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B Definicja

Zapalenia naczyn (ZN) to grupa chordb, ktorych wspolna cecha jest zapalenie
$ciany naczyn krwionosnych z jej nastepczym uszkodzeniem i/lub zwezeniem
swiatta. W konsekwencji moze dochodzi¢ do wystapienia objawow niedokrwie-
nia réznych zaopatrywanych przez te naczynia narzadow. Ze wzgledu na swoj
réznorodny przebieg zapalenia naczyn moga byc¢ przedmiotem konsultacji spe-
cjalistow réznych dziedzin medycyny, m.in. laryngologa, stomatologa i okulisty,
a rozpoznanie choroby moze stwarzac trudnos¢, jesli koncentruja sie oni jedynie
na waskim zakresie swojej specjalnosci. Podstawa wlasciwego rozpoznania jest
uwzglednienie zapalenia naczyn w przypadku obecnosci:
1. Objawdw postepujacej dysfunkeji wielu narzadéw z towarzyszaca reakcja
zapalna.
2. Objawow swoistych dla zapalenia naczyn.
3. Nieprawidlowosci w badaniach dodatkowych.
Objawy alarmowe kazdej z trzech powyzszych sytuacji klinicznych sugeruja-
cych obecnosc zapalenia naczyn przedstawiono w tabeli 25.1.

I Epidemiologia

Zapalenia naczyn naleza do chordb rzadkich. Sposrod nich najczesciej wystepu-
ja: olbrzymiokomorkowe zapalenie naczyn (GCA, giant cell arteritis) i zapalenie
naczyn z ziarniniakowatoscia (GPA, granulomatosis with polyangiitis). Choruja
gldwnie ludzie mlodzi i w srednim wieku, z wyjatkiem GCA, ktore z niejasnych
powoddw nie wystepuje przed 50. rokiem zycia.

I Klasyfikacja i patogeneza

Klasyfikacja pierwotnych zapalefi naczyn oparta na etiologii bytaby pozadana,
niestety etiologia pozostaje w wiekszosci nieznana. Obowiazujaca klasyfikacja
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Tabela 25.1.

Objawy alarmowe sugerujgce obecnos$¢ zapalenia naczyn

Objawy postepujacej dysfunkcji wielu narzadéw z towarzyszaca reakcja zapalna

Utrzymywanie sie niespecyficznych objawdw, takich jak: bole wielostawowe,
stany podgoraczkowe (w odréznieniu od wysokiej goraczki i dreszczy typowej
dla sepsy), ostabienie

Utrzymywanie sie specyficznych objawéw: nasilone poty nocne, goraczka
o nieznanej przyczynie (przedtuzajaca sie goraczka bez przyczyny ustalonej
w podstawowych badaniach), zapalenie wielostawowe

Bol glowy o nowym charakterze, z zaburzeniami widzenia (w tym slepota)
7z OB > 50 mm/godzine w wieku > 50 lat (typowe dla GCA)

Zajecie gornych drog oddechowych (zapalenie zatok) tacznie z dolnymi (zmiany
w zdjeciu radiologicznych) z objawami ogdlnymi (typowe dla GPA)

Przewlekte zapalenie zatok przynosowych Zle reagujace na leczenie (pomysle¢
0 GPA lub tez o pierwotnym niedoborze odpornosci, co jest domena immuno-
logéw)

Oporna na leczenie astma z polipami w jamie nosowej i eozynofilia (sztandarowe

objawy EGPA)

Wspdlwystepowanie zajecia nerek i ptuc (sugeruje mikroskopowe zapalenie
naczyn)

Plamica skorna wyczuwalna palcami na podudziach i bdl brzucha u dziecka
(typowe dla zapalenia naczyn zwiazanego z IgA, dawniej purpura Schonleina-
-Henocha)

Objawy swoiste dla zapalenia naczyn

Destrukcja tkanek w gornych drogach oddechowych (perforacja przegrody
nosowej) oraz ewakuowanie sie strupéw z nosa (typowe dla GPA)

Bol glowy jest objawem powszechnym, ale w GCA jest umiejscowiony na tyle
powierzchownie, ze chorzy czesto opisuja go jako bol wloséw lub przeczulica
skory

Bol zuchwy w GCA ma charakter chromania: pojawia sie podczas jedzenia
i wymaga robienia przerw podczas zucia (analogicznie do wystepujacego
w miazdzycy chromania przystankowego konczyn dolnych)

Zwezenie tetnic szyjnych i zawal miesnia sercowego w mlodym wieku moga
nie by¢ skutkiem nieoczekiwanie wezesnej miazdzycy i wynikac z choroby
Takayasu
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Tabela 25.1. cd.

