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Takayasu arteritis — clinical presentation, diagnosis and treatment
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STRESZCZENIE
Układowe zapalenia naczyń stanowią niejednorodną grupą schorzeń o nie do końca poznanej etiopatogenezie. Wspólną cechą jest 
rozwój w ścianie naczynia krwionośnego mediowanego immunologicznie stanu zapalnego, który może prowadzić do osłabienia ściany 
i powstania tętniakowatych rozszerzeń lub zwężenia światła, skutkującego niedokrwieniem tkanek. Zmiany skórne występują w wielu 
jednostkach z tej grupy. W przypadku zapaleń małych i średnich naczyń skóra może być bezpośrednio dotknięta procesem chorobowych. 
Z kolei w zapaleniach dużych naczyń objawy dermatologiczne pojawiają się wtórnie do zajęcia procesem zapalnym naczyń większego 
kalibru. W artykule omówiono obraz kliniczny, diagnostykę i leczenie zapalenia tętnic Takayasu (TA, Takayasu arteritis), klasyfikowanego 
według International Chapel Hill Consensus Conference z 2012 roku w grupie zapaleń dużych naczyń. Celem pracy jest zwrócenie uwagi 
dermatologów na objawy skórne, które mogą nasuwać podejrzenie układowych zapaleń naczyń. U chorych z TA można stwierdzić 
obecność objawu Raynauda (zwłaszcza jednostronnego), martwicy palców, palców pałeczkowatych, zmian skórnych typu rumienia gu-
zowatego lub piodermii zgorzelinowej, rumienia stwardniałego, wykwitów plamiczych lub martwiczych, livedo reticularis oraz zapalenia 
żył powierzchownych. 
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ABSTRACT
Systemic vasculitis is a heterogeneous group of diseases of a not fully understood etiology. The common feature is the development 
of immune-mediated inflammation in the vessel walls, which can lead to the weakening of the wall and formation of aneurysms 
or occlusion of the lumen, resulting in tissue ischemia. Skin lesions may be present in many conditions of this group. In small and 
medium vessel vasculitis, the skin may be directly affected by the pathological process. On the other hand, in large vessel vasculitis 
dermatological symptoms develop secondarily to the involvement of larger vessels. Clinical manifestations, diagnosis and treatment 
of Takayasu arteritis (TA), classified according to the International Chapel Hill Consensus Conference from 2012 in the group of large 
vessel vasculitis, are discussed in this article. The aim of the paper is to draw attention to the cutaneous lesions that may raise suspicion 
of systemic vasculitis. In patients with TA, Raynaud’s phenomenon (especially unilateral), finger necrosis, digital clubbing, erythema 
nodosum-like lesions or pyoderma gangrenosum-like lesions, erythema induratum, purpuric or necrotic eruptions, livedo reticularis 
and superficial phlebitis may be observed. 
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WSTĘP
Układowe zapalenia naczyń są niejednorodną grupą scho-

rzeń o nie do końca poznanej etiopatogenezie. Wspólną cechą 

jednostek chorobowych z tej grupy jest rozwój w ścianie na-

czynia krwionośnego mediowanego immunologicznie stanu 

zapalnego, który może prowadzić do osłabienia ściany i po-

wstania tętniakowatych rozszerzeń lub zwężenia/zamknięcia 

światła, skutkującego niedokrwieniem tkanek. Rodzaj i śred-

nica zmienionych naczyń determinują, które narządy i układy 

będą zajęte w przebiegu procesu chorobowego, i stanowią 

podstawę klasyfikacji układowych zapaleń naczyń. 

Obecnie obowiązuje klasyfikacja i nomenklatura zapa-

leń naczyń przedstawiona podczas International Chapel Hill 

Consensus Conference w 2012 roku (tab. 1) [1].
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W przebiegu układowych zapaleń naczyń niespecy-

ficzne objawy ogólne często poprzedzają pojawienie się 

bardziej swoistych objawów narządowych, a postawienie 

właściwego rozpoznania na tym etapie jest dużym wyzwa-

niem diagnostycznym. 

