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STRESZCZENIE
W przebiegu pierwotnych uktadowych zapalen naczyn moze doj$¢
do wtdrnego zajecia naczyn w osrodkowym ukfadzie nerwowym.
Wspafistnienie objawdw neurologicznych z objawami ogolnymi
(goraczka, brak apetytu z utrata masy ciata, meczliwo$c), a takze
Z objawami zapalenia stawow, zmianami skornymi lub objawami
narzagdowymi wskazuje na konieczno$¢ przeprowadzenia diagno-
styki roznicowej pod katem zapalenia naczyn. Jest to heterogenna
grupa chorab, ktora charakteryzuje sie wystepowaniem zmian
zapalnych i martwiczych w $cianie naczyniowej. Istnieje kilka kla-
syfikaciji zapalen naczyn, obecnie najczesciej stosuije sie klasyfi-
kacje ustalong na konferencji w Chapel Hill oraz klasyfikacje Ame-
rican College of Rheumatology (ACR). Wedtug kryteriow Chape/
Hill Consensus Conference (CHCC ) pierwotne ukfadowe zapale-
nia naczyn mozna podzielic na trzy grupy: z zajeciem duzych,
Srednich i drobnych naczyn. Inny podziat wyréznia zapalenia ziar-
niniakowe i nieziarniniakowe. Poza pierwotnymi uktadowymi za-
paleniami naczyn mozna wyrozni¢ takze pierwotne zapalenie na-
czyn osrodkowego uktadu nerwowego (PACNS, primary angitis
of the central nervous system), ktore jest rzadkim schorzeniem
dotyczacym $rednich i drobnych naczyn mdzgu, bez objawow
zajecia innych narzadow. Najgrozniejszym nastepstwem zapalen
naczyn jest udar mozgu — niedokrwienny lub krwotoczny, do in-
nych objawow naleza migdzy innymi bole gtowy oraz encefalopa-
tia i mielopatia.
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Wprowadzenie

Zapalenia naczyn sa heterogenna grupa scho-
rzen cechujgcyg sie wystepowaniem zmian zapal-
nych i martwiczych w $cianie naczynia. Na pod-
stawie kryteriéw Chapel Hill Consensus Conference
(CHCC) pierwotne uktadowe zapalenia naczyn
mozna podzieli¢ na trzy grupy: z zajeciem duzych,
srednich oraz drobnych naczyn. Wéréd pierwot-
nych zapalen uktadowych uwzglednia sie charak-
ter zmian histopatologicznych i wyr6znia zapale-
nia naczyn ziarniniakowe i nieziarniniakowe [1, 2].

Do grupy zapalen ziarniniakowych naleza ol-
brzymiokomérkowe zapalenie tetnic (obejmujace
zapalenie tetnicy skroniowej, inaczej zespét Horto-
na) oraz choroba Takayasu; w tych schorzeniach
dochodzi do zajecia duzych naczyn. Zapalenie drob-
nych naczyn z obecno$cia przeciwcial ANCA (anti-
-neutrophil cytoplasmic autoantibodies) obejmuje
ziarniniakowato$¢ Wegnera (WG, Wegener’s granu-
lomatosis), zesp6t Churg-Strauss i mikroskopowe
zapalenie naczyn (MPA, microscopic polyangitis).

Druga grupe stanowia zapalenia nieziarniniako-
we. Naleza do nich zapalenia $rednich naczyn
— guzkowe zapalenie tetnic, choroba Kawasaki,
zapalenie drobnych naczyn — mikroskopowe po-
Iyarteritis (z obecnoscig przeciwcial ANCA) oraz
z obecnos$cig komplekséw immunologicznych, czy-
li zapalenie naczyn w przebiegu krioglobulinemii.
Zespot Behgeta wedtug niektérych klasyfikacji za-
liczany jest do zapalen naczyn i obejmuje naczy-
nia tetnicze i zylne réznej wielkosci.

W wyzej wymienionych schorzeniach proces
zapalny moze dotyczy¢ takze naczyn w osrodko-
wym uktadzie nerwowym (OUN). W przypadku
naczyniopochodnego uszkodzenia mézgu oraz bra-
ku znanych czynnikéw ryzyka choréb naczynio-
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wych, przy jednoczesnym wystepowaniu objaw6éw
uktadowych nalezy uwzgledni¢ mozliwosé ukla-
dowego zapalenia naczyn [3].

