GPGN).

Santrauka

Vegenerio granuliomatozé yra reta su ANCA asocijuoto
nekrotizuojancio vaskulito forma, dazniausiai pazei-
dzianti virSutinius kvépavimo takus, plaucius ir inkstus.
Dél nespecifiniy pradiniy simptomy ir jy panaSumo |}
daznas ambulatorines infekcijas anksti diagnozuoti ligg
pirminéje sveikatos priezitiros grandyje yra sudétinga.
Siame straipsnyje sickiame pristatyti Vegenerio granu-
liomatoze sergancio paciento klinikinj atvejj ir apiben-
drinti moksline; literatﬁrq apie ligos etiologija,, klinikinius
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Jvadas

Vegenerio granuliomatozé, arba granuliomatozé su poli-
angitu (GPA), yra autoimuninis sisteminis smulkiyjy ir vidu-
tiniy kraujagysliy nekrotizuojantis vaskulitas, priskiriamas
su antineutrofiliniais citoplazminiais antikiinais (ANCA)
asocijuoty vaskulity grupei. Apie 80-90 proc. GPA atvejy
nustatomi citoplazminiai ANCA (c-ANCA), nukreipti prie§
proteinaze 3 (PR3), o nedidelei daliai pacienty nustatomi
perinukleariniai ANCA (p-ANCA), nukreipti prie$ mieloper-
oksidaze (MPO) [1-3]. Skirtingy tyrimy duomenimis, me-
diana nuo pirmyjy simptomy atsiradimo iki ligos diagnozés
svyruoja tarp 6 ir 16 ménesiy, kadangi simptomai imituoja
daug daznesnes ambulatorines bikles ir lemia vélyva dia-
gnostika [4, 5]. Seimos gydytojo praktikoje svarbu gebéti
diferencijuoti jprastai pasitaikantj 1étinj sinusitg ar apatiniy
kvépavimo taky infekcijy formas nuo netipiniy, uzsitgsusiy
ar ] gydyma nereaguojanciy simptomy, rodanc¢iy sisteminj
autoimuninj procesa. Ankstyvas jtarimas bei kryptingas isty-
rimas leidzia laiku pasiysti pacientg specializuotai pagalbai
ir pradéti gydyma, taip mazinant komplikacijy rizika.

Tyrimo tikslas — pristatyti Vegenerio granuliomatoze
sergancio paciento klinikinj atvejj ir apibendrinti moksling
literatﬁrq apie ligos etiologijq, klinikinius simptomus, dia-

Klinikinis atvejis

80 mety vyras ilga laikg sirgo létiniu recidyvuojanciu
sinusitu, kuris prasidéjo po danty implantavimo. Pries Se-
$is ménesius buvo gydytas funkcinés endoskopinés sinusy
operacijos biidu (histologiSkai patvirtintas 1étinis aktyvus
sinusitas). Trejus metus ambulatoriskai buvo fiksuojami
palaipsniui blogéjantys inksty funkcijos rodikliai, taciau
pacientas nebuvo konsultuotas nefrologo. Prag¢jus keliems
ménesiams, Seimos gydytojas pastebéjo neigiama laborato-
riniy tyrimy dinamikg — didéjant] kreatinino kiekj, mazéjantj
glomeruly filtracijos greitj (GFG), hematurija, nefritinio lygio
proteinurijg ir padidéjusi C reaktyviojo baltymo (CRB) kieki.
Pacientas skubos tvarka buvo nukreiptas nefrologo konsul-
tacijai dél jtariamo @imaus inksty funkcijos pablogéjimo.
Nefrologas patvirtino nefritinio lygio proteinurija, hematurija
be dismorfiniy eritrocity, renaling anemija, saikingg hiperka-
lemija ir 4 stadijos léting inksty liga, o UG tyrimas atskleidé
abipuses daugybines cistas su pertvaromis kairiajame inkste.
Tikslios pirminés inksty ligos etiologijos tuo metu nustatyti
nepavyko — diferencijuota tarp akmenligés, paveldimo glo-
merulonefrito (atsizvelgiant i Seimos anamneze) ir netipinés
policistinés inksty ligos formos.

