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CHOROBY NACZYNIOWE
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Termin „zapalenie naczyń” odnosi się do grupy zapalnych chorób naczyń krwionośnych prowa-
dzących do uszkodzeń strukturalnych, w tym pogrubienia i osłabienia ściany, zwężenia świa-
tła i zwykle martwicy naczyń.1 Proponowane mechanizmy patogenetyczne odpowiadające za

rozwój tych chorób obejmują powstawanie kompleksów immunologicznych i ich odkładanie w ścia-
nie naczyniowej, inwazję komórek śródbłonka i przestrzeni okołonaczyniowej oraz zaburzenie ich
funkcji przez mikroorganizmy zakaźne, ukrytą chorobę nowotworową lub autoimmunologiczną (jak
toczeń rumieniowaty układowy) lub też działanie toksyn, a także powstawanie ziarniniaków, obec-
ność autoprzeciwciał, takich jak przeciwciała przeciwko komórkom śródbłonka lub przeciwciała prze-
ciwko cytoplazmie neutrofilów (ANCA) oraz zorganizowaną odpowiedź immunologiczną komórkową
i molekularną z udziałem cytokin prozapalnych i cząsteczek adhezyjnych.2-4

Roczna zapadalność na układowe zapalenia naczyń (poza olbrzymiokomórkowym zapaleniem
tętnic) wynosi około 39 przypadków na 1 000 000.5 Choroby te klasyfikuje się według wielkości
zajętego naczynia, cech histopatologicznych i objawów klinicznych. Zapaleniami obejmującymi
małe naczynia są plamica Schönleina-Henocha i krioglobulinemia. Guzkowe zapalenie tętnic i ziar-
niniak Wegenera są chorobami naczyń małych i średnich, podczas gdy zapalenie tętnicy skronio-
wej i choroba Takayasu obejmują naczynia duże. W związku ze złożoną i heterogenną naturą
naczyniowych zespołów zapalnych i zajęciem potencjalnie wielu narządów, rozpoznanie i lecze-
nie tych chorób stanowi dla klinicystów wielkie wyzwanie. W artykule dokonano przeglądu obja-
wów neurologicznych najważniejszych układowych zapaleń naczyń.

Zapalenie tętnicy skroniowej
Zapalenie tętnicy skroniowej, znane również jako olbrzymiokomórkowe zapalenie tętnic, jest
chorobą układową, która występuje niemal wyłącznie u osób powyżej 50 roku życia, przy czym
średnia wieku w chwili zachorowania wynosi 70 lat (zakres od 50 do ponad 90 lat). Szacowana
częstość jej występowania wynosi od 15 do 25 przypadków na 100 000.6,7 Zapalenie tętnicy skro-
niowej może doprowadzić u 25-50% chorych do trwałej ślepoty oka lub obu oczu, dlatego nie-
zwykle istotne jest odpowiednio wczesne rozpoznanie i intensywne leczenie. Częściej chorują
kobiety8 oraz przedstawiciele rasy białej, w porównaniu z Amerykanami afrykańskiego pocho-
dzenia. Badania pośmiertne wykazały, że zapalenie tętnicy skroniowej występuje częściej, niż jest
ono klinicznie rozpoznawane.9 Choroba obejmuje głównie, choć nie wyłącznie, czaszkowe gałę-
zie tętnic odchodzących od łuku aorty. Pełnościenne zapalenie tętnic i przerost błony wewnętrz-
nej powodują zwężenie ich światła. Początkowe objawy zapalenia tętnicy skroniowej mogą mieć
charakter skryty lub gwałtowny. Niektóre objawy, jak utrata wzroku i ubytki neurologiczne, mają
zazwyczaj ostry początek, podczas gdy objawy układowe, jak uczucie zmęczenia, brak apetytu,
utrata masy ciała, bóle stawów i mięśni, stany podgorączkowe, niedokrwistość i leukocytoza mo-
gą pojawić się na kilka tygodni lub miesięcy przed klinicznym rozpoznaniem choroby. W przebie-
gu zapalenia tętnicy skroniowej może dojść do zmian psychicznych charakteryzujących się
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myśleniem urojeniowym, splątaniem, bezsennością, zaburze-
niami koncentracji i funkcji poznawczych. Wielu pacjentów
skarży się na przeszywające bóle głowy, najczęściej zlokalizo-
wane w okolicy zmienionych chorobowo tętnic skóry głowy.
Bóle głowy w zapaleniu tętnicy skroniowej są uporczywe
i zwykle jednostronne. Wystąpienie bólu głowy lub istotna
zmiana charakteru bólu przewlekłego u pacjenta w pode-
szłym wieku są najczęstszymi objawami zapalenia tętnicy
skroniowej, które powinny zwrócić uwagę klinicysty. Bólom
głowy towarzyszy rozlana tkliwość skóry głowy lub twarzy,
zazwyczaj w okolicy skroniowej lub potylicznej, wywołana za-
palnymi zmianami niedokrwiennymi związanymi z uogólnio-
nym zapaleniem tętnic pozaczaszkowych. Objawem zapalenia
tętnicy skroniowej mogą być również ból żuchwy z chroma-
niem oraz owrzodzenia jamy ustnej lub skóry głowy.

Do innych, występujących u co najmniej 30% chorych,
neurologicznych objawów zapalenia tętnicy skroniowej nale-
żą neuropatia obwodowa, przemijające zaburzenia krążenia
mózgowego i udar.10 Neuropatia obwodowa może przyjąć
postać mono- lub polineuropatii i dotyczyć kończyn górnych
lub dolnych. Choć zmiany najczęściej dotyczą nerwu pośrod-
kowego, proces chorobowy może obejmować również ner-
wy łokciowy, promieniowy, piszczelowy, kulszowy, rdzeniowy
i trójdzielny. W badaniu elektromiograficznym i badaniu prze-
wodnictwa obserwuje się w zmienionych nerwach zaburze-
nia amplitudy potencjałów czynnościowych i szybkości
przewodzenia, co wskazuje na uszkodzenia aksonalne i de-
mielinizację. Badania angiograficzne i neuropatologiczne wy-
kazują, że w patogenezie neuropatii obwodowej w przebiegu
zapalenia tętnicy skroniowej istotną rolę odgrywa rozlane za-
palenie tętnic zaopatrujących uszkodzone nerwy.

Neuropatia nerwów czaszkowych jest również istotnym ob-
jawem zapalenia tętnicy skroniowej. Najczęściej zmiany doty-
czą nerwu wzrokowego i na podstawie obserwacji klinicznych
zgromadzonych w ciągu ostatnich 30 lat można stwierdzić, że
u blisko 23% chorych dotkniętych tym powikłaniem docho-
dzi do trwałej utraty wzroku z powodu przedniej niedokrwien-
nej neuropatii nerwu wzrokowego (AION).11,12 Utrata wzroku
jest najpoważniejszym objawem zapalenia tętnicy skroniowej,
może mieć charakter przemijający lub trwały i dotyczyć jed-
nego oka lub obu oczu. Przemijająca utrata wzroku w przebie-
gu zapalenia tętnicy skroniowej przypomina obserwowaną
u chorych z miażdżycą tętnic mózgu, poza rzadkimi przypad-
kami, w których zaburzenia występują w obu oczach naprze-
miennie. U chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej zmiany
najczęściej obejmują przedni odcinek nerwu wzrokowego i są
skutkiem zapalenia tętnic rzęskowych tylnych. Rzadziej bada-
nie oftalmoskopowe ujawnia pozagałkową neuropatię nerwu
wzrokowego bez wewnątrzgałkowego zapalenia nerwu
wzrokowego. U chorych z ostrą przednią niedokrwienną neu-
ropatią nerwu wzrokowego dochodzi do niedowidzenia
w górnej lub dolnej części pola widzenia. Do innych ocznych
powikłań zapalenia tętnicy skroniowej należy jedno- lub obu-
stronne zamknięcie tętnicy środkowej siatkówki. Choć u więk-
szości chorych dochodzi do nagłej i trwałej utraty wzroku, to
u niektórych może przedtem wystąpić przemijająca utrata

wzroku w jednym oku. Wydaje się, że upośledzenie przepływu
krwi przez tętnicę oczną lub tętnicę środkową siatkówki
wywołane zapaleniem lub zakrzepicą w przebiegu zapalenia
tętnicy skroniowej wywołuje niedokrwienie siatkówki.
Zapalenie naczyń zaopatrujących skrzyżowanie nerwów wzro-
kowych wiąże się z obustronnym skroniowym ubytkiem
pola widzenia, podczas gdy zapalenie naczyń zaopatrujących
szlak wzrokowy poza skrzyżowaniem nerwów wzrokowych
może powodować ubytki jednoimienne. U niektórych pacjen-
tów z obustronną utratą wzroku na skutek zapalenia tętnicy
skroniowej mogą występować halucynacje wzrokowe wywoła-
ne utratą bodźców wzrokowych docierających do kory
mózgu.

U chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej może wystą-
pić podwójne widzenie wywołane zapaleniem naczyń układu
ruchowego gałki ocznej. Często zmiany dotyczą nerwu oko-
ruchowego, a współistnienie niedowładu gałki ocznej i opa-
dania powieki budzi podejrzenie zawału niedokrwiennego
nerwu okoruchowego. W tych przypadkach porażenie na
ogół nie dotyczy źrenicy. Do innych zaburzeń ocznych mogą-
cych występować u chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej
należy jedno- lub obustronne porażenie międzyjądrowe gał-
ki ocznej i zaburzenia ruchomości źrenic, jak sztywność źre-
nicy z dysocjacją światła bliskiego.

Do innych, dość rzadkich objawów neurologicznych zapa-
lenia tętnicy skroniowej, należą: zawroty głowy, utrata
słuchu, szumy uszne, przemijająca hemianestezja języka, po-
rażenie języka i ból twarzy. U 10-20% chorych pojawia się
szmer nad tętnicą szyjną, który jest na ogół obustronny
i wskazuje na zajęcie tej tętnicy przez proces chorobowy.
U około 40% spośród tych pacjentów rozwijają się różne ze-
społy niedokrwienne gałek ocznych lub mózgu.

Histopatologicznie zapalenie tętnicy skroniowej cechuje
objęcie przez proces zapalny całej ściany naczynia – błony
środkowej, wewnętrznej i przydanki. Limfocyty, makrofagi
i wielojądrowe komórki olbrzymie występują w ścianie naczy-
nia ogniskowo. Uważa się, że zwężenie tętnic wywołane jest
przerostem ściany naczyniowej doprowadzającym do zwęże-
nia i niedokrwienia (ryc. 1A i B).13,14 Podobne zmiany
zapalne obserwuje się w pokrewnej chorobie − polimialgii
reumatycznej. Objawy polimialgii reumatycznej mają charak-
ter bardziej uogólniony i układowy w porównaniu z zapale-
niem tętnicy skroniowej i obejmują: ból, gorączkę, złe
samopoczucie, sztywność mięśni i utratę masy ciała. Między
tymi dwiema jednostkami chorobowymi istnieje wyraźny
związek i wysunięto teorię, że mogą stanowić różne prezen-
tacje kliniczne tej samej choroby podstawowej.15 U niemal
50% chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej występują ob-
jawy polimialgii reumatycznej, a u 10% chorych z polimialgią
reumatyczną rozwija się zapalenie tętnicy skroniowej.16

Rozpoznanie zapalenia tętnicy skroniowej należy rozwa-
żyć u każdego pacjenta w wieku co najmniej 50 lat, u które-
go wystąpiły bóle głowy, chromanie żuchwy, ból ucha,
tkliwość skóry głowy, gorączka niewyjaśnionego pochodze-
nia, niedokrwistość, podwójne widzenie i utrata wzroku.
U chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej zazwyczaj wystę-
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puje niedokrwistość normochromiczna i normocytowa,
znacznie podwyższone OB (>40 mm/h) i stężenie białka C-re-
aktywnego. W angiografii 4-naczyniowej mózgu zmiany
naczyniowe mają postać naprzemiennych segmentów zwę-
żonych lub całkowicie zamkniętych. Biopsję tętnicy skronio-
wej wykonuje się w celu potwierdzenia rozpoznania przed
rozpoczęciem intensywnego leczenia. Jednak ograniczeniem
tej metody diagnostycznej, wynikającym z ogniskowego cha-
rakteru zmian zapalnych, jest czułość sięgająca 70% i stąd
u znacznej liczby chorych wynik badania może być ujemny.
Opierając się na kryteriach klasyfikacji zapalenia tętnicy skro-
niowej American College of Rheumatology17 z 1990 roku,
do rozpoznania choroby konieczne jest spełnienie przynaj-
mniej trzech z następujących pięciu kryteriów (czułość 93,5%,
swoistość 91,2%):

1. Wiek w chwili zachorowania powyżej 50 lat
2. Nowy lub miejscowy ból głowy
3. Tkliwość tętnicy skroniowej podczas badania palpacyj-

nego lub osłabienie tętna
4. OB >50 mm/h
5. Nieprawidłowy wynik biopsji (martwicze zapalenie na-

czyń z proliferacją ziarniniakowatą i naciekiem)

Jeśli lekarz na podstawie objawów klinicznych podejrzewa
zapalenie tętnicy skroniowej u osoby w podeszłym wieku,
powinien rozpocząć leczenie, aby zapobiec utracie wzroku.
Podstawą leczenia jest ogólnoustrojowe stosowanie glikokor-
tykosteroidów. Leczenie należy rozpocząć natychmiast od po-
dania prednizonu w dawce 40-80 mg/24 h. Tak duże dawki
utrzymuje się przez miesiąc, a następnie przez kolejny mie-
siąc należy stopniowo zmniejszyć dawkę o 50%, po czym da-
lej powoli ją zmniejszać o nie więcej niż 1 mg miesięcznie.
Doustna dawka prednizonu powinna być zmniejszana powo-
li, aby zapobiec nawrotom, a okres stopniowego jej obniżania
powinien sięgać nawet dwóch lat. W celu ograniczenia oste-
oporozy związanej ze stosowaniem glikokortykosteroidów na-
leży równocześnie rozpocząć leczenie alendronianem.

