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Streszczenie

Na podstawie pismiennictwa przedstawiono kryteria diagnostyczne oraz gtéwne objawy ziarniniaka Wegenera
(z.W) wystepujgce rowniez w obrebie jamy ustnej. Jest to rzadka choroba uktadowa, charakteryzujgca si¢ obecno-
Scig wielonarzagdowego martwiczego zapalenia drobnych naczyn zylnych i tetniczych oraz martwiczych ziarninia-
kéw dotyczacych giéwnie gérnych i dolnych drég oddechowych oraz nerek. Opisywane zmiany w jamie ustnej
majg postac rozrostowych zapalen dzigsel o charakterystycznym wygladzie dojrzalej truskawki, uznawanych we-
dtug niektérych autoréw za objaw patognomoniczny z.W. Moga niekiedy wyprzedza¢ zmiany narzadowe. Innym
objawem choroby w jamie ustnej moga by¢ zmiany zapalno-wrzodziejace podniebienia, policzkéw, jezyka i mig-
datkéw. Spotykano tez przeczulice skory twarzy i zaburzenia smaku oraz zmiany w sliniankach. Bolesne owrzo-
dzenia w jamie ustnej sg uznawane przez American College of Rheumatology za jedno z 4 najwazniejszych kry-
teridw diagnostycznych choroby. Podkreslono znaczenie wczesnego rozpoznania z.W, gdyz pozwala to na zmini-
malizowanie nastgpstw ogdlnoustrojowych, ktére moga prowadzi¢ do zgonu. Zwrécono szczeg6lng uwage na ko-
nieczno$¢ lepszej wspétpracy miedzy lekarzami stomatologami i lekarzami innych specjalnosci w procesie diagno-
zowania i leczenia. Przedstawiono takze opis przypadku pacjenta, u ktérego objawem dominujacym byly zmiany
na blonie sluzowej jamy usynej (Dent. Med. Probl. 2003, 40, 2, 417-422).

Stowa kluczowe: ziarniniak Wegenera, btona sluzowa jamy ustne;j.

Abstract

Diagnostic criteria and main appearance of Wegener’s granulomatosis, also present within oral cavity, were pre-
sented on the base of literature. It is a rare systemic disease characteristic for presence of multiorgan necrotizing
vasculitis and necrotizing granulomatosis of the upper and lower respiratory tract and kidneys. Lesions described
within oral cavity are in form of hyperplastic gingivitis with characteristic strawberry-like appearance, recognized
by some authors as a patognomonic sign. Sometimes, it can outstrip organ lesions. The second appearance of this
disease within oral cavity can be inflammatory and ulcerative lesions of palate, tongue and tonsils. Hyperesthesia
of facial skin, dysgeusia and changes in salivary glands are seen as well. Painful ulcerations of oral mucosa are re-
cognized by American College of Rheumatology as one out of four major diagnostic criteria of Wegener’s granu-
lomatosis. An importance of an early diagnosis was emphasized to avoid systemic results with potentially fatal re-
sults. The need for better cooperation between dentists and medical doctors was underlined in process of diagnosis
and treatment. A report of case of Wegener’s Granulomatosis patient with oral features was presented (Dent. Med.
Probl. 2003, 40, 2, 417-422).

Key words: Wegener’s granulomatosis, oral mucosa.

Ziarniniak Wegenera (granulomatosis Wege-
neri) (z.W.) zwany tez ziarnica Wegenera [1] lub
ziarniniakowatosciag Wegenera [1, 2, cyt. wg 3]
okreslany jest takze jako uktadowe ziarniniakowe
zapalenie naczyii (systemic granulomatous vascu-
litis) [cyt. wg 4]. Charakteryzuje si¢ wystgpowa-

niem martwiczych ziarniniakéw w scianie drob-
nych tetnic i zyt (vasculitis necroticans) [5] w wie-
Iu narzadach, z predyspozycja do zajecia gtéwnie
gérnych i dolnych drég oddechowych i nerek (tzw.
posta¢ klasyczna choroby) [2, 6-9]. Jest schorze-
niem rzadko spotykanym, chociaz w ostatnich la-
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tach liczba przypadkéw tej choroby ma tendencje
wzrostowg [7]. Wyodregbniona, tzw. postaé ograni-
czona — bez zajecia nerek, uwazana jest przez nie-
ktérych autorow za wczesniejsze stadium postaci
klasycznej [cyt. wg 7].