Zmiany skórne występują w wielu jednostkach z kręgu 

układowych zapaleń naczyń, przede wszystkich w zapale-

niach małych i średnich naczyń, w których skóra może być 

bezpośrednio dotknięta procesem chorobowych. Najczę-

ściej są to: podskórne guzki, owrzodzenia, livedo reticula-

ris, wyczuwalna plamica (palpable purpura) oraz zmiany 

pokrzywkowate. W zapaleniach dużych naczyń (zapalenie 

tętnic Takayasu i olbrzymiokomórkowe zapalenie tętnic) 

nie dochodzi do bezpośredniego zajęcia naczyń skórnych, 

a objawy dermatologiczne pojawiają się wtórnie do zajęcia 

procesem zapalnym naczyń większego kalibru [2].

W procesie diagnostycznym u chorych z podejrzeniem 

układowego zapalenia naczyń rekomenduje się wykona-

nie badań laboratoryjnych: morfologii krwi obwodowej, 

parametrów stanu zapalnego (OB, białko C-reaktywne), 

parametrów wątrobowych i nerkowych, badania ogólne-

go moczu, oznaczenie stężenia składowych dopełniacza, 

przeciwciał przeciwjądrowych (ANA, antinuclear antbodies), 

przeciwciał przeciwko cytoplazmie neutrofilów (ANCA,  

anti-neutrophil cytoplasmic antibodies), krioglobulin, a także 

przeprowadzenie diagnostyki serologicznej w kierunku wi-

rusowego zapalenia wątroby typu B i C, zakażenia HIV oraz 

kiły; w niektórych przypadkach zaleca się przeprowadzenie 

również poszerzonych badań bakteriologicznych i wiruso-

logicznych. W większości przypadków istnieje konieczność 

wykonania diagnostyki obrazowej, a dobór odpowiednich 

badań powinien być uzależniony od podejrzewanej jednost-

ki chorobowej i występujących objawów narządowych [3].  

Konieczne może być wykonanie badania histopatologicz-

nego i immunopatologicznego. Należy pamiętać, że w dia-

gnostyce zapaleń naczyń ważny jest również dokładnie 

zebrany wywiad dotyczący stosowanych leków, chorób 

towarzyszących (w tym nowotworowych) oraz objawów 

ze strony innych niż skóra narządów. 

W przypadku większości jednostek z kręgu układowych 

zapaleń naczyń rozpoznanie opiera się na spełnieniu ustalo-

nych kryteriów diagnostycznych. Badanie histopatologiczne 

zajętego narządu lub skóry może być pomocne, ale często 

nie jest niezbędne do postawienia rozpoznania.

W artykule omówiono obraz kliniczny, diagnostykę 

i leczenie zapalenia tętnic Takayasu (TA, Takayasu arteritis), 

Tabela 1. Zrewidowany podział i nomenklatura zapaleń naczyń według International Chapel Hill Consensus Conference z 2012 roku [1]

Zapalenie dużych naczyń •	 Zapalenie tętnic Takayasu
•	 Olbrzymiokomórkowe zapalenie tętnic

Zapalenie średnich naczyń •	 Guzkowe zapalenie tętnic
•	 Choroba Kawasaki

Zapalenie małych naczyń Zapalenie naczyń z przeciwciałami ANCA:
•	 Ziarniniakowatość z zapaleniem naczyń (dawniej: ziarniniakowatość Wegenera)
•	 Eozynofilowa ziarniniakowatość z zapaleniem naczyń (dawniej: zespół Churga i Strauss)
Zapalenie małych naczyń związane z kompleksami immunologicznymi:
•	 Choroba związana z przeciwciałami przeciwko błonie podstawnej (dawniej: choroba Goodpasture’a)
•	 Zapalenie naczyń związane z krioglobulinemią
•	 Zapalenie naczyń związane z przeciwciałami IgA (dawniej: plamica Henocha i Schönleina)
•	 Pokrzywkowe zapalenie naczyń z hipokomplementemią (zapalenie naczyń związane z anty-C1q)