Choroba Takayasu
Choroba Takayasu, zwana również chorobą braku tętna, jest
układowym martwiczym zapaleniem naczyń, które może
prowadzić do pozapalnego zwężenia lub zamknięcia całej
aorty, aorty brzusznej, aorty wstępującej lub tylko łuku aorty

RYCINA 1. Neuropatologia choroby Takayasu. (A) Wczesne zmiany w dużej tętnicy typu mięśniowego. Widoczna martwica, zapalenie i komórki olbrzymie
w bezpośrednim sąsiedztwie blaszki sprężystej wewnętrznej, która ulega zmianom zwyrodnieniowym. Widoczna proliferacja błony wewnętrznej (barwienie
hematoksyliną i eozyną [H&E], oryginalne powiększenie x100). (B) W bardziej zaawansowanej zmianie widoczna jest całkowita segmentalna destrukcja
wewnętrznej blaszki sprężystej i praktycznie całej błony środkowej. Wyraźna proliferacja błony wewnętrznej prawie doprowadziła do zamknięcia światła
naczynia. Pozostały nieliczne komórki zapalne (H&E, oryginalne powiększenie ×50). (Dzięki uprzejmości Williama E. Ballingera, MD, Gainesville, FL, Z:
Nadeau SE. Neurologic manifestations of systemic vasculitis. Neurol Clin 2002 Feb, 20 (1): 123-50, za zgodą).
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myśleniem urojeniowym, splątaniem, bezsennością, zaburze-
niami koncentracji i funkcji poznawczych. Wielu pacjentów
skarży się na przeszywające bóle głowy, najczęściej zlokalizo-
wane w okolicy zmienionych chorobowo tętnic skóry głowy.
Bóle głowy w zapaleniu tętnicy skroniowej są uporczywe
i zwykle jednostronne. Wystąpienie bólu głowy lub istotna
zmiana charakteru bólu przewlekłego u pacjenta w pode-
szłym wieku są najczęstszymi objawami zapalenia tętnicy
skroniowej, które powinny zwrócić uwagę klinicysty. Bólom
głowy towarzyszy rozlana tkliwość skóry głowy lub twarzy,
zazwyczaj w okolicy skroniowej lub potylicznej, wywołana za-
palnymi zmianami niedokrwiennymi związanymi z uogólnio-
nym zapaleniem tętnic pozaczaszkowych. Objawem zapalenia
tętnicy skroniowej mogą być również ból żuchwy z chroma-
niem oraz owrzodzenia jamy ustnej lub skóry głowy.

Do innych, występujących u co najmniej 30% chorych,
neurologicznych objawów zapalenia tętnicy skroniowej nale-
żą neuropatia obwodowa, przemijające zaburzenia krążenia
mózgowego i udar.10 Neuropatia obwodowa może przyjąć
postać mono- lub polineuropatii i dotyczyć kończyn górnych
lub dolnych. Choć zmiany najczęściej dotyczą nerwu pośrod-
kowego, proces chorobowy może obejmować również ner-
wy łokciowy, promieniowy, piszczelowy, kulszowy, rdzeniowy
i trójdzielny. W badaniu elektromiograficznym i badaniu prze-
wodnictwa obserwuje się w zmienionych nerwach zaburze-
nia amplitudy potencjałów czynnościowych i szybkości
przewodzenia, co wskazuje na uszkodzenia aksonalne i de-
mielinizację. Badania angiograficzne i neuropatologiczne wy-
kazują, że w patogenezie neuropatii obwodowej w przebiegu
zapalenia tętnicy skroniowej istotną rolę odgrywa rozlane za-
palenie tętnic zaopatrujących uszkodzone nerwy.

Neuropatia nerwów czaszkowych jest również istotnym ob-
jawem zapalenia tętnicy skroniowej. Najczęściej zmiany doty-
czą nerwu wzrokowego i na podstawie obserwacji klinicznych
zgromadzonych w ciągu ostatnich 30 lat można stwierdzić, że
u blisko 23% chorych dotkniętych tym powikłaniem docho-
dzi do trwałej utraty wzroku z powodu przedniej niedokrwien-
nej neuropatii nerwu wzrokowego (AION).11,12 Utrata wzroku
jest najpoważniejszym objawem zapalenia tętnicy skroniowej,
może mieć charakter przemijający lub trwały i dotyczyć jed-
nego oka lub obu oczu. Przemijająca utrata wzroku w przebie-
gu zapalenia tętnicy skroniowej przypomina obserwowaną
u chorych z miażdżycą tętnic mózgu, poza rzadkimi przypad-
kami, w których zaburzenia występują w obu oczach naprze-
miennie. U chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej zmiany
najczęściej obejmują przedni odcinek nerwu wzrokowego i są
skutkiem zapalenia tętnic rzęskowych tylnych. Rzadziej bada-
nie oftalmoskopowe ujawnia pozagałkową neuropatię nerwu
wzrokowego bez wewnątrzgałkowego zapalenia nerwu
wzrokowego. U chorych z ostrą przednią niedokrwienną neu-
ropatią nerwu wzrokowego dochodzi do niedowidzenia
w górnej lub dolnej części pola widzenia. Do innych ocznych
powikłań zapalenia tętnicy skroniowej należy jedno- lub obu-
stronne zamknięcie tętnicy środkowej siatkówki. Choć u więk-
szości chorych dochodzi do nagłej i trwałej utraty wzroku, to
u niektórych może przedtem wystąpić przemijająca utrata

wzroku w jednym oku. Wydaje się, że upośledzenie przepływu
krwi przez tętnicę oczną lub tętnicę środkową siatkówki
wywołane zapaleniem lub zakrzepicą w przebiegu zapalenia
tętnicy skroniowej wywołuje niedokrwienie siatkówki.
Zapalenie naczyń zaopatrujących skrzyżowanie nerwów wzro-
kowych wiąże się z obustronnym skroniowym ubytkiem
pola widzenia, podczas gdy zapalenie naczyń zaopatrujących
szlak wzrokowy poza skrzyżowaniem nerwów wzrokowych
może powodować ubytki jednoimienne. U niektórych pacjen-
tów z obustronną utratą wzroku na skutek zapalenia tętnicy
skroniowej mogą występować halucynacje wzrokowe wywoła-
ne utratą bodźców wzrokowych docierających do kory
mózgu.

U chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej może wystą-
pić podwójne widzenie wywołane zapaleniem naczyń układu
ruchowego gałki ocznej. Często zmiany dotyczą nerwu oko-
ruchowego, a współistnienie niedowładu gałki ocznej i opa-
dania powieki budzi podejrzenie zawału niedokrwiennego
nerwu okoruchowego. W tych przypadkach porażenie na
ogół nie dotyczy źrenicy. Do innych zaburzeń ocznych mogą-
cych występować u chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej
należy jedno- lub obustronne porażenie międzyjądrowe gał-
ki ocznej i zaburzenia ruchomości źrenic, jak sztywność źre-
nicy z dysocjacją światła bliskiego.

Do innych, dość rzadkich objawów neurologicznych zapa-
lenia tętnicy skroniowej, należą: zawroty głowy, utrata
słuchu, szumy uszne, przemijająca hemianestezja języka, po-
rażenie języka i ból twarzy. U 10-20% chorych pojawia się
szmer nad tętnicą szyjną, który jest na ogół obustronny
i wskazuje na zajęcie tej tętnicy przez proces chorobowy.
U około 40% spośród tych pacjentów rozwijają się różne ze-
społy niedokrwienne gałek ocznych lub mózgu.

Histopatologicznie zapalenie tętnicy skroniowej cechuje
objęcie przez proces zapalny całej ściany naczynia – błony
środkowej, wewnętrznej i przydanki. Limfocyty, makrofagi
i wielojądrowe komórki olbrzymie występują w ścianie naczy-
nia ogniskowo. Uważa się, że zwężenie tętnic wywołane jest
przerostem ściany naczyniowej doprowadzającym do zwęże-
nia i niedokrwienia (ryc. 1A i B).13,14 Podobne zmiany
zapalne obserwuje się w pokrewnej chorobie − polimialgii
reumatycznej. Objawy polimialgii reumatycznej mają charak-
ter bardziej uogólniony i układowy w porównaniu z zapale-
niem tętnicy skroniowej i obejmują: ból, gorączkę, złe
samopoczucie, sztywność mięśni i utratę masy ciała. Między
tymi dwiema jednostkami chorobowymi istnieje wyraźny
związek i wysunięto teorię, że mogą stanowić różne prezen-
tacje kliniczne tej samej choroby podstawowej.15 U niemal
50% chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej występują ob-
jawy polimialgii reumatycznej, a u 10% chorych z polimialgią
reumatyczną rozwija się zapalenie tętnicy skroniowej.16

Rozpoznanie zapalenia tętnicy skroniowej należy rozwa-
żyć u każdego pacjenta w wieku co najmniej 50 lat, u które-
go wystąpiły bóle głowy, chromanie żuchwy, ból ucha,
tkliwość skóry głowy, gorączka niewyjaśnionego pochodze-
nia, niedokrwistość, podwójne widzenie i utrata wzroku.
U chorych z zapaleniem tętnicy skroniowej zazwyczaj wystę-
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puje niedokrwistość normochromiczna i normocytowa,
znacznie podwyższone OB (>40 mm/h) i stężenie białka C-re-
aktywnego. W angiografii 4-naczyniowej mózgu zmiany
naczyniowe mają postać naprzemiennych segmentów zwę-
żonych lub całkowicie zamkniętych. Biopsję tętnicy skronio-
wej wykonuje się w celu potwierdzenia rozpoznania przed
rozpoczęciem intensywnego leczenia. Jednak ograniczeniem
tej metody diagnostycznej, wynikającym z ogniskowego cha-
rakteru zmian zapalnych, jest czułość sięgająca 70% i stąd
u znacznej liczby chorych wynik badania może być ujemny.
Opierając się na kryteriach klasyfikacji zapalenia tętnicy skro-
niowej American College of Rheumatology17 z 1990 roku,
do rozpoznania choroby konieczne jest spełnienie przynaj-
mniej trzech z następujących pięciu kryteriów (czułość 93,5%,
swoistość 91,2%):

1. Wiek w chwili zachorowania powyżej 50 lat
2. Nowy lub miejscowy ból głowy
3. Tkliwość tętnicy skroniowej podczas badania palpacyj-

nego lub osłabienie tętna
4. OB >50 mm/h
5. Nieprawidłowy wynik biopsji (martwicze zapalenie na-

czyń z proliferacją ziarniniakowatą i naciekiem)

Jeśli lekarz na podstawie objawów klinicznych podejrzewa
zapalenie tętnicy skroniowej u osoby w podeszłym wieku,
powinien rozpocząć leczenie, aby zapobiec utracie wzroku.
Podstawą leczenia jest ogólnoustrojowe stosowanie glikokor-
tykosteroidów. Leczenie należy rozpocząć natychmiast od po-
dania prednizonu w dawce 40-80 mg/24 h. Tak duże dawki
utrzymuje się przez miesiąc, a następnie przez kolejny mie-
siąc należy stopniowo zmniejszyć dawkę o 50%, po czym da-
lej powoli ją zmniejszać o nie więcej niż 1 mg miesięcznie.
Doustna dawka prednizonu powinna być zmniejszana powo-
li, aby zapobiec nawrotom, a okres stopniowego jej obniżania
powinien sięgać nawet dwóch lat. W celu ograniczenia oste-
oporozy związanej ze stosowaniem glikokortykosteroidów na-
leży równocześnie rozpocząć leczenie alendronianem.

Choroba Takayasu
Choroba Takayasu, zwana również chorobą braku tętna, jest
układowym martwiczym zapaleniem naczyń, które może
prowadzić do pozapalnego zwężenia lub zamknięcia całej
aorty, aorty brzusznej, aorty wstępującej lub tylko łuku aorty

RYCINA 1. Neuropatologia choroby Takayasu. (A) Wczesne zmiany w dużej tętnicy typu mięśniowego. Widoczna martwica, zapalenie i komórki olbrzymie
w bezpośrednim sąsiedztwie blaszki sprężystej wewnętrznej, która ulega zmianom zwyrodnieniowym. Widoczna proliferacja błony wewnętrznej (barwienie
hematoksyliną i eozyną [H&E], oryginalne powiększenie x100). (B) W bardziej zaawansowanej zmianie widoczna jest całkowita segmentalna destrukcja
wewnętrznej blaszki sprężystej i praktycznie całej błony środkowej. Wyraźna proliferacja błony wewnętrznej prawie doprowadziła do zamknięcia światła
naczynia. Pozostały nieliczne komórki zapalne (H&E, oryginalne powiększenie ×50). (Dzięki uprzejmości Williama E. Ballingera, MD, Gainesville, FL, Z:
Nadeau SE. Neurologic manifestations of systemic vasculitis. Neurol Clin 2002 Feb, 20 (1): 123-50, za zgodą).
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i jej proksymalnych gałęzi. Zmiany często dotyczą tętnicy
bezimiennej, tętnicy szyjnej wspólnej i tętnic podobojczyko-
wych oraz trzewnych, krezkowych, nerkowych, płucnych,
biodrowych i wieńcowych. Obecnie nie są znane bezpośred-
nie przyczyny ani metody leczenia choroby Takayasu. Choro-
ba ta występuje na całym świecie, rozpoczyna się między
10 a 30 rokiem życia i częściej dotyka kobiety. Wydaje się, że
objawy kliniczne wywołuje niewystarczająca perfuzja obję-
tych zmianami narządów, spowodowana leżącym u podstaw
choroby zamknięciem światła tętnic. Na przykład, nadciśnie-
nie tętnicze związane jest ze zwężeniem aorty, zwężeniem
tętnicy nerkowej, zmniejszeniem elastyczności ściany aorty
lub może wynikać z połączenia tych czynników.

Układowe objawy choroby Takayasu dzieli się na 3 stadia
kliniczne: 1) faza ostra charakteryzująca się nieswoistymi ob-
jawami układowymi, jak stany podgorączkowe, uczucie zmę-
czenia, złe samopoczucie, brak apetytu, nocne poty i rozlane
bóle, 2) faza ostrego zapalenia zajętych chorobą tętnic, cha-
rakteryzująca się obecnością szmerów naczyniowych, osłabie-
niem lub zanikiem tętna i tkliwością oraz 3) faza przewlekła,
obliteracyjna, spowodowana zamknięciem naczyń, wyróżnia-
na na podstawie osłabienia tętna, szmerów naczyniowych,
chromania, a nawet owrzodzeń niedokrwiennych na objętych
zmianami kończynach. Często dochodzi do zajęcia układu
nerwowego, a czasami objawy neurologiczne mogą być
pierwszą manifestacją choroby. Zamknięcie tętnic kręgowych
lub szyjnych może spowodować udar niedokrwienny mózgu,
a u pacjenta występują bóle głowy, zaburzenia ostrości widze-
nia i omdlenia. W przebiegu choroby Takayasu może również
dochodzić do powstania tętniaków wewnątrzczaszkowych,
będących źródłem różnych objawów zależnie od tego, czy do-
szło do ich pęknięcia, czy nie. Histopatologicznie choroba
Takayasu objawia się ziarniniakowym zapaleniem przydanki
naczynia i zewnętrznej części błony środkowej z naciekiem
złożonym z limfocytów, komórek plazmatycznych, histiocy-
tów i wielojądrowych komórek olbrzymich. Rozpoznanie
choroby Takayasu opiera się na przesłankach klinicznych, na
które składają się: objawy niedokrwienia, szmer naczyniowy,
osłabienie lub zanik tętna, owrzodzenia niedokrwienne lub
połączenie tych objawów występujące u młodego pacjenta,
zwłaszcza płci żeńskiej. Kryteria klasyfikacji choroby Takayasu
American College of Rheumatology z 1990 roku przedstawio-
no w ramce.18 Potwierdzeniem rozpoznania jest angiografia
aorty, w której stwierdza się zamknięcie lub poszerzenie seg-
mentów naczyniowych, zwężenie naczyń, tętniaki i rozwinię-
te krążenie oboczne. Leczenie choroby Takayasu rozpoczyna
się od ogólnoustrojowego podawania glikokortykosteroidów,
głównie prednizonu w dawce 1 mg/kg/24 h przez 3 miesiące,
a następnie stopniowo zmniejsza się dawkę zależnie od nasi-
lenia objawów klinicznych. Choroba Takayasu ma przebieg
przewlekły nawrotowy. W przypadkach gdy leczenie glikokor-
tykosteroidami jest nieskuteczne, należy rozważyć zastoso-
wanie leków cytotoksycznych, takich jak cyklofosfamid lub
metotreksat. U niektórych pacjentów poprawę może przy-
nieść zabieg chirurgiczny, jak pomostowanie zamkniętej tęt-
nicy lub przezskórna angioplastyka.

