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Large-vessel giant cell arteritis

Olbrzymiokomoérkowe zapalenie duzych tetnic
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Abstract

Giant cell arteritis (GCA) is a primary systemic vasculitis. The disease predominantly dffects the elderly
population, more frequently women. A constant increase in GCA incidence during last decades has been
reported. Chronic autoimmunological processes within the arterial wall in GCA leads to narrowing or even
complete occlusion of artery lumen. Severe complications of GCA include end-organ ischemia, with frequently
occurring visual loss and aortic aneurysm formation as a result of mural weakness. “Classic” GCA involves
extracranial branches of the carotid arteries; most frequently the temporal artery. Giant cell arteritis isolated
to large vessels without involvement of the cranial arteries represents a less common manifestation of the
disease and may cause diagnostic difficulties. Early treatment with corticosteroids is the only safeguard
chance to restrain and at least partially reverse serious effects of the disease. The clinician's awareness of
both manifestations of GCA is crucial for early diagnosis and therapy.

Here we report the case of a 67-year-old woman with large-vessel GCA, dffecting the aortic arch, the carotid
and the subclavian arteries.
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Streszczenie

Olbrzymiokomdérkowe zapalenie tetnic (GCA) jest pierwotnym, uktadowym zapaleniem naczyr. Choroba
przewaznie wystepuje u 0séb w starszym wieku, czesciej u kobiet. W ostatnich latach obserwuje sie stafy
wzrost zapadalnosci na GCA. Istotg schorzenia jest przewlekfy, autoimmunologiczny proces zapalny toczqgcy
sie w Scianie tetnicy, prowadzgcy do zwezenia bgdz catkowitego zamkniecia jej $wiatta. Powaznym nastep-
stwem tej choroby moze byc¢ niedokrwienie narzqddw, w tym czesto wystepujgca utrata wzroku oraz, jako
wynik ostabienia sciany tetnicy, powstawanie tetniakéw aorty. W, klasycznym” przebiegu choroby zapale-
niem zostajq objete zewngtrzczaszkowe tetnice glowowe, najczesciej tetnica skroniowa. Poniewaz w rzad-
szych przypadkach proces zapalny w olbrzymiokomdrkowym zapaleniu tetnic moze by¢ ograniczony wytqcz-
nie do duzych tetnic, rozpoznanie tej jednostki chorobowej moze sprawiac trudnosci. Wczesnie rozpoczete
leczenie duzymi dawkami kortykosteroiddw jest jedynym sposobem na powstrzymanie i przynajmniej czescio-
we odwrdcenie powaznych nastepstw choroby. Warunkiem wczesnego rozpoznania olbrzymiokomdrkowego
zapalenia tetnic jest duzy stopien swiadomosci klinicystéw zaréwno co do klasycznego obrazu choroby, jak
i tego rzadziej wystepujgcego, przebiegajgcego z zajeciem duzych tetnic. W niniejszej pracy przedstawiono
przypadek 67-letniej kobiety z rozpoznanym olbrzymiokomdrkowym zapaleniem tetnic, przebiegajgcym
z zajeciem fuku aorty, tetnic szyjnych i tetnicy podobojczykowej.

Stowa kluczowe: zapalenie naczyn, choroba autoimmunologiczna, udar mézgu, kortykosteroidy
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Introduction

Giant cell arteritis (GCA\) is a chronic granulomatous
arteritis preferentially affecting medium-sized and large
arteries. Arterial stenosis and/or complete occlusion lead
to organ ischemia in GCA. Arterial wall thickening is
caused by oedema, cellular infiltration, granuloma for-
mation, fibrosis, and endothelial proliferation. Luminal
thrombosis is uncommon, but it occurs occasionally
probably due to endothelial injury and concomitant hy-
percoagulopathy [l-3]. Because the most frequently
affected artery in GCA is the temporal artery and Hor-
ton was the first person to describe pathomorfological
changes in the disease, this entity is commonly known
as “Horton's temporal arteritis” [4]. In Northern Eu-
rope and the United States of America, Giant cell ar-
teritis is the most common primary vasculitis. GCA in-
cidence confirmed by positive temporal artery biopsy
has been estimated at 0.5-25.4/100,000 [4]. However,
post-mortem studies indicate that there are many un-
diagnosed subclinical cases of GCA [5]. GCA incidence
rises with age. In people below 50 years of age the di-
sease is uncommon. Female gender predisposes to GCA,
with a 23-fold increase in relative risk for women [6].

