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dzacych do uszkodzen strukturalnych, w tym pogrubienia i ostabienia Sciany, zw¢zenia Swia-
tha i zwykle martwicy naczyii.! Proponowane mechanizmy patogenetyczne odpowiadajace za
rozwdj tych choréb obejmuja powstawanie komplekséw immunologicznych i ich odktadanie w Scia-
nie naczyniowej, inwazje komorek sSrodbtonka i przestrzeni okolonaczyniowej oraz zaburzenie ich
funkgji przez mikroorganizmy zakazne, ukryta chorobg¢ nowotworowsa lub autoimmunologiczna (jak
toczen rumieniowaty ukladowy) lub tez dzialanie toksyn, a takze powstawanie ziarniniakow, obec-
nos¢ autoprzeciwcial, takich jak przeciwciata przeciwko komoérkom srédbtonka lub przeciwciata prze-
ciwko cytoplazmie neutrofiléw (ANCA) oraz zorganizowang odpowiedZ immunologiczng komérkows
i molekularng z udziatem cytokin prozapalnych i czasteczek adhezyjnych. 2
Roczna zapadalnosc¢ na uktadowe zapalenia naczyn (poza olbrzymiokomorkowym zapaleniem
tetnic) wynosi okoto 39 przypadkéw na 1 000 000.> Choroby te klasyfikuje sie wedtug wielkosci
zajetego naczynia, cech histopatologicznych i objawéw klinicznych. Zapaleniami obejmujacymi
mate naczynia sa plamica Schonleina-Henocha i krioglobulinemia. Guzkowe zapalenie tetnic i ziar-
niniak Wegenera s3 chorobami naczyft matych i Srednich, podczas gdy zapalenie tgtnicy skronio-
wej i choroba Takayasu obejmujg naczynia duze. W zwigzku ze zlozona i heterogenng naturg
naczyniowych zespoléw zapalnych i zajeciem potencjalnie wielu narzagdéw, rozpoznanie i lecze-
nie tych choréb stanowi dla klinicystow wielkie wyzwanie. W artykule dokonano przegladu obja-
wow neurologicznych najwazniejszych ukladowych zapalen naczyn.

Termin wzapalenie naczy” odnosi si¢ do grupy zapalnych choréb naczyn krwionosnych prowa-

Zapalenie tetnicy skroniowej

Zapalenie tetnicy skroniowej, znane rowniez jako olbrzymiokomoérkowe zapalenie tgtnic, jest
chorobg uktadowa, ktéra wystepuje niemal wylgcznie u oséb powyzej 50 roku zycia, przy czym
Srednia wieku w chwili zachorowania wynosi 70 lat (zakres od 50 do ponad 90 lat). Szacowana
czestosc jej wystepowania wynosi od 15 do 25 przypadkoéw na 100 000.%7 Zapalenie tetnicy skro-
niowej moze doprowadzi¢ u 25-50% chorych do trwalej Slepoty oka lub obu oczu, dlatego nie-
zwykle istotne jest odpowiednio wczesne rozpoznanie i intensywne leczenie. CzeSciej choruja
kobiety® oraz przedstawiciele rasy biatej, w poréwnaniu z Amerykanami afrykanskiego pocho-
dzenia. Badania poSmiertne wykazaty, ze zapalenie tetnicy skroniowej wystepuje czesciej, niz jest
ono klinicznie rozpoznawane.? Choroba obejmuje gléwnie, cho¢ nie wytgcznie, czaszkowe gate-
zie tetnic odchodzacych od tuku aorty. Pelnoscienne zapalenie tetnic i przerost blony wewnetrz-
nej powodujg zwe¢zenie ich Swiatla. Poczatkowe objawy zapalenia t¢tnicy skroniowej mogg miec
charakter skryty lub gwaltowny. Niektore objawy, jak utrata wzroku i ubytki neurologiczne, majg
zazwyczaj ostry poczatek, podczas gdy objawy ukladowe, jak uczucie zmeczenia, brak apetytu,
utrata masy ciata, bole stawow i miesni, stany podgoraczkowe, niedokrwistos¢ i leukocytoza mo-
ga pojawic si¢ na kilka tygodni lub miesiecy przed klinicznym rozpoznaniem choroby. W przebie-
gu zapalenia tetnicy skroniowej moze dojS¢ do zmian psychicznych charakteryzujacych sig
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mysleniem urojeniowym, splataniem, bezsennoscia, zaburze-
niami koncentracji i funkcji poznawczych. Wielu pacjentéw
skarzy si¢ na przeszywajace bole glowy, najczesciej zlokalizo-
wane w okolicy zmienionych chorobowo tetnic skory glowy.
Bole glowy w zapaleniu t¢tnicy skroniowej sg uporczywe
i zwykle jednostronne. Wystapienie bolu gtowy lub istotna
zmiana charakteru bolu przewlektego u pacjenta w pode-
sztym wieku s3 najczestszymi objawami zapalenia tetnicy
skroniowej, ktére powinny zwréci¢ uwage klinicysty. Bolom
glowy towarzyszy rozlana tkliwos¢ skory gtowy lub twarzy,
zazwyczaj w okolicy skroniowej lub potylicznej, wywotana za-
palnymi zmianami niedokrwiennymi zwigzanymi z uogoélnio-
nym zapaleniem tetnic pozaczaszkowych. Objawem zapalenia
tetnicy skroniowej moga byc rowniez bol zuchwy z chroma-
niem oraz owrzodzenia jamy ustnej lub skory glowy.

Do innych, wystepujacych u co najmniej 30% chorych,
neurologicznych objaw6w zapalenia t¢tnicy skroniowej nale-
73 neuropatia obwodowa, przemijajace zaburzenia krazenia
mozgowego i udar.!® Neuropatia obwodowa moze przyjac
posta¢ mono- lub polineuropatii i dotyczy¢ konczyn gornych
lub dolnych. Cho¢ zmiany najczesciej dotyczg nerwu posrod-
kowego, proces chorobowy moze obejmowac rowniez ner-
wy lokciowy, promieniowy, piszczelowy, kulszowy, rdzeniowy
i tréjdzielny. W badaniu elektromiograficznym i badaniu prze-
wodnictwa obserwuje si¢ w zmienionych nerwach zaburze-
nia amplitudy potencjaléw czynnosciowych i szybkosci
przewodzenia, co wskazuje na uszkodzenia aksonalne i de-
mielinizacje. Badania angiograficzne i neuropatologiczne wy-
kazuja, ze w patogenezie neuropatii obwodowej w przebiegu
zapalenia tetnicy skroniowej istotna role odgrywa rozlane za-
palenie tetnic zaopatrujacych uszkodzone nerwy.

