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Choroba Takayasu — wcigz zbyt p6zno rozpoznawana

Takayasu disease — still diagnosed too late
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Streszczenie

Przedstawiono przypadek 54-letniej kobiety z wieloletnimi nie-
charakterystycznymi, podostrymi objawami nierozpoznanej
wczesniej (leczonej objawowo) choroby Takayasu. Dopiero wy-
stapienie ostrych objawéw w postaci dtugo utrzymujacej sie go-
raczki i wysokich wartosci wskaznikéw zapalenia zmusito do po-
szerzenia diagnostyki. Najistotniejsza role w rozpoznaniu odegra-
to dobrze przeprowadzone badanie podmiotowe i przedmiotowe
oraz dopplerowskie badanie ultrasonograficzne, ktére ujawnito
niemal patognomoniczny obraz zapalenia naczyn, co finalnie do-
prowadzito do postawienia wtasciwego rozpoznania i rozpocze-
cia skutecznego leczenia.

Wstep

Choroba Takayasu jest zaliczana do grupy uktado-
wych zapalen naczyn i dotyczy tetnic duzego kalibru,
gtownie tuku aorty i jej odgatezien, ale takze proksy-
malnych naczyn wiericowych, nerkowych i ptucnych [1].
W pismiennictwie synonimicznie uzywane s3 okresle-
nia: zesp6t tuku aorty, choroba bez tetna, zarostowe za-
palenie tetnic szyjnych i podobojczykowych [2].

Pierwszy opis kliniczny przypadku byt opublikowany
w 1951 r. przez Shimizu i Sano i zostat nazwany choroba
bez tetna. W 1954 r. Caccamise i Okuda zaproponowali

Summary

The paper presents a case of a 54-year old female with long
lasting atypical subacute symptoms of the Takayasu disease,
previously not diagnosed and treated symptomatically. It was not
until the occurrence of the acute symptoms of prolonged fever
and increased level of inflammatory markers that a more
extensive diagnostic work-up was applied. What played the
important role in the diagnostic were the precise anamnesis and
physical examination as well as the Doppler ultrasound
examination which revealed an almost pathognomonic picture
of arteritis, leading eventually to the accurate diagnosis and
application of effective treatment.

nazwe choroba Takayasu dla uczczenia japoriskiego oku-
listy, ktory juz w 1908 r. opisat u mtodej kobiety typowy
dla tego schorzenia obraz zmian w siatkdwce oka [3].

Choroba wystepuje gtéwnie w Azji i Ameryce Potu-
dniowej, najczesciej dotyczy mtodych kobiet w wie-
ku 15-45 lat. Podnoszony jest tu mozliwy wptyw obec-
nosci antygenéw zgodnosci tkankowej Bw52 i Dw12,
ktére stwierdzono u potowy dotknietych tym schorze-
niem Japohczykow [1, 4].

Jest to choroba z autoagresji i uwaza sie, ze biorg
w niej udziat zaréwno komérkowe, jak i humoralne me-
chanizmy odpowiedzi immunologicznej. Za pierwszym
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z tych mechanizméw przemawia zmniejszenie liczby
limfocytow CD4 i zwiekszenie liczby limfocytow CD8
we krwi obwodowej, a w Scianie aorty stwierdza sie
obecnosc¢ perforyny — markera aktywnosci NK [2, 5]
i zwiekszenie ekspresji miedzykomorkowego biatka ad-
hezyjnego ICAM-1 oraz antygendw HLA klasy I'i Il [2, 4].

Odpowiedzi humoralnej dowodza hipergammaglo-
bulinemia oraz obecnos¢ komplekséw immunologicz-
nych, przeciwciat antyaortalnych, antyendotelialnych
i antykardiolipinowych w surowicy chorych [1]. Nie wy-
klucza sie réwniez wptywu hiperestrogenizmu na roz-
woj tej choroby, za czym przemawia jego istotnie czest-
sze wystepowanie u mtodych kobiet w stosunku
do mezczyzn (stosunek M:K wynosi 9:1).

Obraz morfologiczny naczyh odpowiada ich zaro-
stowemu zapaleniu, obejmujacemu aorte i jej odgate-
zienia. Zapalenie ziarniniakowe dotyczy przydanki i ze-
wnetrznej czesci btony Srodkowej. Pogrubienie btony
wewnetrznej i rozciggniecie wtdknistej btony Srodko-
wej powoduje zwezenie lub zamkniecie Swiatta tetnicy,
co daje kliniczne objawy niedokrwienia. W miejscach
ostabienia sciany moga powstawac tetniaki.