Atliekant tolesnius ambulatorinius tyrimus ir blogéjant
inksty funkcijai, nustatytas labai aukstas PR3-ANCA titras
(1:1000), kuris klinikiniame kontekste (inksty pazeidimas,
sinusy simptomai, sisteminio uzdegimo pozymiai) sukélé
didelj GPA jtarimg. D¢l to pacientas planine tvarka staci-
onarizuotas | Nefrologijos skyriy iSsamesniam iStyrimui.

Skyriuje atlikti instrumentiniai tyrimai. Kraitinés 1astos
rentgenograma ir KT specifiniy vaskulitui bidingy infiltraty
neparodé¢, matytos tik nespecifinés intersticinés deformacijos
ir pavienés bronchektazés. Ausy, nosies ir gerklés (ANG)
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gydytojas bei veido ir zandikauliy chirurgas diagnozavo
gleivinés atrofija; imaus sinusito nenustatyta. Kontroliné
prienosiniy anciy KT tai patvirtino, taciau buvo fiksuota
kairiojo zandinio ancio reakcija j danty implanta. Inksty
echoskopijos tyrime nustatytos daugybinés cistos ir labai
plona inksty parenchima, todél dél didelés kraujavimo rizikos
inksty biopsijos atsisakyta.

Konsiliumo metu, dalyvaujant nefrologams, pulmono-
logui, ANG gydytojui ir klinikos vadovei, konstatuota, kad
klinikiniu ir laboratoriniu pozitiriu daugiausia duomeny rodo
sistemin] vaskulitg su inksty pazaida — GPA. Atsizvelgiant |
GPGN sindroma ir didele organy pazaidos rizika, nuspresta
pradéti gydyma nelaukiant biopsijos: skirta metilprednizo-
lono pulsterapija po 250 mg j vena 3 dienas, po to suleista
700 mg ciklofosfamido. Stacionare savaite skirtas oksaci-
linas po 1 g j vena 4 kartus per dieng ir trimetoprimas /
sulfametoksazolas po 80/400 mg — viena tableté 3 kartus
per savaite. Tolesnei oportunistiniy infekcijy profilaktikai
ir Staphylococcus aureus eradikacijai skirtos trimetoprimo /
sulfametoksazolo 160/800 mg tabletés vieng kartg per diena.

Gydymo fone pastebétas ryskus klinikinis pageréjimas:
sumazéjo sinonazaliniai simptomai, normalizavosi CRB,
stabilizavosi hemodinamika, pradéjo geréti inksty funkcijos
parametrai. Pacientas iSrasytas testi gydyma ambulatoriskai
ir po 10 dieny planine tvarka stacionarizuotas antrajai ci-
klofosfamido pulso dozei, stebint tolesnj teigiamg atsaka i
indukcinj gydyma. Po stacionarinio gydymo paciento buklé
toliau vertinama ambulatoriskai. Pacientas reguliariai lan-
kosi pas Seimos gydytoja, kuri stebi ligos eigg ir koreguoja
gydyma. Dinamikoje inksty funkcija blogéjo (GFG 22,9 ml/
min./1,73 m*>—17,0 ml/min./1,73 m?), atlikta hemodializé.
Itin suprastéjusi paciento klausa ir regéjimas patvirtino sis-
teminio uzdegimo kilme.