Neuropatia nerwow czaszkowych jest réwniez istotnym ob-
jawem zapalenia tetnicy skroniowej. Najczesciej zmiany doty-
cza nerwu wzrokowego i na podstawie obserwacji klinicznych
zgromadzonych w ciggu ostatnich 30 lat mozna stwierdzi¢, ze
u blisko 23% chorych dotknigtych tym powiktaniem docho-
dzi do trwalej utraty wzroku z powodu przedniej niedokrwien-
nej neuropatii nerwu wzrokowego (AION).!112 Utrata wzroku
jest najpowazniejszym objawem zapalenia t¢tnicy skroniowe;j,
moze mie¢ charakter przemijajgcy lub trwaly i dotyczy¢ jed-
nego oka lub obu oczu. Przemijajaca utrata wzroku w przebie-
gu zapalenia tetnicy skroniowej przypomina obserwowang
u chorych z miazdzycg tetnic mézgu, poza rzadkimi przypad-
kami, w ktorych zaburzenia wystepujg w obu oczach naprze-
miennie. U chorych z zapaleniem tetnicy skroniowej zmiany
najczesciej obejmuja przedni odcinek nerwu wzrokowego i s3
skutkiem zapalenia tetnic rzeskowych tylnych. Rzadziej bada-
nie oftalmoskopowe ujawnia pozagatkowa neuropati¢ nerwu
wzrokowego bez wewnatrzgatkowego zapalenia nerwu
wzrokowego. U chorych z ostrg przednia niedokrwienng neu-
ropatia nerwu wzrokowego dochodzi do niedowidzenia
w gornej lub dolnej cze¢sci pola widzenia. Do innych ocznych
powiktan zapalenia tetnicy skroniowej nalezy jedno- lub obu-
stronne zamkniecie tetnicy Srodkowej siatkowki. Choc¢ u wiek-
szoSci chorych dochodzi do naglej i trwatej utraty wzroku, to
u niektorych moze przedtem wystapi¢ przemijajaca utrata
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wzroku w jednym oku. Wydaje si¢, ze uposledzenie przeptywu
krwi przez tetnice oczna lub tetnice Srodkowa siatkowki
wywotane zapaleniem lub zakrzepica w przebiegu zapalenia
tetnicy skroniowej wywoluje niedokrwienie siatkowki.
Zapalenie naczyn zaopatrujgcych skrzyzowanie nerwow wzro-
kowych wiaze si¢ z obustronnym skroniowym ubytkiem
pola widzenia, podczas gdy zapalenie naczyf zaopatrujacych
szlak wzrokowy poza skrzyzowaniem nerwow wzrokowych
moze powodowac ubytki jednoimienne. U niektorych pacjen-
téw z obustronng utratg wzroku na skutek zapalenia tetnicy
skroniowej mogg wystepowac halucynacje wzrokowe wywola-
ne utratg bodzcéw wzrokowych docierajacych do kory
mozgu.

U chorych z zapaleniem tetnicy skroniowej moze wysta-
pi¢ podwojne widzenie wywotane zapaleniem naczyn uktadu
ruchowego gatki ocznej. Cz¢sto zmiany dotycza nerwu oko-
ruchowego, a wspdtistnienie niedowtadu gatki ocznej i opa-
dania powieki budzi podejrzenie zawalu niedokrwiennego
nerwu okoruchowego. W tych przypadkach porazenie na
0go6l nie dotyczy Zrenicy. Do innych zaburzen ocznych moga-
cych wystepowac u chorych z zapaleniem tetnicy skroniowej
nalezy jedno- lub obustronne porazenie migdzyjadrowe gal-
ki ocznej i zaburzenia ruchomosci Zrenic, jak sztywnoS¢ zre-
nicy z dysocjacjg Swiatta bliskiego.

Do innych, dos¢ rzadkich objawéw neurologicznych zapa-
lenia tetnicy skroniowej, naleza: zawroty glowy, utrata
stuchu, szumy uszne, przemijajaca hemianestezja jezyka, po-
razenie jezyka i bol twarzy. U 10-20% chorych pojawia si¢
szmer nad tetnicg szyjng, ktory jest na ogot obustronny
i wskazuje na zajecie tej tetnicy przez proces chorobowy.
U okoto 40% sposrod tych pacjentéw rozwijajg si¢ rézne ze-
spoly niedokrwienne gatek ocznych lub moézgu.

Histopatologicznie zapalenie tetnicy skroniowej cechuje
objecie przez proces zapalny calej Sciany naczynia — blony
srodkowej, wewngtrznej i przydanki. Limfocyty, makrofagi
i wielojgdrowe komorki olbrzymie wystepuja w Scianie naczy-
nia ogniskowo. Uwaza sie, ze zwezenie tetnic wywolane jest
przerostem Sciany naczyniowej doprowadzajacym do zweze-
nia i niedokrwienia (ryc. 1A i B).'>% Podobne zmiany
zapalne obserwuje si¢ w pokrewnej chorobie - polimialgii
reumatycznej. Objawy polimialgii reumatycznej maja charak-
ter bardziej uogdlniony i uktadowy w poréwnaniu z zapale-
niem tetnicy skroniowej i obejmuja: bol, goraczke, zte
samopoczucie, sztywnos¢ migdni i utratg masy ciata. Miedzy
tymi dwiema jednostkami chorobowymi istnieje wyrazny
zwigzek i wysunigto teorig, ze moga stanowic rézne prezen-
tacje kliniczne tej samej choroby podstawowej.!> U niemal
50% chorych z zapaleniem t¢tnicy skroniowej wystepuja ob-
jawy polimialgii reumatycznej, a u 10% chorych z polimialgia
reumatyczna rozwija si¢ zapalenie tetnicy skroniowe]’.16