Although progress in immunology has led to identi-
fication of typical cellular elements of inflammatory in-
filtration in GCA, the pathogenesis of the disease and
antigens triggering the immune stimulation remain un-
known. Familial occurrence and racial differences in GCA
morbidity suggest genetic susceptibility to development
of the disease. A possible factor involved in GCA patho-
genesis is oxidative stress i.e. caused by cigarette smoke
or sunlight. In acute cases, a time connection with infec-
tion or vaccination was noted. The observation of in-
creased incidence of GCA with age may be explained
by changes in the immunological system, including
a decrease of autotolerance mechanisms [4, 7, 8].

Early diagnosis and treatment play the key role in
GCA prognosis. However, a high level of clinician suspi-
cion is necessary to recognize premonitory symptoms
of the disease. Giant cell arteritis mostly develops slowly
and occurs in the elderly, in whom initial signs of the
disease may be misinterpreted or can be passed off. The
most common systemic symptoms are: malaise, fever,
night sweats, weight loss and depression. Patients with
cranial artery involvement usually complain of a strong
headache with sudden onset, mostly localized in the tem-
poral region. The pain may present as facial, oral, tooth
and ear pain, or as a jaw or tongue claudication [4]. The
signs of temporal arteritis are: pain, thickness, nodula-
rity, tenderness, lack of pulsation and occasionally scalp
necrosis. Ophthalmic manifestations occur in 28.9-70%
of cases. They are often the first manifestation of the

Wstep

Olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic (GCA) jest
przewlekia chorobga ziarniniakowa, zajmujaca tetnice
$redniej i duzej wielkosci. Zmniejszenie przeptywu krwi
lub catkowite zamknigcie tetnicy prowadzi w tym scho-
rzeniu do niedokrwienia narzadéw. Pogrubienie $ciany
tetnicy kosztem srednicy jej $wiatta wynika z obecnosci
w $cianie obrzeku, nacieku zapalnego, ziarniniakdw,
widknienia i proliferacji komérek srédbfonka. Niekiedy
wystepuja zakrzepy w $wietle tetnicy (nie naleza jednak
do klasycznego obrazu tej jednostki chorobowej), ktéd-
re moga wynika¢ z uszkodzenia btony wewnetrznej
przez proces zapalny oraz wystepujacej w schorzeniu
nadkrzepliwosci krwi [13]. W olbrzymiokomérkowym
zapaleniu tetnic najczesciej zajeta jest tetnica skronio-
wa. Pierwszym lekarzem, ktéry opisat obraz patomor-
fologiczny choroby byt Horton, dlatego powszechnie
stosuje sie nazwe: ,,olbrzymiokomérkowe zapalenie
tetnicy skroniowej typu Hortona” [4].

W Europie Pétnocnej oraz w Stanach Zjednoczo-
nych olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic jest naj-
czestsza postacig pierwotnego zapalenia naczyn. Czes-
tos¢ wystepowania tego schorzenia potwierdzonego
dodatnim wynikiem biopsji tetnicy skroniowej ocenia
sie na 0,5-25,4/100 000 oséb [4]. Jednak, jak wska-
zuja wyniki badan autopsyjnych, choroba czesto prze-
biega subklinicznie i pozostaje nierozpoznana za zycia
pacjenta [5]. Czestos¢ jej wystepowania wzrasta wraz
z wiekiem, rzadko stwierdza sie u oséb ponizej 50
rz. Kobiety chorujg 23-krotnie czesciej niz mezczyz-
ni [6].