Pierwotne zapalenie naczyn OUN jest rzadkim
schorzeniem, ktére dotyczy Srednich i drobnych
naczyn [1-3]. NajgroZniejszym jego objawem jest
udar mézgu, do innych objawéw zalicza sie béle
glowy oraz encefalopatie.

W rozpoznaniu zapalenh naczyn OUN pomocne
sg badania laboratoryjne, w tym immunologiczne
oraz badania obrazowe, w specyficznych przypad-
kach zlotym standardem diagnostycznym jest ba-
danie histopatologiczne bioptatu naczynia, mézgu
lub opony miekkiej [1-3].

Pierwotne zapalenie naczyn
osrodkowego ukiadu nerwowego

Pierwotne zapalenie naczyn osrodkowego ukla-
du nerwowego (PACNS, primary angitis of the cen-
tral nervous system) jest rzadkim schorzeniem, po
raz pierwszy opisanym w 1959 roku. Dotychczas
w literaturze $wiatowej opisano okoto 700 przy-
padkéw PACNS. Etiologia schorzenia nie jest zna-
na, bierze sie pod uwage czynniki infekcyjne,
u niektérych chorych stwierdza sie zmiany o cha-
rakterze angiopatii amyloidowej. Do podstawo-
wych objawéw klinicznych schorzenia naleza: béle
glowy, udary, napady padaczkowe, mielopatia oraz
encefalopatia. Rozpoznanie pierwotnego zapalenia
naczyn oSrodkowego uktadu nerwowego mozna
ustali¢ na podstawie objawéw wieloogniskowego
lub rozlanego uszkodzenia OUN, o remitujacym
lub postepujacym przebiegu, z towarzyszacymi
zmianami w plynie mézgowo-rdzeniowym oraz
w badaniach obrazowych (badaniu MR, angiogra-
fii naczyn mézgowych), a takze w badaniu histo-
patologicznym bioptatu [1-5]. Objawy kliniczne
rozwijaja sie zwykle przez kilka tygodni, w sposéb
stopniowy lub fluktuacyjnie. Na ogél nie towa-
rzysza im objawy ukltadowe i wzrost parametréw
stanu zapalnego, cho¢ moga one czasami wyste-
powac. Objawy narzadowe wykluczaja rozpozna-
nie PACNS. U wigkszoéci chorych stwierdza sie
nieprawidlowosci w badaniu plynu mézgowo-rdze-
niowego, najczesciej w postaci pleocytozy i pod-
wyzszonego stezenia biatka. Kolejne, kontrolne
wyniki badan ptynu m6zgowo-rdzeniowego w trak-
cie choroby zazwyczaj sa takze nieprawidlowe.
Badania serologiczne oraz posiewy ptynu mézgo-
wo-rdzeniowego stuzg do wykluczenia podloza
infekcyjnego. Bardzo wazna role w diagnostyce
PACNS odgrywaja badania obrazowe. W badaniu
rezonansu magnetycznego (MR) stwierdzano zmia-

ny o charakterze niedokrwiennym i krwotocznym
o réznym czasie powstania, zmiany o charakterze
leukoencefalopatii, wzmocnienie opon miekkich
po podaniu kontrastu lub zmiany tumor-like. Opi-
sywano rowniez zmiany w rdzeniu kregowym.
Duza warto$¢ diagnostyczna majg badania naczy-
niowe. W angiografii naczyn mézgowych stwier-
dza sie zwykle obustronne zwezenie lub zamknie-
cie naczyn, jako nastepstwo procesu zapalnego
$ciany naczyniowej. W niektérych przypadkach
z potwierdzonym histopatologicznie PACNS, w ba-
daniu angiograficznym nie stwierdza sie zadnych
zmian. Badanie biopsyjne mézgu oraz opon miegk-
kich wykazuje zapalenie naczyn o charakterze ziar-
niniakowym, martwice wiéknikowa $cian naczyn
oraz nacieki limfocytarne. Badanie to jest tak zwa-
nym zlotym standardem w rozpoznaniu PACNS.
Biopsje nalezy przeprowadzi¢ po wykonaniu ba-
dania MR, uwzgledniajac okolice stwierdzanych
zmian oraz tak zwane obszary nieelokwentne. Naj-
czesciej wykonuje sie ja w prawej okolicy czolo-
wej. Brak jest jednoznacznych, ustalonych sche-
matéw postepowania terapeutycznego u chorych
z PACNS. Wynika to przede wszystkim z rzadko-
$ci wystepowania schorzenia. Zazwyczaj stosuje
sie podobne schematy leczenia jak w uktadowych
zapaleniach naczyn z zajeciem naczyn OUN (ste-
roidoterapia i cyklofosfamid).