Rozpoznanie zapalenia tetnicy skroniowej nalezy rozwa-
zy¢ u kazdego pacjenta w wieku co najmniej 50 lat, u ktore-
go wystapily bole gtowy, chromanie zuchwy, bol ucha,
tkliwos¢ skory glowy, goraczka niewyjasnionego pochodze-
nia, niedokrwisto$¢, podwojne widzenie i utrata wzroku.
U chorych z zapaleniem tetnicy skroniowej zazwyczaj wyste-
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RYCINA 1. Neuropatologia choroby Takayasu. (A) Wczesne zmiany w duzej tetnicy typu miesniowego. Widoczna martwica, zapalenie i komorki olbrzymie
w bezposrednim sasiedztwie blaszki sprezystej wewnetrznej, ktora ulega zmianom zwyrodnieniowym. Widoczna proliferacja btony wewnetrznej (barwienie
hematoksylina i eozyna [H&E], oryginalne powiekszenie x100). (B) W bardziej zaawansowanej zmianie widoczna jest catkowita segmentalna destrukcja
wewnetrznej blaszki sprezystej i praktycznie cafej bfony $rodkowej. Wyrazna proliferacja btony wewnetrznej prawie doprowadzita do zamkniecia $wiatta
naczynia. Pozostaty nieliczne komorki zapalne (H&E, oryginalne powiekszenie x50). (Dzieki uprzejmosci Williama E. Ballingera, MD, Gainesville, FL, Z:
Nadeau SE. Neurologic manifestations of systemic vasculitis. Neuro/ Clin 2002 Feb, 20 (1): 123-50, za zgoda).

puje niedokrwisto§¢ normochromiczna i normocytowa,
znacznie podwyzszone OB (>40 mm/h) i st¢Zenie biatka C-re-
aktywnego. W angiografii 4-naczyniowej moézgu zmiany
naczyniowe majg posta¢ naprzemiennych segmentéw zwe-
zonych lub catkowicie zamknietych. Biopsj¢ tetnicy skronio-
wej wykonuje si¢ w celu potwierdzenia rozpoznania przed
rozpoczeciem intensywnego leczenia. Jednak ograniczeniem
tej metody diagnostycznej, wynikajacym z ogniskowego cha-
rakteru zmian zapalnych, jest czutos¢ siggajaca 70% i stad
u znacznej liczby chorych wynik badania moze by¢ ujemny.
Opierajac si¢ na kryteriach klasyfikacji zapalenia tetnicy skro-
niowej American College of Rheumatology!” z 1990 roku,
do rozpoznania choroby konieczne jest spetnienie przynaj-
mniej trzech z nastgpujacych pieciu kryteriow (czutos¢ 93,5%,
SwoistoS¢ 91,2%):

1. Wiek w chwili zachorowania powyzej 50 lat

2. Nowy lub miejscowy bél gtowy

3. Tkliwos¢ tetnicy skroniowej podczas badania palpacyj-
nego lub ostabienie t¢tna

4. OB >50 mm/h

5. Nieprawidlowy wynik biopsji (martwicze zapalenie na-
czyn z proliferacja ziarniniakowatg i naciekiem)
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Jesli lekarz na podstawie objaw6w klinicznych podejrzewa
zapalenie tetnicy skroniowej u osoby w podesztym wieku,
powinien rozpocza¢ leczenie, aby zapobiec utracie wzroku.
Podstawg leczenia jest og6lnoustrojowe stosowanie glikokor-
tykosteroidow. Leczenie nalezy rozpocza¢ natychmiast od po-
dania prednizonu w dawce 40-80 mg/24 h. Tak duze dawki
utrzymuje si¢ przez miesiac, a nastepnie przez kolejny mie-
sigc nalezy stopniowo zmniejszy¢ dawke o 50%, po czym da-
lej powoli ja zmniejsza¢ o nie wigcej niz 1 mg miesi¢cznie.
Doustna dawka prednizonu powinna by¢ zmniejszana powo-
li, aby zapobiec nawrotom, a okres stopniowego jej obnizania
powinien siega¢ nawet dwoch lat. W celu ograniczenia oste-
oporozy zwigzanej ze stosowaniem glikokortykosteroidow na-
lezy rownoczesnie rozpocza¢ leczenie alendronianem.

Choroba Takayasu

Choroba Takayasu, zwana rowniez chorobg braku tetna, jest
ukladowym martwiczym zapaleniem naczyn, ktére moze
prowadzi¢ do pozapalnego zwe¢zenia lub zamknigcia catej
aorty, aorty brzusznej, aorty wstepujacej lub tylko tuku aorty
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i jej proksymalnych gatezi. Zmiany czesto dotyczg tetnicy
bezimiennej, tetnicy szyjnej wspolnej i tetnic podobojczyko-
wych oraz trzewnych, krezkowych, nerkowych, ptucnych,
biodrowych i wieficowych. Obecnie nie s3 znane bezposred-
nie przyczyny ani metody leczenia choroby Takayasu. Choro-
ba ta wystepuje na calym Swiecie, rozpoczyna si¢ mi¢dzy
10 a 30 rokiem zycia i czeSciej dotyka kobiety. Wydaje sie, ze
objawy kliniczne wywoluje niewystarczajaca perfuzja obje-
tych zmianami narzagdoéw, spowodowana lezacym u podstaw
choroby zamknigciem Swiatla tetnic. Na przyktad, nadcisnie-
nie t¢tnicze zwigzane jest ze zwezeniem aorty, zwezeniem
tetnicy nerkowej, zmniejszeniem elastycznosci Sciany aorty
lub moze wynika¢ z potgczenia tych czynnikow.

