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Olbrzymiokomadrkowe zapalenie tetnic — obraz kliniczny,
diagnostyka i leczenie
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STRESZCZENIE

Ukfadowe zapalenia naczyn stanowia zréznicowana grupe schorzen, w przebiegu ktérych w $cianie naczyn krwionosnych dochodzi do
rozwoju mediowanego immunologicznie stanu zapalnego. Olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic (GCA, giant cell arteritis), klasyfikowane
wedtug International Chapel Hill Consensus Conference z 2012 roku w grupie zapalen duzych naczyn, jest schorzeniem o nie do konca
poznanej etiologii rozwijajacym sie gtéwnie u kobiet po 50. roku zycia. W poczatkowej fazie dominuja niespecyficzne objawy systemowe.
W pracy zwrécono szczegdlng uwage na objawy dermatologiczne choroby. Podejrzenie GCA nalezy wysuna¢ u chorych z rumieniem
i obrzekiem w miejscu przebiegu tetnicy skroniowej. Schorzenie moze manifestowac sie rowniez wykwitami plamiczymi, pecherzowymi
lub utrata wtoséw w okolicy skroniowej. W przebiegu GCA moze dojs¢ do martwicy, czasami rozlegtej i obustronnej, skdry owtosionej
gtowy oraz rozwoju zapalenia jezyka, czesto przebiegajacego z obecnoscig zmian pecherzowych lub martwiczych. Leczenie systemowe
glikokortykosteroidami (GKS) powinno by¢ rozpoczete jak najszybciej, juz w momencie wysuniecia podejrzenia choroby, zeby unikna¢
nieodwracalnych powiktar m.in. trwatej utraty wzroku.
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ABSTRACT

A systemic vasculitis is a diverse group of disorders, in which the immune-mediated inflammatory process primarily affects the walls of
blood vessels. Giant cell arteritis (GCA), classified according to the International Chapel Hill Consensus Conference (2012) in the group of
large vessel vasculitis, is a condition of a not fully understood aetiology, which predominantly affects women over 50 years of age. The
initial phase of the disease is characterized by unspecific general symptoms. The paper aims to highlight the dermatological manifes-
tations of the condition. GCA should be suspected in patients with erythema and oedema of the skin above the temporal artery and
macular/bullous eruption or hair loss in the temporal area. In GCA, scalp necrosis, sometimes extensive and bilateral, as well as glossitis
with bullous eruption or necrosis, may also occur. Treatment with systemic corticosteroids (CS) should be started as soon as the suspicion
of GCA is raised to avoid irreversible complications, including permanent blindness.
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WPROWADZENIE

Uktadowe zapalenia naczyn stanowig zréznicowang gru-
pe schorzen, w przebiegu ktérych w $cianie naczyn krwiono-
$nych dochodzi do rozwoju mediowanego immunologicz-
nie stanu zapalnego. Klasyfikacja i nomenklatura zapalen
naczyn budzi sporo kontrowersji. Zgodnie z klasyfikacja
opracowang podczas International Chapel Hill Consensus
Conference w 2012 roku, nieinfekcyjne zapalenia naczyn
dzieli sie na grupy w zaleznosci od rodzaju/srednicy zajetych
w przebiegu choroby naczyn krwionosnych (tab. 1) [1].

Olbrzymiokomorkowe zapalenie tetnic (GCA, giant cell
arteritis) dotyczy duzych i srednich naczyn tetniczych i kla-
syfikowane jest wedtug International Chapel Hill Consen-
sus Conference (2012 r.) w grupie zapalen duzych naczyn.
Schorzenie rozwija sie gtéwnie u kobiet, prawie wytacznie
po 50. roku zycia. Etiologia choroby nie jest w petni wyja-
$niona. W $cianach duzych i srednich tetnic, pod wptywem
niezidentyfikowanych do tej pory czynnikéw, dochodzi do
aktywacji reakcjiimmunologicznej z udziatem makrofagéw
oraz powstawania wielojagdrowych komérek olbrzymich.
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Tabela 1. Podziat nieinfekcyjnych zapalen naczyn zaproponowany podczas International Chapel Hill Consensus Conference w 2012 roku [1]