Chociaz postep w naukach immunologicznych po-
zwolit zidentyfikowaé typowe dla olbrzymiokomorko-
wego zapalenia tetnic komoérkowych elementy nacieku
zapalnego, nadal nie wyjasniono jej patogenezy. Nie zi-
dentyfikowano antygenu w $cianie tetnicy, przeciwko
ktéremu bytaby skierowana odpowiedz immunologicz-
na organizmu. Wystepowanie rodzinne oraz réznice
rasowe w czestosci GCA $wiadcza o uwarunkowaniu
genetycznym skfonnosci do jej rozwiniecia. Réwniez
dym nikotynowy, $wiatto stoneczne i wywotywany przez
nie stres oksydacyjny uwzglednia sie jako potencjalne
czynniki patogenetyczne. W przypadkach ostrych cze-
sto istnieje zwigzek czasowy z przebyta infekcja lub
szczepieniem. Zwigkszanie czestosci wystepowania ol-
brzymiokomaérkowego zapalenia tetnic wraz z wiekiem
tlumaczy si¢ zmianami w uktadzie odpornosciowym,
ktére polegaja na zmniejszeniu mechanizméw autoto-
leranciji [4, 7, 8].

Woczesna diagnoza i leczenie, ktére sg kluczowe dla
poprawy prognozy GCA, wymagaja rozpoznania wczes-
nych objawéw choroby. Najczesciej rozwija sig ona stop-
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disease and include transient or permanent visual loss,

diplopia and ptosis [9, 10]. Permanent visual loss occurs

in 0-20% of cases [8]. The patients may present symp-
toms of polymyalgia rheumatica (PR), that coexists with

GCA in 50% of cases and often precedes symptoms of

GCA. The PR symptoms include: symmetrical shoulder

and pelvic girdle pains and stiffness in the neck [I1].

Erythrocyte sedimentation rate (ESR) and C-reactive

protein (CRP) level are useful in the diagnosis of GCA,

although in 5% of GCA cases initial ESR is lower then

50 mm/h, ESR of 30 mm/h occurs exceptionally rarely

[13]. ESR and CRP may also be used as surrogate mark-

ers of disease activity during corticosteroid therapy [12].
Diagnostic criteria for GCA have varied throughout

the last decades. In 1990 they were established by The

American College of Reumatology (ACR) [14]. Accord-

ing to the ACR, the presence of at least three criteria

from five is necessary for GCA diagnosis. American

College of Reumatology criteria are as follow:

— age above or equal to 50 years at disease onset;

— new onset of localized headache;

— temporal artery tenderness or decreased temporal
artery pulse;

— elevated erythrocyte sedimentation rate (ESR) =
> 50 mm/hour;

— artery biopsy, showing necrotizing arteritis, charac-
terized by a predominance of mononuclear cell infil-
trates or a granulomatous process with multinucle-
ated giant cells.

The specificity of ACR criteria in the presence at
least three of these five criteria was estimated at 78.9—
-91.2%, and the sensitivity at 93.5—97.5% [I14, 15].
ACR criteria describe classical GCA, with temporal
artery involvement. Although less frequently reported,
GCA may be clinically isolated to large vessels, without
temporal artery involvement [ | 6]. Because of differences
between clinical manifestation of “classical” and large-
-vessel GCA, there is a suggestion to distinguish these
two variants of the disease [15, 17].

Corticosteroids are the treatment of choice in GCA.
They are usually administered orally but intravenous
methyloprednisolone is proposed in the beginning of
treatment in cases with ophthalmic or cerebral mani-
festations. When treatment is administrated early, the
ischemic complications are often reversible. Both, ini-
tial and long-term dosage of steroids and the duration
of treatment have not been strictly determined. Pred-
nisone is initiated at a dose of 40—80 mg daily, usually
causing significant improvement in the clinical state within
several days. The dose may be reduced to 40 mg by the
end of the first month (reducing by 5 mg every week),
until a dose of 20 mg is reached. Further reduction de-