Uktadowe zapalenia naczyn

W przypadku objawéw sugerujacych zapalenie
naczyn OUN nalezy rozwazy¢ mozliwosé jego
wtérnego zajecia w przebiegu pierwotnych, ukta-
dowych zapalen naczyn. Wspdlistnienie objawéw
neurologicznych z objawami ogélnymi, takimi jak
goraczka, brak apetytu i istotna klinicznie utrata
masy ciala oraz meczliwo$¢ lub objawéw zapale-
nia stawoéw, zmian skérnych o typie zapalenia na-
czyn i cech zajecia narzad6w wewnetrznych wska-
zuje na koniecznos$¢ przeprowadzenia diagnostyki
w kierunku zapalen naczyn. Do zmian skérnych
w przebiegu zapalen naczyn nalezy plamica, drza-
zgowate wybroczyny, livedo reticularis, owrzodze-
nia lub niedokrwienie dystalnych czesci koficzyn.
O zajeciu uktadu oddechowego moze $wiadczyé
zapalenie blony §luzowej nosa lub zatok, krwawie-
nie z nosa, krwioplucie, zapalenie ptuc z obecno-
$cig naciekow w badaniach obrazowych. Zapale-
nie naczyn nerkowych moze powodowaé nad-
ci$nienie tetnicze, biatkomocz i zmiany w osadzie
moczu, a nawet gwaltownie postepujaca niewydol-
nos$¢ nerek. Zajecie naczyn ukladu pokarmowego
moze objawiaé sie anging brzuszng w przebiegu
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niedokrwienia jelit, krwawieniem z przewodu po-
karmowego lub jego perforacja. W przypadku
wspolistnienia objawoéw zajecia uktadu nerwowe-
go i wyzej wymienionych objaw6éw nalezy wyko-
na¢ badania dodatkowe obejmujace ocene parame-
trow stanu zapalnego, morfologii i rozmazu krwi
obwodowej, badanie ogélne moczu i parametréw
funkcji nerek oraz badania przeciwciat przeciwja-
drowych, przeciw cytoplazmie neutrofili (c- i pAN-
CA), krioglobulin, a takze czynnika reumatoidal-
nego i przeciwcial antyfosfolipidowych w celu
wykluczenia zapalenia naczyn w przebiegu reu-
matoidalnego zapalenia staw6éw lub zmian zakrze-
powo-zatorowych w zespole antyfosfolipidowym.
Pierwotne uktadowe zapalenia naczyn klasyfikowa-
ne sg na podstawie konsensusu z Chapel Hill w za-
leznosci od wielkosci zajetych naczyn. Ponizej
omé6wiono pierwotne ukladowe zapalenia naczyn,
w ktérych dochodzi do zajecia naczyn OUN.

Choroba Behceta

Chorobe Behgeta pierwotnie opisano jako wspét-
istnienie zapalenia naczyniéwki, aft w jamie ust-
nej oraz owrzodzen na narzadach plciowych. Jest
ona przewleklym ukladowym schorzeniem zapal-
nym o charakterze nawrotowym. Wiaze sie z za-
paleniem naczyn tetniczych i zylnych r6znej wiel-
kosci. Najczesciej wystepuje u mieszkancow Blis-
kiego Wschodu i krajéw basenu Morza Srédziem-
nego, a takze krajow lezacych na tak zwanym je-
dwabnym szlaku, chociaz coraz czesciej rozpoznaje
sie ja takze w innych populacjach. Klinicznie cha-
rakteryzuje sie zmianami w zakresie bton $luzo-
wych i skéry. Zalicza sie do nich nawracajace afty
w jamie ustnej i na narzadach plciowych, zmiany
krostkowe i owrzodzenia skéry oraz rumien guzo-
waty, patergie, czyli nadwrazliwo$é skéry na ura-
zy, na przyklad na uktucie iglg oraz zapalenie na-
czyniéwki czesto powiklane obecnoscia ropnej
wydzieliny w przedniej komorze oka (tzw. roposte-
kiem). Towarzyszg im objawy ogélne, zapalenie sta-
wow, zapalenie zyl powierzchownych i glebokich,
zapalenie tetnic z wytwarzaniem tetniakéw, zaje-
cie przewodu pokarmowego, ptuc, narzagdu wzro-
ku i uktadu nerwowego.