Ukladowe objawy choroby Takayasu dzieli si¢ na 3 stadia
kliniczne: 1) faza ostra charakteryzujaca si¢ nieswoistymi ob-
jawami uktadowymi, jak stany podgoraczkowe, uczucie zme-
czenia, zte samopoczucie, brak apetytu, nocne poty i rozlane
bole, 2) faza ostrego zapalenia zaj¢tych chorobg tetnic, cha-
rakteryzujaca si¢ obecnoscig szmeréw naczyniowych, ostabie-
niem lub zanikiem tetna i tkliwoScig oraz 3) faza przewlekla,
obliteracyjna, spowodowana zamknieciem naczyn, wyrdznia-
na na podstawie ostabienia t¢tna, szmeréw naczyniowych,
chromania, a nawet owrzodzen niedokrwiennych na objetych
zmianami konczynach. Cz¢sto dochodzi do zajecia uktadu
nerwowego, a czasami objawy neurologiczne moga by¢
pierwsza manifestacja choroby. Zamknigcie tetnic kregowych
lub szyjnych moze spowodowac udar niedokrwienny moézgu,
a u pacjenta wystepuja bole gtowy, zaburzenia ostrosci widze-
nia i omdlenia. W przebiegu choroby Takayasu moze réwniez
dochodzi¢ do powstania tetniakoéw wewnatrzczaszkowych,
bedacych Zrodlem réznych objawow zaleznie od tego, czy do-
szto do ich peknigcia, czy nie. Histopatologicznie choroba
Takayasu objawia si¢ ziarniniakowym zapaleniem przydanki
naczynia i zewnetrznej czesci btony sSrodkowej z naciekiem
zlozonym z limfocytow, komorek plazmatycznych, histiocy-
tow i wielojadrowych komorek olbrzymich. Rozpoznanie
choroby Takayasu opiera si¢ na przestankach klinicznych, na
ktore sktadaja sie: objawy niedokrwienia, szmer naczyniowy,
oslabienie lub zanik tetna, owrzodzenia niedokrwienne lub
polaczenie tych objawéw wystepujace u mtodego pacjenta,
zwlaszcza plci zenskiej. Kryteria klasyfikacji choroby Takayasu
American College of Rheumatology z 1990 roku przedstawio-
no w ramce.'® Potwierdzeniem rozpoznania jest angiografia
aorty, w ktorej stwierdza si¢ zamkniecie lub poszerzenie seg-
mentow naczyniowych, zwezenie naczyn, tetniaki i rozwinie-
te krazenie oboczne. Leczenie choroby Takayasu rozpoczyna
si¢ od ogolnoustrojowego podawania glikokortykosteroidow,
gléwnie prednizonu w dawce 1 mg/kg/24 h przez 3 miesiace,
a nastepnie stopniowo zmniejsza si¢ dawke zaleznie od nasi-
lenia objawéw klinicznych. Choroba Takayasu ma przebieg
przewlekty nawrotowy. W przypadkach gdy leczenie glikokor-
tykosteroidami jest nieskuteczne, nalezy rozwazy¢ zastoso-
wanie lekéw cytotoksycznych, takich jak cyklofosfamid lub
metotreksat. U niektérych pacjentéw poprawe moze przy-
nie$c¢ zabieg chirurgiczny, jak pomostowanie zamkni¢tej tet-
nicy lub przezskérna angioplastyka.

30

Ramka. Kryteria klasyfikacji choroby Takayasu
z 1990 roku*
1. Wiek w chwili zachorowania ponizej 40 lat
Wystapienie objawdw wykazujacych zwigzek
z choroba Takayasu w wieku 40 lat lub wczesniegj
2. Chromanie konczyn
Pojawienie sie i nasilenie zmeczenia
i dyskomfortu podczas ruchu w miesniach jednej
lub kilku konczyn, zwtaszcza konczyn gornych

3. Ostabienie tetna na tetnicy ramienne;
Ostabienie tetna na jednej lub obu tetnicach
ramiennych

4. Rdéznica miedzy wartosciami cisnienia tetniczego
przekraczajgca 10 mm Hg
Réznica miedzy warto$ciami cisnienia
skurczowego mierzonego na obu ramionach
przekraczajgca 10 mm Hg

5. Szmer nad tetnicg podobojczykowa lub aortg

Szmer styszalny przy ostuchiwaniu nad jedng lub
obiema tetnicami podobojczykowymi lub aortg
brzusznag

6. Zmiany w arteriografii

W arteriografii widoczne zwezenie lub zamkniecie
aorty na catym odcinku, jej gtéwnych odgatezien
lub duzych tetnic w odcinku proksymalnym
konczyn gérnych lub dolnych niewywotane
zmianami miazdzycowymi, dysplazja
wtdknisto-miesniowa lub podobnymi przyczynami,
zwykle zmiany ogniskowe lub segmentalne

* 7godnie z ta klasyfikacja, u pacjenta rozpoznaje sie chorobe
Takayasu, jesli spefnione sg przynajmniej 3 z wymienionych

6 kryteriow. Spefnienie dowolnych 3 lub wiecej kryteriow zapewnia
czuto$¢ rozpoznania 90,5% i swoistos¢ 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.

Ziarniniak Wegenera

Ziarniniak Wegenera jest zapaleniem malych i $rednich
naczyn, w przebiegu ktérego dochodzi do powstania martwi-
czych zmian ziarniniakowatych w gérnych i dolnych drogach
oddechowych oraz nerkach (martwicze zapalenie kl¢busz-
kéw nerkowych), a takze rozsianego zapalenia naczyn.
Chorobie towarzyszy obecnoS¢ przeciwciat przeciwko cyto-
plazmie neutrofilii (ANCA) i dlatego zalicza si¢ j3 do grupy za-
paled naczyfi zwigzanych z ANCA.! Jest ona czestsza
u mezczyzn i wystepuje u 0séb w wieku od 8 do 80 lat, ze
szczytem zachorowan okoto 40 roku zycia. U wielu pacjen-
tow choroba rozpoczyna si¢ tworzeniem zmian ziarniniako-
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RYCINA 2. Zmiany uwidocznione w badaniach obrazowych o$rodkowego uktadu nerwowego w ziarniniaku Wegenera. A. Obraz TK mézgu z kontrastem
w przekroju poprzecznym na poziomie namiotu u 35-letniego mezczyzny z nowo powstatymi bolami gtowy. Widoczne pogrubienie opony twardej
wzmacniajace sie po podaniu kontrastu (strzatki). B. Obraz MR T1 zalezny z kontrastem, przekroj czotowy (500/11/1) u 41-letniego mezczyzny cierpigcego
na codzienne, silne bole gtowy. Widoczne wzmocnienie kontrastu w obrebie opony twardej (strzatki). C. T2 zalezny obraz MR w przekroju poprzecznym
(2500/80/2) u 56-letniego mezczyzny z neuropatig wielu nerwdw czaszkowych, pokazujacy hiperintensywny sygnat w obrebie wigkszej czesci mostu

(Z: Provenzale JM, Allen NB. Wegener granulomatosis: CT i MRI findings. AINR Am J Neuroradiol 1996, 17: 85-92, za zgoda).

watych w gornych drogach oddechowych. Do uktadowych
objawow ziarniniaka Wegenera naleza: przewlekte zapalenie
zatok, przewlekle zapalenie btony sluzowej nosa, owrzodze-
nia blony sluzowej nosa, krwawienia z nosa, obecnos¢ suro-
wiczo-krwistej wydzieliny w gornych drogach oddechowych,
surowicze zapalenie ucha srodkowego, kaszel z krwiopluciem
oraz dusznos¢. Do innych objawéw nalezg: goraczka, utrata
masy ciata, brak apetytu i bole stawow. Zajecie gatki ocznej
przez proces chorobowy objawia si¢ klinicznie guzem rzeko-
mym oczodotu, zapaleniem twardéwki i blony naczyniowej
oka, natomiast o zmianach w nerkach swiadczg: biatkomocz,
krwiomocz i niewydolnos¢ nerek.

