Opis przypadku/Case report

Choroba Takayasu

Takayasu disease
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Streszczenie

Choroba Takayasu to zapalenie naczyn zlokalizowane w aorcie
i jej odgatezieniach. Leczenie polega na podawaniu lekéw immu-
nosupresyjnych oraz leczeniu inwazyjnym.

W pracy przedstawiono przypadek 32-letniej pacjentki z chorobg
Takayasu, u ktorej leczenie farmakologiczne zostato zastosowa-
ne przed angioplastyka i po niej. Angioplastyka zostata przepro-
wadzona dopiero po obnizeniu wskaznikéw ostrej fazy. W opinii
autoréw skutecznos¢ leczenia inwazyjnego w duzej mierze zale-
zy od wczesniejszego leczenia immunosupresyjnego.

Wstep

Choroba Takayasu, nazywana réwniez ,.chorobg
bez tetna”, zostata opisana po raz pierwszy w 1905 r.
przez japonskiego profesora okulistyki Mikito Takay-
asu. Przedstawit on przypadek 21-letniej pacjentki, po-
zbawionej tetna na jednej z koficzyn gornych, u ktérej
w wyniku niedroznosci tetnic szyjnych w badaniu dna
oka wykazano obecnos¢ anastomoz, czyli potaczenh tet-
niczo-zylnych [1, 2].

Etiologia choroby jest nieznana. Istotg choroby jest
przewlekte zapalenie aorty oraz jej odgatezieh. W przy-
dance oraz warstwie srodkowej naczyn tworza sie na-
cieki komérkowe. W dalszym etapie dochodzi do wtdk-
nienia warstwy Srodkowej oraz rozplemu komérek
sroédbtonka, co prowadzi do zwezenia przekroju naczyn,

Summary

Takayasu arteritis involves the aorta and its major branches.
The treatment of TA usually includes immunosuppressive thera-
py and endovascular procedures. We report the case of a 32-year
old patient who was treated with immunosuppressive agents be-
fore and after angioplasty. Angioplasty was performed after ESR
and CRP decreased. In our opinion the efficacy of invasive treat-
ment depends on immunosuppressive therapy.

a nastepnie powstawania zakrzepéw i tetniakéw. Cho-
roba Takayasu wystepuje najczesciej u mtodych kobiet
przed 40. rokiem zycia. Najwieksza zapadalnos¢ odno-
towano w Japonii — 150 przypadkéw/rok, w Europie —
od 1 do 3/mln w roku [4].

Wedtug kryteriow American College of Rheumatolo-
gy (ACR) z 1990 r. do ustalenia rozpoznania konieczne
jest spetnienie 3 z 6 kryteriéw, takich jak: poczatek cho-
roby przed 40. rokiem zycia, chromanie — pojawienie sie
lub nasilenie uczucia zmeczenia w miesniach kofczyny
lub kohczyn, zwtaszcza gornych, zmniejszenie wysoko-
sci fali tetna na jednej lub obu tetnicach ramiennych,
roznica wartosci ciSnienia skurczowego > 10 mm Hg
pomiedzy tetnicami ramiennymi, szmer naczyniowy
nad tetnicami podobojczykowymi lub aortg oraz nie-
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zwigzane z miazdzyca lub dysplazjg wtdknisto-miesnio-
wa, zwezenie lub zamkniecie Swiatta aorty i jej odgate-
zieh w arteriografii 5, 6].

Opis przypadku

Kobieta, 32 lata, z rozpoznang choroba Takayasu,
zostata przyjeta na Oddziat Kliniczny Reumatologii
i Uktadowych Choréb Tkanki tacznej w lipcu 2008 . z po-
wodu wystepujacych od lutego 2008 r. nastepujacych
objawoéw: utraty przytomnosci trwajacej 2-3 min, mimo-
wolnego oddawania moczu, trudnosci w méwieniu oraz
stanéw podgoraczkowych (temperatura do 37,5°C).