Zajecie uktadu nerwowego w przebiegu choro-
by Behgeta nalezy do ciezkich powiktan tego scho-
rzenia. Wystepuje ono u od 5 do ponad 50% cho-
rych. W badaniu populagcji tureckiej stwierdzono
czesto$¢ wystepowania rzedu 5,3%. Dominuje za-
jecie OUN, gdzie wyréznia sie dwie gléwne posta-
cie: posta¢ pierwotna, migzszowsq (parenchymal
CNS involvement), najprawdopodobniej zwiazang

z zapaleniem drobnych naczyn tetniczych i zyl-
nych OUN oraz posta¢ wtérna, niemiazszowa, tak
zwana naczyniowa, w nastepstwie zakrzepicy za-
tok zylnych opony twardej oraz zespotu zyly czczej
[6, 7]. Akman-Demir i wsp. [6] opisali zmiany
w OUN w przebiegu choroby Behgeta u 200 cho-
rych z Turcji — 155 mezczyzn i 45 kobiet. W gru-
pie tej okolo 75% chorych mialo zmiany miazszo-
we w OUN, czyli zmiany pierwotne, z zajeciem
pnia mézgu — 51%, rdzenia kregowego — 14%,
potkul mézgu — 15% oraz z izolowanymi objawa-
mi piramidowymi — 19%. Najczestszymi objawa-
mi zajecia OUN byly objawy piramidowe, béle gto-
wy, uszkodzenie nerwéw czaszkowych, porazenie
polowicze, osrodkowe zaburzenia widzenia i stu-
chu oraz zaburzenia czynnosci zwieraczy. Typo-
wy obraz kliniczny zaostrzenia objawéw miaz-
szowego zajecia OUN, wystepujacy najczesciej
u mezczyzn, to nagly poczatek z towarzyszaca go-
raczka, postepujagcym w ciagu kilku dni poraze-
niem polowiczym, bélem glowy, stopniowymi
zmianami zachowania i uposledzeniem czynnosci
zwieraczy. W badaniu przedmiotowym stwierdza
sie zwykle obustronne objawy piramidowe, rza-
dziej objawy pniowe oraz zespdl piramidowo-
-m6zdzkowy. Rzadko wystepuja zaburzenia czucia
i objawy oponowe [6, 7].

Zmiany wtérne w przebiegu zakrzepicy zatok
zylnych lub zajecia tetnic sredniej wielkosci dotycza
okolo 30% chorych i powoduja miedzy innymi
wzmozone ciénienie §rédczaszkowe z bélami glo-
wy, obrzekiem tarcz nerwu wzrokowego, objawy
ogniskowego uszkodzenia uktadu nerwowego, na-
pady drgawkowe, porazenia nerwéw czaszkowych
i zaburzenia $wiadomosci. Zajecie naczyn tetni-
czych moze powodowa¢ powstawanie tetniakow,
ktérych pekniecie skutkuje krwotokami— $rédczasz-
kowym lub podpajeczym. Moga takze wystapi¢ ob-
jawy podraznienia opon mézgowych. Przebieg kli-
niczny charakteryzuja okresy zaostrzenia i remisji,
lub tez pierwotna lub wtérna progresja zmian, opi-
sywane sg takze zmiany nieme klinicznie.

Na og6t u danego chorego wystepuje jeden ro-
dzaj zmian. Posta¢ wtérna rokuje lepiej, natomiast
postaé sr6dmiazszowa, z zajeciem pnia mézgu,
szybko postepujaca, z podwyzszonym stezeniem
biatka i pleocytoza w badaniu ptynu mézgowo-
-rdzeniowego rokuje niekorzystnie [8].