Chorobe Takayasu rozpoznaje sie na podstawie
6 kryteriow przyjetych przez ACR w 1990 r. [3], przy czym
konieczne jest stwierdzenie co najmniej 3 z nich:
1) poczatek choroby przed 40. rokiem zycia,
2) uposledzenie funkcji koficzyn,
3) brak lub znaczne ostabienie tetna na tetnicy ramienne;j,
4) réznica cisnienia skurczowego na konczynach gor-
nych powyzej 10 mmHg,
5) szmer styszalny nad tetnicg podobojczykowa lub aorta,
6) nieprawidtowosci w arteriografii.

Przez dtugi czas choroba moze przebiegaé w sposéb
niecharakterystyczny, przejawia sie ztym samopoczu-
ciem, ostabieniem (meczliwosc), nocnymi potami, go-
raczka, bélami stawow, brakiem taknienia i spadkiem
masy ciata. Dopiero w p6Zniejszym okresie moga wy-
stapi¢ objawy Swiadczace o zwezaniu sie naczyh zaje-
tych choroba. Najczestsze z nich to: ostabienie lub brak
tetna na tetnicach konczyn gérnych i zwigzana z tym
ich dysfunkcja; bole i zawroty gtowy, a nawet omdlenia;
zaburzenia orientacji i widzenia. Niezwykle typowy jest
obraz zmian w dnie oka, polegajacy na poszerzeniu na-
czyh wokoét tarczy nerwu wzrokowego (wieniec) jako
wyraz potaczen tetniczo-zylnych [4]. Czesto stwierdza
sie nadcisnienie tetnicze, co moze by¢ zwigzane z zaje-
ciem tetnic nerkowych [2].

Odchylenia od normy w badaniach laboratoryjnych

polegaja na przyspieszonym OB i podwyzszonym steze-
niu CRP, miernej niedokrwistosci z leuko- i trombocyto-
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z3, hipergammaglobulinemii, obecnosci przeciwciat
pANCA i AECA.

Obecnos¢ tetniaka aorty wstepujacej daje obraz po-
szerzonego Srédpiersia w badaniu radiologicznym klat-
ki piersiowej [3].

Waznym badaniem obrazowym wptywajacym na roz-
poznanie jest arteriografia, wykazujaca zwezenie lub za-
mkniecie duzego naczynia tetniczego. Coraz wiekszg war-
tos¢ diagnostyczna ma dopplerowska ultrasonografia tet-
nic, dzieki ktérej mozna wykazac juz wczesne zmiany za-
palne w naczyniach, zwtaszcza w tetnicach szyjnych.

Opis przypadku

Chora, lat 54, przyjeta do szpitala w celu diagnosty-
ki goraczki siegajacej 38°C, trwajacej od kilku tygodni.
Chora zgtaszata wystepujace od kilku miesiecy ostabie-
nie sity miesniowej i dretwienie prawej koficzyny gérnej,
zmniejszenie taknienia i masy ciata — ok. 3 kg w ciggu
3 mies. Kobiete od wielu lat leczono z powodu silnych
boléw gtowy, ze wspétistniejacymi zaburzeniami pamie-
ci. Rozpoznawano migrenowe béle gtowy i nerwice leko-
wo-depresyjna. Od ok. 20 lat pacjentka byta leczona be-
ta-blokerem z powodu napadowych czestoskurczow
nadkomorowych.

W badaniu fizykalnym stwierdzono szczupta budowe
ciata, wzrost 170 cm, mase ciata 50 kg, skére bladorézo-
wa, bez patologicznych wykwitéw, uktad krazeniowo-od-
dechowy wydolny, brzuch fizykalnie bez zmian. Zwraca-
ta uwage réznica cisnien na kohczynach gérnych: pra-
wa 90/60, lewa 120/80 mmHg, z ostabieniem tetna
na tetnicy promieniowej prawej. Stwierdzono obecnos¢
szmerdw naczyniowych nad tetnicami szyjnymi.