Zapalenie różnych naczyń •	 Zapalenie naczyń w chorobie Behçeta
•	 Zapalenie naczyń w zespole Cogana

Zapalenie naczyń jednego narządu •	 Leukocytoklastyczne zapalenie naczyń skóry
•	 Zapalenie tętnic skóry
•	 Pierwotne zapalenie naczyń ośrodkowego układu nerwowego
•	 Izolowane zapalenie aorty
•	 Inne zapalenia naczyń dotyczące jednego narządu

Zapalenie naczyń w przebiegu 
schorzeń układowych

•	 Toczniowe zapalenie naczyń
•	 Reumatoidalne zapalenie naczyń
•	 Sarkoidalne zapalenie naczyń
•	 Inne zapalenia naczyń w przebiegu chorób układowych

Zapalenie naczyń 
o prawdopodobnej etiologii

•	 Zapalenie naczyń z krioglobulinemią związane z zakażeniem HCV
•	 Zapalenie naczyń związane z zakażeniem HBV
•	 Kiłowe zapalenie aorty
•	 Zapalenie naczyń z odkładaniem kompleksów immunologicznych związane z lekami
•	 Zapalenie naczyń z ANCA związane z lekami
•	 Zapalenie naczyń związane z nowotworem
•	 Inne zapalenia naczyń o prawdopodobnej etiologii

ANCA (anti-neutrophil cytoplasmic antibodies) — przeciwciała przeciwko cytoplazmie neutrofilów; HCV (hepatitis C virus) — wirus zapalenia wątroby typu C; HBV (hepatitis B 
virus) — wirus zapalenia wątroby typu B
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klasyfikowanego według International Chapel Hill Consensus 

Conference z 2012 roku w grupie zapaleń dużych naczyń. 

Celem pracy jest zwrócenie uwagi dermatologów na obja-

wy skórne, które mogą nasuwać podejrzenie układowych 

zapaleń naczyń.

ZAPALENIE TĘTNIC TAKAYASU
Wprowadzenie

Zapalenie tętnic Takayasu jest ziarniniakowym scho-

rzeniem zapalnym z grupy układowych zapaleń dużych 

naczyń, opisanym po raz pierwszy przez Mikito Takayasu 

w 1908 roku [4]. Choroba dotyczy najczęściej młodych 

kobiet pochodzenia azjatyckiego. Rzadziej chorują oso-

by rasy czarnej lub kaukaskiej. Zapalenie tętnic Takayasu 

często określane jest chorobą bez tętna ze względu na 

występowanie charakterystycznych objawów w późniejszej 

fazie — różnicy wartości ciśnień tętniczych na kończynach 

górnych i słabo wyczuwalnego tętna na zajętych przez 

proces chorobowy naczyniach, najczęściej na tętnicy ra-

miennej [5]. 

Dokładna patogeneza choroby nie jest określona. Na 

rozwój schorzenia najprawdopodobniej mają wpływ czyn-

niki genetyczne, środowiskowe oraz mikroorganizmy i ich 

właściwości antygenowe. Wykazano ścisły związek pomię-

dzy rozwojem TA a HLA-B52 bez względu na przynależ-

ność etniczną chorych [6, 7]. Przedmiotem wielu dyskusji 

pozostaje natomiast związek TA z infekcją Mycobacterium 

tuberculosis [8]. 

W rozwoju choroby istotną rolę odgrywają procesy 

autoimmunologiczne mediowane przez limfocyty T, ma-

krofagi i komórki dendrytyczne, a celem reakcji immuno-

logicznej jest ściana naczynia krwionośnego [9]. W prze-

biegu choroby najczęściej zajęte są aorta i jej główne 

odgałęzienia. Klasycznie, najpierw rozwija się zapalenie 

ziarniniakowe w wewnętrznej części naczynia krwionośne-

go, a następnie dochodzi do włóknienia, proliferacji mię-

śniówki gładkiej w intimie oraz zwężenia naczynia [10, 11].  