Zmiany w MR u chorych z zajeciem miazszo-
wym OUN w trakcie zaostrzen dotyczyly gléwnie
pnia mézgu i jader podstawy, natomiast u chorych
z przewleklym przebiegiem choroby rzadziej opi-
sywano zmiany w tych lokalizacjach. Zmiany moga
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mie¢ charakter pojedynczych lub licznych drob-
nych ognisk ulegajacych wzmocnieniu kontrasto-
wemu, trudnych do odréznienia od zmian w prze-
biegu stwardnienia rozsianego. U chorych z zes-
polem wzmozonego cisnienia $rédczaszkowego
najczesciej stwierdzano zakrzepice zatok zylnych
mézgu [7, 8].

Badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego u cho-
rych ze zmianami migzszowymi w 60% przypad-
kéw wykazywato pleocytoze i podwyzszone ste-
zenie biatka, na ogél nie wykrywano prazkow
oligoklonalnych, zas u chorych ze zmianami wtér-
nymi nie stwierdzano nieprawidlowosci poza pod-
wyzszonym ci$nieniem plynu mézgowo-rdzenio-
wego.

Badania autopsyjne wykazaly, Ze najczesciej
dochodzi do zmian o charakterze demielinizacji
drég korowo-rdzeniowych, licznych ognisk martwi-
cy, zwlaszcza w obrebie pnia mézgu i jader podsta-
wy, encefalomalacji, okolonaczyniowego nacieku
komérkowego oraz zaniku mézgu. Ponadto opisy-
wano rozlane limfocytarne zapalenie opon mézgo-
wo-rdzeniowych i mézgu, a w przebiegu zmian
wtérnych — zakrzepice zatok zylnych mézgu.

Zapalenie duzych naczyn
Olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic
— zapalenie tetnicy skroniowej

Olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic (GCA,
giant cell arteritis) jest to zapalenie ziarniniakowe
Sciany naczyn aorty i jej duzych odgatezien, wy-
stepujace najczesciej w krajach Europy Zachodnie;j.
Chorujg na nie gtéwnie osoby po 50. roku zZycia,
a czesto$¢ wystepowania wzrasta wraz z wiekiem.
Zapalenie w spos6b typowy obejmuje odgatezie-
nie tetnicy szyjnej zewnetrznej, w tym tetnice skro-
niowg powierzchowna, tetnice potyliczna, tetnice
twarzowg i jezykowa oraz galezie wewnatrzoczo-
dotowe. Objawami niedokrwienia w obszarze una-
czynienia tych naczyn sa silne béle glowy oraz béle
skalpu (powierzchowne béle skéry glowy, np. przy
czesaniu), chromanie zuchwy i jezyka, przemijaja-
ce (amaurosis fugax) i trwale zaburzenia widzenia.
Zapalenie tetnicy skroniowej czesto wspdlistnieje
z polimialgig reumatyczng, ktéra charakteryzuje sie
bélami i ograniczeniem ruchomosci w zakresie
obreczy barkowej i biodrowej, a takze objawami
ogblnymi (goraczka, zte samopoczucie, utrata masy
ciala) i podwyzszonymi parametrami stanu zapal-
nego [8, 9].

Powiktania neurologiczne to przede wszystkim
powiklania neurooftalmologiczne oraz objawy nie-
dokrwienia OUN, zwlaszcza w zakresie krazenia

kregowo-podstawnego. Zaburzenia widzenia do-
tycza 20-30% chorych, z czego u okolo polowy
dochodzi do trwalej utraty wzroku. Utrata wzroku
moze by¢ jedno- (73,1%) lub obuoczna (26,9%).
Wystepuje najczesciej nagle, w ciggu kilku dni.
Moze by¢ poprzedzona objawami zwiastunowymi,
takimi jak bél glowy, gorgczka, objawami ogélny-
mi oraz chromaniem zuchwy [9]. Najczesciej (91%)
dochodzi do przedniej niedokrwiennej neuropatii
nerwu wzrokowego, rzadziej do neuropatii tylnej
iniedroznosci tetnicy srodkowej siatkéwki (8,7%).
Ich nastepstwem moze by¢ najciezsze powiktanie
GCA — trwala utrata wzroku, czesto poprzedzona
przemijajacym niedowidzeniem, podwé6jnym wi-
dzeniem lub bélem gatki ocznej. Utrata wzroku
moze by¢ tez wynikiem uszkodzenia korowego
wskutek udaru niedokrwiennego w obszarze una-
czynienia tetnic podstawno-kregowych. Najwiek-
sze ryzyko utraty wzroku dotyczy chorych z chro-
maniem zuchwy i podwéjnym widzeniem oraz
chorych, u ktérych wystepuje tkliwosé i nieréw-
nomierne poszerzenie tetnicy skroniowej [9]. Neu-
ropatia niedokrwienna nerwu wzrokowego czesto
wystepuje obustronnie, a do przej$cia przemijajg-
cego niedokrwienia nerwu wzrokowego w trwate
dochodzi w czasie od kilku godzin do kilku dni.
Szybkie rozpoznanie i podjecie leczenia duzymi
dawkami glikokortykosteroidéw podawanymi do-
ustnie lub dozylnie jest jedyng szansa na uratowa-
nie wzroku w tej grupie chorych.