W kazdym stadium choroby u blisko 50% pacjentéw do-
chodzi do rozwoju powiktan neurologicznych, zaréwno
w osrodkowym, jak i obwodowym uktadzie nerwowym. Nie-
mal u polowy chorych z powiktaniami neurologicznymi wy-
St€pujg nawracajgce mononeuropatie, mononeuropatia
mnoga lub symetryczna polineuropatia. Sposréd zmian
w oSrodkowym ukladzie nerwowym najczgstsze sa neuropa-
tia nerwow czaszkowych II, VI i VII oraz nieswoiste cechy za-
palenia naczyn moézgowych, jak niedowtad potowiczy,
drgawki, afazja i ubytki w polu widzenia. Do innych, rzad-
szych objawéw ziarniniaka Wegenera obejmujacych OUN
nalezg udary niedokrwienne mozgu, encefalopatia, ziarninia-
kowate zapalenie opon podstawy mozgu, zapalenie opony
twardej i zapalenie rdzenia.

Cho¢ bezposrednia przyczyna ziarniniaka Wegenera jest na-
dal nieznana, to dostepne dane wskazuja na udziat w tej cho-
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robie mechanizméw nadwrazliwosci. Rozpoznanie ziarniniaka
Wegenera mozna ustali¢ na podstawie obrazu klinicznego
i obecnosci w surowicy klasycznych przeciwcial przeciwko cy-
toplazmie neutrofilii (C-ANCA) oraz w przypadku stwierdzenia
w badaniu histopatologicznym martwiczego zapalenia naczyn.
Obrazowanie osrodkowego uktadu nerwowego metodg tomo-
grafii komputerowej (TK) i rezonansu magnetycznego (MR)
ujawnia pogrubienie opony twardej oraz wzmozenie i niepra-
widlowy sygnat z pnia moézgu i istoty bialej (ryc. 2A, BiC).!2 Do
lat 60. ubiegtego wieku ziarniniak Wegenera byt chorobg Smier-
telng i wigkszos¢ chorych umierata z powodu postepujacej
niewydolnosci nerek. Ogolnoustrojowe podawanie glikokor-
tykosteroidow moze przynies¢ poprawe kliniczng tylko u nie-
licznych sposréd leczonych pacjentéw, ale istotnie zmniejsza
ono $miertelnos¢. W przypadku nieskutecznosci glikokortyko-
steroidow stosuje si¢ rozne leki immunosupresyjne, takie jak
cyklofosfamid, azatiopryne, metotreksat, chlorambucil i me-
chloretaming. Sposrdd tych lekéw, istotnie poprawia rokowa-
nie cyklofosfamid. Czgsto stosuje si¢ leczenie skojarzone
cyklofosfamidem i prednizonem. Jednak nalezy mie¢ swiado-
mos¢, ze choc terapia skojarzona istotnie poprawia S-letnie
rokowanie u tych chorych, to skumulowana toksycznos¢ kil-
kuletniej terapii i dziatania niepozadane tych lekéw sa znaczne,
a u 10-50% pacjentéw mimo leczenia dochodzi do nawrotu
choroby.?Y Leczenie skojarzone prednizonem i cyklofosfami-
dem nalezy kontynuowac do uzyskania poprawy w zakresie ob-
jawow uktadowych, a nastepnie stopniowo zmniejsza¢ dawki.
Odpowiedz na leczenie mozna ocenic, prowadzac regularne
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kontrole stanu klinicznego pacjenta i monitorujgc zmniejszanie
OB, stezenia biatka C-reaktywnego i miana C-ANCA.

Krioglobulinemia

Krioglobuliny sa biatkami surowiczymi pojawiajacymi si¢
w przebiegu roznych chordb, ktore ulegaja precypitacji w tem-
peraturze 4 stopni Celsjusza i ponownemu rozpuszczeniu po
ogrzaniu do 37 stopni Celsjusza. Bialka te naleza gtoéwnie
do immunoglobulin i sktadaja si¢ zwykle z IgG lub IgM. Mogg
roOwniez stanowi¢ mieszaning 2 réznych immunoglobulin, naj-
czesciej polaczenie IgG i IgM. Krioglobuliny nalezace do jed-
nej klasy immunoglobulin monoklonalnych najczesciej
wykazuja zwigzek z chorobami limfoproliferacyjnymi, takimi
jak szpiczak mnogi, chloniaki i biataczki. Krioglobuliny mie-
szane czesto wykrywa sie w ukladowych chorobach tkanki
facznej, uktadowych zapaleniach naczyn i zakazeniach, takich
jak zakazenie wirusem zapalenia watroby typu C. Taki stan
okresla si¢ jako krioglobulinemi¢ mieszang.

Klinicznie krioglobulinemia mieszana, ktora wystepuje
glownie u kobiet w Srednim wieku, objawia si¢ plamica,
bolami stawow, ostabieniem i obecnoscia mieszanych krio-
globulin. U chorych na krioglobulinemi¢ mieszang rozwija sie
zapalenie naczyn skory i postepujaca niewydolnoS¢ nerek
spowodowana klebuszkowym zapaleniem nerek. Podobnie
jak wiele innych zapalefi naczyn z nadwrazliwosci krioglobu-
linemia mieszana wydaje si¢ zwigzana z odktadaniem si¢
w malych naczyniach kompleksoéw immunologicznych. U kaz-
dego pacjenta, u ktérego wystepuje zespot objawow zlozony
z niedoboru dopetniacza, zapalenia naczyn skéry i podwyz-
szonej aktywnoSci enzymow watrobowych, nalezy wzig¢ pod
uwage krioglobulinemi¢ mieszang. Na ogoét na pewnym
etapie choroby u tych pacjentéw dochodzi do rozwoju na-
czyniowej ruchowo-czuciowej neuropatii obwodowej. Czu-
ciowo-ruchowa posta¢ mononeuropatii mnogiej jest inng
postacia neuropatii, ktéra moze wystepowac u tych chorych.
Osrodkowe powiklania krioglobulinemi mieszanej s rzadkie
i obejmuja rozlane zespoly encefalopatyczne z objawami
ogniskowymi, drgawkami, mielopatia i czasami udarem nie-

dokrwiennym mozgu.2124 Mechanizmy patogenetyczne
neuropatii obejmujg demielinizacj¢ pochodzenia immunolo-
gicznego i niedokrwienie nerwéw wywolane zamknigciem
naczyil zaopatrujacych nerwy (vasa nervorum) przez krioglo-
buliny lub zapalenie naczyn.