W dniu przyjecia do szpitala chora zgtaszata znacz-
ne ostabienie, zaburzenia widzenia, silne béle gtowy
okolicy skroniowej, zawroty gtowy oraz uczucie ,,szumu”
w gtowie. W lutym 2008 r. u pacjentki wystapit udar méz-
gu z niedowtadem potowiczym lewostronnym i afazja.
Od tego czasu chora kilkakrotnie hospitalizowano w Kli-
nice Neurochirurgii w celu wykluczenia procesu rozro-
stowego osrodkowego uktadu nerwowego. W marcu
2008 r. wykonano arteriografie, w ktorej stwierdzono
nieréwny obrys tuku aorty, droznos¢ wytacznie pnia ra-
mienno-gtowowego, nie uwidocznity sie poczatkowe od-
cinki RCCA (prawa tetnica szyjna wspdlna), LCCA (lewa
tetnica szyjna wspolna) oraz LSA (lewa tetnica podoboj-
czykowa), wykazano przewezenie 60% pnia ramienno-
-gtowowego na wysokosci anatomicznego odejscia RCA
(prawa tetnica wiencowa). Wysunieto podejrzenie cho-
roby Takayasu. Pacjentka zostata przekazana do Kate-
dry i Kliniki Gastroenterologii, Angiologii i Choréb We-
wnetrznych. W czerwcu 2008 r. wykonano angio-TK
jamy brzusznej, w ktérym stwierdzono poszerzenie cze-
5ci wstepujacej aorty piersiowej do ok. 3-3,2 cm, czesci
zstepujacej do ok. 2-2,2 ¢cm, poszerzenie tuku aorty do
ok. 3,2 cm, krytyczne zwezenie tetnicy szyjnej wspoélnej
lewej oraz tetnicy podobojczykowej lewej w odlegtosci
ok. 3=5 mm od odejscia od tuku aorty. U pacjentki zapla-
nowano angioplastyke ze wszczepieniem stentu.

W lipcu 2008 r. pacjentka zostata przekazana na
Oddziat Kliniczny Reumatologii i Uktadowych Choréb
Tkanki tacznej w celu przygotowania do zabiegu.
W dniu przyjecia w badaniu przedmiotowym stwierdzo-
no brak tetna na lewej tetnicy promieniowej, w pomia-
rze ciSnienia tetniczego na kohczynach gérnych, r6zni-
ce wartosci cisnienia skurczowego przekraczajaca
10 mm Hg: prawa — 100/70 mm Hg, lewa — 80/40 mm Hg,
niedowtad, b6, drzenie i zasinienie lewej kohczyny gor-
nej oraz szmer naczyniowy nad tetnicami szyjnymi.
W badaniach laboratoryjnych wykazano niedokrwi-
stos¢ normocytarng z HGB — 10,4 g/d|, podwyzszenie
OB — 28 mm/godz. i zwiekszenie stezenia CRP — 13,24
mg/|, hipoalbuminemie (3,48 g/dl — 47,2%), zwieksze-

nie stezenia frakcji a1 (0,32 g/dl - 4,4%) i a2 (0,96 g/dl
— 13%) oraz hipergammaglobulinemie (1,83 g/dl —
24,8%). Podczas konsultacji neurologiczne] stwierdzo-
no sladowy niedowtad potowiczy lewostronny oraz $la-
dowe objawy piramidowe prawostronne. W konsultacji
okulistycznej nie wykazano znaczacych odchylef. Pa-
cjentke poddano leczeniu immunosupresyjnemu, poda-
jac jej pulsy Solu Medrol 1500 mg (5 cykli od lipca 2008 r.)
i cyklofosfamidu (Endoxan) (tab. I).

We wrzesniu 2008 r. u pacjentki wykonano angio-
-MR naczyh mézgowych, w ktérym wykazano ostabie-
nie sygnatu z lewej tetnicy przedniej mézgu. W USG
tetnic szyjnych w grudniu 2008 r. wykazano pogrubie-
nie obu tetnic szyjnych wspélnych na catej dtugosci
z obecnoscia hiperechogenicznych mas z hipoechoge-
nicznym rdzeniem. W tetnicy szyjnej wspdlnej lewej
stwierdzono brak przeptywu w odcinku dystalnym, na-
tomiast w tetnicy szyjnej wspélnej prawej istotne zwe-
zenie, z zachowang droznoscig naczynia. W styczniu
2009 ., po 5. cyklu leczenia immunosupresyjnego (ob-
nizenie wartosci wskaznikéw ostrej fazy — ryc. 1 2)
w Klinice Gastroenterologii, Angiologii i Chorob We-
wnetrznych Szpitala Uniwersyteckiego Nr 2 w Bydgosz-
czy przeprowadzono u pacjentki angioplastyke i wszcze-
pienie stentu do tetnicy podobojczykowej prawej.
Uzyskano nastepujace wyniki: prawa tetnica szyjna
wspblna wykazuje szczelinowate Swiatto, odzyskuje
witasciwg Srednice przed rozwidleniem, tetnice szyjne
wewnetrzna i zewnetrzna sg drozne i niezwezone.
W kontrolnej angiografii stwierdzono bardzo dobry
efekt poszerzenia tetnicy podobojczykowej prawej —
naczynie drozne i niezwezone oraz prawidtowe umiej-
scowienie i rozprezenie stentu. Po zabiegu pacjentka
otrzymata jeszcze 2 cykle leczenia (ryc. 3-5, tab. II).