Udary mézgu opisywano u 1-3% chorych, naj-
czesciej o charakterze niedokrwiennym, rzadziej
wystepuje krwawienie podpajeczynéwkowe lub
wewnatrzczaszkowe. Opisywano takze §miertelne
przypadki udaru pnia mézgu.

Choroba Takayasu

Choroba Takayasu, inaczej tak zwana choroba
bez tetna, dotyczy gtéwnie mtodych kobiet, czesciej
opisywana jest w populacjach azjatyckich. Charak-
teryzuje sie zajeciem aorty i jej gtéwnych odgatezien
oraz tetnic ptucnych. Manifestuje sie klinicznie ogél-
nymi objawami (goraczka, zte samopoczucie), nad-
ci$nieniem tetniczym naczyniowo-nerkowym, an-
ging brzuszng, chromaniem konczyn, zaburzeniami
widzenia i objawami niedokrwienia OUN. Przed-
miotowo stwierdza sie r6znice ci$nien tetniczych
na przeciwleglych koniczynach gérnych lub brak
tetna, styszalny szmer nad duzymi naczyniami,
chromanie konczyn. We wczesnym okresie domi-
nuja objawy aktywnego zapalenia naczyn z go-
raczka, ostabieniem, utrata masy ciata, tkliwoscia
w zakresie tetnic szyjnych oraz bélami stawdw,
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natomiast p6Zniej przewazajg objawy niedokrwien-
ne zwiazane ze zwezeniem lub niedroznoscig od-
galezien aorty [10].

Do zajecia OUN dochodzi u ponad potowy cho-
rych, u pacjentéw opisywano zawroty glowy, prze-
mijajace lub utrwalone zaburzenia widzenia, udar
mézgu lub przemijajace niedokrwienie mézgu
(TIA, transient ischaemic attack). Nieswoiste obja-
wy zajecia OUN, takie jak zawroty i béle glowy,
wystepuja u 90% chorych. Moga one by¢ objawem
zajecia tetnic kregowych, fenomenu podkradania
zwigzanego ze zmianami o typie zwezen lub nie-
droznoéci tetnic podobojczykowych lub tetnicy
laczacej tylnej. Zaburzenia widzenia sa nastep-
stwem zajecia tetnicy szyjnej wspélnej lub tetnic
kregowych. Najciezszym powiklaniem jest udar
mézgu, przede wszystkim niedokrwienny, rzadziej
krwotoczny, zwigzany najczeSciej ze zmianami
zakrzepowo-zatorowymi w nastepstwie zajecia
duzych naczyn, poszerzenia tuku aorty i jej odga-
tezien lub niedomykalnosci zastawek aortalnych
w przebiegu zmian zastawkowych. Rzadko stwier-
dza sie angiograficzne cechy zapalenia naczyn
mozgowych. Dlatego uwaza sie, ze gtéwna przy-
czyna zmian w OUN jest w przypadku zmian nie-
dokrwiennych embolizacja naczyn mézgowych lub
niedroznos$¢ tetnic dogtowowych (szyjnych lub
kregowych) oraz nadcis$nienie tetnicze o etiologii
naczyniowo-nerkowej w przypadku udaréw krwo-
tocznych, a nie zapalenie naczyn mézgowych sen-
su stricte. W leczeniu stosuje sie glikokortykoste-
roidy i leki immunosupresyjne [8].