niowo i wystepuje u ludzi starszych, u ktérych objawy
tego schorzenia moga by¢ przypisywane innym choro-
bom lub s3 bagatelizowane. Najczestszymi ogélnoustro-
jowymi objawami GCA sa: zmeczenie, goraczka lub stan
podgoraczkowy, nocne poty, zmniejszenie masy ciafa,
depresja. W przypadkach z zajeciem tetnic czaszkowych
wystepuje silny bdl glowy, z ostrym poczatkiem, naj-
czesciej umiejscowiony w czesci skroniowej. Bol moze
réwniez dotyczy¢ twarzy, jamy ustnej, zeba, uszu albo
objawia sie jako chromanie zuchwy lub jezyka [4]. Ob-
jawem zajecia tetnicy skroniowej jest jej bolesnos¢, po-
grubienie, guzowatos¢, brak tetna, przeczulica, wyjat-
kowo zgorzel niedokrwienna na owtosionej skérze gto-
wy. Zaburzenia widzenia, ktére wystepuja w 28,9-70%
przypadkéw, s3 czesto pierwszg oznaka choroby i po-
legaja na przejsciowej lub statej utracie wzroku, po-
dwojnym widzeniu czy opadaniu powieki [9, 10]. Trwa-
ta utrata zdolnosci widzenia wystepuje u 0-20% oséb
[8]. Dla olbrzymiokomérkowego zapalenia tetnic bar-
dzo charakterystyczne s3 rowniez béle karku oraz sy-
metrycznie zlokalizowane béle migsni proksymalnych
obreczy barkowych badz miednicy, z towarzyszacym
ich zesztywnieniem [ | |]. Wskazuje to polimyalgie reu-
matyczna, ktéra wystepuje u 50% pacjentéw z olbrzy-
miokomérkowym zapaleniem tetnic. Polimyalgia reu-
matyczna czesto poprzedza wystapienie objawow tego
schorzenia.

Pomocnymi badaniami w diagnostyce olbrzymioko-
mérkowego zapalenia tetnic jest oznaczenie OB oraz ste-
Zenia biatka C-reaktywnego (CRP) [12]. Chociaz w 5%
przypadkow OB na poczatku choroby jest nizsze niz
50 mm/h, rzadko obserwuije sie jego warto$¢ ponizej
30 mm/h [13]. Wartosci OB oraz CRP moga by¢ réw-
niez wskaznikiem wyciszenia procesu zapalnego w cza-
sie steroidoterapii [12].

Kryteria diagnostyczne chorych z GCA zmieniaty sie
na przestrzeni lat. W 1990 roku Amerykanskie Stowa-
rzyszenie Reumatologiczne (ACR) [14] ustalito kryte-
rium, zgodnie z ktérym w celu rozpoznania choroby
konieczne jest spefnienie 3 z 5 nastepujacych warun-
kow:

— wiek = 50 lat;

— pojawienie sie¢ wczesniej niewystepujacych béléw
gtowy;

— przeczulica lub zmniejszone tetnienie tetnicy skro-
niowej;

— podwyzszona warto$¢ OB przynajmniej do 50 mm/h;

— obraz histologiczny biopsji tetnicy wykazujacy
toczacy sie w niej proces zapalny, z dominacja na-
cieku komorek jednojadrzastych lub granulocytow
oraz czesto z obecnosciag charakterystycznych
komorek olbrzymich.
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pends on clinical symptoms, ESR rate and CRP level [8]
[8]. Long-term corticosteroids treatment is usually ne-
cessary for several years.

Case report

Here we report the case of a 67-year-old woman
with large-vessel GCA with involvement of aortic arch,
carotid and subclavian arteries.

A 67-year-old old Caucasian woman was admitted
to our hospital (tertiary care centre) because of pro-
gressive weakness and malaise. Physical examination on
admission revealed slight left-sided hemiparesis, lack of
brachial pulse on the left arm and clinical signs of dehy-
dration.

Her past medical history is also significant with hy-
pertension for 6 years. Three months earlier the pa-
tient was admitted to a primary care hospital with stroke
symptoms with left side hemiparesis. Laboratory stu-
dies at that time revealed a significantly accelerated
erythrocyte sedimentation rate (100 mm/hour). Duplex-
Doppler ultrasonography revealed occlusion of the left
common, internal and external carotid arteries with sig-
nificant mural thickening. Brain CT revealed three
ischemic foci, one in the right frontal and two in the
right parietal lobe. The consulting angiologist suggested
the diagnosis of giant cell arteritis (GCA) and recom-
mended steroids (Prednisone 60 mg orally qd). Steroid
therapy resulted in rapid clinical improvement and sig-
nificant resolution of hemiparesis during several days of
therapy. The patient was discharged home on oral pred-
nisone (40 mg qd).