Choroba moze wystgpowaé w kazdym wieku,
ale zazwyczaj rozpoczyna si¢ w wieku 35 — 50 lat;
czesciej dotyczy mezczyzn [1]. Odpowiednio
wczesnie rozpoznany z.W. moze by¢ leczony z du-
zo wiekszym powodzeniem. W przypadku niepod-
jecia leczenia choroba postgpuje i moze prowadzi¢
do $mierci w okoto 82%, w ciaggu pierwszego roku
od wystgpienia objawéw [6, 10, 11]. Powodzenie
leczenia zalezy wigc od wczesnego rozpoznania
1 pozwala na uzyskanie remisji choroby u 70-80%
chorych. Rokowanie jednak w kazdym przypadku
jest powazne. Towarzyszacymi objawami mogg
by¢ objawy oczne (u 50-60% chorych), dolegli-
wosci stawowe (u 67%), objawy skorne (14—77%)
niekiedy wyprzedzajace objawy narzadowe, za-
palenie naczyni wieficowych i zapalenie osier-
dzia (u ok. 12% chorych) oraz zmiany ziarninia-
kowe w o.u.n. [1, 2, 5, 6, 9, 11, 13, 14]. Z in-
nych powiktari wystepuje niekiedy utrata stuchu,
wechu oraz obecnos¢ ziarniniakéw w  Slinian-
kach [1].

Etiologia i patogeneza z.W. nie sg catkowicie
rozpoznane. Zaliczany jest do choréb z autoagre-
sji. Sugeruje si¢ nadwrazliwos¢ na nieznany anty-
gen zakazny (inhalacyjny?), a takze zaburzenia
proceséw odpornosci komoérkowej. Jest prawdo-
podobne, ze do wystgpienia choroby predysponu-
je fenotyp HLA-DR2 i HLA-B8 [1, 6, 9, 15]. Me-
chanizm uszkodzenia naczyi nie jest poznany.
Réwniez wyniki badari laboratoryjnych nie za-
wsze sg charakterystyczne; stwierdza si¢ podwyz-
szone wartosci bialek ostrej fazy, leukocytoze ze
zmniejszonym odsetkiem granulocytéw obojgtno-
chtonnych, umiarkowang niedokrwistos¢. W su-
rowicy okoto 90% chorych z aktywnym sta-
dium choroby sg obecne przeciwciata dla antyge-
néw cytoplazmatycznych granulocytéw obojetno-
chtonnych ANCA (antineutrophil cytoplasmatic
antibodies) [5, 6, 16]. Jednak obecnos¢ tych prze-
ciwcial, mimo duzej czutosci (66%) 1 swoistosci
(98% nie moze ostatecznie decydowac o rozpo-
znaniu, gdyz dodatni test ANCA moze wystgpo-
wac takze w innych chorobach, jak: zakazenia,
choroby nowotworowe i owrzodzenia jelit [11,
15, 17].

Badania epidemiologiczne przeprowadzone
w USA oceniajg czgstosé wystepowania z.W. na
3 przypadki na 100 tysigcy mieszkancéw, w Wiel-
kiej Brytanii 0,5-8,5 przypadkéw na milion mie-
szkaricow rocznie [16]. Nie spotkano prac ocenia-
jacych czestos¢ wystgpowania tego schorzenia
w Polsce.