Zapalenie srednich naczyn
Guzkowe zapalenie tetnic

Guzkowe zapalenie tetnic (PAN, polyarteritis
nodosa) jest bardzo rzadkim zapaleniem naczyn
sredniej wielkosci, w ktérym dochodzi do odkta-
dania kompleks6w immunologicznych w §cianach
naczyn. Czesto kojarzy sie z antygenemia HBs.
Chorujg na nie osoby obu plci z podobng czesto-
tliwoécig. Klinicznie charakteryzuje sie zajeciem
naczyn nerkowych (nadci$nienie naczyniowo-ner-
kowe), naczyn krezki (angina brzuszna), zajeciem
mieéni (mialgia, zanik mieéni), zmianami skérny-
mi (sino$¢ siatkowata, guzki podskérne), zapale-
niem jader, objawami og6lnymi (utratg masy cia-
ta, goraczka, wyniszczeniem). U chorych na PAN
na og6! nie wykrywa sie przeciwcial ANCA, ani
innych autoprzeciwcial, istotnie cze$ciej natomiast
wystepuje antygen Hbs oraz kompleksy immuno-
logiczne. W przebiegu PAN najczesciej dochodzi
do zajecia obwodowego ukladu nerwowego (60—

—70% chorych), zwigzanego z zapaleniem vasa
nervorum. Klinicznie stwierdza sie mononeuropatie,
mononeuritis multiplex lub polineuropatie z domi-
nujacym poczatkowo zajeciem nerwéw czucio-
wych, a nastepnie ruchowych, ktére czesto moga
by¢ objawami zwiastunowymi choroby. Do zaje-
cia OUN w PAN dochodzi znacznie rzadziej (20—
-30%), w p6znym okresie choroby i dotyczy ono
gtéwnie mézgu, rzadziej rdzenia kregowego. Obja-
wia sie encefalopatiag, objawami ogniskowego
uszkodzenia OUN oraz napadami drgawkowymi.
W wyniku encefalopatii moze doj$¢ do uposle-
dzenia funkcji poznawczych, zaburzen psycho-
tycznych (omamow, urojen), zaburzen §wiadomo-
sci [8, 10]. Zajecie OUN znacznie pogarsza
rokowanie. Na ogél towarzysza mu objawy ogél-
ne (goraczka, zte samopoczucie, b6le miesni, wy-
niszczenie). Badania obrazowe mézgu wykazujg
drobne obwodowe ogniska niedokrwienia w ob-
szarach korowych i podkorowych, co moze od-
powiadaé¢ zajeciu $rednich i drobnych naczyn.
Rzadko spotyka sie krwotoki wewnatrzczaszko-
we, ktére moga byé nastepstwem zapalenia na-
czynh wewnatrzczaszkowych lub powiktaniem
nadci$nienia naczyniowo-nerkowego. W angiogra-
fii naczynn moézgowych zazwyczaj nie wystepuja
typowe dla pozamézgowej lokalizacji PAN (ner-
ki, tetnica krezkowa) mikrotetniaki. Zawsze na-
lezy wykluczy¢ obecnos¢ materialu zatorowego
w sercu. W leczeniu stosuje sie wysokie dawki
kortykosteroidéw oraz leki cytotoksyczne (cyklo-
fosfamid) i immunosupresyjne (azatiopryna).

Zapalenie malych naczyin — zapalenie naczyn
z obecnoscia przeciwciat ANCA

Ten typ zapaleni naczyn obejmuje ziarniniako-
wato$§é Wegenera, zesp6l Churg-Strauss (CSS,
Churg-Strauss syndrome) oraz MPA. Charaktery-
zuje je martwicze zapalenie drobnych naczyn.
W przypadku ziarniniakowatosci Wegnera i CSS
uogdélniona faza zapalenia naczyn poprzedzona jest
faza zlokalizowanego nacieku ziarniniakowego.
W schorzeniach tych wykrywa sie przeciwciata
przeciwko cytoplazmie neutrofili — tak zwane
przeciwciata ANCA, wéréd ktérych wyréznia sie
2 podtypy: cANCA, dla ktérych antygenem jest pro-
teinaza-3 oraz pANCA, skierowane przeciwko mie-
loperoksydazie, a takze innym antygenom. W ziar-
niniakowato$ci Wegnera dominuja przeciwciata
cANCA, ktérych miano wigze sie z zakresem zmian
i aktywnoscig choroby. W MPA przewazaja prze-
ciwciata pANCA, w CSS jednakowo czesto wyste-
puja oba rodzaje przeciwcial.
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Ziarniniakowato$¢ Wegenera