Laboratory testing on admission to our hospital re-
vealed normal erythrocyte sedimentation rate (ESR 10
mm/hour), WBC 18.3 G/I, elevated glucose level (565
mg%), hypertrigliceridaemia (393 mg%), elevated se-
rum creatinine (193 umol/l), elevated D-dimer level
(1820 ng/l), slightly elevated liver enzymes (GOT
— 45 U/I, GPT — 55 U/l, GGTP — 148 U/l) and tro-
ponin level (0.19 ng/ml), negative ANA, ANCA and an-
tiphospholipid antibodies. Duplex-Doppler of the neck
arteries revealed asymmetric thickening of the left com-
mon carotid artery wall up to 3.3 mm (Figure 1), oc-
clusion of the common, the internal and the external
right carotid artery, and tight narrowing of the left sub-
clavian artery causing subclavian steal syndrome
(reverse direction of blood flow in the vertebral artery
— dilated up to 4.7 mm). Magnetic resonance (MR)
and angio-CT of the neck arteries and the aortic arch
confirmed Duplex-Doppler findings in carotid arter-
ies, but also revealed 3.2 cm long aneurysmal dilata-
tion of the aortic arch with thickening of the wall up to
5 mm (Figures 2 and 3).

Specyficzno$é¢ rozpoznania olbrzymiokomorkowe-
go zapalenia tetnic przy obecnosci przynajmniej 3 z po-
wyzszych kryteriéw ocenia sie na 78,9-91% (czutosé¢
na 93-97,5%) [ 14, 15]. Wedtug kryteriéw ACR klasycz-
ny obraz choroby wystepuje z zajeciem tetnicy skro-
niowej. Niekiedy schorzenie moze by¢ ograniczone wy-
tacznie do duzych tetnic, bez objecia procesem zapal-
nym tetnicy skroniowej [16]. Z uwagi na réznice w ob-
jawach klinicznych oraz potrzebe zastosowania innych
metod diagnostycznych, niektérzy autorzy sadza, ze
nalezy odrézni¢ olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic
ograniczonego do duzych tetnic od zajecia tetnic czasz-
kowych [I5, 17].

W olbrzymiokomérkowym zapaleniu tetnic leczeniem
z wyboru jest terapia kortykosteroidami. Leki te stosuje
sie doustnie, jednak w razie zajecia narzadu wzroku przez
pierwsze dni zaleca sie¢ dozylne podawanie metylopred-
nizolonu. Przy niezwtocznym zastosowaniu leczenia zmia-
ny niedokrwienne s3 potencjalnie odwracalne. Dotych-
czas jednoznacznie nie okreslono zaréwno poczatkowe;j,
jak i podtrzymujacej dawki leku steroidowego, a takze
diugosci leczenia. Na poczatku prednizon podaje sie
w dawce 40-80 mg/dobe, co zazwyczaj powoduje zna-
czaca poprawe kliniczng w ciagu kilku dni. Po miesiacu
mozna probowac¢ zmniejszy¢ dawke do 40 mg/dobe
(zmniejszenie o 5 mg w ciagu kazdego tygodnia), wresz-
cie do 20 mg. Przy dalszym zmniejszeniu dawki nalezy
kontrolowa¢ objawy kliniczne, wartosci OB i stezenie
CRP. Steroidoterapie najczesciej trzeba stosowac przez
wiele lat [8].