Ziarniniak Wegenera
Ziarniniak Wegenera jest zapaleniem małych i średnich
naczyń, w przebiegu którego dochodzi do powstania martwi-
czych zmian ziarniniakowatych w górnych i dolnych drogach
oddechowych oraz nerkach (martwicze zapalenie kłębusz-
ków nerkowych), a także rozsianego zapalenia naczyń.
Chorobie towarzyszy obecność przeciwciał przeciwko cyto-
plazmie neutrofilii (ANCA) i dlatego zalicza się ją do grupy za-
paleń naczyń związanych z ANCA.1 Jest ona częstsza
u mężczyzn i występuje u osób w wieku od 8 do 80 lat, ze
szczytem zachorowań około 40 roku życia. U wielu pacjen-
tów choroba rozpoczyna się tworzeniem zmian ziarniniako-

Ramka. Kryteria klasyfikacji choroby Takayasu
z 1990 roku*
1. Wiek w chwili zachorowania poniżej 40 lat

Wystąpienie objawów wykazujących związek
z chorobą Takayasu w wieku 40 lat lub wcześniej

2. Chromanie kończyn
Pojawienie się i nasilenie zmęczenia
i dyskomfortu podczas ruchu w mięśniach jednej
lub kilku kończyn, zwłaszcza kończyn górnych

3. Osłabienie tętna na tętnicy ramiennej
Osłabienie tętna na jednej lub obu tętnicach
ramiennych

4. Różnica między wartościami ciśnienia tętniczego
przekraczająca 10 mm Hg
Różnica między wartościami ciśnienia
skurczowego mierzonego na obu ramionach
przekraczająca 10 mm Hg

5. Szmer nad tętnicą podobojczykową lub aortą
Szmer słyszalny przy osłuchiwaniu nad jedną lub
obiema tętnicami podobojczykowymi lub aortą
brzuszną

6. Zmiany w arteriografii
W arteriografii widoczne zwężenie lub zamknięcie
aorty na całym odcinku, jej głównych odgałęzień
lub dużych tętnic w odcinku proksymalnym
kończyn górnych lub dolnych niewywołane
zmianami miażdżycowymi, dysplazją
włóknisto-mięśniową lub podobnymi przyczynami,
zwykle zmiany ogniskowe lub segmentalne

* Zgodnie z tą klasyfikacją, u pacjenta rozpoznaje się chorobę
Takayasu, jeśli spełnione są przynajmniej 3 z wymienionych
6 kryteriów. Spełnienie dowolnych 3 lub więcej kryteriów zapewnia
czułość rozpoznania 90,5% i swoistość 97,8%. (Z: Arend WP,
Michel BA, Bloch DA, et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for the classification of Takayasu
arteritis. Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1129-34.
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watych w górnych drogach oddechowych. Do układowych
objawów ziarniniaka Wegenera należą: przewlekłe zapalenie
zatok, przewlekłe zapalenie błony śluzowej nosa, owrzodze-
nia błony śluzowej nosa, krwawienia z nosa, obecność suro-
wiczo-krwistej wydzieliny w górnych drogach oddechowych,
surowicze zapalenie ucha środkowego, kaszel z krwiopluciem
oraz duszność. Do innych objawów należą: gorączka, utrata
masy ciała, brak apetytu i bóle stawów. Zajęcie gałki ocznej
przez proces chorobowy objawia się klinicznie guzem rzeko-
mym oczodołu, zapaleniem twardówki i błony naczyniowej
oka, natomiast o zmianach w nerkach świadczą: białkomocz,
krwiomocz i niewydolność nerek.

W każdym stadium choroby u blisko 50% pacjentów do-
chodzi do rozwoju powikłań neurologicznych, zarówno
w ośrodkowym, jak i obwodowym układzie nerwowym. Nie-
mal u połowy chorych z powikłaniami neurologicznymi wy-
stępują nawracające mononeuropatie, mononeuropatia
mnoga lub symetryczna polineuropatia. Spośród zmian
w ośrodkowym układzie nerwowym najczęstsze są neuropa-
tia nerwów czaszkowych II, VI i VII oraz nieswoiste cechy za-
palenia naczyń mózgowych, jak niedowład połowiczy,
drgawki, afazja i ubytki w polu widzenia. Do innych, rzad-
szych objawów ziarniniaka Wegenera obejmujących OUN
należą udary niedokrwienne mózgu, encefalopatia, ziarninia-
kowate zapalenie opon podstawy mózgu, zapalenie opony
twardej i zapalenie rdzenia.

Choć bezpośrednia przyczyna ziarniniaka Wegenera jest na-
dal nieznana, to dostępne dane wskazują na udział w tej cho-

robie mechanizmów nadwrażliwości. Rozpoznanie ziarniniaka
Wegenera można ustalić na podstawie obrazu klinicznego
i obecności w surowicy klasycznych przeciwciał przeciwko cy-
toplazmie neutrofilii (C-ANCA) oraz w przypadku stwierdzenia
w badaniu histopatologicznym martwiczego zapalenia naczyń.
Obrazowanie ośrodkowego układu nerwowego metodą tomo-
grafii komputerowej (TK) i rezonansu magnetycznego (MR)
ujawnia pogrubienie opony twardej oraz wzmożenie i niepra-
widłowy sygnał z pnia mózgu i istoty białej (ryc. 2A, B i C).19 Do
lat 60. ubiegłego wieku ziarniniak Wegenera był chorobą śmier-
telną i większość chorych umierała z powodu postępującej
niewydolności nerek. Ogólnoustrojowe podawanie glikokor-
tykosteroidów może przynieść poprawę kliniczną tylko u nie-
licznych spośród leczonych pacjentów, ale istotnie zmniejsza
ono śmiertelność. W przypadku nieskuteczności glikokortyko-
steroidów stosuje się różne leki immunosupresyjne, takie jak
cyklofosfamid, azatioprynę, metotreksat, chlorambucil i me-
chloretaminę. Spośród tych leków, istotnie poprawia rokowa-
nie cyklofosfamid. Często stosuje się leczenie skojarzone
cyklofosfamidem i prednizonem. Jednak należy mieć świado-
mość, że choć terapia skojarzona istotnie poprawia 5-letnie
rokowanie u tych chorych, to skumulowana toksyczność kil-
kuletniej terapii i działania niepożądane tych leków są znaczne,
a u 10-50% pacjentów mimo leczenia dochodzi do nawrotu
choroby.20 Leczenie skojarzone prednizonem i cyklofosfami-
dem należy kontynuować do uzyskania poprawy w zakresie ob-
jawów układowych, a następnie stopniowo zmniejszać dawki.
Odpowiedź na leczenie można ocenić, prowadząc regularne

RYCINA 2. Zmiany uwidocznione w badaniach obrazowych ośrodkowego układu nerwowego w ziarniniaku Wegenera. A. Obraz TK mózgu z kontrastem
w przekroju poprzecznym na poziomie namiotu u 35-letniego mężczyzny z nowo powstałymi bólami głowy. Widoczne pogrubienie opony twardej
wzmacniające się po podaniu kontrastu (strzałki). B. Obraz MR T1 zależny z kontrastem, przekrój czołowy (500/11/1) u 41-letniego mężczyzny cierpiącego 
na codzienne, silne bóle głowy. Widoczne wzmocnienie kontrastu w obrębie opony twardej (strzałki). C. T2 zależny obraz MR w przekroju poprzecznym
(2500/80/2) u 56-letniego mężczyzny z neuropatią wielu nerwów czaszkowych, pokazujący hiperintensywny sygnał w obrębie większej części mostu 
(Z: Provenzale JM, Allen NB. Wegener granulomatosis: CT i MRI findings. AJNR Am J Neuroradiol 1996, 17: 85-92, za zgodą).
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i jej proksymalnych gałęzi. Zmiany często dotyczą tętnicy
bezimiennej, tętnicy szyjnej wspólnej i tętnic podobojczyko-
wych oraz trzewnych, krezkowych, nerkowych, płucnych,
biodrowych i wieńcowych. Obecnie nie są znane bezpośred-
nie przyczyny ani metody leczenia choroby Takayasu. Choro-
ba ta występuje na całym świecie, rozpoczyna się między
10 a 30 rokiem życia i częściej dotyka kobiety. Wydaje się, że
objawy kliniczne wywołuje niewystarczająca perfuzja obję-
tych zmianami narządów, spowodowana leżącym u podstaw
choroby zamknięciem światła tętnic. Na przykład, nadciśnie-
nie tętnicze związane jest ze zwężeniem aorty, zwężeniem
tętnicy nerkowej, zmniejszeniem elastyczności ściany aorty
lub może wynikać z połączenia tych czynników.

Układowe objawy choroby Takayasu dzieli się na 3 stadia
kliniczne: 1) faza ostra charakteryzująca się nieswoistymi ob-
jawami układowymi, jak stany podgorączkowe, uczucie zmę-
czenia, złe samopoczucie, brak apetytu, nocne poty i rozlane
bóle, 2) faza ostrego zapalenia zajętych chorobą tętnic, cha-
rakteryzująca się obecnością szmerów naczyniowych, osłabie-
niem lub zanikiem tętna i tkliwością oraz 3) faza przewlekła,
obliteracyjna, spowodowana zamknięciem naczyń, wyróżnia-
na na podstawie osłabienia tętna, szmerów naczyniowych,
chromania, a nawet owrzodzeń niedokrwiennych na objętych
zmianami kończynach. Często dochodzi do zajęcia układu
nerwowego, a czasami objawy neurologiczne mogą być
pierwszą manifestacją choroby. Zamknięcie tętnic kręgowych
lub szyjnych może spowodować udar niedokrwienny mózgu,
a u pacjenta występują bóle głowy, zaburzenia ostrości widze-
nia i omdlenia. W przebiegu choroby Takayasu może również
dochodzić do powstania tętniaków wewnątrzczaszkowych,
będących źródłem różnych objawów zależnie od tego, czy do-
szło do ich pęknięcia, czy nie. Histopatologicznie choroba
Takayasu objawia się ziarniniakowym zapaleniem przydanki
naczynia i zewnętrznej części błony środkowej z naciekiem
złożonym z limfocytów, komórek plazmatycznych, histiocy-
tów i wielojądrowych komórek olbrzymich. Rozpoznanie
choroby Takayasu opiera się na przesłankach klinicznych, na
które składają się: objawy niedokrwienia, szmer naczyniowy,
osłabienie lub zanik tętna, owrzodzenia niedokrwienne lub
połączenie tych objawów występujące u młodego pacjenta,
zwłaszcza płci żeńskiej. Kryteria klasyfikacji choroby Takayasu
American College of Rheumatology z 1990 roku przedstawio-
no w ramce.18 Potwierdzeniem rozpoznania jest angiografia
aorty, w której stwierdza się zamknięcie lub poszerzenie seg-
mentów naczyniowych, zwężenie naczyń, tętniaki i rozwinię-
te krążenie oboczne. Leczenie choroby Takayasu rozpoczyna
się od ogólnoustrojowego podawania glikokortykosteroidów,
głównie prednizonu w dawce 1 mg/kg/24 h przez 3 miesiące,
a następnie stopniowo zmniejsza się dawkę zależnie od nasi-
lenia objawów klinicznych. Choroba Takayasu ma przebieg
przewlekły nawrotowy. W przypadkach gdy leczenie glikokor-
tykosteroidami jest nieskuteczne, należy rozważyć zastoso-
wanie leków cytotoksycznych, takich jak cyklofosfamid lub
metotreksat. U niektórych pacjentów poprawę może przy-
nieść zabieg chirurgiczny, jak pomostowanie zamkniętej tęt-
nicy lub przezskórna angioplastyka.

Ziarniniak Wegenera
Ziarniniak Wegenera jest zapaleniem małych i średnich
naczyń, w przebiegu którego dochodzi do powstania martwi-
czych zmian ziarniniakowatych w górnych i dolnych drogach
oddechowych oraz nerkach (martwicze zapalenie kłębusz-
ków nerkowych), a także rozsianego zapalenia naczyń.
Chorobie towarzyszy obecność przeciwciał przeciwko cyto-
plazmie neutrofilii (ANCA) i dlatego zalicza się ją do grupy za-
paleń naczyń związanych z ANCA.1 Jest ona częstsza
u mężczyzn i występuje u osób w wieku od 8 do 80 lat, ze
szczytem zachorowań około 40 roku życia. U wielu pacjen-
tów choroba rozpoczyna się tworzeniem zmian ziarniniako-

Ramka. Kryteria klasyfikacji choroby Takayasu
z 1990 roku*
1. Wiek w chwili zachorowania poniżej 40 lat

Wystąpienie objawów wykazujących związek
z chorobą Takayasu w wieku 40 lat lub wcześniej

2. Chromanie kończyn
Pojawienie się i nasilenie zmęczenia
i dyskomfortu podczas ruchu w mięśniach jednej
lub kilku kończyn, zwłaszcza kończyn górnych

3. Osłabienie tętna na tętnicy ramiennej
Osłabienie tętna na jednej lub obu tętnicach
ramiennych

4. Różnica między wartościami ciśnienia tętniczego
przekraczająca 10 mm Hg
Różnica między wartościami ciśnienia
skurczowego mierzonego na obu ramionach
przekraczająca 10 mm Hg

5. Szmer nad tętnicą podobojczykową lub aortą
Szmer słyszalny przy osłuchiwaniu nad jedną lub
obiema tętnicami podobojczykowymi lub aortą
brzuszną

6. Zmiany w arteriografii
W arteriografii widoczne zwężenie lub zamknięcie
aorty na całym odcinku, jej głównych odgałęzień
lub dużych tętnic w odcinku proksymalnym
kończyn górnych lub dolnych niewywołane
zmianami miażdżycowymi, dysplazją
włóknisto-mięśniową lub podobnymi przyczynami,
zwykle zmiany ogniskowe lub segmentalne

* Zgodnie z tą klasyfikacją, u pacjenta rozpoznaje się chorobę
Takayasu, jeśli spełnione są przynajmniej 3 z wymienionych
6 kryteriów. Spełnienie dowolnych 3 lub więcej kryteriów zapewnia
czułość rozpoznania 90,5% i swoistość 97,8%. (Z: Arend WP,
Michel BA, Bloch DA, et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for the classification of Takayasu
arteritis. Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1129-34.

