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Muut nimet: Wegenerin granulomatoosi, Wegenerin tauti, Wegenerin sairaus, Granulomatosis
Wegener, Morbus Wegener

Vuoden 2011 alussa eurooppalaiset ja amerikkalaiset reumatologit ja nefrologit ehdottivat
Wegenerin granulomatoosin uudeksi englanninkieliseksi nimeksi granulomatosis with
polyangiitis, suomeksi granulomatoottinen polyangiitti. Nimi ja sen lyhenne GPA levisivat
nopeasti kayttoon. Tassa diagnoosikuvauksessa kaytetdan uutta nimed ja sen lyhennetta.

Granuloomat ovat jyvamaisida tulehdussolukertymid. Polyangiitti tarkoittaa usean
verisuonen tulehdusta. Granulomatoottisen polyangiitin voisikin vapaasti suomentaa
Jyvakertymaiseksi monisuonitulehdukseksi.

Granulomatoottinen polyangiitti on vaskuliittisairaus, jossa pienet valtimot ja laskimot seka
hiussuonet tulehtuvat. Sairaus aiheuttaa oireita etenkin ylahengitysteissa, keuhkoissa ja
munuaisissa, mutta sen aiheuttamia muutoksia voi esiintyd monessa elimessa ja
kudoksessa.

VASKULIITEISTA

Sana vaskuliitti on johdettu latinan sanasta vasculum, joka tarkoittaa suonta ja sana-
paatteesta itis, joka tarkoittaa tulehdusta. Vaskuliitti tarkoittaa siis verisuonitulehdusta.

Monet vaskuliitit ovat autoimmuunisairauksia, joissa kehon immuunijarjestelméa kaantyy
toimimaan itsed&n vastaan sen sijaan, etta se suojelisi kehoa ulkopuolisilta hyokkaayjilta.

Vaskuliiteissa hydkkays kohdistuu verisuonten seindmiin. Ne tulehtuvat ja vaurioituvat.
Suoneen alkaa kertyd hyytymid, jotka aiheuttavat ahtaumia ja tukoksia. Tastda seuraa
verenvuotoja ja kuolioita verisuonten ravitsemissa kudoksissa. Verenkierron mukana
paikalle kulkeutuvat tulehdussolut paasevat verisuonen seinaman lapi ja aiheuttavat
lisdvaurioita verisuonissa ja niita ymparoivissa kudoksissa. Tulehduspaikasta riippuen siitéa
seuraa erilaisia oireita.

Vaskuliitit luokitellaan ensisijaisesti vaurioituneiden verisuonten koon mukaan. Suuri osa
vaskuliiteista on harvinaisia ja niiden syntytapa on useimmiten tuntematon. Ne eivat ole
suoraan periytyvida, mutta alttius sairastua niihin voi periytya. Lisaksi tarvitaan esimerkiksi
ymparistotekija, joka laukaisee sairauden.

MISTA SAIRAUS JOHTUU?

GPA:n syy on tuntematon. Koska oireita on lahes aina hengitysteissa, jokin sisdén
hengitetty tekija tai hengitystieinfektio voisi laukaista sen henkil6illa, joilla on siihen
periytyva alttius. Tutkijat ovat ehdottaneet, ettd mahdollisia tekijoitd voisivat olla
esimerkiksi altistuminen silikalle eli piidioksidille tai Staphylococcus aureus -infektio.
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ESIINTYVYYS

GPA:n ilmaantuvuudesta ja esiintyvyydesta on tehty 2000-luvulla useampi tutkimus. Niiden
perusteella voitaisiin arvioida, ettd Suomessa on noin 840-1350 GPA:ta sairastavaa.
Viime vuosikymmenien aikana arviot sairauden esiintyvyydestd ovat nousseet.
Tiedemaailmassa on keskusteltu siitd, onko syyna se, etta tietoisuus on lisdantynyt ja
diagnostiikka kehittynyt, vai onko GPA oikeasti lisdantynyt.

GPA:han sairastutaan useimmiten 40—60-vuotiaana, mutta kaikenikéiset, myos lapset,
voivat sairastua. Naiset ja miehet sairastuvat yhta usein. Joidenkin arvioiden mukaan
naisilla esiintyisi jonkin verran miehid lievempi tautimuoto. Sairautta on kaikissa etnisissa
ryhmisséd, mutta se on valkoihoisilla muita ryhmia yleisempi.

OIREET

GPA:n taudinkuva vaihtelee lievasta vakavaan. Oireet voivat erota suuresti sairastuneiden
valilla. Osalla voi olla vain lievia oireita kuukausia, jopa vuosia ennen laakariin
hakeutumista. Osalla sairaus kaynnistyy nopeasti etenevin, vakavin oirein.