Figure |. The color Doppler ultrasound study of the com-
mon carotid artery. Significant hypoechoic thickening
of the artery wall

Rycina |. Badanie USG (badanie doplerowskie kodowane
kolorem) tetnicy szyjnej wspdlnej. Wyraznie zaznaczone
hypoechogenne pogrubienie $ciany naczynia
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Figure 2. Magnetic resonance of the neck at the base

of the skull. Occlusion of the right common carotid artery
Rycina 2. Rezonans magnetyczny szyi u podstawy czaszki
z uwidocznieniem tetnic dogtowowych. Niedrozna prawa
tetnica szyjna wspdlna

34 - clipse 1.
5-21 24/06/2005 16:28:56
-163.5mMM SW 7,0mm

TSI N

Figure 3. Chest magnetic resonance with crossection
of the aortic arch. Circumferential wall thickening of the
ascending aorta

Rycina 3. Rezonans magnetyczny klatki piersiowej z przek-
rojem tuku aorty. Wyrazne okrezne pogrubienie $ciany aorty
wstepujacej

After admission the patient was treated with insulin
and IV fluids resulting in quick normalization of glycae-
mia and electrolytes and improvement in clinical status
The steroid therapy was maintained. The patient was
discharged home in good general condition on pred-
nisolone (20 mg orally qd) and insulin.

Five months later the patient was admitted to our
hospital to estimate the activeness of the GCA. Labora-
tory testing on admission revealed normal erythrocyte

Opis przypadku

W niniejszej pracy opisano przypadek 67-letniej ko-
biety, u ktérej rozpoznano GCA przebiegajace z zaje-
ciem duzych tetnic: tuku aorty, tetnic szyjnych i pod-
obojczykowe;.

Pacjentke z trwajacym od 5 lat nadcisnieniem tetni-
czym przyjeto do Kliniki Choréb Wewnetrznych, Za-
wodowych i Nadcisnienia Tetniczego z powodu pogte-
biajacego sie ostabienia i ztego samopoczucia. W bada-
niu przedmiotowym stwierdzono niewielkie ostabienie
sity migsniowej lewej koriczyny gérnej i dolnej, nieozna-
czalne ci$nienie tetnicze na lewym ramieniu oraz cechy
odwodnienia.

Trzy miesiagce wczesniej chora przyjeto do Szpitala
Rejonowego z powodu niedowtadu lewostronnego.
W wywiadzie pacjentka zgfosita ostabienie i béle miesni
w zakresie obreczy miednicy obecne od miesiagca.
W wykonanych badaniach laboratoryjnych zwracat uwa-
ge znacznie podwyzszony odczyn opadania krwinek
czerwonych (OB > 100 po | h). W badaniu ultrasono-
graficznym (USG) stwierdzono niedroznos¢ lewej tet-
nicy szyjnej wspolnej, wewnetrznej i zewnetrznej, z wy-
raznym pogrubieniem $cian tetnic. W tomografii kom-
puterowej (CT) gtowy wykazano obecnos$¢ trzech
ognisk niedokrwiennych: jednego w ptacie czotowym
prawym oraz dwoch w ptacie ciemieniowym prawym.
Konsultujacy angiolog wysunat podejrzenie olbrzymio-
komoérkowego zapalenia tetnic i zalecit rozpoczecie ste-
roidoterapii (Encorton 60 mg/d.). W ciagu kilku dni od-
notowano szybka poprawe stanu chorej, w tym znacz-
ne ustapienie niedowtadu konczyn. Pacjentke wypisano
do domu z zaleceniem kontynuowania steroidoterapii
(prednizon 40 mg).