Literatiiros apZvalga

Epidemiologija ir etiologija. Vegenerio granuliomatozé
— reta liga. Siaurés Europos populiacijos tyrimai rodo, kad
kasmet 1 mln. gyventojy tenka apie 15,4 naujo atvejo. GPA
dazniau serga vyresnio amziaus vyrai [6]. Vienas i§ veiksniy,
didinanciy rizika sirgti $ia liga, yra genetiné predispozicija.
Su GPA siejami zmogaus leukocity antigeno (ZLA) II klasés
genetiniai variantai, ypa¢ ZLA-DPA1 ir ZLA-DPBI geny,
taip pat su ZLA nesusijusiy geny — SERPINA1 ir PRTN3 —
vieno nukleotido polimorfizmai [2]. Taip pat manoma, kad
Vegenerio granuliomatoze gali predisponuoti 1étiné intra-
nazaliné Staphylococcus aureus bakteriné infekcija [7]. Su
ligos etiologija siejamos ir virusinés ligos. Egipte atliktame
tyrime nustatyta, kad c-ANCA reikSmingai koreliuoja su
hepatito C viruso infekcija [8].

Klinikiniai simptomai. GPA dazniausiai pazeidzia

ANG sistema, apatinius kvépavimo takus ir inkstus, taiau
gali biiti pazeistas bet kuris organas [1, 9]. Konstituciniai ir
raumeny bei skeleto sistemos simptomai yra dazni, taiau
nespecifiniai. VirSutiniy kvépavimo taky ir ausy pazeidi-
mas yra viena dazniausiy ligos pradiniy klinikiniy i$raisky.
Biidingas létinis kraujavimas i$ nosies, 1étinis rinosinusitas,
veliau gali atsirasti nosies pertvaros perforacija ar kremzlinés
struktiiros destrukcija, sukelianti ,,balno* deformacija [5,
9, 10]. Ausy pazeidimas gali pasireiksti létiniu vidurinés
ausies uzdegimu ir klausos sutrikimu. Plau¢iuose dazniau-
siai stebimi mazgeliai ar infiltratai, galintys sukelti kosulj
ir dusulj, galimas kraujavimas i§ plauciy alveoliy. GPA pa-
zeidzia inkstus, dazniausiai sukeldama pavojinga, greitai
segmentinj nekrozinj glomerulonefritg [9,11]. Pastarajam
budingas nefritinis sindromas ir zenkliai sumazéjes GFG
[11]. Pradinéje ligos stadijoje apie 80 proc. Vegenerio gra-
nuliomatozes pacienty pasireiSkia ANG sistemos pazeidimo
klinikiniai simptomai, apie 68 proc. — plauciy, o apie 56
proc. — inksty [12].

Diagnostika. Néra patvirtinty diagnostiniy kriterijy, ku-
riais remiantis diagnozuojama GPA. [tarus liga, atlickamas
nuodugnus klinikinis, laboratorinis ir radiologinis paciento
iStyrimas. Didele reikSm¢ diagnostikoje turi inksto biopsija,
histologiskai identifikuojant vaskulitui ar nekrotizuojanciai
granuliomai biidingus poky¢ius, ir serologinis c-ANCA nu-
statymas, o virSutiniy kvépavimo taky ir transbronchinés
biopsijos diagnostinis efektyvumas nedidelis [1,3,9,10]. PR3-
ANCA jautrumas siekia 80 proc., o specifiSkumas — 93 proc.,
taciau neigiami ANCA dar nepaneigia GPA diagnozés [3,13].
Negalint atlikti biopsijos, nerekomenduojama susilaikyti
nuo gydymo skyrimo [3]. Tik apie pusei pacienty nustatomi
sinusitui netipiniai intranazaliniai histologiniai poky¢iai [5].
Atlikti biopsijos nerekomenduojama esant sunkiai prieinamai
pazeidimo vietai (pvz., retroorbitalinis darinys) ar procediiros
rizikai vir§ijant galima nauda (pvz., didelé nukraujavimo
rizika). Negalint atlikti biopsijos, diagnozé grindziama kli-
nikiniy simptomy, laboratoriniy, jskaitant PR3-ANCA nu-
statyma, ir radiologiniy tyrimy rezultaty visuma [3].