27-36_minagar:kpd 2010-03-12 15:25 Page 30

31Tom 5 Nr 2 2010 • Neurologia po Dyplomie

CHOROBY NACZYNIOWE

Neurologiczne objawy układowych zapaleń naczyń

watych w górnych drogach oddechowych. Do układowych
objawów ziarniniaka Wegenera należą: przewlekłe zapalenie
zatok, przewlekłe zapalenie błony śluzowej nosa, owrzodze-
nia błony śluzowej nosa, krwawienia z nosa, obecność suro-
wiczo-krwistej wydzieliny w górnych drogach oddechowych,
surowicze zapalenie ucha środkowego, kaszel z krwiopluciem
oraz duszność. Do innych objawów należą: gorączka, utrata
masy ciała, brak apetytu i bóle stawów. Zajęcie gałki ocznej
przez proces chorobowy objawia się klinicznie guzem rzeko-
mym oczodołu, zapaleniem twardówki i błony naczyniowej
oka, natomiast o zmianach w nerkach świadczą: białkomocz,
krwiomocz i niewydolność nerek.

W każdym stadium choroby u blisko 50% pacjentów do-
chodzi do rozwoju powikłań neurologicznych, zarówno
w ośrodkowym, jak i obwodowym układzie nerwowym. Nie-
mal u połowy chorych z powikłaniami neurologicznymi wy-
stępują nawracające mononeuropatie, mononeuropatia
mnoga lub symetryczna polineuropatia. Spośród zmian
w ośrodkowym układzie nerwowym najczęstsze są neuropa-
tia nerwów czaszkowych II, VI i VII oraz nieswoiste cechy za-
palenia naczyń mózgowych, jak niedowład połowiczy,
drgawki, afazja i ubytki w polu widzenia. Do innych, rzad-
szych objawów ziarniniaka Wegenera obejmujących OUN
należą udary niedokrwienne mózgu, encefalopatia, ziarninia-
kowate zapalenie opon podstawy mózgu, zapalenie opony
twardej i zapalenie rdzenia.

Choć bezpośrednia przyczyna ziarniniaka Wegenera jest na-
dal nieznana, to dostępne dane wskazują na udział w tej cho-

robie mechanizmów nadwrażliwości. Rozpoznanie ziarniniaka
Wegenera można ustalić na podstawie obrazu klinicznego
i obecności w surowicy klasycznych przeciwciał przeciwko cy-
toplazmie neutrofilii (C-ANCA) oraz w przypadku stwierdzenia
w badaniu histopatologicznym martwiczego zapalenia naczyń.
Obrazowanie ośrodkowego układu nerwowego metodą tomo-
grafii komputerowej (TK) i rezonansu magnetycznego (MR)
ujawnia pogrubienie opony twardej oraz wzmożenie i niepra-
widłowy sygnał z pnia mózgu i istoty białej (ryc. 2A, B i C).19 Do
lat 60. ubiegłego wieku ziarniniak Wegenera był chorobą śmier-
telną i większość chorych umierała z powodu postępującej
niewydolności nerek. Ogólnoustrojowe podawanie glikokor-
tykosteroidów może przynieść poprawę kliniczną tylko u nie-
licznych spośród leczonych pacjentów, ale istotnie zmniejsza
ono śmiertelność. W przypadku nieskuteczności glikokortyko-
steroidów stosuje się różne leki immunosupresyjne, takie jak
cyklofosfamid, azatioprynę, metotreksat, chlorambucil i me-
chloretaminę. Spośród tych leków, istotnie poprawia rokowa-
nie cyklofosfamid. Często stosuje się leczenie skojarzone
cyklofosfamidem i prednizonem. Jednak należy mieć świado-
mość, że choć terapia skojarzona istotnie poprawia 5-letnie
rokowanie u tych chorych, to skumulowana toksyczność kil-
kuletniej terapii i działania niepożądane tych leków są znaczne,
a u 10-50% pacjentów mimo leczenia dochodzi do nawrotu
choroby.20 Leczenie skojarzone prednizonem i cyklofosfami-
dem należy kontynuować do uzyskania poprawy w zakresie ob-
jawów układowych, a następnie stopniowo zmniejszać dawki.
Odpowiedź na leczenie można ocenić, prowadząc regularne

RYCINA 2. Zmiany uwidocznione w badaniach obrazowych ośrodkowego układu nerwowego w ziarniniaku Wegenera. A. Obraz TK mózgu z kontrastem
w przekroju poprzecznym na poziomie namiotu u 35-letniego mężczyzny z nowo powstałymi bólami głowy. Widoczne pogrubienie opony twardej
wzmacniające się po podaniu kontrastu (strzałki). B. Obraz MR T1 zależny z kontrastem, przekrój czołowy (500/11/1) u 41-letniego mężczyzny cierpiącego 
na codzienne, silne bóle głowy. Widoczne wzmocnienie kontrastu w obrębie opony twardej (strzałki). C. T2 zależny obraz MR w przekroju poprzecznym
(2500/80/2) u 56-letniego mężczyzny z neuropatią wielu nerwów czaszkowych, pokazujący hiperintensywny sygnał w obrębie większej części mostu 
(Z: Provenzale JM, Allen NB. Wegener granulomatosis: CT i MRI findings. AJNR Am J Neuroradiol 1996, 17: 85-92, za zgodą).
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kon�tro�le�sta�nu�kli�nicz�ne�go�pa�cjen�ta�i mo�ni�to�ru�jąc�zmniej�sza�nie
OB,�stę�że�nia�biał�ka�C�-re�ak�tyw�ne�go�i mia�na�C�-AN�CA.�

Krio glo bu li ne mia
Krio�glo�bu�li�ny� są� biał�ka�mi� su�ro�wi�czy�mi� po�ja�wia�ją�cy�mi� się
w prze�bie�gu�róż�nych�cho�rób,�któ�re�ule�ga�ją�pre�cy�pi�ta�cji�w tem�-
pe�ra�tu�rze�4�stop�ni�Cel�sju�sza�i po�now�ne�mu�roz�pusz�cze�niu�po
ogrza�niu� do 37� stop�ni� Celsju�sza.� Biał�ka� te� na�le�żą� głów�nie
do im�mu�no�glo�bu�lin�i skła�da�ją�się�zwy�kle�z IgG�lub�IgM.�Mo�gą
rów�nież�sta�no�wić�mie�sza�ni�nę�2�róż�nych�im�mu�no�glo�bu�lin,�naj�-
czę�ściej�po�łą�cze�nie�IgG�i IgM.�Krio�glo�bu�li�ny�na�le�żą�ce�do jed�-
nej� kla�sy� im�mu�no�glo�bu�lin� mo�no�klo�nal�nych� naj�czę�ściej
wy�ka�zu�ją�zwią�zek�z cho�ro�ba�mi�lim�fo�pro�li�fe�ra�cyj�ny�mi,�ta�ki�mi
jak�szpi�czak�mno�gi,�chło�nia�ki�i bia�łacz�ki.�Krio�glo�bu�li�ny�mie�-
sza�ne�czę�sto�wy�kry�wa�się�w ukła�do�wych�cho�ro�bach�tkan�ki
łącz�nej,�ukła�do�wych�za�pa�le�niach�na�czyń�i za�ka�że�niach,�ta�kich
jak�za�ka�że�nie�wi�ru�sem�za�pa�le�nia�wą�tro�by�ty�pu C.�Ta�ki�stan
okre�śla�się�ja�ko�krio�glo�bu�li�ne�mię�mie�sza�ną.�

Kli�nicz�nie� krio�glo�bu�li�ne�mia� mie�sza�na,� któ�ra� wy�stę�pu�je
głów�nie� u ko�biet� w śred�nim� wie�ku,� ob�ja�wia� się� pla�mi�cą,�
bó�la�mi�sta�wów,�osła�bie�niem�i obec�no�ścią�mie�sza�nych�krio�-
glo�bu�lin.�U cho�rych�na�krio�glo�bu�li�ne�mię�mie�sza�ną�roz�wi�ja�się
za�pa�le�nie�na�czyń�skó�ry� i po�stę�pu�ją�ca�nie�wy�dol�ność�ne�rek
spo�wo�do�wa�na�kłę�busz�ko�wym�za�pa�le�niem�ne�rek.�Po�dob�nie
jak�wie�le�in�nych�za�pa�leń�na�czyń�z nad�wraż�li�wo�ści�krio�glo�bu�-
li�ne�mia� mie�sza�na� wy�da�je� się� zwią�za�na� z od�kła�da�niem� się
w ma�łych�na�czy�niach�kom�plek�sów�im�mu�no�lo�gicz�nych.�U każ�-
de�go�pa�cjen�ta,�u któ�re�go�wy�stę�pu�je�ze�spół�ob�ja�wów�zło�żo�ny
z nie�do�bo�ru�do�peł�nia�cza,�za�pa�le�nia�na�czyń�skó�ry�i pod�wyż�-
szo�nej�ak�tyw�no�ści�en�zy�mów�wą�tro�bo�wych,�na�le�ży�wziąć�pod
uwa�gę� krio�glo�bu�li�ne�mię� mie�sza�ną.� Na� ogół� na� pew�nym�
eta�pie�cho�ro�by�u tych�pa�cjen�tów�do�cho�dzi�do roz�wo�ju�na�-
czy�nio�wej�ru�cho�wo�-czu�cio�wej�neu�ro�pa�tii�ob�wo�do�wej.�Czu�-
cio�wo�-ru�cho�wa� po�stać� mo�no�neu�ro�pa�tii� mno�giej� jest� in�ną
po�sta�cią�neu�ro�pa�tii,�któ�ra�mo�że�wy�stę�po�wać�u tych�cho�rych.
Ośrod�ko�we�po�wi�kła�nia�krio�glo�bu�li�ne�mi�mie�sza�nej�są�rzad�kie
i obej�mu�ją� roz�la�ne� ze�spo�ły� en�ce�fa�lo�pa�tycz�ne� z ob�ja�wa�mi
ogni�sko�wy�mi,�drgaw�ka�mi,�mie�lo�pa�tią�i cza�sa�mi�uda�rem�nie�-

do�krwien�nym� mózgu.21-24 Me�cha�ni�zmy� pa�to�ge�ne�tycz�ne�
neu�ro�pa�tii�obej�mu�ją�de�mie�li�ni�za�cję�po�cho�dze�nia�im�mu�no�lo�-
gicz�ne�go�i nie�do�krwie�nie�ner�wów�wy�wo�ła�ne�za�mknię�ciem
na�czyń�za�opa�tru�ją�cych�ner�wy�(va�sa�ne�rvo�rum)�przez�krio�glo�-
bu�li�ny�lub�za�pa�le�nie�na�czyń.

Pla mi ca Schönle ina -He no cha
Pla�mi�ca�Schönle�ina�-He�no�cha�jest�jed�ną�z naj�częst�szych�po�-
sta�ci� ukła�do�we�go� za�pa�le�nia� na�czyń� wy�stę�pu�ją�cą� u dzie�ci
i roz�po�zna�je się�ją�na�pod�sta�wie�obec�no�ści�pla�mi�cy�bez�ma�ło�-
płyt�ko�wo�ści,�bó�lów�sta�wów�i bó�lów�brzu�cha.�Z jej�wy�stę�po�wa�-
niem� wy�ka�zu�ją� zwią�zek� nie�któ�re� cho�ro�by,� jak� no�wo�two�ry
i za�ka�że�nia,�oraz�nie�któ�re�le�ki.�Do�ob�ja�wów�ogól�nych�na�le�żą:
go�rącz�ka,�złe�sa�mo�po�czu�cie�i obrzę�ki.�Za�pa�le�nie�ne�rek�wy�stę�-
pu�je�u 40%�cho�rych.�Choć�wia�do�mo,�że�u pod�staw�cho�ro�by�le�-
ży�leu�ko�cy�to�kla�stycz�ne�za�pa�le�nie�na�czyń,�to�przy�czy�na�pla�mi�cy
Schönle�ina�-He�no�cha�po�zo�sta�je�nie�zna�na.�Do�neu�ro�lo�gicz�nych
ob�ja�wów�cho�ro�by�na�le�żą�bó�le�gło�wy,�en�ce�fa�lo�pa�tia,�krwo�to�ki
we�wnątrz�czasz�ko�we�i śród�mó�zgo�we,�nie�kr�wo�tocz�ne�zmia�ny
w tkan�ce�mó�zgo�wej�wy�wo�ła�ne�za�pa�le�niem�na�czyń,�neu�ro�pa�tia
ob�wo�do�wa� i neu�ro�pa�tia� uci�sko�wa� wy�wo�ła�na� ogni�sko�wym
obrzę�kiem.�Pod�wyż�szo�ne�mia�no�IgA�w su�ro�wi�cy�lub�zło�gi�IgA
w ścia�nie�na�czy�nio�wej�wska�zu�ją,�że�pla�mi�ca�Schönle�ina�-He�no�-
cha�wy�wo�ła�na� jest�za�pa�le�niem,�w któ�rym�po�śred�ni�czą�IgA.
W 1990�ro�ku�Ame�ri�can�Col�le�ge�of�Rheu�ma�to�lo�gy�za�pro�po�no�-
wał�kry�te�ria�kla�sy�fi�ka�cji�tej�cho�ro�by�(tab. 1).25 Po�twier�dze�niem
roz�po�zna�nia�kli�nicz�ne�go�jest�wy�ka�za�nie�leu�ko�cy�to�kla�stycz�ne�-
go�za�pa�le�nia�na�czyń�skó�ry�w prób�kach�po�bra�nych�dro�gą�biop�-
sji� i wy�kry�cie� me�to�dą� im�mu�no�flu�ore�scen�cji� IgA� w ma�łych
na�czy�niach�skó�ry�i kłę�busz�kach�ner�ko�wych.�Dia�gno�sty�ka�róż�-
ni�co�wa� pla�mi�cy� Schönle�ina�-He�no�cha� obej�mu�je� bak�te�ryj�ne�
za�pa�le�nie�wsier�dzia,�to�czeń�ru�mie�nio�wa�ty�ukła�do�wy,�bak�te�rie�-
mię�w prze�bie�gu�za�ka�że�nia�Ne is se ria me nin gi ti dis,� ze�spół�
roz�sia�ne�go�wy�krze�pia�nia�we�wnątrz�na�czy�nio�we�go�i ma�kro�glo�-
bu�li�ne�mię� Wal�den�strö�ma.� Choć� bra�ku�je� swo�istej� me�to�dy�
le�cze�nia�pla�mi�cy�Schönle�ina�-He�no�cha,�u cho�rych�moż�na�uzy�-
skać�po�pra�wę,�sto�su�jąc�le�cze�nie�pod�trzy�mu�ją�ce�i gli�ko�kor�ty�-
ko�ste�ro�idy�przez�krót�ki�czas.