Monilla esiintyy yleisoireina vasymysta, kuumeilua ja ruokahaluttomuutta seka erilaisia
lihas- ja nivelkipuja. Yleisoireiden lisdksi GPA aiheuttaa tavallisimmin erilaisia
ylahengitystieoireita kuten nenan tukkoisuutta ja karstaisuutta sekd nuhaa, joka voi olla
verista. Joskus myds nenan rakenne vaurioituu. Sieraimien valiseindan voi tulla reika ja
nendn selkd painua alas, jolloin syntyy ns. satulanend. My6s sivuontelo- ja valikorvan
tulehdukset ovat tavallisia. Joskus korvien oireet voivat johtaa kuuroutumiseen.

Henkitorvessa ja keuhkoputkissa voi esiintya ahtauttavaa tulehdusta. Yksi GPA:n
tyyppioire on granulomatoottisen kudoksen aiheuttama &&niraon alainen henkitorven
ahtauma. Oireina ovat hengenahdistus ja kéaheys. Keuhkoperdisia oireita ovat vahitellen
kehittyva ysk&, jossa voi olla markéisia tai verisida yskoksia sekd keuhkoverenvuoto ja
hengenahdistus. My6s erilaisia sydanoireita saattaa ilmaantua etenkin sairauden
pitkittyessa. Sydanpussi voi tulehtua ja sepelvaltimot vaurioitua aiheuttaen rytmihairioita tai
sydaninfarktin.

Noin 75 prosentille GPA:ta sairastavista tulee jossain vaiheessa munuaisoireita. Ne voivat
vaihdella lievasta ja vahaoireisesta aina nopeasti etenevadn ja rajuun dialyysihoitoa
vaativaan munuaisten vajaatoimintaan. Munuaistaudin seurauksena voi tulla myo6s
verenpainetauti.

Silmat saattavat oireilla monin tavoin. Ne voivat olla punaiset ja kipeat tai niissa esiintyy
roskan tunnetta ja ne ovat kuivat. Naontarkkuus saattaa heikentya. Silmiin voi tulla
tulehdus kovakalvon pintaosaan (episkleriitti), sidekalvoon (konjunktiviitti) tai kyynelpussiin.
Mybhemman vaiheen tyypillinen, mutta suhteellisen harvinainen oire on silmamunan
tyontyminen ulos kuopastaan eli proptoosi silman taakse muodostuneen
granuloomakudoksen takia.
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GPA:han voi liittyd myos aareishermoston oireita, esimerkiksi tuntopuutoksia, pistelya tai
epatyypillisia kipuoireita késissa ja jaloissa. Osalle sairastuneista tulee hermoja ravitsevien
verisuonten tulehduksesta johtuva yhden tai useamman &areishermon halvaus,
mononeuritis multiplex.

Noin puolella sairastuneista esiintyy jossain vaiheessa iho-oireita. Tyypillisin ihomuutos on
ensisijaisesti alaraajoihin kehittyva pienten ihoverisuonten tulehdukseen liittyva palpoitava
purppura. Lisaksi voi tulla haavaumia, ihonalaisia kyhmyja ja joskus jopa kuolioita.
Haavaumia voi tulla myos suun alueelle.

GPA voi esiintya rajoittuneena muotona vain ylahengitysteissa tai laajalle levinneena eli
diffuusina muotona. Noin 80 prosentilla sairastuneista diffuusia muotoa edeltdd joskus
vuosiakin taudin rajoittunut muoto.

DIAGNOSOINTI

GPA:n diagnoosi perustuu kliiniseen oirekuvaan, ANCA-vasta-ainemaaritykseen ja
vaurioituneen tai oireilevan elimen kudosnaytteeseen. Lisdksi laboratoriokokeilla voidaan
arvioida tulehduksen aktiivisuutta.

Useimmilla granulomatoottiseen polyangiittin  sairastuneilla on ns. neutrofiilien
sytoplasmavasta-aineita eli ANCA-vasta-aineita, jotka kohdistuvat erityisesti valkosoluissa
esiintyvaa proteinaasi 3 (PR3) -entsyymid vastaan. Tutkimuksissa on todettu, ettd perati
80-90 prosentilla GPA:ta sairastavista on c-ANCA/PR3-vasta-aineita veressaan. Kuitenkin
henkil6lla voi olla GPA, vaikka hanella ei todettaisikaan sairaudelle tyypillisia vasta-aineita.
Diagnoosia ei koskaan voida perustaa pelkastaan vasta-aineloydokselle tai niiden
puuttumiselle.

Vaurioituneesta tai oireilevasta kohde-elimestd otettu biopsia, koepala, varmistaa
diagnoosin. Tavallisimmat paikat kudosnaytteen ottamiselle ovat nenén limakalvot,
munuainen ja joskus keuhkot. Nenan limakalvojen tai keuhkojen kudosnaytteessa voi
nakya vaskuliitti ja granulomatoottinen tulehdus, mutta wusein vain tarkemmin
maarittelemattomia, epaspesifisia  tulehdusmuutoksia. Munuaisista otettavan
kudosnaytteen tyypillinen 16ydés on munuaiskerasen tulehdus.