Podwyższone stężenie w surowicy interleukiny 6 (IL-6) 

oraz czynnika martwicy nowotworu alfa (TNF-α, tumor 

necrosis factor α) koreluje z aktywnością choroby, co sta-

nowi przesłankę do stosowania w terapii TA przeciwciał 

monoklonalnych skierowanych przeciwko wymienionym 

cytokinom [12].

Symptomatologia
Wczesne postawienie rozpoznania TA jest wyzwaniem 

ze względu na niespecyficzne objawy ogólnoustrojowe 

(m.in. bóle głowy, gorączka lub stany podgorączkowe, spa-

dek masy ciała) w początkowej fazie. Przebieg choroby jest 

jednak podstępny, z okresami remisji i nawrotów, a podej-

rzenie TA wysuwane jest najczęściej w momencie wystą-

pienia ostrych epizodów niedokrwiennych mózgu, serca 

lub innych narządów. U 13–41% pacjentów początkowo 

występują niespecyficzne dolegliwości bólowe mięśnio-

wo-stawowe; a u 19% chorych mogą pojawić się objawy 

zapalenia stawów obwodowych lub stawów krzyżowo-bio-

drowych [6, 13]. 

W przewlekłej fazie choroby dominują objawy wtórne 

do zwężenia/okluzji dużych naczyń tętniczych i niedokrwie-

nia narządów. Do charakterystycznych objawów TA należy: 

chromanie kończyn, deficyt tętna na tętnicach ramiennych, 

różnica wartości ciśnień tętniczych pomiędzy kończyna-

mi górnymi oraz obecność w badaniu przedmiotowych 

szmerów nad naczyniami tętniczymi, najczęściej nad tęt-

nicą podobojczykową lub aortą brzuszną [14]. U 5–55% 

chorych wtórnie do poszerzenia aorty dochodzi do rozwoju 

niedomykalności zastawki aortalnej. Zwężenie naczyń wień-

cowych występuje u około 25% pacjentów, a u 10% może 

dochodzić do rozwoju nadciśnienia płucnego. U części cho-

rych rozwija się również nadciśnienie naczyniowo-nerkowe. 

Przejściowe zaburzenia widzenia lub utrata wzroku mogą 

wystąpić u 4–8% pacjentów i są wynikiem ograniczenia 

przepływu w tętnicach szyjnych lub kręgowych [7]. 

Zmian skórne występują u 3–28% chorych z TA [15–17]. 

Najczęściej opisywane objawy dermatologiczne zestawiono 

w tabeli 2. 

Szacuje się, że śmiertelność w TA może sięgać nawet 

35%. Przyczyną zgonu może być rozwarstwienie aorty, za-

wał serca, kardiomiopatia, niekontrolowane nadciśnienie 

tętnicze oraz niewydolność nerek [1, 18]. 

Diagnostyka
Rozpoznanie TA stawiane jest na podstawie spełnienia 

3 z 6 kryteriów diagnostycznych zaproponowanych przez 

American College of Rheumatology w 1990 roku — kryteria 

diagnostyczne przedstawiono w tabeli 3 [19]. Do monitoro-

wania przebiegu choroby konieczne jest przeprowadzenie 

diagnostyki obrazowej. Zgodnie z rekomendacjami Euro-

pean League Against Rheumatism (EULAR) badaniem obra-

zowym pierwszego rzutu przy podejrzeniu TA powinna być 

angiografia rezonansu magnetycznego (angio-MR). W dal-

szej kolejności można rozważyć wykonanie pozytonowej 

emisyjnej tomografii połączonej z tomografią komputerową 

(PET-CT, positron emission tomography – computed tomo-

graphy), angiografii tomografii komputerowej (angio-CT) 

lub USG Color Doppler [20]. Należy pamiętać, że angio-MR, 

angio-CT oraz PET-CT umożliwiają zarówno ocenę światła 

naczynia, jak i toczącego się w ścianie procesu zapalnego. 