TABELA 1. KRYTERIA KLASYFIKACJI PLAMICY SCHÖNLEINA-HENOCHA Z 1990 ROKU

Kryterium Definicja

Plamica wyczuwalna palpacyjnie Nieco uniesione ponad powierzchnię skóry wyczuwalne palpacyjnie zmiany skórne   
niezwiązane z małopłytkowością

Wiek ≤20 lat W chwili wystąpienia pierwszych objawów pacjent ma 20 lat lub mniej

Angina brzuszna Rozlane bóle brzucha nasilające się po posiłkach lub rozpoznanie niedokrwienia jelit, 
zwykle przebiegające z krwistą biegunką

Obecność granulocytów w ścianie naczynia w biopsji Zmiany histopatologiczne w postaci obecności granulocytów w ścianie tętniczek lub żyłek

Zgodnie z klasyfikacją u pacjenta rozpoznaje się plamicę Schönleina-Henocha, jeśli spełnione są przynajmniej 2 z wymienionych 4 kryteriów. Spełnienie
dowolnych 2 lub więcej kryteriów daje czułość rozpoznania 87,1% i swoistość 87,7%. (Z: Mills JA, Michael BA, Bloch DA et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for classification of Henoch-Schönlein purpura. Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1114-21).
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Zapalenie naczyń układu nerwowego
związane z nadużywaniem substancji
uzależniających
Sub�stan�cje�uza�leż�nia�ją�ce,�zwłasz�cza�sym�pa�ty�ko�mi�me�ty�ki,�wy�-
ka�zu�ją� zwią�zek� z nie�któ�ry�mi� cho�ro�ba�mi� neu�ro�lo�gicz�ny�mi,
w tym�uda�ra�mi�nie�do�krwien�ny�mi�mó�zgu�oraz�krwo�to�ka�mi
śród�mó�zgo�wy�mi� i pod�pa�ję�czy�nów�ko�wy�mi.� Do� naj�czę�ściej
sto�so�wa�nych� sub�stan�cji� uza�leż�nia�ją�cych,� pro�wa�dzą�cych
do tych�po�wi�kłań�na�le�żą�ko�ka�ina,�he�ro�ina,�efe�dry�na,�fe�ny�lo�-
pro�pa�no�la�mi�na�i am�fe�ta�mi�na.�Sub�stan�cje�te�mo�gą�być�przyj�-
mo�wa�ne� do�ust�nie,� do�żyl�nie� lub� wziew�nie.� Po�wi�kła�nia
nie�do�krwien�ne�lub�krwo�tocz�ne�wy�stę�pu�ją�za�zwy�czaj�u lu�dzi
mło�dych.�Ob�ra�zo�wa�nie�mó�zgu�me�to�dą�MR�w ba�da�niu�z udzia�-
łem�osób�uza�leż�nio�nych�od ko�ka�iny�wy�ka�za�ło�obec�ność�licz�-
nych,�drob�nych,�nie�mych�kli�nicz�nie�nie�do�krwien�nych�zmian
pod�ko�ro�wych.26 An�gio�gra�fia� mó�zgo�wa� wy�ko�na�na� u wie�lu
osób�nad�uży�wa�ją�cych�sub�stan�cji�uza�leż�nia�ją�cych�wy�ka�zu�je
zmia�ny�za�pal�ne�w na�czy�niach�mó�zgo�wych,�w tym�roz�le�głe
seg�men�tal�ne�zwę�że�nia�o ty�pie�pa�cior�ko�wa�tym.�Nie�któ�re�sub�-
stan�cje�uza�leż�nia�ją�ce�mo�gą�wy�wo�ły�wać�skurcz�na�czyń�i dla�te�-
go�me�cha�ni�zmem�nie�wy�dol�no�ści�na�czy�nio�wej�w OUN�jest
praw�do�po�dob�nie�wa�sku�lo�pa�tia,�a nie�rze�czy�wi�ste�za�pa�le�nie
na�czyń.�Jed�no�znacz�ne�roz�po�zna�nie�za�pa�le�nia�na�czyń�OUN
wy�wo�ła�ne�go�nad�uży�wa�niem�sub�stan�cji�uza�leż�nia�ją�cych�kom�-
pli�ku�je�fakt,�że�pa�cjen�ci�ci�są�zwy�kle�na�ra�że�ni�na�dzia�ła�nie�wie�-
lu�sub�stan�cji�oraz�skut�ki�współ�ist�nie�ją�cych�za�ka�żeń,�ta�kich�jak
ki�ła,�za�pa�le�nie�wą�tro�by�ty�pu C�i AIDS.�Le�cze�nie�tej�gru�py�cho�-
rych�po�le�ga�na�iden�ty�fi�ka�cji�i od�sta�wie�niu�szko�dli�wych�sub�-

stan�cji,�po�szu�ki�wa�niu�współ�ist�nie�ją�cych�za�ka�żeń,�zwłasz�cza
za�ka�że�nia�ludz�kim�wi�ru�sem�upo�śle�dze�nia�od�por�no�ści�(HIV),
le�cze�nie�nad�ci�śnie�nia�tęt�ni�cze�go,�o ile�wy�stę�pu�je,�oraz�le�cze�-
niu�pod�trzy�mu�ją�cym.�Ogól�no�ustro�jo�we�po�da�wa�nie�gli�ko�kor�-
ty�ko�ste�ro�idów� lub� le�ków� im�mu�no�su�pre�syj�nych� nie� jest
wska�za�ne,�o ile�roz�po�zna�nie�za�pa�le�nia�na�czyń�OUN�nie�zo�sta�-
nie�po�twier�dzo�ne�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nie.�

Za pa le nie na czyń wy wo ła ne le ka mi
Za�pa�le�nia�na�czyń�mo�gą�roz�wi�jać�się�pod�wpły�wem�po�wszech�-
nie�sto�so�wa�nych�le�ków.�Naj�częst�sza�po�stać�za�pa�le�nia�na�czyń
wy�wo�ła�ne�go� przez� le�ki� jest� zwy�kle� ogra�ni�czo�na� do skó�ry.�
Ob�ja�wia�się�wy�syp�ką�plam�ko�wo�-grud�ko�wą�lub�pę�che�rzy�ko�-
wą,� rza�dziej� wy�czu�wal�ną� pal�pa�cyj�nie� pla�mi�cą.� W rzad�kich
przy�pad�kach�za�pa�le�nie�na�czyń�jest�uogól�nio�ne�i prze�bie�ga
z go�rącz�ką,�bó�la�mi�sta�wów,�za�bu�rze�nia�mi�czyn�no�ści�ser�ca,�wą�-
tro�by�i ne�rek�oraz�eozy�no�fi�lią.�Przy�pusz�cza�się,�że�w pa�to-
fi�zjo�lo�gii�tej�po�sta�ci�za�pa�le�nia�na�czyń�ma�zna�cze�nie�zja�wi�sko
łą�cze�nia� się� le�ku� z biał�ka�mi� i two�rze�nia� hap�te�nów,� któ�re�
wy�zwalają�sil�ną�od�po�wiedź�im�mu�no�lo�gicz�ną.�Zmia�ny�mo�gą
obej�mo�wać�ośrod�ko�wy�i ob�wo�do�wy�układ�ner�wo�wy�oraz�mię�-
śnie.�Li�sta�le�ków�mo�gą�cych�wy�wo�łać�to�po�wi�kła�nie�obej�mu�je
róż�ne�gru�py,�ale�więk�szość�sta�no�wią�an�ty�bio�ty�ki.�Pe�ni�cy�li�ny
na�le�żą�do naj�le�piej�po�zna�nych�le�ków�z tej�gru�py.�Le�cze�nie�
po�le�ko�we�go�za�pa�le�nia�na�czyń�roz�po�czy�na�się�od na�tych�mia�-
sto�we�go� od�sta�wie�nia� wy�wo�łu�ją�ce�go� po�wi�kła�nie� le�ku� i za�-
sto�so�wa�nia� gli�ko�kor�ty�ko�ste�ro�idów� (pred�ni�zon� w daw�ce
1 mg/kg/24 h�do 30�dni).

TABELA 2. KRYTERIA KLASYFIKACJI GUZKOWEGO ZAPALENIA TĘTNIC AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY Z 1990 ROKU

Kryterium Definicja 

(1) Utrata masy ciała >4 kg Zmniejszenie masy ciała o przynajmniej 4 kg od chwili wystąpienia choroby, niezwiązane 
z dietą lub innymi czynnikami

(2) Livedo reticularis Plamisto-siateczkowy wzór na skórze kończyn lub tułowia

(3) Bóle lub tkliwość jąder Ból lub tkliwość jąder niezwiązana z zakażeniem, urazem ani innymi przyczynami

(4) Bóle mięśni, osłabienie lub polineuropatia Rozlane bóle mięśni (poza obręczą barkową i biodrową) lub osłabienie mięśni lub tkliwość 
mięśni kończyn

(5) Mononeuropatia lub polineuropatia Rozwój mononeuropatii, mnogich mononeuropatii lub polineuropatii

(6) Ciśnienie rozkurczowe >90 mm Hg Rozwój nadciśnienia tętniczego przy wartości ciśnienia rozkurczowego >90 mm Hg

(7) Podwyższone stężenie mocznika lub Podwyższenie stężenia mocznika we krwi >40 mg/dl (14,3 µmol/l) lub 
kreatyniny we krwi kreatyniny >1,5 mg/dl (132 µmol/l) niespowodowane odwodnieniem ani zaparciem

(8) Obecność wirusa zapalenia wątroby typu B Obecność antygenu powierzchniowego wirusa zapalenia wątroby typu B lub przeciwciał 
w surowicy

(9) Zmiany w arteriografii Arteriogram ujawnia obecność tętniaków lub zamknięcie tętnic trzewnych nie spowodowane 
miażdżycą, dysplazją włóknisto-mięśniową lub inną niezapalną przyczyną

(10) Obecność komórek wielojądrzastych w biopsji Badanie histopatologiczne wykazuje obecność granulocytów i leukocytów jednojądrzastych 
małych i średnich tętnic w ścianie tętnic

Zgodnie z klasyfikacją, u chorego na układowe zapalenie naczyń rozpoznaje się guzkowe zapalenie tętnic, jeśli spełnione są przynajmniej 3 z powyższych
kryteriów. (Z: Lightfoot RW Jr,Michel BA, Bloch DA, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification of polyarteritis nodosa.
Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1088-93).
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kon�tro�le�sta�nu�kli�nicz�ne�go�pa�cjen�ta�i mo�ni�to�ru�jąc�zmniej�sza�nie
OB,�stę�że�nia�biał�ka�C�-re�ak�tyw�ne�go�i mia�na�C�-AN�CA.�

Krio glo bu li ne mia
Krio�glo�bu�li�ny� są� biał�ka�mi� su�ro�wi�czy�mi� po�ja�wia�ją�cy�mi� się
w prze�bie�gu�róż�nych�cho�rób,�któ�re�ule�ga�ją�pre�cy�pi�ta�cji�w tem�-
pe�ra�tu�rze�4�stop�ni�Cel�sju�sza�i po�now�ne�mu�roz�pusz�cze�niu�po
ogrza�niu� do 37� stop�ni� Celsju�sza.� Biał�ka� te� na�le�żą� głów�nie
do im�mu�no�glo�bu�lin�i skła�da�ją�się�zwy�kle�z IgG�lub�IgM.�Mo�gą
rów�nież�sta�no�wić�mie�sza�ni�nę�2�róż�nych�im�mu�no�glo�bu�lin,�naj�-
czę�ściej�po�łą�cze�nie�IgG�i IgM.�Krio�glo�bu�li�ny�na�le�żą�ce�do jed�-
nej� kla�sy� im�mu�no�glo�bu�lin� mo�no�klo�nal�nych� naj�czę�ściej
wy�ka�zu�ją�zwią�zek�z cho�ro�ba�mi�lim�fo�pro�li�fe�ra�cyj�ny�mi,�ta�ki�mi
jak�szpi�czak�mno�gi,�chło�nia�ki�i bia�łacz�ki.�Krio�glo�bu�li�ny�mie�-
sza�ne�czę�sto�wy�kry�wa�się�w ukła�do�wych�cho�ro�bach�tkan�ki
łącz�nej,�ukła�do�wych�za�pa�le�niach�na�czyń�i za�ka�że�niach,�ta�kich
jak�za�ka�że�nie�wi�ru�sem�za�pa�le�nia�wą�tro�by�ty�pu C.�Ta�ki�stan
okre�śla�się�ja�ko�krio�glo�bu�li�ne�mię�mie�sza�ną.�

Kli�nicz�nie� krio�glo�bu�li�ne�mia� mie�sza�na,� któ�ra� wy�stę�pu�je
głów�nie� u ko�biet� w śred�nim� wie�ku,� ob�ja�wia� się� pla�mi�cą,�
bó�la�mi�sta�wów,�osła�bie�niem�i obec�no�ścią�mie�sza�nych�krio�-
glo�bu�lin.�U cho�rych�na�krio�glo�bu�li�ne�mię�mie�sza�ną�roz�wi�ja�się
za�pa�le�nie�na�czyń�skó�ry� i po�stę�pu�ją�ca�nie�wy�dol�ność�ne�rek
spo�wo�do�wa�na�kłę�busz�ko�wym�za�pa�le�niem�ne�rek.�Po�dob�nie
jak�wie�le�in�nych�za�pa�leń�na�czyń�z nad�wraż�li�wo�ści�krio�glo�bu�-
li�ne�mia� mie�sza�na� wy�da�je� się� zwią�za�na� z od�kła�da�niem� się
w ma�łych�na�czy�niach�kom�plek�sów�im�mu�no�lo�gicz�nych.�U każ�-
de�go�pa�cjen�ta,�u któ�re�go�wy�stę�pu�je�ze�spół�ob�ja�wów�zło�żo�ny
z nie�do�bo�ru�do�peł�nia�cza,�za�pa�le�nia�na�czyń�skó�ry�i pod�wyż�-
szo�nej�ak�tyw�no�ści�en�zy�mów�wą�tro�bo�wych,�na�le�ży�wziąć�pod
uwa�gę� krio�glo�bu�li�ne�mię� mie�sza�ną.� Na� ogół� na� pew�nym�
eta�pie�cho�ro�by�u tych�pa�cjen�tów�do�cho�dzi�do roz�wo�ju�na�-
czy�nio�wej�ru�cho�wo�-czu�cio�wej�neu�ro�pa�tii�ob�wo�do�wej.�Czu�-
cio�wo�-ru�cho�wa� po�stać� mo�no�neu�ro�pa�tii� mno�giej� jest� in�ną
po�sta�cią�neu�ro�pa�tii,�któ�ra�mo�że�wy�stę�po�wać�u tych�cho�rych.
Ośrod�ko�we�po�wi�kła�nia�krio�glo�bu�li�ne�mi�mie�sza�nej�są�rzad�kie
i obej�mu�ją� roz�la�ne� ze�spo�ły� en�ce�fa�lo�pa�tycz�ne� z ob�ja�wa�mi
ogni�sko�wy�mi,�drgaw�ka�mi,�mie�lo�pa�tią�i cza�sa�mi�uda�rem�nie�-

do�krwien�nym� mózgu.21-24 Me�cha�ni�zmy� pa�to�ge�ne�tycz�ne�
neu�ro�pa�tii�obej�mu�ją�de�mie�li�ni�za�cję�po�cho�dze�nia�im�mu�no�lo�-
gicz�ne�go�i nie�do�krwie�nie�ner�wów�wy�wo�ła�ne�za�mknię�ciem
na�czyń�za�opa�tru�ją�cych�ner�wy�(va�sa�ne�rvo�rum)�przez�krio�glo�-
bu�li�ny�lub�za�pa�le�nie�na�czyń.