Zapalenia duzych naczyn

o zapalenie tetnic Takayasu
o olbrzymiokomorkowe zapalenie tetnic

Zapalenia $rednich naczyn o choroba Kawasaki

o guzkowe zapalenie tetnic

Zapalenia matych naczyn a) z przeciwciatami ANCA:

e ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn
e eozynofilowa ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn
b) zwigzane z kompleksami immunologicznymi:
o choroba zwigzana z przeciwciatami przeciwko btonie podstawnej
o zapalenie naczyn zwiazane z krioglobulinemia
o zapalenie naczyn zwiazane z przeciwciatami IgA
o pokrzywkowe zapalenie naczyn z hipokomplementemia (zapalenie naczyn zwigzane z anty-C1q)

Zapalenia réznych naczyn

o zapalenie naczyr w chorobie Behceta
zapalenie naczyn w zespole Cogana

Zapalenia naczyn jednego narzadu o leukocytoklastyczne zapalenie naczyn skory
¢ zapalenie tetnic skory
¢ pierwotne zapalenie naczyn osrodkowego uktadu nerwowego
e izolowane zapalenie aorty
e inne
Zapalenia naczyr w przebiegu ¢ toczniowe zapalenie naczyn
schorzen uktadowych ¢ reumatoidalne zapalenie naczyn
o sarkoidalne zapalenie naczyn
e inne
Zapalenia naczyn o prawdopodobnej o zapalenie naczyn z krioglobulinemia zwiazane z zakazeniem HCV
etiologii o zapalenie naczyn zwigzane z zakazeniem HBV
o kitowe zapalenie aorty
o zapalenie naczyn z odktadaniem komplekséw immunologicznych zwigzane z lekami
o zapalenie naczyr z ANCA zwiazane z lekami
¢ zapalenie naczyn zwigzane z nowotworem
e inne

ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibodies) — autoprzeciwciata przeciwko cytoplazmie neutrofilow; HCV (Hepatitis C Virus) — wirusowe zapalenie watroby typu C;

HBV (Hepatitis B Virus) — wirusowe zapalenie watroby typu B

W przebiegu GCA zajete s3 najczesciej tetnice skroniowe
(stad dawna nazwa schorzenia — zapalenie tetnicy skro-
niowej), oczne, potyliczne, kregowe i rzeskowe tylne. Rza-
dziej procesem chorobowym objeta jest aorta i jej gatezie
proksymalne [2].

U chorych z GCA moga wystepowac zmiany skérne,
ktére beda powodem konsultacji dermatologicznej. Stad
tez znajomos$¢ manifestacji klinicznych schorzenia moze
okazac sie bardzo przydatna w codziennej praktyce kli-
nicznej. Szczegdlnej uwagi wymagaja chorzy ze zmianami
martwiczymi skalpu, u ktérych konieczne jest pilne rozpo-
czecie leczenia ze wzgledu na zwiekszone ryzyko rozwoju
nieodwracalnych powiktan choroby (m.in. utraty wzroku)
oraz wysoka Smiertelnos¢.

SYMPTOMATOLOGIA

W poczatkowej fazie GCA dominujg niespecyficzne obja-
wy systemowe — ogdlne ostabienie, nocne poty oraz stany
podgoraczkowe lub goraczka. W przypadku, gdy procesem
chorobowym objete s3 tetnice czaszkowe, wystepowac
moga: bole gtowy, tkliwos¢ i zaczerwienienie skory w oko-
licy przebiegu tetnicy skroniowej, chromanie zuchwy lub
dolegliwosci bélowe jezyka. W przypadku zajecia aorty

60

i jej gtéwnych odgatezier oprécz nieswoistych objawéw
ogolnoustrojowych moze wystapic réwniez jednostronne
chromanie konczyny. Jednym z najpowazniejszych powiktan
GCA jest trwata utrata wzroku (jednostronna lub obustron-
na). U chorych moze takze dojs$¢ do udaru, zawatu serca lub
rozwoju tetniaka aorty. GCA czesto rowniez wspotwystepuje
z polimialgia reumatyczna (40-60% przypadkéw) [3].