USG Color Doppler nie daje możliwości oceny aktywności 

choroby.

Leczenie
Wczesne rozpoczęcie leczenia daje szansę na ogra-

niczenie stanu zapalnego i może pozwolić na uniknięcie 
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Tabela 3. Kryteria diagnostyczne zapalenia tętnic Takayasu (wg American College of Rheumatology z 1990 roku) [19]

Kryterium diagnostyczne TA

1.	Początek przed 40. r.ż.
2.	Chromanie minimum jednej kończyny
3.	Osłabienie tętna na tętnicy ramiennej
4.	Różnica pomiędzy wartościami ciśnień tętniczych na kończynach górnych ≥ 10 mm Hg
5.	Szmer naczyniowy nad tętnicą podobojczykową lub odcinkiem brzusznym aorty
6.	Obecność nieprawidłowości w arteriografii (zwężenie aorty, zwężenie lub całkowite zamknięcie głównych gałęzi aorty lub proksymalnych 

odcinków tętnic kończyn, obecność zwężeń o charakterze odcinkowym lub ogniskowym)

TA (Takayasu arteritis) — zapalenie tętnic Takayasu

Tabela 2. Objawy dermatologiczne zapalenia tętnic Takayasu [16]

Objaw Uwagi

Objaw Raynauda Najczęściej jednostronny
Związany bezpośrednio z okluzją dużych naczyń tętniczych

Martwica palców Najczęściej jednostronna
Związana bezpośrednio z okluzją dużych naczyń tętniczych

Palce pałeczkowate Najczęściej jednostronnie

Zmiany typu rumienia guzowatego Częściej w Europie i Ameryce Północnej

Rumień stwardniały Brak związku pomiędzy lokalizacją zmian a zajętymi przez proces chorobowy naczyniami tętniczymi

Zmiany plamicze lub martwicze Związane z martwiczym zapaleniem drobnych naczyń w skórze właściwej

Livedo reticularis —

Zapalenie żył powierzchownych Pojedyncze doniesienia

Zmiany typu piodermii zgorzelinowej Częściej w Japonii
Pojawienie się zmian może poprzedzać rozpoznanie TA

Zespół Sweeta —

Pokrzywka, obrzęk naczynioruchowy, 
rumień wielopostaciowy

Prawdopodobnie nie są bezpośrednio związane z TA

TA (Takayasu arteritis) — zapalenie tętnic Takayasu

nieodwracalnego niedokrwienia narządów. Leczeniem 

z wyboru są glikokortykosteroidy (GKS) w połączeniu z le-

kami immunosupresyjnymi. Najczęściej, w celu ograniczenia 

dawek GKS, stosuje się metotreksat, azatioprynę, mykofeno-

lan mofetilu, cyklofosfamid lub leflunomid. Coraz większe 

zainteresowanie budzi potencjalna skuteczność leków bio-

logicznych — inhibitorów TNF-α (etanercept, adalimumab, 

infliksymab), inhibitora IL-6 (tocilizumab) oraz przeciwciała 

monoklonalnego anty-CD20 (rytuksymab). W przypadku 

hemodynamicznie istotnych zwężeń lub okluzji naczyń 

może być również konieczne przeprowadzenie zabiegów 

rewaskularyzacyjnych [21]. 

WNIOSKI
Układowe zapalenia naczyń są niejednorodną grupą 

schorzeń o przewlekłym, podstępnym przebiegu. W prze-

biegu TA mogą wystąpić objawy dermatologiczne, które po-

zwalają na wysunięcie podejrzenia zapalenia dużych naczyń.

Konflikt interesów
Autorka pracy deklaruje, że nie zachodzi żaden konflikt 

interesów w związku z publikowaną pracą.
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