W maju 2009 r. w kontrolnym badaniu dopplerow-
skim tetnic wykazano, ze tetnice szyjne wspblne s3
zwezone do 6 mm, prawie na catej dtugosci, o pogru-
biatym kompleksie IM, Swiatto przeptywu L — 1 mm,
P —2 mm. Tetnica szyjna wewnetrzna nie wykazywata
przeptywu po stronie lewej, po stronie prawej przeptyw
turbulentny 0,8 m/s. Tetnica szyjna zewnetrzna charak-
teryzowata sie stabym przeptywem po stronie lewe;j.

Tabela I. Dawkowanie cyklofosfamidu
Table . Dosage of cyclophosphamide

Cykl Dawka Okres dawkowania
| 800 mg 21-22.07.2008 .
Il 800 mg 26128.08.2008 .
i lg 021 04.10.2008 .
\% 800 mg 09 11.11.2008 r.
vV 800 mg 19-20.12.2008 .
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Omoéwienie

Leczenie choroby Takayasu polega na podawaniu
glikokortykosteroidow — prednizolonu w dawce 1 mg/
/kg m.c. na dobe. Po uzyskaniu poprawy zaleca sie
przyjmowanie prednizolonu 10-20 mg/dobe przez 3-6
miesiecy, a nastepnie 5-10 mg przez 12 miesiecy [5, 7].
W przypadku braku remisji nalezy dotaczyé metotrek-
sat, cyklofosfamid lub azatiopryne. Leczeniu immuno-
supresyjnemu towarzyszy podawanie doustnych lekéw
przeciwkrzepliwych.

Wazny element terapii stanowi réwniez leczenie in-
terwencyjne (angioplastyka lub przeszczepy omijajace),
konieczne w przypadku obecnosci zwezen tetnic, ktére
powodujg objawy niedokrwienia. Do gtéwnych wska-
zah do zabiegu zalicza sie: nadcisnienie ze zwezeniem
tetnicy nerkowej, nasilone chromanie przestankowe,

na zastosowanie terapii skojarzonej, opartej na lecze-
niu immunosupresyjnym, ktére przeprowadzono przed
i po leczeniu inwazyjnym. Terapie immunosupresyjna
zastosowano w celu obnizenia wskaznikéw ostrej fazy
i kontroli aktywnosci choroby. Pil-Ki Min i wsp. przepro-
wadzili badania w grupie 22 kobiet w Srednim wieku
37,8 15,5 roku, z chorobg Takayasu, ktére poddano le-
czeniu endowaskularnemu od stycznia 1998 r. do
czerwca 2003 r. Wskazanie do angioplastyki stanowity:
objawowe zwezenie tetnicy powyzej 70% lub hemody-
namiczne zmniejszenie przeptywu > 50 mm Hg w tetni-
cy. Przed leczeniem interwencyjnym wszystkie pacjent-
ki otrzymaty terapie immunosupresyjna trwajaca 17,6
+21,5 dnia (3-66 dni), w postaci prednizolonu w dawce
1 mg/kg m.c. na dobe lub w przypadku nieskutecznosci

; o 3 o i Tabela Il. Poréwnanie objawéw przebiegu
niedokrwienie mézgu lub krytyczne zwezenie co naj- leczenia
mniej trzech tetnic dogtowowych, niedokrwienie serca ; .
. ) > ) ) Table Il. Comparison of symptoms during
ze zmianami w naczyniach wiefcowych oraz niedomy-
.. treatment
kalnos¢ aortalng [5]. _
Po wnikliwej ocenie przypadku klinicznego i prze- Objawy obwodowe
gladzie dostepnego piSmiennictwa zdecydowano sie przed po leczeniu po angioplastyce
leczeniem immunosupresyjnym
20 brak tt;tﬁa stabo wypetnione  stabo wypetnione
i & ng tqltmcy.prof '
\ mieniowej lewej
30
—— \ bol, drzenie tak nie
25 o )
@ \ i zasinienie lewej
; 20 N koriczyny gérnej
% ® % szmer naczyniowy tak nie
= 10 ~ nad tetnicami
5 szyjnymi
0 T T T T T T e i
1 2 3 4 5 6 7 roznica RR tak nie
cykle leczenia R
o cerin1 Objawy centralne
przed po leczeniu po angioplastyce
Ryc. 1. Zmiana wartosci OB. leczeniem immunosupresyjnym
Fig. 1. The change of ESR. béle i zawroty tak nie
gtowy
30 znaczne tak nie
ostabienie
zaburzenia tak 0 mniejszym
20 widzenia nasileniu
o . .
V] O/O\J okresowa utrata nie nie
3 . przytomnosci
§ 0 (2-3 min)
mimowolne nie nie
oddawanie moczu
0 T T T T T T
1 2 3 4 5 6 7 trudnosci nie nie
cykle leczenia w mowieniu
—O— serial stany nie nie
Ryc. 2. Zmiana wartosci stezenia CRP EJtOdgor@kao‘N; 375
Fig. 2. The change of CRP measurements. emperatura do >/,
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Ryc. 3. USG tetnic szyjnych — prawa tetnica szyj-
na wspolna (przekréj poprzeczny); przed lecze-
niem.