Pla mi ca Schönle ina -He no cha
Pla�mi�ca�Schönle�ina�-He�no�cha�jest�jed�ną�z naj�częst�szych�po�-
sta�ci� ukła�do�we�go� za�pa�le�nia� na�czyń� wy�stę�pu�ją�cą� u dzie�ci
i roz�po�zna�je się�ją�na�pod�sta�wie�obec�no�ści�pla�mi�cy�bez�ma�ło�-
płyt�ko�wo�ści,�bó�lów�sta�wów�i bó�lów�brzu�cha.�Z jej�wy�stę�po�wa�-
niem� wy�ka�zu�ją� zwią�zek� nie�któ�re� cho�ro�by,� jak� no�wo�two�ry
i za�ka�że�nia,�oraz�nie�któ�re�le�ki.�Do�ob�ja�wów�ogól�nych�na�le�żą:
go�rącz�ka,�złe�sa�mo�po�czu�cie�i obrzę�ki.�Za�pa�le�nie�ne�rek�wy�stę�-
pu�je�u 40%�cho�rych.�Choć�wia�do�mo,�że�u pod�staw�cho�ro�by�le�-
ży�leu�ko�cy�to�kla�stycz�ne�za�pa�le�nie�na�czyń,�to�przy�czy�na�pla�mi�cy
Schönle�ina�-He�no�cha�po�zo�sta�je�nie�zna�na.�Do�neu�ro�lo�gicz�nych
ob�ja�wów�cho�ro�by�na�le�żą�bó�le�gło�wy,�en�ce�fa�lo�pa�tia,�krwo�to�ki
we�wnątrz�czasz�ko�we�i śród�mó�zgo�we,�nie�kr�wo�tocz�ne�zmia�ny
w tkan�ce�mó�zgo�wej�wy�wo�ła�ne�za�pa�le�niem�na�czyń,�neu�ro�pa�tia
ob�wo�do�wa� i neu�ro�pa�tia� uci�sko�wa� wy�wo�ła�na� ogni�sko�wym
obrzę�kiem.�Pod�wyż�szo�ne�mia�no�IgA�w su�ro�wi�cy�lub�zło�gi�IgA
w ścia�nie�na�czy�nio�wej�wska�zu�ją,�że�pla�mi�ca�Schönle�ina�-He�no�-
cha�wy�wo�ła�na� jest�za�pa�le�niem,�w któ�rym�po�śred�ni�czą�IgA.
W 1990�ro�ku�Ame�ri�can�Col�le�ge�of�Rheu�ma�to�lo�gy�za�pro�po�no�-
wał�kry�te�ria�kla�sy�fi�ka�cji�tej�cho�ro�by�(tab. 1).25 Po�twier�dze�niem
roz�po�zna�nia�kli�nicz�ne�go�jest�wy�ka�za�nie�leu�ko�cy�to�kla�stycz�ne�-
go�za�pa�le�nia�na�czyń�skó�ry�w prób�kach�po�bra�nych�dro�gą�biop�-
sji� i wy�kry�cie� me�to�dą� im�mu�no�flu�ore�scen�cji� IgA� w ma�łych
na�czy�niach�skó�ry�i kłę�busz�kach�ner�ko�wych.�Dia�gno�sty�ka�róż�-
ni�co�wa� pla�mi�cy� Schönle�ina�-He�no�cha� obej�mu�je� bak�te�ryj�ne�
za�pa�le�nie�wsier�dzia,�to�czeń�ru�mie�nio�wa�ty�ukła�do�wy,�bak�te�rie�-
mię�w prze�bie�gu�za�ka�że�nia�Ne is se ria me nin gi ti dis,� ze�spół�
roz�sia�ne�go�wy�krze�pia�nia�we�wnątrz�na�czy�nio�we�go�i ma�kro�glo�-
bu�li�ne�mię� Wal�den�strö�ma.� Choć� bra�ku�je� swo�istej� me�to�dy�
le�cze�nia�pla�mi�cy�Schönle�ina�-He�no�cha,�u cho�rych�moż�na�uzy�-
skać�po�pra�wę,�sto�su�jąc�le�cze�nie�pod�trzy�mu�ją�ce�i gli�ko�kor�ty�-
ko�ste�ro�idy�przez�krót�ki�czas.

TABELA 1. KRYTERIA KLASYFIKACJI PLAMICY SCHÖNLEINA-HENOCHA Z 1990 ROKU

Kryterium Definicja

Plamica wyczuwalna palpacyjnie Nieco uniesione ponad powierzchnię skóry wyczuwalne palpacyjnie zmiany skórne   
niezwiązane z małopłytkowością

Wiek ≤20 lat W chwili wystąpienia pierwszych objawów pacjent ma 20 lat lub mniej

Angina brzuszna Rozlane bóle brzucha nasilające się po posiłkach lub rozpoznanie niedokrwienia jelit, 
zwykle przebiegające z krwistą biegunką

Obecność granulocytów w ścianie naczynia w biopsji Zmiany histopatologiczne w postaci obecności granulocytów w ścianie tętniczek lub żyłek

Zgodnie z klasyfikacją u pacjenta rozpoznaje się plamicę Schönleina-Henocha, jeśli spełnione są przynajmniej 2 z wymienionych 4 kryteriów. Spełnienie
dowolnych 2 lub więcej kryteriów daje czułość rozpoznania 87,1% i swoistość 87,7%. (Z: Mills JA, Michael BA, Bloch DA et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for classification of Henoch-Schönlein purpura. Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1114-21).
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Zapalenie naczyń układu nerwowego
związane z nadużywaniem substancji
uzależniających
Sub�stan�cje�uza�leż�nia�ją�ce,�zwłasz�cza�sym�pa�ty�ko�mi�me�ty�ki,�wy�-
ka�zu�ją� zwią�zek� z nie�któ�ry�mi� cho�ro�ba�mi� neu�ro�lo�gicz�ny�mi,
w tym�uda�ra�mi�nie�do�krwien�ny�mi�mó�zgu�oraz�krwo�to�ka�mi
śród�mó�zgo�wy�mi� i pod�pa�ję�czy�nów�ko�wy�mi.� Do� naj�czę�ściej
sto�so�wa�nych� sub�stan�cji� uza�leż�nia�ją�cych,� pro�wa�dzą�cych
do tych�po�wi�kłań�na�le�żą�ko�ka�ina,�he�ro�ina,�efe�dry�na,�fe�ny�lo�-
pro�pa�no�la�mi�na�i am�fe�ta�mi�na.�Sub�stan�cje�te�mo�gą�być�przyj�-
mo�wa�ne� do�ust�nie,� do�żyl�nie� lub� wziew�nie.� Po�wi�kła�nia
nie�do�krwien�ne�lub�krwo�tocz�ne�wy�stę�pu�ją�za�zwy�czaj�u lu�dzi
mło�dych.�Ob�ra�zo�wa�nie�mó�zgu�me�to�dą�MR�w ba�da�niu�z udzia�-
łem�osób�uza�leż�nio�nych�od ko�ka�iny�wy�ka�za�ło�obec�ność�licz�-
nych,�drob�nych,�nie�mych�kli�nicz�nie�nie�do�krwien�nych�zmian
pod�ko�ro�wych.26 An�gio�gra�fia� mó�zgo�wa� wy�ko�na�na� u wie�lu
osób�nad�uży�wa�ją�cych�sub�stan�cji�uza�leż�nia�ją�cych�wy�ka�zu�je
zmia�ny�za�pal�ne�w na�czy�niach�mó�zgo�wych,�w tym�roz�le�głe
seg�men�tal�ne�zwę�że�nia�o ty�pie�pa�cior�ko�wa�tym.�Nie�któ�re�sub�-
stan�cje�uza�leż�nia�ją�ce�mo�gą�wy�wo�ły�wać�skurcz�na�czyń�i dla�te�-
go�me�cha�ni�zmem�nie�wy�dol�no�ści�na�czy�nio�wej�w OUN�jest
praw�do�po�dob�nie�wa�sku�lo�pa�tia,�a nie�rze�czy�wi�ste�za�pa�le�nie
na�czyń.�Jed�no�znacz�ne�roz�po�zna�nie�za�pa�le�nia�na�czyń�OUN
wy�wo�ła�ne�go�nad�uży�wa�niem�sub�stan�cji�uza�leż�nia�ją�cych�kom�-
pli�ku�je�fakt,�że�pa�cjen�ci�ci�są�zwy�kle�na�ra�że�ni�na�dzia�ła�nie�wie�-
lu�sub�stan�cji�oraz�skut�ki�współ�ist�nie�ją�cych�za�ka�żeń,�ta�kich�jak
ki�ła,�za�pa�le�nie�wą�tro�by�ty�pu C�i AIDS.�Le�cze�nie�tej�gru�py�cho�-
rych�po�le�ga�na�iden�ty�fi�ka�cji�i od�sta�wie�niu�szko�dli�wych�sub�-

stan�cji,�po�szu�ki�wa�niu�współ�ist�nie�ją�cych�za�ka�żeń,�zwłasz�cza
za�ka�że�nia�ludz�kim�wi�ru�sem�upo�śle�dze�nia�od�por�no�ści�(HIV),
le�cze�nie�nad�ci�śnie�nia�tęt�ni�cze�go,�o ile�wy�stę�pu�je,�oraz�le�cze�-
niu�pod�trzy�mu�ją�cym.�Ogól�no�ustro�jo�we�po�da�wa�nie�gli�ko�kor�-
ty�ko�ste�ro�idów� lub� le�ków� im�mu�no�su�pre�syj�nych� nie� jest
wska�za�ne,�o ile�roz�po�zna�nie�za�pa�le�nia�na�czyń�OUN�nie�zo�sta�-
nie�po�twier�dzo�ne�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nie.�

Za pa le nie na czyń wy wo ła ne le ka mi
Za�pa�le�nia�na�czyń�mo�gą�roz�wi�jać�się�pod�wpły�wem�po�wszech�-
nie�sto�so�wa�nych�le�ków.�Naj�częst�sza�po�stać�za�pa�le�nia�na�czyń
wy�wo�ła�ne�go� przez� le�ki� jest� zwy�kle� ogra�ni�czo�na� do skó�ry.�
Ob�ja�wia�się�wy�syp�ką�plam�ko�wo�-grud�ko�wą�lub�pę�che�rzy�ko�-
wą,� rza�dziej� wy�czu�wal�ną� pal�pa�cyj�nie� pla�mi�cą.� W rzad�kich
przy�pad�kach�za�pa�le�nie�na�czyń�jest�uogól�nio�ne�i prze�bie�ga
z go�rącz�ką,�bó�la�mi�sta�wów,�za�bu�rze�nia�mi�czyn�no�ści�ser�ca,�wą�-
tro�by�i ne�rek�oraz�eozy�no�fi�lią.�Przy�pusz�cza�się,�że�w pa�to-
fi�zjo�lo�gii�tej�po�sta�ci�za�pa�le�nia�na�czyń�ma�zna�cze�nie�zja�wi�sko
łą�cze�nia� się� le�ku� z biał�ka�mi� i two�rze�nia� hap�te�nów,� któ�re�
wy�zwalają�sil�ną�od�po�wiedź�im�mu�no�lo�gicz�ną.�Zmia�ny�mo�gą
obej�mo�wać�ośrod�ko�wy�i ob�wo�do�wy�układ�ner�wo�wy�oraz�mię�-
śnie.�Li�sta�le�ków�mo�gą�cych�wy�wo�łać�to�po�wi�kła�nie�obej�mu�je
róż�ne�gru�py,�ale�więk�szość�sta�no�wią�an�ty�bio�ty�ki.�Pe�ni�cy�li�ny
na�le�żą�do naj�le�piej�po�zna�nych�le�ków�z tej�gru�py.�Le�cze�nie�
po�le�ko�we�go�za�pa�le�nia�na�czyń�roz�po�czy�na�się�od na�tych�mia�-
sto�we�go� od�sta�wie�nia� wy�wo�łu�ją�ce�go� po�wi�kła�nie� le�ku� i za�-
sto�so�wa�nia� gli�ko�kor�ty�ko�ste�ro�idów� (pred�ni�zon� w daw�ce
1 mg/kg/24 h�do 30�dni).