Do objawéw dermatologicznych, ktére powinny na-
suwac podejrzenie GCA, naleza rumien i obrzek skory
w okolicy przebiegu tetnicy skroniowej oraz wystepowanie
wykwitow plamiczych, pecherzowych lub utraty wtoséw
w okolicy skroniowej (ryc. 1). Czasem stwierdza sie réwniez
obecnos¢ tkliwych guzkéw w miejscu przebiegu tetnicy
potylicznej lub twarzowej. Zmianom skérnym moze towa-
rzyszy¢ stabo wyczuwalne tetno na wyzej wymienionych
tetnicach. W przebiegu GCA moze réwniez dojs¢ do rozwoju
zmian martwiczych, bedacych wynikiem okluzji naczyn tet-
niczych. Zmiany te najczesciej lokalizuja sie na jezyku i skal-
pie. Objawy zapalenia jezyka mozna zaobserwowac u okoto
10% chorych z GCA [4]. Typowo jezyk przybiera kolor zywo
czerwony (kolor,surowej wotowiny”), moga pojawic sie réw-
niez pecherze, ztuszczanie oraz zmiany martwicze, gtéwnie
w przednich 2/3 jezyka. Zmiany martwicze skalpu, czasa-
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mi o rozlegtym i obustronnym charakterze, s3 wynikiem
okluzji naczyn zaopatrujacych okolice skroniowa — tetnicy
skroniowej, czotowej, zausznej i/lub potylicznej. Martwica
skalpu wystepuje czesciej u chorych w podesztym wieku
i moze wspotistnie¢ zinnymi powaznymi powiktaniami GCA
— utratg wzroku, martwica jezyka lub martwica przegrody
nosa [5]. Uwaza sie, ze obecnos$¢ zmian martwiczych skalpu
jest negatywnym czynnikiem rokowniczym, zwigzanym
zczestszym wystepowaniem $lepoty i wyzszg Smiertelnoscia
[2]. W literaturze opisywano réwniez przypadki wystepo-
wania zmian niedokrwiennych na szyi lub policzkach [6].
Do innych objawéw dermatologicznych, obserwowanych

Rycina 1. Zmiany rumieniowo-naciekowe z rozpadem w okolicy
skroniowej lewej w przebiegu olbrzymiokomérkowego zapalenia
tetnic (GCA, giant cell arteritis)

u chorych z GCA, naleza: wybroczyny w okolicy okotooczo-
dotowej, obrzek twarzy i szyi (zazwyczaj bolesny, najbardziej
nasilony na policzkach i powiekach) oraz obecnos¢ zapal-
nych guzkéw na twarzy lub koriczynach (o niespecyficznym
charakterze lub zwigzanych z zapaleniem $redniej wielkosci
tetniczek w skorze wtasciwej i tkance podskérnej) [7]. Opi-
sywano réwniez przypadki pojawienia sie u chorych z GCA
zmian skérnych typu ziarniniaka obraczkowatego [8].

DIAGNOSTYKA

Rozpoznanie GCA mozna postawi¢ na podstawie spet-
nienia 3 z 5 kryteriéw diagnostycznych opracowanych przez
American College of Rheumatology w 1990 roku [9]. Kryteria
diagnostyczne przedstawiono w tabeli 2.

W badaniach laboratoryjnych zazwyczaj obserwuje sie
istotnie podwyzszone parametry stanu zapalnego. Zwraca
uwage zwiaszcza znacznie podwyzszone OB., w niektérych
przypadkach przekraczajgce nawet 100 mm/godzine. W ba-
daniu histopatologicznym zmienionej chorobowo tetnicy
mozna stwierdzi¢ obecnos$¢ obejmujacego wszystkie war-
stwy naczynia nacieku zapalnego, ktére ztozone jest z limfo-
cytow, makrofagdéw i komorek olbrzymich [4]. Ze wzgledu na
fakt, ze proces chorobowy ma tendencje do odcinkowego
zajmowania $cian naczyn tetniczych, wynik biopsji tetnicy
skroniowej, uznawanej za ztoty standard w diagnostyce
GCA, moze by¢ jednak fatszywie ujemny. Z kolei w biopsji
pobranej z brzegu owrzodzenia lub ogniska martwicy rzad-
ko mozna zaobserwowac cechy ziarniniakowego zapalenia
naczyn. Stad tez pobieranie wycinkéw w tych lokalizacjach
ma matg wartos¢ diagnostyczna i nie jest rekomendowane
[10]. W diagnostyce GCA pomocne moga by¢ natomiast
badania obrazowe. W przypadku podejrzenia zajecia tetnic
czaszkowych badaniem z wyboru powinno by¢ USG Dup-
plex Doppler. European League Against Rheumatism (EULAR)
rekomenduje jako badanie obrazowe drugiego rzutu angio-
grafie rezonansu magnetycznego (angio-MR). Ze wzgledu
na narazenie na promieniowanie i brak wystarczajacych
dowoddéw naukowych potwierdzajacych uzytecznos¢, nie
zaleca sie wykonywania w GCA z zajeciem tetnic czasz-
kowych angiografii tomografii komputerowej (angio-TK)
ani pozytonowej tomografii emisyjnej (PET-TK). Badania te
znajduja natomiast zastosowanie w ocenie zajecia naczyn