W badaniach laboratoryjnych: OB 92 mm po
1 godz., L 13 000/pl, E 3 800 000/pl, Hb 11 g/dl, Ht 33%,
ptytki krwi 431 000/pl, CRP 77,2 mg/l. W elektroforezie
biatek surowicy wystepowata hiper-al- i a2-globuline-
mia. Hormony tarczycy, préby watrobowe i nerkowe by-
ty w normie. Markery nowotworowe Ca 125, Ca 15-5,
Ca 19-9 i CEA ujemne, AFP 26,3 j./ml (N: 0-5,8). Tomo-
grafia komputerowa jamy brzusznej ujawnita tylko
obecnos¢ 3 drobnych torbieli w watrobie. Posiewy krwi
i moczu byty jatowe. Poszukujac ognisk zapalnych, wy-
kryto zgorzel miazgi 2 zebéw i wykonano sanacje jamy
ustnej. Ginekologicznie i laryngologicznie nie stwier-
dzono istotnych odchylen od normy. Badanie RTG klat-
ki piersiowej nie wykazato zmian, w echokardiografii
stwierdzono mierny przerost lewej komory. W badaniu
RTG kregostupa szyjnego stwierdzono dyskopatie C5-C6,
niestabilnos¢ C2-C5, co mogto by¢ uznane za przyczyne
objawow neurologicznych.
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Wobec braku poprawy i jednoznacznego rozpo-
znania poszerzono diagnostyke w kierunku choréb
uktadowych. Nie stwierdzono obecnosci przeciwciat
przeciwjadrowych, przeciwjaderkowych, antycytopla-
zmatycznych ani ANCA. Badanie w kierunku obecno-
$ci antykoagulantu toczniowego dato wynik stabo do-
datni. Wykonano badania obrazowe naczynh, stwier-
dzajac w arteriografii niedroznos¢ tetnicy pachowej
prawej z dobrze rozwinietym krazeniem obocznym.
Na ostateczne rozpoznanie najwiekszy wptyw miato
badanie USG tetnic szyjnych technika podwdjnego
obrazowania (duplex scan), z kodowaniem przeptywu
kolorem, ktére ujawnito rozlegte, na dtugim odcinku
pogrubienie Scian tetnic: prawej podobojczykowej
— powodujace dystalne zamkniecie tej tetnicy, i pra-
wej pachowej — z wyksztatceniem krazenia oboczne-
go odtwarzajacego tetnice ramienng prawa. Podobne,
ale nieistotne hemodynamicznie zmiany stwierdzono
w lewej tetnicy podobojczykowej i obu tetnicach szyj-
nych wspélnych.

Wobec spetnienia wszystkich kryteriow ACR rozpo-
znano chorobe Takayasu i rozpoczeto steroidoterapie
enkortonem w dawce 1 mg/kg masy ciata/dobe, uzy-
skujac szybkie ustapienie goraczki i normalizacje labo-
ratoryjnych wskaznikéw stanu zapalnego.
Oméwienie i wnioski

Z przedstawionych powyzej danych wynika, Ze
pierwsze objawy choroby — béle i zawroty gtowy, za-
burzenia pamieci — pojawity sie u pacjentki ok. 40. ro-
ku zycia. Fakt istnienia dobrze rozwinietego krazenia
obocznego przemawia za wieloletnim stanem zapal-
nym i powolnie postepujaca okluzja prawej tetnicy
pachowej. Nasilenie objawéw: goraczka, dysfunkcja
prawej konczyny gérnej, zmniejszenie masy ciata, po-
jawity sie dopiero w péznym okresie choroby. Dopro-
wadzito to do pogtebienia diagnostyki, postawienia
rozpoznania i rozpoczecia stosownego leczenia.

Analiza przypadku wskazuje na istotng role dia-
gnostyczna badania ultrasonograficznego naczyn
w rozpoznaniu choroby. Wobec wysokiej czutosci, co-
raz szerszej dostepnosci i nieinwazyjnosci metody
nalezatoby prawdopodobnie rozwazy¢ czestsze kiero-
wanie pacjentéw do takiej diagnostyki, zwtaszcza
mtodych kobiet z bélami gtowy i nietypowymi obja-
wami neurologicznymi. Nalezy jednak podkresli¢ bar-
dzo istotna role doktadnie zebranego wywiadu i ba-
dania fizykalnego, ktére juz przy stwierdzeniu réznicy
cisnien na obu kofczynach gérnych badz obecnosci
szmeru naczyniowego moze naprowadzi¢ lekarza
na witasciwy kierunek diagnostyczny.
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