Fig. 3. Ultrasound of carotid arteries — right com-
mon carotid artery (transverse scan) — before
treatment.

Ryc. 5. Power color Doppler tetnic szyjnych —
lewa tetnica szyjna wspdlna (przekréj podtuz-
ny); po leczeniu.
Fig. 5. Power colour Doppler of carotid arteries —
left common carotid artery (longitudinal scan) —
after treatment.

leczenia — prednizolonu i metotreksatu 7,5 mg/tydzien.
U pacjentek kontrolowano wartosci OB przed
leczeniem immunosupresyjnym oraz po leczeniu. Uzy-
skano zmniejszenie OB z 35,6 +26,2 mm/godz. (2-106
mm/godz.) do 18,5 +7,8 mm/godz. (2-32 mm/godz.).
Autorzy podkreslaja, ze angioplastyke przeprowadzono
dopiero po normalizacji OB. Nieodzownos$¢ stosowania
terapii immunosupresyjnej ttumacza postepujaca, za-
palna naturg czy przebiegiem choroby. Leczenie immu-

Ryc. 4. Power color Doppler tetnic szyjnych —

prawa tetnica szyjna wspblna
podtuzny); przed leczeniem.

Fig. 4. Power colour Doppler of carotid arteries —
right common carotid artery (longitudinal scan)
— before treatment.

(przekroj

nosupresyjne stosowane przed leczeniem inwazyjnym
i po nim zapewnia Scista kontrole aktywnosci choroby.
Badacze twierdza, ze intensywnos¢ i czas trwania le-
czenia immunosupresyjnego zalezg od oceny stanu kli-
nicznego pacjenta oraz aktywnosci choroby. Autorzy
wskazuja na celowosé dalszych badan przeprowadzo-
nych na wiekszej grupie populacyjnej w celu potwier-
dzenia dtugoterminowej skutecznosci leczenia zwezenh
tetnic w przebiegu choroby Takayasu [8].

Wedtug Fieldsa i wsp. po przeprowadzeniu angio-
plastyki w aktywnej fazie choroby dochodzi czesciej do
postepu choroby, nawrotéw zwezenia tetnic lub wysta-
pienia zwezenia naczyh w innej lokalizacji. Autorzy opi-
suja réwniez czestsze przypadki rewizji po zabiegach,
a takze mniejszg skutecznosé¢ leczenia endowaskular-
nego oraz wieksza smiertelnos¢ [9].

Byung i wsp. opisali przypadek 17-letniej pacjentki
z 2-letnim wywiadem w kierunku chromania kofczyn
dolnych, ciezkim nadcisnieniem tetniczym oraz pod-
wyzszonymi wskaznikami ostrej fazy: OB — 83 mm/
/godz., CRP — 6,19 mg/l. W TK stwierdzono zwezenie
aorty wstepujacej i zstepujacej, tuku aorty i jego odga-
tezieh. U pacjentki zdiagnozowano typ Il b choroby Ta-
kayasu. Chora poddano angioplastyce odcinka piersio-
wego aorty. Po leczeniu zabiegowym zalecono
leczenie immunosupresyjne: prednizolon w dawce
50 mg/dobe, cyklofosfamid 100 mg/dobe oraz MTX
10 mg/tydzieh. Podczas 2-letniej obserwacji uzyskano
obnizenie wartosci OB do 2 mm/godz. oraz stezenia
CRP do 0,3 mg/1[10].
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Whnioski

Na podstawie doSwiadczeh wtasnych oraz dostep-
nego pismiennictwa autorzy moga stwierdzi¢, iz lecze-
nie endowaskularne pacjentéw z chorobg Takayasu
jest bezpieczne i skuteczne. Skutecznos¢ leczenia in-
wazyjnego zalezy od stosowania w pierwszym etapie
leczenia immunosupresyjnego, do momentu obnizenia
wskaznikéw ostrej fazy oraz stabilizacji aktywnosci
choroby [11].
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