TABELA 2. KRYTERIA KLASYFIKACJI GUZKOWEGO ZAPALENIA TĘTNIC AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY Z 1990 ROKU

Kryterium Definicja 

(1) Utrata masy ciała >4 kg Zmniejszenie masy ciała o przynajmniej 4 kg od chwili wystąpienia choroby, niezwiązane 
z dietą lub innymi czynnikami

(2) Livedo reticularis Plamisto-siateczkowy wzór na skórze kończyn lub tułowia

(3) Bóle lub tkliwość jąder Ból lub tkliwość jąder niezwiązana z zakażeniem, urazem ani innymi przyczynami

(4) Bóle mięśni, osłabienie lub polineuropatia Rozlane bóle mięśni (poza obręczą barkową i biodrową) lub osłabienie mięśni lub tkliwość 
mięśni kończyn

(5) Mononeuropatia lub polineuropatia Rozwój mononeuropatii, mnogich mononeuropatii lub polineuropatii

(6) Ciśnienie rozkurczowe >90 mm Hg Rozwój nadciśnienia tętniczego przy wartości ciśnienia rozkurczowego >90 mm Hg

(7) Podwyższone stężenie mocznika lub Podwyższenie stężenia mocznika we krwi >40 mg/dl (14,3 µmol/l) lub 
kreatyniny we krwi kreatyniny >1,5 mg/dl (132 µmol/l) niespowodowane odwodnieniem ani zaparciem

(8) Obecność wirusa zapalenia wątroby typu B Obecność antygenu powierzchniowego wirusa zapalenia wątroby typu B lub przeciwciał 
w surowicy

(9) Zmiany w arteriografii Arteriogram ujawnia obecność tętniaków lub zamknięcie tętnic trzewnych nie spowodowane 
miażdżycą, dysplazją włóknisto-mięśniową lub inną niezapalną przyczyną

(10) Obecność komórek wielojądrzastych w biopsji Badanie histopatologiczne wykazuje obecność granulocytów i leukocytów jednojądrzastych 
małych i średnich tętnic w ścianie tętnic

Zgodnie z klasyfikacją, u chorego na układowe zapalenie naczyń rozpoznaje się guzkowe zapalenie tętnic, jeśli spełnione są przynajmniej 3 z powyższych
kryteriów. (Z: Lightfoot RW Jr,Michel BA, Bloch DA, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification of polyarteritis nodosa.
Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1088-93).
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Guz ko we za pa le nie tęt nic

Guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�jest�rzad�ką�po�sta�cią�mar�twi�cze�go
za�pa�le�nia�na�czyń,�obej�mu�ją�cą�ma�łe�i śred�nie�tęt�ni�ce.�Choć�czę�-
sto�cho�ro�ba�jest�idio�pa�tycz�na,�mo�że�ona�tak�że�mieć�zwią�zek
z in�ny�mi�cho�ro�ba�mi,�jak�krio�glo�bu�li�ne�mia,�bia�łacz�ka,�za�pa�le�nie
sta�wów,�ze�spół�Sjögre�na,�za�pa�le�nie�wą�tro�by�ty�pu C�i�B�oraz za�-
ka�że�nie�wi�ru�sem�HIV.27 Guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�jest�cho�ro�-
bą�ukła�do�wą�i mo�że�obej�mo�wać�wszyst�kie�na�rzą�dy,�ale�zmia�ny
wy�stę�pu�ją�naj�czę�ściej�w skó�rze,�ner�kach,�ner�wach�ob�wo�do�-
wych�i prze�wo�dzie�po�kar�mo�wym.�Rocz�na�za�pa�dal�ność�na�guz�-
ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�wy�no�si�0,2-0,7�na�100 000�przy�pad�ków
i czę�ściej�cho�ru�ją�męż�czyź�ni.28 Guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�wy�-
stę�pu�je�głów�nie�u osób�w wie�ku�40-60�lat.�Zmia�ny�obej�mu�ją
ośrod�ko�wy�i ob�wo�do�wy�układ�ner�wo�wy.�Sys�tem�kla�sy�fi�ka�cji
za�pro�po�no�wa�ny�przez�Ame�ri�can�Col�le�ge�of�Rheu�ma�to�lo�gy
przed�sta�wia�ta�be�la 2.29

U 23-53%�cho�rych�na�guz�ko�we� za�pa�le�nie� tęt�nic� zmia�ny�
pa�to�lo�gicz�ne�roz�wi�ja�ją�się�w OUN.�Są�one�rzad�sze�niż�zmia�ny
w ob�wo�do�wym�ukła�dzie�ner�wo�wym� i za�zwy�czaj�wy�stę�pu�ją
w póź�niej�szym�okre�sie�cho�ro�by.�Dwa�naj�częst�sze�ty�py�zmian
w OUN�w prze�bie�gu�guz�ko�we�go�za�pa�le�nia�tęt�nic�to�roz�la�na
en�ce�fa�lopa�tia� i ogni�sko�we� lub� wie�lo�ogni�sko�we� zmia�ny�
w mó�zgu� lub� rdze�niu� krę�go�wym.� Roz�la�na� en�ce�fa�lo�pa�tia
w prze�bie�gu�guz�ko�we�go�za�pa�le�nia�tęt�nic�ob�ja�wia�się�szyb�kim
po�głę�bia�niem�się�za�bu�rzeń�świa�do�mo�ści�i drgaw�ka�mi.�Ogni�-
sko�we�de�fi�cy�ty�neu�ro�lo�gicz�ne�mo�gą�wy�stą�pić�na�gle�i są�wy�wo�-
ła�ne�uda�ra�mi�nie�do�krwien�ny�mi�ko�ry�mó�zgu,�pnia�mó�zgu�lub
móżdż�ku.�U cho�rych�na�guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�cza�sem�roz�-

wi�jają�się�neu�ro�pa�tia�przed�nie�go�od�cin�ka�ner�wu�wzro�ko�we�go
i neu�ro�pa�tia�tyl�na�(po�za�gał�ko�wa),�któ�rym�mo�że�to�wa�rzy�szyć
ostra,�nie�bo�le�sna�utra�ta�wzro�ku.�Przy�czy�ną�tych�po�sta�ci�neu�ro�-
pa�tii�ner�wu�wzro�ko�we�go�jest�nie�do�krwie�nie�w ob�sza�rze�za�-
opa�try�wa�nym� przez� tęt�ni�ce� rzę�sko�we� tyl�ne� wy�wo�ła�ne
za�pa�le�niem�na�czyń�lub�za�pa�le�nie�ner�wu�wzro�ko�we�go.�Rzad�-
ko�do�cho�dzi�do za�ję�cia�ner�wów�czasz�ko�wych�III,�IV,�VI i VIII.
Rów�nie�rzad�ko�wy�stę�pu�ją�krwo�to�ki�we�wnątrz�czasz�ko�we.�Mo�-
no�neu�ro�pa�tia�mno�ga�czę�sto�to�wa�rzy�szy�guz�ko�we�mu�za�pa�le�-
niu� tęt�nic� i da�je� asy�me�trycz�ne� ob�ja�wy� ru�cho�wo�-czu�cio�we,
któ�re�do�ty�czą�głów�nie�koń�czyn�dol�nych,�zwłasz�cza�ner�wu�kul�-
szo�we�go,�strzał�ko�we�go�lub�pisz�cze�lo�we�go.�Rza�dziej�zmia�ny
obej�mu�ją�nerw�pro�mie�nio�wy,�łok�cio�wy�i po�środ�ko�wy.�Po�czą�-
tek�mo�no�neu�ro�pa�tii�mno�giej�u tych�cho�rych�jest�zwy�kle�na�-
gły,�pod�czas�gdy�dy�stal�na�sy�me�trycz�na�neu�ro�pa�tia�ob�wo�do�wa
roz�wi�ja�się�po�wo�li.�Ba�da�nie�pły�nu�mó�zgo�wo�-rdze�nio�we�go�mo�-
że�nie�wy�ka�zać�żad�nych�zmian�pa�to�lo�gicz�nych.�

Hi�sto�pa�to�lo�gicz�nie�guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�ob�ja�wia�się
ogni�sko�wy�mi,�ale�peł�no�ścien�ny�mi�mar�twi�czy�mi�zmia�na�mi�za�-
pal�ny�mi�w ma�łych�i śred�nich�tęt�ni�cach�(ryc. 3).�Bar�dziej�szcze�-
gó�ło�we�ba�da�nie�tych�zmian�ujaw�nia�ro�ze�rwa�nie�pra�wi�dło�wej
in�fra�struk�tu�ry� ścia�ny� na�czy�nio�wej,� mar�twi�cę� włók�ni�ko�wą
i ple�omor�ficz�ny�na�ciek�ko�mór�ko�wy�z prze�wa�gą�ko�mó�rek�wie�-
lo�ją�drza�stych�oraz�zmien�ną�licz�bą�lim�fo�cy�tów�i eozy�no�fi�lów.�

Roz�po�zna�nie� guz�ko�we�go� za�pa�le�nia� tęt�nic� usta�la� się� na
pod�sta�wie�po�dej�rze�nia�kli�nicz�ne�go�u pa�cjen�ta�z ob�ja�wa�mi
ogól�no�ustro�jo�wy�mi,�ta�ki�mi�jak�go�rącz�ka,�dresz�cze,�utra�ta�ma�-
sy�cia�ła,�zmę�cze�nie�i za�bu�rze�nia�wie�lo�na�rzą�do�we.�Nie�do�krwi�-
stość,�przy�spie�szo�ne�OB�i ob�ja�wy�za�krze�pi�cy�po�twier�dza�ją
roz�po�zna�nie.�Ob�ra�zo�wa�nie�mó�zgu�me�to�dą�TK�i MR�ujaw�nia
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RYCINA 3. Mała tętnica typu mięśniowego u chorego na guzkowe zapalenie tętnic. Rycina przedstawia fazę proliferacyjną, w której neutrofile są
zastępowane przez komórki przewlekłego zapalenia. Widoczne cechy martwicy błony środkowej, wczesne stadium proliferacji w błonie wewnętrznej
i włóknienie (H&E, oryginalne powiększenie ×250). (Dzięki uprzejmości Williama E. Ballingera, MD, Gainesville, FL. Z: Nadeau SE. Neurologic
manifestations of systemic vasculitis. Neurol Clin 2002 Feb, 20 (1): 123-50, za zgodą).
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za�wa�ły�w re�gio�nach�ko�ro�wych�i pod�ko�ro�wych�obu�pół�kul,
zwo�jach� pod�sta�wy,� to�reb�ce� we�wnętrz�nej,� pniu� mó�zgu
i móżdż�ku�(ryc. 4A�i B).30�Ar�te�rio�gra�fia�mo�że�wy�ka�zać�obec�-
ność�wor�ko�wa�tych�lub�wrze�cio�no�wa�tych�tęt�nia�ków�i zwę�żeń
w ob�ję�tych�zmia�na�mi�na�czy�niach.�Ba�da�nie�hi�sto�pa�to�lo�gicz�ne
zmian�w skó�rze,�ner�wie�łyd�ko�wym,�mię�śniach�lub�ner�kach
po�twier�dza�roz�po�zna�nie�kli�nicz�ne.�

Le�cze�nie�guz�ko�we�go�za�pa�le�nia�tęt�nic�obej�mu�je�ogól�no�-
ustro�jo�we�po�da�wa�nie�gli�ko�kor�ty�ko�ste�ro�idów�w po�łą�cze�niu
z le�kiem�cy�to�tok�sycz�nym,�ta�kim�jak�cy�klo�fos�fa�mid�lub�aza�tio�-
pry�na.�Je�śli�pa�cjent�nie�to�le�ru�je�dzia�łań�nie�po�żą�da�nych�tych
le�ków,�na�le�ży�roz�wa�żyć�in�ne�me�to�dy�le�cze�nia�w po�sta�ci�wy�-
mia�ny�oso�cza,�do�żyl�ne�go�po�da�wa�nia�im�mu�no�glo�bu�lin,�my�-
ko�fe�no�la�nu�mo�fe�ti�lu�i ri�tuk�si�ma�bu.�

Mi kro sko po we za pa le nie na czyń
Mi�kro�sko�po�we�za�pa�le�nie�na�czyń�jest�in�ną�po�sta�cią�za�pa�le�nia
na�czyń�zwią�za�ne�go�z obec�no�ścią�AN�CA,�któ�re�obej�mu�je�głów�-
nie� ma�łe� na�czy�nia� (na�czy�nia� wło�so�wa�te,� żył�ki� i tęt�nicz�ki).
W je�go�prze�bie�gu�nie�two�rzą�się�ziar�ni�nia�ki.�AN�CA�skie�ro�wa�-
ne�są�prze�ciw�ko�mie�lo�pe�rok�sy�da�zie.2 Mi�kro�sko�po�we�za�pa�le�-
nie�na�czyń�zwią�za�ne�jest�z szyb�ko�po�stę�pu�ją�cym�ogni�sko�wym
mar�twi�czym�za�pa�le�niem�kłę�busz�ków�ner�ko�wych.�Śred�ni�wiek
w chwi�li�za�cho�ro�wa�nia�wy�no�si�50�lat�i cho�ro�ba�czę�ściej�wy�-
stę�pu�je�u męż�czyzn.�Sa�va�ge�i wsp.31 za�ob�ser�wo�wa�li,�że�mi�kro�-
sko�po�we�za�pa�le�nie�na�czyń�mo�że�mieć�prze�bieg�skry�ty,�za�nim
doj�dzie�do kli�nicz�ne�go�roz�po�zna�nia�cho�ro�by.�Ob�ja�wy�ukła�do�-
we,�ta�kie�jak�bó�le�sta�wów�i krwio�plu�cie,�mo�gą�po�ja�wiać�się
na�dłu�go�przed�wy�stą�pie�niem�ostrej�fa�zy�cho�ro�by.�Neu�ro�pa�tia
ob�wo�do�wa�wy�stę�pu�je�rza�dziej�niż�w guz�ko�wym�za�pa�le�niu�tęt�-

nic,�ale�zmia�ny�w płu�cach�są�częst�sze.�Ba�da�nia�dia�gno�stycz�ne
ujaw�nia�ją�obec�ność�AN�CA�w su�ro�wi�cy�i brak�an�ty�ge�nu�po�-
wierzch�nio�we�go�wi�ru�sa�za�pa�le�nia�wą�tro�by�ty�pu�B�lub�prze�-
ciw�ciał.�Ba�da�nie�hi�sto�pa�to�lo�gicz�ne�po�bra�nych�dro�gą�biop�sji
pró�bek�z ne�rek�ujaw�nia�obec�ność�ogni�sko�we�go�seg�men�tal�-
no�-za�krze�po�we�go�i mar�twi�cze�go�za�pa�le�nia�kłę�busz�ków�ner�-
ko�wych.�Le�cze�nie�mi�kro�sko�po�we�go�za�pa�le�nia�na�czyń�opie�ra
się�na�im�mu�no�su�pre�sji�zło�żo�nej�z po�da�wa�nych�ogól�no�ustro�-
jo�wo�gli�ko�kor�ty�ko�ste�ri�dów�i cy�klo�fos�fa�mi�du.�Po�ten�cjal�ne�me�-
to�dy� le�cze�nia� bę�dą�ce� przed�mio�tem� ba�dań� kli�nicz�nych
obej�mu�ją�do�żyl�ne�po�da�wa�nie�im�mu�no�glo�bu�lin�i ri�tuk�si�ma�bu.�

Ani autrorzy, ani wydawca, Elsevier Inc., nie gwarantują ani nie odnoszą się do jakości 
i wartości reklamowanych produktów i usług, ani stanowiska reprezentowanego przez
reklamodawców.