Kryteria diagnostyczne

W przebiegu z.W., oprécz wyzej podanych ob-
jawow, obserwowane sg takze zmiany w jamie ust-
nej. Wedlug niektérych autoréw moga one wyste-
powaé we wczesnym okresie choroby [5, 10, 12,
13]. Pismiennictwo stomatologiczne nie poswieca
jednak tej powaznej chorobie naleznej uwagi.
Réwniez w pismiennictwie polskim sg zaledwie
pojedyncze prace na ten temat [6]. Nie ma tez —
poza jedng pozycja [4] — opisOw tego schorzenia
w  wydaniach podrgcznikowych zalecanych
w szkoleniu przed- i podyplomowych stomatolo-
géw. Nalezy jednak zwréci¢ uwage, ze American
College of Rheumatology — ACR (1990 r.), wsréd
kryteriow niezbg¢dnych do rozpoznania z.W. wy-
mienia zmiany w jamie ustnej na pierwszym miej-
scu — obok zmian zapalno-wrzodziejacych noso-
gardzieli. Nastepnymi kryteriami diagnostyczny-
mi sg zmiany radiologiczne w plucach, zmiany
w osadzie moczu (erytrocyturia, wateczki erytro-
cytarne) 1 obecnos¢ ziarniniakowego zapalenia na-
czyn w obrazie histologicznym [1, 9, 16, 18]. We-
dlug ACR do ostatecznego rozpoznania choroby
konieczne jest stwierdzenie co najmniej 2 z wy-
mienionych objawéw.

Z uwagi na powazne skutki z.W. i wysokg
Smiertelnos¢ kazde badanie ukierunkowujace wta-
Sciwg diagnoze jest bardzo istotne, gdyz pozwala
na wczesniejsze podjecie leczenia i uniknigcie dra-
matycznych skutkéw choroby [2, 3, 10, 12]. Do
szybkiego ustalenia rozpoznania moze si¢ przy-
czyni¢ lekarz stomatolog [3].

Zmiany w jamie ustnej

W pismiennictwie stomatologicznym opisy-
wane sg gtéwnie dwa rodzaje zmian mogacych
wskazywac¢ na obecnos¢ z.W. Za najbardziej cha-
rakterystyczny objaw okreslany przez niektorych
autoréw jako ,,unikalny” [12], uznaje si¢ powigk-
szone, rozpulchnione, ziarniste, tatwo krwawiace
dzigsta, rumieniowoczerwone, przypominajgce
dojrzalyg truskawke (hyparplastic granulomatous
strawberry-like gingiva) [4, 12, 18-21]. Knecht
i Mishriki [13] podkreslaja, Ze taki obraz dziaset
powinien nasuwaé podejrzenie z.W., chociaz
podobny wyglad dzigset moze by¢ réwniez rzad-
kim objawem w przebiegu guzkowatego zapalenia
tetnic i zespotu Churga-Straussa, ktore nalezy bra¢
pod uwage przy réznicowaniu. Glass et al. [12]
zwracajag uwage, iz samo powigkszenie dzigsel,
dla ktérego nie znajduje si¢ okreslonej przyczyny
ogdlnoustrojowej, moze by¢ sygnatem zmian na-
czyniowych charakterystycznych dla z.W. Wedtug
tych autoréw zmiany rozrostowe dzigsel moga
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wystepowaé na kilka tygodni lub miesigcy przed
pojawieniem si¢ zmian narzadowych, typowych
dla ziarniniaka Wegenera. Potwierdzajg to obser-
wacje innych autoréw [18-20].

Przerost ma swdj punkt wyjscia w obrebie
brodawek miedzyzebowych, po czym dochodzi do
znacznego powigkszenia dzigset po stronie wargo-
wej 1 policzkowej [12, 19]. Dolegliwosci bélowe
czgstokro¢ utrudniajg przyjmowanie pokarmow
[18], co moze sktoni¢ chorego do szukania pomo-
cy u stomatologa. W kazdym watpliwym przypad-
ku niezbedne sg wéwczas uzupelniajace konsulta-
cje i odpowiednie badania ogélnomedyczne [3].
Jak podajg Eufinger et al. [22], Glass et al. [12]
i Napier et al. [23], blgdna ocena i zaniechanie
konsultacji specjalistycznej moze spowodowac
opOZnienie rozpoznania tej powaznej choroby.
Biorac pod uwage wystepowanie zmian rozrosto-
wych dzigset w przebiegu biataczki, zaburzen hor-
monalnych oraz zmian polekowych zwigzanych
z przyjmowaniem niektérych lekéw/preparatow
przeciwpadaczkowych, przeciwnadcisnieniowych
oraz cyklosporyny A, stosowanej po przeszczepie-
niu narzadéw (gingivitis hyperplastica postmedi-
camentosa), W postgpowaniu diagnostycznym
w kierunku z.W. nalezy powyzsze przyczyny wy-
kluczyé. Gdy zmiany w jamie ustnej wystgpujg
bez uchwytnych nieprawidtowosci ogélnoustrojo-
wych, badanie stomatologiczne powinno by¢ po-
twierdzone badaniem histologicznym dzigsta oraz
badaniem stezenia przeciwcialt ANCA w surowicy,
cho¢ nie zawsze sg one wykrywane w przebiegu
mniej aktywnych form choroby [10, 18, 22, 23].
Trudnosci diagnostyczne pogtebia ponadto fakt, ze
w biopsji tkanki dzigstowej rzadko uzyskuje si¢
obraz histologiczny typowy dla zmian obecnych
w phucach czy nerkach [10, 19, 20]. To narzuca
koniecznos¢é zaplanowania przez stomatologa ba-
dan kontrolnych i dtugoterminowej obserwacji pa-
cjenta po zastosowanej terapii konwencjonalnej
[3, 12].