W badaniach laboratoryjnych wykonanych podczas
hospitalizacji chorej wykazano prawidtowy odczyn opa-
dania (OB: 10 mm po | h), leukocytoze (18,3 G/I), znacz-
nie podwyzszony poziom glikemii (565 mg%), hipertri-
glicerydemie (393 mg%), podwyzszone stezenie kreaty-
niny (193 umol/l), D-dimerow (1820 ng/l), nieznacznie
podwyzszone stezenie enzymdw watrobowych (GOT
—45 U/I, GPT — 55 U/l, GGTP — 148 U/l) i troponiny
(0,19 ng//ml) oraz ujemne przeciwciala ANA, ANCA
i antyfosfolipidowe. W doplerowskim badaniu ultasono-
graficznym tetnic dogtowowych wykazano rozlane asy-
metryczne pogrubienie $ciany tetnicy szyjnej wspolnej le-
wej do 3,3 mm (ryc. 1), niedroznos¢ tetnic szyjnych pra-
wych: wspdlnej, wewnetrznej i zewnetrznej, oraz zwe-
Zenie tetnicy podobojczykowej lewej z zespotem pod-
kradania (w szerokiej na 4,7 mm tetnicy kregowej uwi-
doczniono odwrdécony przeptyw). Za pomoca rezonan-
su magnetycznego (MR) oraz badania angio-CT tetnic do-
gtowowych i tuku aorty potwierdzono obecno$¢ zwe-
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sedimentation rate (ESR 10 mm/hour), normal CRP level
(1.2 mg/l) and good control of steroid-induced diabe-
tes. Duplex-Doppler of the neck arteries revealed nar-
rowing of arteries, the same as five months earlier, but
also a decrease in the thickening of the left common
carotid artery wall of up to [.5 mm. The patient was
discharged home on reduced dose of steroid therapy
(prednisolone 15 mg orally qd).

Discussion

Inflammatory process in GCA most frequently af-
fects temporal arteries, and also vertebral, ophthalmic
and posterior cilliary arteries. However, clinicians
should be aware of the fact that in GCA every medium
and large artery may be affected. Although involvement
of aorta, carotid, mesenteric and renal arteries is not
common, it was described by several authors [4, 18].
Large branches of aortic arch are affected in 10-15%
of cases, and upper limb ischemia is the most frequent
clinical manifestation. Aneurysm formation, arterial wall
dissection and rupture were described within aorta only
in 0—-7% of reported cases [19]. In our patient the in-
flammatory process led to occlusion of the right com-
mon, internal and external carotid arteries and nar-
rowing of the left subclavian artery with subclavian steal
syndrome. Cerebrovascular ischemic strokes occur
only in 3% of reported GCA cases and most frequent-
ly are secondary to the involvement of vertebral and
basilar arteries [20]. Ischemic stroke in our patient was
caused by acute occlusion of inflamed right carotid ar-
teries secondary to thrombosis of the arterial lumen.

The pattern of arterial involvement in our patient is
characteristic for Takayasu disease. However, the pa-
tient age, initial ESR above 100 mm/h and the rapid cli-
nical improvement with the normalization of ESR value
after implementation of steroid therapy strongly sup-
port the diagnosis of GCA isolated to large vessels [21].

Temporal artery biopsy remains the “gold standard”
in GCA diagnosis. However, the temporal artery biop-
sy is negative in 10-60%, even with the clinical signs of
temporal artery involvement, because the inflammato-
ry process affects the artery in a skipping manner [22]
[22]. In GCA isolated to large arteries the percentage of
positive temporal artery biopsy is significantly lower [16].
We have not attempted temporal artery biopsy in our
patient because clinical symptoms of temporal artery
involvement were absent and the steroid treatment was
implemented three months earlier.

Several authors postulate that GCA with large ar-
tery involvement should be considered a separate enti-
ty. This distinction would give the basis for the estab-
lishment of separate criteria and diagnostic algorithms

zen wykazanych w doplerowskim badaniu USG, jak réw-
niez tetniakowate poszerzenie fuku aorty na odcinku
3,2 cm oraz charakterystyczne dla zapalenia tetnic po-
grubienie $cian tetnic do 5 mm (ryc. 2 i 3). W czasie ho-
spitalizacji wyréwnano zaburzenia wodno-elektrolitowe
i wiaczono insulinoterapie, uzyskujac normalizacje glike-
mii. Utrzymano dawke steroidoterapii (predizon podany
rano w dawce |5 mg, w potudnie w dawce 5 mg).
Pacjentke po 5 miesigcach ponownie przyjeto do
kliniki w celu oceny aktywnosci procesu zapalnego.
W badaniach laboratoryjnych wykazano wéweczas pra-
widtowe wartosci wskaznikéw zapalenia (OB: 10 mm
po | h; CRP: 1,2 mg/l) oraz dobra kontrole glikemii.
W badaniu doplerowskim tetnic dogtowowych wyka-
zano niedroznos¢ tych samych tetnic, co w badaniu wy-
konanym 5 miesiecy wczesniej, jednak odnotowano
réwniez zmniejszenie pogrubienia $ciany tetnicy szyjnej
wspolnej lewej do 1,5 mm. Wobec stwierdzonego wy-
ciszenia aktywnosci procesu chorobowego zmniejszo-
no dawke steroidoterapii (prednizolon: rano — 15 mg).