This article from Neurologic Clinics of North America (Volume 28, Number 1, February
2010: 171-184, Alireza Minagar, MD, FAAN, Marjorie Fowler, MD, Meghan K. Harris, MD,
Stephen L. Jaffe, MD) is published by arrangement with Elsevier Inc., New York, 
New York, USA.
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RYCINA 4. Przypadek 4: 40-letni mężczyzna z licznymi udarami mózgu, móżdżku i pnia mózgu związanymi z guzkowym zapaleniem tętnic. A. Obraz 
MR T2 zależny (2200/80/0,75) w przekroju poprzecznym. Widoczne liczne hiperintensywne ogniska w móżdżku (proste strzałki) i moście (zagięta strzałka). 
B. Obraz MR T2 zależny (2200/80/0,75), przekrój poprzeczny ujawnia pola o hiperintensywnym sygnale w korze mózgu, w obu płatach ciemieniowych
(strzałki pełne) i w płacie czołowym po stronie lewej (strzałki konturowe). (Z: Provenzale JM, Allen NB. Neuroradiologic findings in polyarteritis nodosa. 
AJNR Am J Neuroradiol 1996, 17 (6): 1119-26, za zgodą).
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Guz ko we za pa le nie tęt nic

Guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�jest�rzad�ką�po�sta�cią�mar�twi�cze�go
za�pa�le�nia�na�czyń,�obej�mu�ją�cą�ma�łe�i śred�nie�tęt�ni�ce.�Choć�czę�-
sto�cho�ro�ba�jest�idio�pa�tycz�na,�mo�że�ona�tak�że�mieć�zwią�zek
z in�ny�mi�cho�ro�ba�mi,�jak�krio�glo�bu�li�ne�mia,�bia�łacz�ka,�za�pa�le�nie
sta�wów,�ze�spół�Sjögre�na,�za�pa�le�nie�wą�tro�by�ty�pu C�i�B�oraz za�-
ka�że�nie�wi�ru�sem�HIV.27 Guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�jest�cho�ro�-
bą�ukła�do�wą�i mo�że�obej�mo�wać�wszyst�kie�na�rzą�dy,�ale�zmia�ny
wy�stę�pu�ją�naj�czę�ściej�w skó�rze,�ner�kach,�ner�wach�ob�wo�do�-
wych�i prze�wo�dzie�po�kar�mo�wym.�Rocz�na�za�pa�dal�ność�na�guz�-
ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�wy�no�si�0,2-0,7�na�100 000�przy�pad�ków
i czę�ściej�cho�ru�ją�męż�czyź�ni.28 Guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�wy�-
stę�pu�je�głów�nie�u osób�w wie�ku�40-60�lat.�Zmia�ny�obej�mu�ją
ośrod�ko�wy�i ob�wo�do�wy�układ�ner�wo�wy.�Sys�tem�kla�sy�fi�ka�cji
za�pro�po�no�wa�ny�przez�Ame�ri�can�Col�le�ge�of�Rheu�ma�to�lo�gy
przed�sta�wia�ta�be�la 2.29

U 23-53%�cho�rych�na�guz�ko�we� za�pa�le�nie� tęt�nic� zmia�ny�
pa�to�lo�gicz�ne�roz�wi�ja�ją�się�w OUN.�Są�one�rzad�sze�niż�zmia�ny
w ob�wo�do�wym�ukła�dzie�ner�wo�wym� i za�zwy�czaj�wy�stę�pu�ją
w póź�niej�szym�okre�sie�cho�ro�by.�Dwa�naj�częst�sze�ty�py�zmian
w OUN�w prze�bie�gu�guz�ko�we�go�za�pa�le�nia�tęt�nic�to�roz�la�na
en�ce�fa�lopa�tia� i ogni�sko�we� lub� wie�lo�ogni�sko�we� zmia�ny�
w mó�zgu� lub� rdze�niu� krę�go�wym.� Roz�la�na� en�ce�fa�lo�pa�tia
w prze�bie�gu�guz�ko�we�go�za�pa�le�nia�tęt�nic�ob�ja�wia�się�szyb�kim
po�głę�bia�niem�się�za�bu�rzeń�świa�do�mo�ści�i drgaw�ka�mi.�Ogni�-
sko�we�de�fi�cy�ty�neu�ro�lo�gicz�ne�mo�gą�wy�stą�pić�na�gle�i są�wy�wo�-
ła�ne�uda�ra�mi�nie�do�krwien�ny�mi�ko�ry�mó�zgu,�pnia�mó�zgu�lub
móżdż�ku.�U cho�rych�na�guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�cza�sem�roz�-

wi�jają�się�neu�ro�pa�tia�przed�nie�go�od�cin�ka�ner�wu�wzro�ko�we�go
i neu�ro�pa�tia�tyl�na�(po�za�gał�ko�wa),�któ�rym�mo�że�to�wa�rzy�szyć
ostra,�nie�bo�le�sna�utra�ta�wzro�ku.�Przy�czy�ną�tych�po�sta�ci�neu�ro�-
pa�tii�ner�wu�wzro�ko�we�go�jest�nie�do�krwie�nie�w ob�sza�rze�za�-
opa�try�wa�nym� przez� tęt�ni�ce� rzę�sko�we� tyl�ne� wy�wo�ła�ne
za�pa�le�niem�na�czyń�lub�za�pa�le�nie�ner�wu�wzro�ko�we�go.�Rzad�-
ko�do�cho�dzi�do za�ję�cia�ner�wów�czasz�ko�wych�III,�IV,�VI i VIII.
Rów�nie�rzad�ko�wy�stę�pu�ją�krwo�to�ki�we�wnątrz�czasz�ko�we.�Mo�-
no�neu�ro�pa�tia�mno�ga�czę�sto�to�wa�rzy�szy�guz�ko�we�mu�za�pa�le�-
niu� tęt�nic� i da�je� asy�me�trycz�ne� ob�ja�wy� ru�cho�wo�-czu�cio�we,
któ�re�do�ty�czą�głów�nie�koń�czyn�dol�nych,�zwłasz�cza�ner�wu�kul�-
szo�we�go,�strzał�ko�we�go�lub�pisz�cze�lo�we�go.�Rza�dziej�zmia�ny
obej�mu�ją�nerw�pro�mie�nio�wy,�łok�cio�wy�i po�środ�ko�wy.�Po�czą�-
tek�mo�no�neu�ro�pa�tii�mno�giej�u tych�cho�rych�jest�zwy�kle�na�-
gły,�pod�czas�gdy�dy�stal�na�sy�me�trycz�na�neu�ro�pa�tia�ob�wo�do�wa
roz�wi�ja�się�po�wo�li.�Ba�da�nie�pły�nu�mó�zgo�wo�-rdze�nio�we�go�mo�-
że�nie�wy�ka�zać�żad�nych�zmian�pa�to�lo�gicz�nych.�

Hi�sto�pa�to�lo�gicz�nie�guz�ko�we�za�pa�le�nie�tęt�nic�ob�ja�wia�się
ogni�sko�wy�mi,�ale�peł�no�ścien�ny�mi�mar�twi�czy�mi�zmia�na�mi�za�-
pal�ny�mi�w ma�łych�i śred�nich�tęt�ni�cach�(ryc. 3).�Bar�dziej�szcze�-
gó�ło�we�ba�da�nie�tych�zmian�ujaw�nia�ro�ze�rwa�nie�pra�wi�dło�wej
in�fra�struk�tu�ry� ścia�ny� na�czy�nio�wej,� mar�twi�cę� włók�ni�ko�wą
i ple�omor�ficz�ny�na�ciek�ko�mór�ko�wy�z prze�wa�gą�ko�mó�rek�wie�-
lo�ją�drza�stych�oraz�zmien�ną�licz�bą�lim�fo�cy�tów�i eozy�no�fi�lów.�

Roz�po�zna�nie� guz�ko�we�go� za�pa�le�nia� tęt�nic� usta�la� się� na
pod�sta�wie�po�dej�rze�nia�kli�nicz�ne�go�u pa�cjen�ta�z ob�ja�wa�mi
ogól�no�ustro�jo�wy�mi,�ta�ki�mi�jak�go�rącz�ka,�dresz�cze,�utra�ta�ma�-
sy�cia�ła,�zmę�cze�nie�i za�bu�rze�nia�wie�lo�na�rzą�do�we.�Nie�do�krwi�-
stość,�przy�spie�szo�ne�OB�i ob�ja�wy�za�krze�pi�cy�po�twier�dza�ją
roz�po�zna�nie.�Ob�ra�zo�wa�nie�mó�zgu�me�to�dą�TK�i MR�ujaw�nia
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RYCINA 3. Mała tętnica typu mięśniowego u chorego na guzkowe zapalenie tętnic. Rycina przedstawia fazę proliferacyjną, w której neutrofile są
zastępowane przez komórki przewlekłego zapalenia. Widoczne cechy martwicy błony środkowej, wczesne stadium proliferacji w błonie wewnętrznej
i włóknienie (H&E, oryginalne powiększenie ×250). (Dzięki uprzejmości Williama E. Ballingera, MD, Gainesville, FL. Z: Nadeau SE. Neurologic
manifestations of systemic vasculitis. Neurol Clin 2002 Feb, 20 (1): 123-50, za zgodą).
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za�wa�ły�w re�gio�nach�ko�ro�wych�i pod�ko�ro�wych�obu�pół�kul,
zwo�jach� pod�sta�wy,� to�reb�ce� we�wnętrz�nej,� pniu� mó�zgu
i móżdż�ku�(ryc. 4A�i B).30�Ar�te�rio�gra�fia�mo�że�wy�ka�zać�obec�-
ność�wor�ko�wa�tych�lub�wrze�cio�no�wa�tych�tęt�nia�ków�i zwę�żeń
w ob�ję�tych�zmia�na�mi�na�czy�niach.�Ba�da�nie�hi�sto�pa�to�lo�gicz�ne
zmian�w skó�rze,�ner�wie�łyd�ko�wym,�mię�śniach�lub�ner�kach
po�twier�dza�roz�po�zna�nie�kli�nicz�ne.�

Le�cze�nie�guz�ko�we�go�za�pa�le�nia�tęt�nic�obej�mu�je�ogól�no�-
ustro�jo�we�po�da�wa�nie�gli�ko�kor�ty�ko�ste�ro�idów�w po�łą�cze�niu
z le�kiem�cy�to�tok�sycz�nym,�ta�kim�jak�cy�klo�fos�fa�mid�lub�aza�tio�-
pry�na.�Je�śli�pa�cjent�nie�to�le�ru�je�dzia�łań�nie�po�żą�da�nych�tych
le�ków,�na�le�ży�roz�wa�żyć�in�ne�me�to�dy�le�cze�nia�w po�sta�ci�wy�-
mia�ny�oso�cza,�do�żyl�ne�go�po�da�wa�nia�im�mu�no�glo�bu�lin,�my�-
ko�fe�no�la�nu�mo�fe�ti�lu�i ri�tuk�si�ma�bu.�

Mi kro sko po we za pa le nie na czyń
Mi�kro�sko�po�we�za�pa�le�nie�na�czyń�jest�in�ną�po�sta�cią�za�pa�le�nia
na�czyń�zwią�za�ne�go�z obec�no�ścią�AN�CA,�któ�re�obej�mu�je�głów�-
nie� ma�łe� na�czy�nia� (na�czy�nia� wło�so�wa�te,� żył�ki� i tęt�nicz�ki).
W je�go�prze�bie�gu�nie�two�rzą�się�ziar�ni�nia�ki.�AN�CA�skie�ro�wa�-
ne�są�prze�ciw�ko�mie�lo�pe�rok�sy�da�zie.2 Mi�kro�sko�po�we�za�pa�le�-
nie�na�czyń�zwią�za�ne�jest�z szyb�ko�po�stę�pu�ją�cym�ogni�sko�wym
mar�twi�czym�za�pa�le�niem�kłę�busz�ków�ner�ko�wych.�Śred�ni�wiek
w chwi�li�za�cho�ro�wa�nia�wy�no�si�50�lat�i cho�ro�ba�czę�ściej�wy�-
stę�pu�je�u męż�czyzn.�Sa�va�ge�i wsp.31 za�ob�ser�wo�wa�li,�że�mi�kro�-
sko�po�we�za�pa�le�nie�na�czyń�mo�że�mieć�prze�bieg�skry�ty,�za�nim
doj�dzie�do kli�nicz�ne�go�roz�po�zna�nia�cho�ro�by.�Ob�ja�wy�ukła�do�-
we,�ta�kie�jak�bó�le�sta�wów�i krwio�plu�cie,�mo�gą�po�ja�wiać�się
na�dłu�go�przed�wy�stą�pie�niem�ostrej�fa�zy�cho�ro�by.�Neu�ro�pa�tia
ob�wo�do�wa�wy�stę�pu�je�rza�dziej�niż�w guz�ko�wym�za�pa�le�niu�tęt�-

nic,�ale�zmia�ny�w płu�cach�są�częst�sze.�Ba�da�nia�dia�gno�stycz�ne
ujaw�nia�ją�obec�ność�AN�CA�w su�ro�wi�cy�i brak�an�ty�ge�nu�po�-
wierzch�nio�we�go�wi�ru�sa�za�pa�le�nia�wą�tro�by�ty�pu�B�lub�prze�-
ciw�ciał.�Ba�da�nie�hi�sto�pa�to�lo�gicz�ne�po�bra�nych�dro�gą�biop�sji
pró�bek�z ne�rek�ujaw�nia�obec�ność�ogni�sko�we�go�seg�men�tal�-
no�-za�krze�po�we�go�i mar�twi�cze�go�za�pa�le�nia�kłę�busz�ków�ner�-
ko�wych.�Le�cze�nie�mi�kro�sko�po�we�go�za�pa�le�nia�na�czyń�opie�ra
się�na�im�mu�no�su�pre�sji�zło�żo�nej�z po�da�wa�nych�ogól�no�ustro�-
jo�wo�gli�ko�kor�ty�ko�ste�ri�dów�i cy�klo�fos�fa�mi�du.�Po�ten�cjal�ne�me�-
to�dy� le�cze�nia� bę�dą�ce� przed�mio�tem� ba�dań� kli�nicz�nych
obej�mu�ją�do�żyl�ne�po�da�wa�nie�im�mu�no�glo�bu�lin�i ri�tuk�si�ma�bu.�

Ani autrorzy, ani wydawca, Elsevier Inc., nie gwarantują ani nie odnoszą się do jakości 
i wartości reklamowanych produktów i usług, ani stanowiska reprezentowanego przez
reklamodawców.
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MR T2 zależny (2200/80/0,75) w przekroju poprzecznym. Widoczne liczne hiperintensywne ogniska w móżdżku (proste strzałki) i moście (zagięta strzałka). 
B. Obraz MR T2 zależny (2200/80/0,75), przekrój poprzeczny ujawnia pola o hiperintensywnym sygnale w korze mózgu, w obu płatach ciemieniowych
(strzałki pełne) i w płacie czołowym po stronie lewej (strzałki konturowe). (Z: Provenzale JM, Allen NB. Neuroradiologic findings in polyarteritis nodosa. 
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CHOROBY NACZYNIOWE
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CHOROBY DEMIELINIZACYJNE

Poniższa publikacja porusza bardzo istotny klinicznie problem ostrych zespołów demieliniza-
cyjnych u dzieci. Mimo że choroby autoimmunologiczne ośrodkowego układu nerwowego roz-
poczynają się najczęściej po 18 r.ż., nierzadkie są przypadki ostrej demielinizacji w wieku
rozwojowym. Do najczęściej spotykanych u dzieci procesów należą: ostre zapalenie mózgu
i rdzenia (ADEM), izolowany zespół objawów klinicznych (CIS), który zazwyczaj należy trakto-
wać jako „wstęp do SM” oraz samo klinicznie pewne stwardnienie rozsiane (SM). Autorzy oma-
wiają szczegółowo podobieństwa i różnice w przebiegu oraz sposobie postępowania
we wspomnianych chorobach w wieku rozwojowym i u dorosłych.
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