Poza charakterystycznym obrazem dzigset,
ktéry uwaza si¢ za objaw patognomoniczny, dru-
gim objawem choroby, sg zmiany wrzodziejace
btony sluzowej jamy ustnej, czgsto wspotwystepu-
jace z owrzodzeniami ustnej czesci gardta [5, 6, 9,
10, 15]. W odréznieniu od rozrostéw dzigset, po-
jawiajg si¢ w péZniejszym okresie choroby. Moga
dotyczy¢ policzkéw, jezyka, podniebienia migk-
kiego, twardego i migdatkow [5, 6, 9, 10]. Obser-
wowane sg najcze¢sciej tacznie ze zmianami ptuc-
nymi, chorobami nerek i uktadu moczowego oraz
z owrzodzeniami jelit [18, 24]. W postepowaniu
diagnostycznym wazne jest wykluczenie takich
chor6b, jak: biataczka, agranulocytoza, neutrope-
nia, a takze gruZlica i kita oraz zakazenie HIV. Ba-
danie kliniczne btony S$luzowej jamy ustnej,

podobnie jak w przypadku gingivitis hyperplasti-
ca, powinno by¢ uzupetnione badaniem histopato-
logicznym wycinka z obszaru owrzodzeri i bada-
niami laboratoryjnymi (ANCA) [12].

Celem tego doniesienia jest z jednej strony
zwrocenie uwagi na te szczeg6lng chorobe, z ktorg
mozemy si¢ zetkngé w codziennej pracy. Z drugiej
strony, praca ta moze by¢ przyczynkiem do
zwrécenia wigkszej uwagi lekarzy medycyny
og6lnej na koniecznos¢ przeprowadzania konsul-
tacji stomatologicznych, szczegélnie periodonto-
logicznych, w odniesieniu do z.W., jak tez wielu
innych schorzeri ogdélnoustrojowych przebiegaja-
cych ze zmianami w jamie ustne;j.

Z pismiennictwa ogdélnomedycznego wynika,
ze obserwowane zmiany w jamie ustnej w przebie-
gu z.W. majg charakter bolesnych owrzodzen po-
liczkéw, jezyka, podniebienia; rzadziej spotyka si¢
przetoki miedzy jamg ustng a zatokami obocznymi
nosa i guzki na btonie sluzowej warg [5, 6, 10, 13].
Niektérzy autorzy obserwowali ponadto w cigz-
kiej postaci z.W. niedoczulice twarzy oraz zabu-
rzenia smaku [2]. Znamiennym faktem wskazujg-
cym na niedostateczng wspotprace ze stomatolo-
gami jest brak informacji dotyczgcych objawowe-
go leczenia zmian w jamie ustnej, przynoszacego
zmniejszenie dolegliwosci bélowych.

Opis przypadku

Pacjent W. G. zglosit si¢ do Poradni Chor6b
Przyzgbia i Blony Sluzowej Jamy Ustnej po raz
pierwszy w sierpniu 1996 r., skierowany przez la-
ryngologa. Miat wéwczas 36 lat. W dniu zglosze-
nia si¢ przedstawil kart¢ informacyjng leczenia
szpitalnego, z ktérej wynikato, ze przebywat dwu-
krotnie na oddziale laryngologicznym (w 1988
1 1994 r.), gdzie rozpoznano: stomatitis ulcerosa,
w opisie zmian: ,,Wymaz z gardla: Streptococcus vi-
ridans, Neisseriaaceae, kolonie Candida; badanie
histopatologiczne: nabtonek akantolitycznie rozro-
$niety — stan przewleklego zapalenia nieswoistego.
RTG ptuc bez zmian. Erytrocyty 3 860 000”. Nie
wykonywano wéwczas badania przeciwciat ANCA
w surowicy. Nie podano w karcie, jakie leczenie
miejscowe stosowano w jamie ustne;j.