Plamica Schonleina-Henocha

Plamica Schonleina-Henocha jest jedng z najczestszych po-
staci uktadowego zapalenia naczyn wystepujaca u dzieci
i rozpoznaje si¢ jg na podstawie obecnosci plamicy bez mato-
plytkowosci, bolow stawow i boléw brzucha. Z jej wystepowa-
niem wykazujg zwiazek niektore choroby, jak nowotwory
i zakazenia, oraz niektore leki. Do objawéw ogdlnych naleza:
goraczka, zte samopoczucie i obrzeki. Zapalenie nerek wyste-
puje u 40% chorych. Cho¢ wiadomo, ze u podstaw choroby le-
zy leukocytoklastyczne zapalenie naczyi, to przyczyna plamicy
Schonleina-Henocha pozostaje nieznana. Do neurologicznych
objawow choroby nalezg bole gtowy, encefalopatia, krwotoki
wewnatrzczaszkowe i Srodmoézgowe, niekrwotoczne zmiany
w tkance mézgowej wywolane zapaleniem naczyil, neuropatia
obwodowa i neuropatia uciskowa wywotana ogniskowym
obrzekiem. Podwyzszone miano IgA w surowicy lub ztogi IgA
w Scianie naczyniowej wskazuja, ze plamica Schonleina-Heno-
cha wywotana jest zapaleniem, w ktérym posrednicza IgA.
W 1990 roku American College of Rheumatology zapropono-
wat kryteria klasyfikacji tej choroby (tab. 1).2> Potwierdzeniem
rozpoznania klinicznego jest wykazanie leukocytoklastyczne-
go zapalenia naczyn skory w probkach pobranych drogg biop-
sji i wykrycie metoda immunofluorescencji IgA w matych
naczyniach skory i ktebuszkach nerkowych. Diagnostyka roz-
nicowa plamicy Schonleina-Henocha obejmuje bakteryjne
zapalenie wsierdzia, toczefi rumieniowaty uktadowy, bakterie-
mi¢ w przebiegu zakazenia Neisseria meningitidis, zespot
rozsianego wykrzepiania wewngtrznaczyniowego i makroglo-
bulinemie Waldenstroma. Cho¢ brakuje swoistej metody
leczenia plamicy Schonleina-Henocha, u chorych mozna uzy-
ska¢ poprawe, stosujac leczenie podtrzymujace i glikokorty-
kosteroidy przez krotki czas.

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

Kryterium Definicja

Plamica wyczuwalna palpacyjnie

Nieco uniesione ponad powierzchnie skdry wyczuwalne palpacyjnie zmiany skorne

niezwigzane z mafoptytkowoécia

Wiek <20 lat

Angina brzuszna

W chwili wystapienia pierwszych objawdw pacjent ma 20 lat lub mniej

Rozlane bole brzucha nasilajace sie po positkach lub rozpoznanie niedokrwienia jelit,

zwykle przebiegajace z krwistg biegunka

Obecno$¢ granulocytéw w $cianie naczynia w biopsji

Zmiany histopatologiczne w postaci obecnosci granulocytow w $cianie tetniczek lub zytek

Zgodnie z klasyfikacja u pacjenta rozpoznaje sie plamice Schonleina-Henocha, jesli spefnione sa przynajmniej 2 z wymienionych 4 kryteriow. Spetnienie
dowolnych 2 lub wiecej kryteriéw daje czutos$¢ rozpoznania 87,1% i swoistos¢ 87,7%. (Z: Mills JA, Michael BA, Bloch DA et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for classification of Henoch-Schénlein purpura. Arthritis Rheum 1990, 33 (8): 1114-21).
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Zapalenie naczyn ukladu nerwowego
zwigzane z naduzywaniem substancji
uzalezniajacych

Substancje uzalezniajace, zwlaszcza sympatykomimetyki, wy-
kazuja zwigzek z niektérymi chorobami neurologicznymi,
w tym udarami niedokrwiennymi mézgu oraz krwotokami
srodmozgowymi i podpajeczyndwkowymi. Do najczesciej
stosowanych substancji uzalezniajacych, prowadzacych
do tych powiktan naleza kokaina, heroina, efedryna, fenylo-
propanolamina i amfetamina. Substancje te moga by¢ przyj-
mowane doustnie, dozylnie lub wziewnie. Powiklania
niedokrwienne lub krwotoczne wystepujg zazwyczaj u ludzi
miodych. Obrazowanie mézgu metoda MR w badaniu z udzia-
fem os6b uzaleznionych od kokainy wykazato obecnos¢ licz-
nych, drobnych, niemych klinicznie niedokrwiennych zmian
podkorowych.2® Angiografia mézgowa wykonana u wielu
0s6b naduzywajgcych substancji uzalezniajacych wykazuje
zmiany zapalne w naczyniach mozgowych, w tym rozlegte
segmentalne zwezenia o typie paciorkowatym. Niektore sub-
stancje uzalezniajace mogg wywolywac skurcz naczyn i dlate-
go mechanizmem niewydolnosci naczyniowej w OUN jest
prawdopodobnie waskulopatia, a nie rzeczywiste zapalenie
naczyf. Jednoznaczne rozpoznanie zapalenia naczyn OUN
wywolanego naduzywaniem substancji uzalezniajacych kom-
plikuje fakt, ze pacjenci ci sg zwykle narazeni na dziatanie wie-
lu substancji oraz skutki wspotistniejgcych zakazen, takich jak
kita, zapalenie watroby typu C i AIDS. Leczenie tej grupy cho-
rych polega na identyfikacji i odstawieniu szkodliwych sub-

stancji, poszukiwaniu wspotistniejgcych zakazen, zwtaszcza
zakazenia ludzkim wirusem uposledzenia odpornosci (HIV),
leczenie nadcis$nienia t¢tniczego, o ile wystepuje, oraz lecze-
niu podtrzymujacym. Ogolnoustrojowe podawanie glikokor-
tykosteroidow lub lekéw immunosupresyjnych nie jest
wskazane, o ile rozpoznanie zapalenia naczyit OUN nie zosta-
nie potwierdzone histopatologicznie.