Zapalenia naczyn rzadko przebiegaja bez podwyzszenia stezenia biatka C-reak-
tywnego (CRP) lub przyspieszenia OB, poniewaz tacza cechy choréb immuno-
logicznych i zapalnych. Odréznia je to od modelowych choréb autoimmunolo-
gicznych, takich jak np. toczen rumieniowaty uktadowy

Krwinkomocz, biatkomocz obecny w badaniu ogdlnym moczu moze by¢
objawem zapalenia nerek w przebiegu zapalen matych naczyn

Na standardowym zdjeciu radiologicznym klatki piersiowej moga pojawiac
sie ,zwiewne” nacieki, typowe dla EGPA. Pojecie to oznacza, ze zmieniaja one
lokalizacje w badaniach kontrolnych. Konsekwencja naciekéw moga byc jamy
w plucach powstale po rozpadzie ziarniniakow w przebiegu GPA

W badaniu USG duzych naczyn metoda Dopplera obraz zmian zapalnych
moze byc opisywany jako hipoechogeniczne, nietypowe pogrubienie sciany
naczynia na dtugim odcinku, ktore bywa nadinterpretowane jako zmiany
miazdzycowe

Nieprawidlowosci w badaniach dodatkowych

EGPA - eozynofilowa ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn; GCA — olbrzymiokomérkowe zapalenie
tetnic; GPA — ziarniniakowatosc z zapaleniem naczyn (Wegenera).

z Chapel Hill z 2012 roku bierze pod uwage $rednice zajetych naczyn (duze,
érednie i mate) i ich lokalizacje, od czego zalezy, ze strony ktérego narzadu po-
jawia sie objawy. Z typem zajetych tetnic zwiazane sa roznice patogenetyczne:
zapalenia duzych tetnic to zapalenia ziarniniakowe (co z praktycznego punktu
widzenia oznacza, ze mozna je zdiagnozowad, m.in. w badaniu histopatolo-
gicznym), a zapalenia matych tetnic sa zwiazane z obecnoscia przeciwcial typu
ANCA (mozliwych do wykrycia w surowicy) lub z odktadaniem sie komplek-
sow immunologicznych.

Od pierwotnych zapalen naczyn nalezy odrdzni¢ zapalenia wtorne, wyste-
pujace najczesciej w przebiegu nowotwordw, zakazen (np. wirusowego zapale-
nia watroby) lub innych choréb uktadowych tkanki tacznej (np. reumatoidalne
zapalenie naczyn, toczniowe zapalenie naczyn) oraz polekowe zapalenia naczyn.

I Ocena aktywnosci zapalenia naczyn

W ocenie aktywnosci zapalen naczyn stosuje sie skale BVAS (Birmingham Va-
sculitis Activity Score). Intencja i sensem uzywania tej skali jest wytypowanie
chorych z aktywnym zapaleniem naczyn, a dzieki temu podjecie decyzji o inten-
syfikacji leczenia.
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I Leczenie i monitorowanie aktywnosci choroby

Sztuka leczenia zapalen naczyn polega na odrdznieniu dokonanych i nieak-
tywnych uszkodzen narzaddw (np. miazdzycy lub stabilnego wzrostu steze-
nia kreatyniny w osoczu po uszkodzeniu nerek, gdy intensywna immunosu-
presja moze pogorszy¢ stan chorego) od aktywnego procesu zapalnego, ktory
wymaga intensywnego leczenia. Pogorszenie funkcji zajetych przez chorobe
narzadow (po wykluczeniu w podstawowym zakresie innych przyczyn, takich
jak infekcje) jest czesto wyrazem zaostrzenia choroby i wymaga intensyfika-
cji leczenia przez specjaliste. Do podstawowych badan stosowanych do mo-
nitorowania zapalert naczyn nalezy ocena parametréw zapalnych (CRP, OB).
Niestety nie mozna stwierdzi¢, ze brak obecnosci parametréw zapalnych jest
réwnoznaczny z remisja zapalen naczyn. Pomimo normalizacji wartosci CRP
i OB proces zapalny moze sie toczy¢ lokalnie w zajetych narzadach. Dlate-
go obecnos¢ parametrow ostrej fazy jest jednym z elementéw monitorowania
chorych. Oprécz parametrow zapalnych nalezy kontrolowac morfologie krwi
obwodowej — w celu oceny mielotoksycznosci w przypadku stosowania inten-
sywnego leczenia, oraz aktywnos¢ aminotransferaz — w celu oceny hepato-
toksycznosci. Bardzo istotnym elementem dlugofalowej opieki nad chorymi
jest monitorowanie czynnikdéw ryzyka sercowo-naczyniowego, osteoporozy,
cukrzycy oraz infekcji.