Tabela 2. Kryteria diagnostyczne GCA (wedtug American College of Rheumatology z 1990 roku) [9]

Kryteria diagnostyczne GCA

. Wiek w momencie zachorowania = 50 lat
. Pojawienie sie nowego bélu gtowy o zlokalizowanym charakterze

. OB = 50 mm/godz.

v W=

w $cianie tetnicy)

. Odchylenia w badaniu fizykalnym tetnicy skroniowej (np. stabiej wyczuwalne tetno, tkliwos¢ palpacyjna)

. Odchylenia w biopsji tetnicy (np. naciek z komoérek jednojadrzastych lub obecnos¢ zapalenia ziarniniakowego z komérkami wielojadrowymi

GCA (giant cell arteritis) — olbrzymiokomdrkowe zapalenie tetnic; OB — odczyn Biernackiego
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pozaczaszkowych (m.in. aorty i jej gtéwnych odgatezienr)
w przebiegu GCA [11].

LECZENIE

Zalecane jest jak najszybsze, juz przy wysunieciu po-
dejrzenia GCA, wigczenie leczenia systemowego glikokor-
tykosteroidami (GKS), zeby zapobiec nieodwracalnym po-
wikfaniom choroby w postaci utraty wzroku. U chorych bez
zaburzen widzenia leczenie rozpoczyna sie najczesciej od
dawki 1 mg/kg m. c. (w przeliczeniu na prednizon). W przy-
padku wystepowania zaburzen widzenia lub podwdjnego
widzenia zalecane jest jak najszybsze rozpoczecie terapii
GKS w postaci dozylnych pulséw (najczesciej 1 g metylo-
prednizolonu i.v. przez 3 kolejne dni). W celu ograniczenia
dziatan niepozadanych dtugotrwatej steroidoterapii EULAR
rekomenduje w zapaleniach duzych naczyn dotaczenie leku
immunosupresyjnego. Najczesciej stosuje sie metotreksat
w dawce 10-15 mg tygodniowo [12]. Leczenie immuno-
supresyjne powinno by¢ kontynuowane przez minimum
1-2 lat. Nawroty GCA s3 czeste (do 75% chorych) i wyste-
puja gtéwnie w pierwszym roku po odstawieniu GKS [2, 13].

Duze nadzieje na skuteczne i bezpieczne leczenie
GCA pokfada sie w lekach biologicznych. W pojedynczych
randomizowanych badaniach klinicznych oceniano sku-
teczno$¢ antagonistoéw czynnika martwicy nowotworu
a (TNF-a, tumor necrosis factor a) — infliksymabu, ada-
limumabu i etanerceptu [14-16]. Wyniki tych badan sa
jednak rozczarowujace. Ostatnie doniesienia wskazuja
na skutecznos¢ inhibitora receptora a dla interleukiny
(IL)-6 — tocilizumabu [17]. Dalszej weryfikacji wymaga
natomiast uzytecznos¢ abataceptu (rekombinowanego
biatka fuzyjnego sktadajacego sie z CTLA-4 potaczonego ze
zmodyfikowanym fragmentem Fcimmunoglobuliny ludz-
kiej 1gG1), ustekinumabu (przeciwciata monoklonalnego
blokujacego szlak IL12/IL23) i anakinry (rekombinowanego
antagonisty receptora dla IL-1) w leczeniu GCA [18].

WNIOSKI

Uktadowe zapalenia naczyn sg zréznicowana grupa scho-
rzen o podstepnym przebiegu. U chorych z GCA moga wy-
stapic objawy skérne, ktére pozwalaja na wysuniecie podej-
rzenia zapalenia naczyn. Pacjenci ze zmianami rumieniowo-
-obrzekowymi, plamiczymi, pecherzowymi lub martwiczymi
w okolicy skroniowej wymagaja dalszej diagnostyki i wyklu-
czenia GCA. U pacjentéw ze zmianami martwiczymi skalpu
lub jezyka konieczne jest pilne rozpoczecie leczenia w celu
unikniecia rozwoju nieodwracalnych powikfan choroby.
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