Gydymas ir prognozé. GPA gydymas yra ilgalaikis, jo
etapai — remisijos indukcija ir remisijos palaikymas. Gydy-
mui skiriamas gliukokortikoidy ir imunosupresanty derinys
[3, 11]. Sunkios ir aktyvios GPA atveju, pvz., pasireiskus
GPGN sindromui, remisijai indukuoti skiriamos intraveninés
metilprednizolono pulsterapijos dozés, po kuriy pradedamas
geriamyjy gliukokortikoidy kursas, palaipsniui mazinant jy
doze. Kartu skiriamas ciklofosfamidas, doz¢ koreguojant
pagal inksty funkcijos rodiklius ir paciento amziy, arba ri-
tuksimabas [10, 14, 15]. Aktyvios, taciau lengvesnés ligos
formos remisijos indukcijai skiriamas gydymas geriamuoju
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prednizolonu, palaipsniui doz¢ mazinant, kartu skiriant ri-
tuksimabg arba metotreksatg, arba mikofenolato mofetilj [3,
9, 14]. Remisijos palaikyma rekomenduojama testi 24—48
mén. ir skirti gydyma rituksimabu arba citotoksiniais anti-
metabolitais — azatioprinu ar metotreksatu [3]. Apie pusé
GPA pacienty per mazdaug 2,7 m. laikotarpj nuo ligos dia-
gnozés nustatymo patiria ligos atkrytj. Apie 5 proc. pacienty
i8sivysto piktybinis navikas. Yra jrodymy, kad gydymui
skiriamas ciklofosfamidas gali sukelti §lapimo piislés vézj
[3, 12]. Taikant gydyma imunosupresantais, daznai vargina
oportunistinés infekcijos, todél infekcijy profilaktikai reko-
menduojama skirti trimetoprimg ir sulfametoksazola [3].
Pacientus atidziai stebéti rekomenduojama pirmuosius metus,
ypac pirmajj pusmetj nuo ligos diagnozés, esant didZiausiai
mirStamumo nuo ligos rizikai [16]. Skirtingy tyrimy duo-
menimis, 10 m. iSgyvenamumas sergant GPA svyruoja tarp
54,7 proc. ir 88 proc. [12, 16]. Nors néra visuotiniy GPA
stebésenos gairiy, reguliarQis vizitai pas Seimos gydytoja,
skirti ligos eigai ir galimam nepageidaujamam gydymo po-
veikiui vertinti, gali reikSmingai pagerinti pacienty gyvenimo
kokybe [9].

ISvados

1. Pradinéje ligos stadijoje GPA daznai pasireiskia ne-
specifiniais simptomais, imituojanciais virSutiniy kvépavimo
taky ligas, todél kyla i8stikiy anksti nustatyti diagnoze.

2. Vegenerio granuliomatozés klinikinés iSraiskos gali
biti pavojingos gyvybei, todél svarbus daugiadalykis pa-
ciento konsultavimas, ankstyva ligos diagnostika ir laiku
pradétas gydymas.

3. Diagnozavus GPA, reikalinga ilgalaiké ambulatoriné
stebésena Seimos gydytojo prieziiiroje, siekiant vertinti ligos
eigg ir galimas komplikacijas.
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GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS IN
FAMILY PHYSICIAN PRACTICE: A CLINICAL CASE
AND LITERATURE REVIEW
G. Grabliauskaité, R. Zlatarinskaité, A. AukStakalniené

Keywords: Wegener’s granulomatosis, granulomatosis with po-
lyangiitis (GPA), antineutrophil cytoplasmic antibodies (ANCA),
chronic sinusitis, rapidly progressive glomerulonephritis (RPGN).

Summary

Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a rare form of
ANCA-associated necrotizing vasculitis that most commonly

affects the upper respiratory tract, lungs, and kidneys. Due to the
nonspecific nature of early symptoms and their similarity to com-
mon outpatient infections, early diagnosis in primary care settings
can be challenging. In this article, we present a clinical case of a
patient with GPA and summarize the scientific literature on the di-
sease’s etiology, clinical manifestations, and the challenges of dia-
gnosis and treatment.
Correspondence to: grabliauskaiteg@gmail.com

Gauta 2026-04-28