Vaskuliittiin liittyvan tulehduksen voimakkuutta mitataan verikokeesta laskon eli La:n ja C-
reaktiivisen proteiinin eli CRP:n maarityksilla. Verenkuva paljastaa myds mahdollisen
tulehdukseen liittyvéan anemian, jos hemoglobiini (Hb) on madaltunut seka
valkosoluarvojen kohoamisen eli leukosytoosin tulehduksen merkkina. Myoés verihiutaleet
eli trombosyytit saattavat kohota tulehduksen seurauksena. Munuaistulehdus voi aiheuttaa
kohonneen veren kreatiniinin ja virtsanaytteessa voidaan todeta verta tai valkuaisainetta.

Rontgenkuvilla voidaan selvittaa keuhkomuutoksia ja nenan sivuontelovaurioita. Joskus
tarvitaan tietokonetomografiaa ja/tai magneettikuvausta kudosvaurioiden tarkempaan
arviointiin.

Suomen Reumaliiton harvinaistoiminnan teemasivut / Eosinofiilinen granulomatoottinen
polyangiitti-kuvaus 2015



HOITO

GPA:n hoito on kaksivaiheinen. Nopeasti kaynnistetylla tehokkaalla 1a&kityksella pyritaan
minimoimaan elinvaurioiden laajuus ja vakavuus sekd& sammuttamaan tautiaktiviteetti.
Taudin rauhoituttua pyritaan laakitysta nopeasti keventamalla vahentamaan annetun
hoidon mahdollisia, joskus vakaviakin sivuvaikutuksia, ja siirrytddn laékehoitoon, jonka
tavoitteena on yllapitad oireettomuutta. Hoitoa jatketaan taman jalkeen 1-2 vuotta. Jos
tauti uusii eli relapsoi, joudutaan taudin rauhoittamiseksi usein palaamaan alkuvaiheen
raskaampaan laékehoitoon.

Mikali sairaus on lieva, eikd ole todettavissa munuaisvaurioita tai muita uhkaavia
elinvaurioita, alkuhoitona kaytetaan glukokortikoideja eli kortisonia seké metotreksaattia tai
mykofenolaattimofetiilia oireiden rauhoittamiseksi. Jos sairaus on vaikea ja sairastuneella
on munuaisten tai muiden tarkeiden elimien oireita, hoitona kaytetaan glukortikoideja ja
syklofosfamidia. Vaikeissa tautimuodoissa glukokortikoidi voidaan antaa suonensisaisesti
ja kayttdd myos plasmafereesia.

Vaikeissa tautimuodoissa syklosfosfamidi korvataan yleensa 3-5 kuukauden kuluttua
vahemman sivuoireita sisaltavilla laakkeilla kuten atsatiopriinilla, metotreksaatilla tai
mykofenolaattimofetiililla. Glukokortikoidien kayttd pyritdédan purkamaan jo kuuden
kuukauden kuluessa kayton aloittamisesta.

B-imusoluja poistavalla biologisella laékkeella, rituksimabilla, on saatu hyvia hoitotuloksia
etenkin huonosti muihin hoitoihin vastaavassa tautimuodossa ja uusiutuvassa taudissa.
Laake soveltuu erityisesti nuorten hoitoon, silla se ei vaikuta hedelmallisyyteen. Sita on
suositeltu myos, jos syklofosfamidi ei sovi.

GPA:han liittyvien nen&-, korva-, kurkku- ja silmavaurioiden korjaaminen voi vaatia
leikkaushoitoa. Vaikean munuaisten vajaatoiminnan kehittyessa tarvitaan dialyysihoitoa,
joskus my6s munuaissiirtoa.

ENNUSTE

Granulomatoottinen polyangiitti on hoitamattomana vakava sairaus. Parempi ymmarrys
sen synnysta ja laakehoidon kehitys ovat luoneet pohjan tehokkaammalle ja
yksildllisemmalle hoidolle. Vasta-ainemaaritysten myota sairaus pystytaan havaitsemaan
yha useammin ennen kuin vakavia elinoireita ehtii syntya. Parantuneen ennusteen myoéta
GPA on muuttunut luonteeltaan uusiutuvaksi pitkdaikaissairaudeksi, jossa rauhalliset ja
aktiiviset vaiheet vuorottelevat. Sita sairastavista noin 50 prosentilla sairaus uusiutuu.

Ennustetta huonontavia tekijoitda ovat sairastuneen korkea ik&, mahdollinen jo todettu
munuaisten vajaatoiminta seka laajalle levinnyt ja vaikea tauti jo diagnoosivaiheessa.
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