I Powiktania choroby i leczenia oraz rokowanie

Pozadana jest szybka identyfikacja standw naglych zwiazanych z zapaleniami na-
czyn. Najczesciej wystepuje utrata widzenia w jednym oku w przebiegu GCA, po-
niewaz poprzedza ono slepote obuoczna. Szybkie rozpoznanie i leczenie zapobie-
ga tej patologii. Krwotoki ptucne lub krwawienie srodpecherzykowe sa stanami
naglymi w zapaleniach malych naczyn, podobnie jak szybko postepujace klebusz-
kowe zapalenie nerek. W chorobie Takayasu moze dojs¢ do rozwoju tetniaka roz-
warstwiajacego aorty oraz do zawatu miesnia sercowego pomimo mlodego wieku
chorego, a w guzkowym zapaleniu tetnic do pekniecia tetniaka tetnic trzewnych.

Chorzy na zapalenia naczyn maja istotnie podwyzszone ryzyko sercowo-na-
czyniowe, co oznacza, ze moga czesciej i w mtodszym wieku chorowac na cho-
robe niedokrwienna serca, udary niedokrwienne mézgu, miazdzyce konczyn
dolnych oraz zylna chorobe zakrzepowo-zatorowa. Paradoksalnie chorzy na za-
palenia naczyn, pomimo ograniczenia wczesnej umieralnosci i dobrej kontroli
objawdw, moga umiera¢ przedwczesnie nie z powodu zapalenia naczyn, lecz
z powodu wczesniej wystepujacych chordb cywilizacyjnych.

U chorych leczonych glikokortykosteroidami nalezy pamietac o profilakty-
ce i leczeniu osteoporozy. Chorzy na zapalenia naczyn istotnie czesciej zapadaja
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na infekcje. Z tego powodu w GPA i MPA (microscopic polyangiitis) zaleca sie
przewlekle profilaktyczne stosowanie kotrimoksazolu. Zapalenia naczyn nie sta-
nowia przeciwwskazania do szczepien ochronnych. Chorzy powinni by¢ szcze-
pieni na grype sezonowa. Nalezy réwniez rozwazy¢ zastosowanie szczepionki
przeciwko pneumokokom. Odpowiedz poszczepienna moze by¢ jednak stabsza
w przypadku leczenia immunosupresyjnego.

I Zapalenia duzych naczyn

Olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic

Definicja

Olbrzymiokomorkowe zapalenie tetnic (GCA, giant cell arteritis) jest zapale-
niem duzych i srednich tetnic, w tym gléwnie aorty i gatezi jej tuku oraz tetnic
skroniowych. Zapalenie tetnicy na skroniach najtatwiej rozpoznad, poniewaz ze
wzgledu na powierzchowny przebieg wida¢ niekiedy jej pogrubienie, zaczer-
wienienie i tkliwos¢. Dawniej stosowana nazwa ,zapalenie tetnicy skroniowej”
jest jednak nieaktualna, gdyz choroba moze dotyczy¢ takze innych tetnic.
Te przypadki bywaja mylone z miazdzyca.

Epidemiologia

Olbrzymiokomdrkowe zapalenie tetnic jest najczestszym zapaleniem naczyn.
Rozpoznawalnos¢ nadal rosnie, glownie dzieki coraz lepszej wiedzy lekarzy
i rozwojowi badan obrazowych oraz w zwiazku ze starzeniem sie populacji.
Jest stwierdzana niemal wylacznie po 50. roku zycia, a czesto$¢ wystepowania
zwieksza sie z wiekiem.

Obraz kliniczny

Typowy pacjent z GCA to kobieta po 50. roku zycia z bélem glowy, ktory z nie
wystepowal nigdy wczesniej, o powierzchownym charakterze (opisywanym cze-
sto jako bol wloséw lub skory) i znacznym nasileniu, zaburzeniami widzenia
i chromaniem Zzuchwy oraz z obecnoscia tkliwosci w rzucie tetnic skroniowych.
Mozliwe jest zajecie wielu obszaréw naczyniowych, ale najczesciej chorzy tra-
fiaja z objawami niedokrwiennego bolu glowy (ryc. 25.1), niedokrwienia oczu
(podwdjne widzenie, przejsciowe zaniewidzenia) lub miesni zwaczy (chromanie
zuchwy, czyli narastanie bolu w miare jedzenia, ktory zanika po krotkim odpo-
czynku), polimialgii reumatycznej lub goraczki/zapalenia o nieznanej przyczy-
nie. Te objawy poprzedzaja slepote wynikajaca z niedokrwienia siatkowki. Zapo-
bieganie slepocie jest gléwnym celem leczenia GCA. Slepota jest nieodwracalna;
zaczyna sie zwykle od jednego oka.
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