Powodem zgloszenia si¢ do Poradni Chor6b
Przyzebia i Blony Sluzowej Jamy Ustnej AM
w sierpniu 1996 r. byty trudno gojace si¢, bolesne
zmiany nadzerkowo-wrzodziejgce btony sluzowej
podniebienia, jezyka oraz prawego policzka. Od-
notowano liczne braki w uzgbieniu. Z wywiadu
wynikato, ze zmiany wrzodziejace pojawiaja si¢
okresowo i goja po uptywie 3— 4 tygodni z pozo-
stawieniem blizn. Pacjent nie zglaszat zadnych do-
legliwosci ogdlnoustrojowych. Podawal, ze przed
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Ryec. 1. Pacjent W. G., lat 40. Zmiany zapalno-ziarni-
nowe podniebienia migkkiego

Fig. 1. Patient W. G., 40-year old. Inflammatory and
granulomatic lesions of soft palate

Ryec. 2. Pacjent W. G., lat 40. Rumien i zmiany o cha-
rakterze pecherzowo-nadzerkowym na bionie sluzowej

jezyka
Fig. 2. Patient W. G., 40-year old. Erythema and ve-
sicle-ulcerative lesions of mucosa of tongue

2 laty przyjmowal morfing i witamin¢ B comp.,
a obecnie stosuje lignokaing w aerozolu. Rozpo-
znano: Aphthae Suttona (susp.). W toku leczenia,
ktére obejmowato 9 wizyt (do listopada 1996 r.)
pacjent otrzymywal: doksycykling, anestezyng
z gliceryna, chamosaldont zel, nystatyng, solcose-
ryl, preparat PTT Totlpy, ptukanki z rumianku, sie-
mienia Inianego, Tantum Verde, witaminy oraz la-
seroterapi¢ biostymulacyjng.

Po 6 wizytach stwierdzono poprawe, a pacjent
odczuwal znaczne zlagodzenie dolegliwosci. Na
kolejnych wizytach, mimo wzglednej poprawy
obiektywnej, nadal zgtaszat dolegliwosci.

Ponownie zgtosit si¢ po 2 latach, w maju 1998 r.
z powodu nawrotu zmian chorobowych btony slu-
zowej jamy ustnej. Z podejrzeniem raka ptaskona-
btonkowego skierowano pacjenta do Poradni Chi-
rurgii Stomatologicznej z zaleceniem pobrania
wycinka do badania histopatologicznego. Pacjent
jednak nie zglosit si¢ z wynikiem badania. Kolej-

Ryec. 3. Pacjent W. G., lat 40. Blona sluzowa policzka
— widoczne owrzodzenia i zbliznowacenia

Fig. 3. Patient W.G., 40-year old. Buccal mucosa —
present ulcerations and scars

ny raz przyszedt do Poradni w roku 2000 r. z po-
wodu bardzo bolesnego owrzodzenia prawego po-
liczka z obecnoscig blizn. Tym razem réwniez
przedstawit karte leczenia szpitalnego z kolejnego
pobytu w szpitalu na oddziale laryngologicznym.
W opisie przebiegu choroby zanotowano: ,,Chory
lat 40, pod opieka laryngologiczng od 1988 r. z po-
wodu zmian na btonie Sluzowej jamy ustnej i gar-
dta, okresowo pojawiajgcych sie i gojacych z po-
zostawieniem blizn. Chory wymaga dalszej obser-
wacji 1 diagnostyki w kierunku ziarniniaka Wege-
nera”. W Poradni zastosowano leczenie, podobnie
jak wczesniej (przeciwbodlowe, przyspieszajgce
gojenie, ptukanki odkazajgce i tagodzace dolegli-
wosci, witaminoterapi¢), co wptyneto korzystnie
na samopoczucie pacjenta. Zweryfikowano rozpo-
znanie: granulomatosis Wegeneri (susp.). Za zgo-
da pacjenta wykonano dokumentacj¢ fotograficz-
ng (ryc. 1-3).