Dyskusja

Proces zapalny w GCA najczesciej dotyczy tetnic skro-
niowych, a oprécz nich: kregowych, ocznych i rzesko-
wych tylnych. Nalezy jednak pamieta¢ o mozliwosci za-
jecia kazdej tetnicy o sredniej lub duzej wielkosci. Zaje-
cie aorty, tetnic szyjnych, nerkowych, krezkowych oraz
wiencowych, cho¢ nie wystepuije czesto w tej chorobie,
wielokrotnie juz opisano [4, 18]. Duze tetnice wycho-
dzace z tuku aorty s3 zajete w 10—15% przypadkéw, co
klinicznie najczesciej przejawia sie niedokrwieniem kon-
czyn gornych. Tetniaki tetnic, ich rozwarstwienie oraz
rozerwanie $ciany tetnicy opisano tylko w zakresie aorty
i ocenia sie, ze s3 powikianiem w 0—-7% przypadkéw [19].
U badanej proces zapalny doprowadzit do zamkniecia
$wiatfa tetnicy szyjnej wspdlnej prawej, wewnetrznej
i zewnetrznej oraz do zwezenia tetnicy podobojczyko-
wej lewej z zespotem podkradania. Incydenty niedo-
krwienne mézgu wystepuja jedynie u okoto 3% chorych
z GCA i najczesciej s3 nastepstwem zajecia tetnic krego-
wych i tetnicy podstawnej mézgu [20]. Przyczyna niedo-
krwienia mézgu w opisywanym przypadku byto ostre za-
mkniecie tetnic szyjnych po prawej stronie w wyniku ma-
sywnej zakrzepicy tetnicy szyjnej wspdlnej wewnetrznej
i zewnetrznej natozonej na zmiany zapalne tych naczyn.

Rodzaj oraz czestos$é wystepowania zajetych tetnic
u pacjentki przypominaja chorobe Takayasu. Jednak
choroba ta przewaznie wystepuje u oséb miodych,
warto$ci OB s3 znamiennie nizsze, a reakcja na steroidy
istotnie stabsza [21].

Biopsja tetnicy skroniowej nadal pozostaje metoda
referencyjna w rozpoznaniu olbrzymiokomorkowe-
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for GCA isolated to large arteries [I5, 17]. Currently,
GCA isolated to large vessels often does not fulfil the
ACR criteria for GCA. This is caused by the fact that
two of five criteria established by ACR (temporal artery
tenderness or decreased temporal artery pulse and po-
sitive artery biopsy) are present only with temporal ar-
tery involvement, and another one (new onset of loca-
lized headache) is related to temporal or other cranial
artery involvement.

In GCA isolated to large arteries, imaging techniques
including Duplex-Doppler, MRI, MRA, CT and recently,
positron emission tomography (PET) play a crucial role
in diagnosis, They enable visualization of arterial wall
thickening and in monitoring of the intensity of the in-
flammatory process in GCA [23-25].

In our patient, marked mural thickening of up to 5
mm of the right common carotid artery and aorta was
found in initial Duplex-Doppler, MR and angio-TK stu-
dies. Five months later we noted a reduction of the ma-
ximal thickness of the right common carotid artery wall
to 1.5 mm in Duplex-Doppler.

Taking into account the good reaction to cortico-
steroids, the age and characteristic clinical features, in-
cluding pre-existing polymyalgia rheumatica symptoms,
initial ESR exceeding 100 mm/h, negative serum ANA,
ANCA and antiphospholipid antibody, we have recog-
nized large vessel GCA without temporal artery involve-
ment.

The presented case report supports the need for
the establishment of separate criteria and diagnostic al-
gorithms for GCA isolated to large vessels.
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