Zapalenie naczyn wywolane lekami

Zapalenia naczyn mogg rozwijac si¢ pod wptywem powszech-
nie stosowanych lekow. Najczestsza postac zapalenia naczyn
wywolanego przez leki jest zwykle ograniczona do skory.
Objawia si¢ wysypka plamkowo-grudkowa lub pecherzyko-
wa, rzadziej wyczuwalng palpacyjnie plamicg. W rzadkich
przypadkach zapalenie naczyn jest uogolnione i przebiega
7 goraczka, bolami stawow, zaburzeniami czynnosci serca, wa-
troby i nerek oraz eozynofilig. Przypuszcza si¢, ze w pato-
fizjologii tej postaci zapalenia naczyii ma znaczenie zjawisko
faczenia si¢ leku z biatkami i tworzenia haptenow, ktore
wyzwalaja silng odpowiedz immunologiczng. Zmiany moga
obejmowac osrodkowy i obwodowy uktad nerwowy oraz mig-
$nie. Lista lekow mogacych wywotac¢ to powiktanie obejmuje
rézne grupy, ale wigkszos¢ stanowig antybiotyki. Penicyliny
naleza do najlepiej poznanych lekéw z tej grupy. Leczenie
polekowego zapalenia naczyii rozpoczyna si¢ od natychmia-
stowego odstawienia wywolujacego powiklanie leku i za-
stosowania glikokortykosteroidéw (prednizon w dawce
1 mg/kg/24 h do 30 dni).

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

Kryterium Definicja

(1)  Utrata masy ciata >4 kg

Zmniejszenie masy ciata o przynajmniej 4 kg od chwili wystapienia choroby, niezwigzane

z dietg lub innymi czynnikami

Livedo reticularis

RS

Bole lub tkliwosé jader
Bdéle miesni, ostabienie lub polineuropatia

=z

g

Mononeuropatia lub polineuropatia
Cisnienie rozkurczowe >90 mm Hg

S

(7) Podwyzszone stezenie mocznika lub
kreatyniny we krwi
(8) Obecno$¢ wirusa zapalenia watroby typu B
w surowicy

Plamisto-siateczkowy wzoér na skdrze konczyn lub tutowia

Bél lub tkliwos¢ jader niezwiazana z zakazeniem, urazem ani innymi przyczynami

Rozlane bole miesni (poza obreczg barkowa i biodrowa) lub ostabienie miesni lub tkliwos¢
miesni konczyn

Rozw6j mononeuropatii, mnogich mononeuropatii lub polineuropatii

Rozwoj nadciénienia tetniczego przy wartoéci ci$nienia rozkurczowego >90 mm Hg

Podwyzszenie stezenia mocznika we krwi >40 mg/dl (14,3 umol/l) lub
kreatyniny >1,5 mg/dl (132 umol/l) niespowodowane odwodnieniem ani zaparciem

Obecnos$¢ antygenu powierzchniowego wirusa zapalenia watroby typu B lub przeciwciat

(9) Zmiany w arteriografii Arteriogram ujawnia obecnos¢ tetniakéw lub zamkniecie tetnic trzewnych nie spowodowane
miazdzyca, dysplazjg wtéknisto-mie$niowa lub inng niezapalng przyczyna
(10) Obecno$¢ komdrek wielojadrzastych w biopsji

matych i $rednich tetnic

Badanie histopatologiczne wykazuje obecnoé¢ granulocytéw i leukocytow jednojadrzastych
w Scianie tetnic

Zgodnie z klasyfikacja, u chorego na ukfadowe zapalenie naczyn rozpoznaje sie guzkowe zapalenie tetnic, jesli spefnione sa przynajmniej 3 z powyzszych
kryteriow. (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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Guzkowe zapalenie tetnic

Guzkowe zapalenie tetnic jest rzadka postacia martwiczego
zapalenia naczyn, obejmujacg mate i Srednie tetnice. Choc cze-
sto choroba jest idiopatyczna, moze ona takze mie¢ zwigzek
z innymi chorobami, jak krioglobulinemia, biataczka, zapalenie
stawow, zespot Sjogrena, zapalenie watroby typu C i B oraz za-
kazenie wirusem HIV?’ Guzkowe zapalenie tetnic jest choro-
ba ukladowg i moze obejmowac wszystkie narzady, ale zmiany
wystepuja najczesciej w skorze, nerkach, nerwach obwodo-
wych i przewodzie pokarmowym. Roczna zapadalnos¢ na guz-
kowe zapalenie tetnic wynosi 0,2-0,7 na 100 000 przypadkow
i czesciej choruja mezczyzni.?® Guzkowe zapalenie tetnic wy-
stepuje gtéwnie u 0s6b w wieku 40-60 lat. Zmiany obejmujg
osrodkowy i obwodowy uktad nerwowy. System klasyfikacji
zaproponowany przez American College of Rheumatology
przedstawia tabela 2.2

U 23-53% chorych na guzkowe zapalenie tetnic zmiany
patologiczne rozwijaja si¢ w OUN. S3 one rzadsze niz zmiany
w obwodowym uktadzie nerwowym i zazwyczaj wystepuja
w pozZniejszym okresie choroby. Dwa najczestsze typy zmian
w OUN w przebiegu guzkowego zapalenia t¢tnic to rozlana
encefalopatia i ogniskowe lub wieloogniskowe zmiany
w mozgu lub rdzeniu kregowym. Rozlana encefalopatia
w przebiegu guzkowego zapalenia t¢tnic objawia sig szybkim
poglebianiem si¢ zaburzen swiadomosci i drgawkami. Ogni-
skowe deficyty neurologiczne moga wystapic nagle i s3 wywo-
fane udarami niedokrwiennymi kory mézgu, pnia mézgu lub
mo6zdzku. U chorych na guzkowe zapalenie t¢tnic czasem roz-