Omowienie

Jak wspomniano, we wczesnej diagnostyce
ziarniniaka Wegenera powinni wspotdziatac lekarze
réznych specjalnosci. Szczerkowska-Dobosz i Ro-
szkiewicz [9] opisaly przypadek pacjenta z owrzo-
dzeniami w obrebie gérnych biegunéw migdatkéw
podniebiennych, podniebienia migkkiego i jezycz-
ka; w badaniu laryngologicznym stwierdzono kra-
terowate owrzodzenia tylnej sciany gardla, pokryte
tkankg martwicza. Krzemien et al. [15] opisali przy-
padek chorego z krwistymi pgcherzykami na btonie
Sluzowej jamy ustnej i gardta. Wedlug niektérych
autoréw owrzodzenia na btonie Sluzowej jamy ust-
nej i podniebienia mogg wystepowac we wcezesnym
okresie choroby [5, 10]. Langowska-Adamczyk
et al. [6] przedstawili przypadek 50-letniego pacjen-
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ta, u ktérego wystgpilty martwicze, bolesne zmiany
na podniebieniu migkkim i twardym jako pierwsze
objawy z.W. Zmiany te rozszerzaly si¢, obejmujac
swym zasiggiem jezyczek, tuki podniebienne i tyl-
ng Scian¢ gardla. Zakrzewska et al. [18] opisali
przypadek pacjentki, u ktérej objawy ograniczone-
go ziarninaka Wegenera zostaly wstepnie blednie
rozpoznane jako choroba przyzebia. Na skutek
utrzymujgcego si¢ krwawienia dzigset i wzrastaja-
cej ruchomosci zebow, zakwalifikowano je do eks-
trakcji. Rany poekstrakcyjne bardzo trudno si¢ goi-
ty, pacjentka nie zaadoptowata si¢ do wykonanych
uzupelnieri protetycznych [18]. Podobne cechy
utrudnionego gojenia ran poekstrakcyjnych u pa-
cjentéw z z.W. obserwowali takze Cohen et al. [10].

Zmiany w jamie ustnej nasuwajgce podejrze-
nie z.W. mogg prowadzi¢ do wczesnego rozpozna-
nia. Jest to wyzwanie dla stomatologéw i powinno
obligowa¢ do konsultowania pacjentéw przez in-
nych specjalistéw w celu dalszej diagnostyki i le-
czenia. Szczeg6lnie dotyczy to zmian patologicz-
nych w obregbie dzigset lub blony sluzowej jamy
ustnej, bez stwierdzonej przyczyny ogdlnej badz
nieodpowiadajace na konwencjonalng terapi¢ [10].
Jest to o tyle istotne, iz choroba moze by¢ zlokali-

PiSmiennictwo

zowana w jamie ustnej na kilka tygodni lub miesig-
¢y zanim rozwinie si¢ posta¢ uktadowa [12, 20].

Podsumowanie

Z uwagi na mozliwos¢ wystepowania zmian
W jamie ustnej w przebiegu z.W. we wczesnym
okresie choroby, wazna i konieczna jest rola sto-
matologa jako lekarza pierwszego kontaktu
w ukierunkowaniu wtasciwego rozpoznania. Cho-
roba nieleczona w pore moze przeksztalci¢ si¢
w postaé piorunujacg (vasculitis systemic) i spo-
wodowacé zagrozenie zycia [6, 11]. Rodzi to po-
trzebe zwrécenia szczegdlnej uwagi na mozliwe
jej wczesne objawy w jamie ustnej. Konieczna jest
zdecydowanie lepsza wspolpraca migdzy lekarza-
mi innych specjalnosci a stomatologami, szczeg6l-
nie periodontologami, w ramach ogdlnej opieki
nad pacjentem. Wiasciwe postgpowanie wielospe-
cjalistyczne z jednej strony mogtoby decydujgco
poprawi¢ jakos¢ zycia chorych na z.W., z drugiej —
przyczynitoby sie, przez opanowanie zakazenia,
do lepszych wynikéw leczenia choroby zasadni-
czej, a tym samym wydluzenia zycia chorych.
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