wijaja si¢ neuropatia przedniego odcinka nerwu wzrokowego
i neuropatia tylna (pozagatkowa), ktérym moze towarzyszy¢
ostra, niebolesna utrata wzroku. Przyczyng tych postaci neuro-
patii nerwu wzrokowego jest niedokrwienie w obszarze za-
opatrywanym przez tetnice rzeskowe tylne wywotane
zapaleniem naczyn lub zapalenie nerwu wzrokowego. Rzad-
ko dochodzi do zajecia nerwéw czaszkowych III, IV, VI i VIIL
Roéwnie rzadko wystepuja krwotoki wewnatrzczaszkowe. Mo-
noneuropatia mnoga czgsto towarzyszy guzkowemu zapale-
niu tetnic i daje asymetryczne objawy ruchowo-czuciowe,
ktore dotycza gtéwnie koriczyn dolnych, zwlaszcza nerwu kul-
szowego, strzatkowego lub piszczelowego. Rzadziej zmiany
obejmujg nerw promieniowy, tokciowy i posrodkowy. Pocza-
tek mononeuropatii mnogiej u tych chorych jest zwykle na-
gly, podczas gdy dystalna symetryczna neuropatia obwodowa
rozwija si¢ powoli. Badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego mo-
7e nie wykazac¢ zadnych zmian patologicznych.
Histopatologicznie guzkowe zapalenie tetnic objawia si¢
ogniskowymi, ale pelnosciennymi martwiczymi zmianami za-
palnymi w matych i Srednich tetnicach (ryc. 3). Bardziej szcze-
g6lowe badanie tych zmian ujawnia rozerwanie prawidtowe;j
infrastruktury Sciany naczyniowej, martwice wloknikowa
i pleomorficzny naciek komérkowy z przewaga komorek wie-
lojadrzastych oraz zmienng liczbg limfocytéw i eozynofilow.
Rozpoznanie guzkowego zapalenia t¢tnic ustala si¢ na
podstawie podejrzenia klinicznego u pacjenta z objawami
ogolnoustrojowymi, takimi jak goraczka, dreszcze, utrata ma-
sy ciala, zmeczenie i zaburzenia wielonarzadowe. Niedokrwi-
stos¢, przyspieszone OB i objawy zakrzepicy potwierdzaja
rozpoznanie. Obrazowanie mézgu metoda TK i MR ujawnia

RYCINA 3. Mata tetnica typu miesniowego u chorego na guzkowe zapalenie tetnic. Rycina przedstawia faze proliferacyjng, w ktorej neutrofile sg
zastepowane przez komérki przewlektego zapalenia. Widoczne cechy martwicy btony $rodkowej, wczesne stadium proliferacji w btonie wewnetrznej
i wioknienie (H&E, oryginalne powiekszenie x250). (Dzieki uprzejmosci Williama E. Ballingera, MD, Gainesville, FL. Z: Nadeau SE. Neurologic
manifestations of systemic vasculitis. Neurol Clin 2002 Feb, 20 (1): 123-50, za zgoda).
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RYCINA 4. Przypadek 4: 40-letni mezczyzna z licznymi udarami mozgu, mézdzku i pnia mézgu zwiazanymi z guzkowym zapaleniem tetnic. A. Obraz

MR T2 zalezny (2200/80/0,75) w przekroju poprzecznym. Widoczne liczne hiperintensywne ogniska w mézdzku (proste strzatki) i moscie (zagieta strzatka).
B. Obraz MR T2 zalezny (2200/80/0,75), przekroj poprzeczny ujawnia pola o hiperintensywnym sygnale w korze moézgu, w obu ptatach ciemieniowych
(strzatki petne) i w ptacie czotowym po stronie lewej (strzatki konturowe). (Z: Provenzale JM, Allen NB. Neuroradiologic findings in polyarteritis nodosa.

AINR Am J Neuroradiol 1996, 17 (6): 1119-26, za zgoda).

zawaly w regionach korowych i podkorowych obu poétkul,
zwojach podstawy, torebce wewnetrznej, pniu moézgu
i mozdzku (ryc. 4A i B).30 Arteriografia moze wykaza¢ obec-
noS¢ workowatych lub wrzecionowatych tetniakow i zwezen
w objetych zmianami naczyniach. Badanie histopatologiczne
zmian w skérze, nerwie tydkowym, miesniach lub nerkach
potwierdza rozpoznanie kliniczne.

Leczenie guzkowego zapalenia tetnic obejmuje ogdlno-
ustrojowe podawanie glikokortykosteroidéw w polaczeniu
z lekiem cytotoksycznym, takim jak cyklofosfamid lub azatio-
pryna. Jesli pacjent nie toleruje dziatain niepozadanych tych
lek6w, nalezy rozwazy¢ inne metody leczenia w postaci wy-
miany osocza, dozylnego podawania immunoglobulin, my-
kofenolanu mofetilu i rituksimabu.

Mikroskopowe zapalenie naczyn

Mikroskopowe zapalenie naczyn jest inng postacia zapalenia
naczyfi zwigzanego z obecnoscig ANCA, ktore obejmuje glow-
nie male naczynia (naczynia wlosowate, zytki i tetniczki).
W jego przebiegu nie tworzg si¢ ziarniniaki. ANCA skierowa-
ne sg przeciwko mieloperoksydazie.? Mikroskopowe zapale-
nie naczyn zwigzane jest z szybko postepujacym ogniskowym
martwiczym zapaleniem klebuszkéw nerkowych. Sredni wiek
w chwili zachorowania wynosi 50 lat i choroba czesciej wy-
stepuje u mezczyzn. Savage i wsp.3! zaobserwowali, ze mikro-
skopowe zapalenie naczyn moze miec przebieg skryty, zanim
dojdzie do klinicznego rozpoznania choroby. Objawy uktado-
we, takie jak bole stawow i krwioplucie, mogg pojawiac si¢
na dlugo przed wystapieniem ostrej fazy choroby. Neuropatia
obwodowa wystepuje rzadziej niz w guzkowym zapaleniu tet-
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nic, ale zmiany w ptucach s3 czestsze. Badania diagnostyczne
ujawniajg obecnos¢ ANCA w surowicy i brak antygenu po-
wierzchniowego wirusa zapalenia watroby typu B lub prze-
ciwcial. Badanie histopatologiczne pobranych droga biopsji
probek z nerek ujawnia obecnos¢ ogniskowego segmental-
no-zakrzepowego i martwiczego zapalenia klgbuszkoéw ner-
kowych. Leczenie mikroskopowego zapalenia naczyi opiera
si¢ na immunosupresji ztozonej z podawanych ogélnoustro-
jowo glikokortykosteridow i cyklofosfamidu. Potencjalne me-
tody leczenia bedace przedmiotem badan klinicznych
obejmujg dozylne podawanie immunoglobulin i rituksimabu.

Ani autrorzy, ani wydawca, Elsevier Inc., nie gwarantujg ani nie odnosza sie do jakosci
i wartosci reklamowanych produktéw i ustug, ani stanowiska reprezentowanego przez
reklamodawcéw.

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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