Ziarniniakowato$¢ Wegnera nalezy do zapalen
naczyn skojarzonych z obecno$cia przeciwcial
ANCA, charakteryzuje sie zajeciem gérnych i dol-
nych drég oddechowych oraz nerek. Wystepuje naj-
czesciej w 4. i 5. dekadzie zycia. Typowo wykrywa-
ne sa przeciwciala cANCA, ktérych miano rosnie
wraz ze wzrostem aktywnoéci choroby i zakresem
zajecia narzadéw. W ziarniniakowato$ci Wegenera
ziarnina zapalna obejmuje poczatkowo btony $luzo-
we nosa i gérnych drég oddechowych oraz oskrzeli.
W tym okresie najczesciej obserwuje sie przewlekty
niezyt nosa, krwawienie z nosa, zapalenie zatok,
owrzodzenia w jamie ustnej, uposledzenie sluchu
i zaburzenia réwnowagi. Naciek zapalny w oczodo-
fach moze powodowac¢ jednostronny wytrzeszcz oraz
zaburzenia widzenia, zwiazane z uciskiem nerwu
wzrokowego i skrzyzowania przez ziarnine zapalna.
W fazie uogélnionego zapalenia naczyn dochodzi do
zajecia dolnych drég oddechowych, nerek, skéry oraz
uktadu nerwowego [10, 11].

Analiza najwiekszej opisanej dotychczas grupy
chorych z ziarniniakowato$cig Wegenera wykaza-
fa, Ze do zajecia uktadu nerwowego dochodzi u po-
nad 33% chorych. Dominowaly zmiany w OUN
(28%). Zajecie obwodowego uktadu nerwowego do-
tyczylo 16% i charakteryzowalo sie mononeuritis
multiplex lub symetryczna polineuropatia obwo-
dowa. Uszkodzenie OUN moze by¢ nastepstwem
zapalenia naczyn OUN, szerzenia sie ziarniny za-
palnej przez cigglo$é¢ z oczodoléw, zatok i jamy
nosowej, co moze powodowacé nacieczenie i uszko-
dzenie sgsiednich struktur, takich jak kosci czasz-
ki i opony mézgowe, ujscia nerwéw czaszkowych
oraz powstawanie ziarniniakéw w zakresie OUN
bez tacznosci ze zmianami ziarniniakowymi w gér-
nych drogach oddechowych i oczodotach [8, 11].

Zajecie OUN objawialo sie bélami glowy, zapa-
leniem opon mézgowo-rdzeniowych i/lub mézgu,
objawami ogniskowego uszkodzenia OUN, napa-
dami drgawkowymi, uposledzeniem stuchu pocho-
dzenia osrodkowego oraz zaburzeniem widzenia.
U 6% chorych obserwowano zajecie nerwéw czasz-
kowych, przede wszystkim okoruchowego, odwo-
dzacego i twarzowego, u 5% wystapita oftalmo-
plegia zewnetrzna. U 13 chorych stwierdzono in-
cydenty naczyniowo-moézgowe (udar mézgu u 12
0s6éb oraz krwotok podtwardéwkowy u 1 osoby).
Do$¢ charakterystyczne dla ziarniniakowato$ci

Wegenera jest zapalenie opon mézgowo-rdzenio-
wych i mézgu, ktére moze objawia¢ sie bélem gto-
wy, uszkodzeniem licznych nerwéw czaszkowych,
drgawkami, encefalopatia, ataksja, wytrzeszczem
galtki ocznej i obnizeniem ostro$ci widzenia. Na-
ciek w przysadce moze prowadzi¢ do moczéwki
prostej. Badanie MR wykazuje rozsiane zmiany na-
czyniowe mézgowia, rozlane lub ogniskowe zaje-
cie opony twardej oraz wzmocnienie kontrastowe
w zakresie zapalnie zmienionych tkanek oczodo-
tu i blony $luzowej zatok przynosowych [8, 12].
W leczeniu stosuje sie leki immunosupresyjne, cy-
totoksyczne (cyklofosfamid) oraz glikokortykoste-
roidy. Zmiany ziarniniakowe w obrebie OUN moga
by¢ oporne na leczenie zachowawcze i wymagac
leczenia operacyjnego.

Zespot Churg-Strauss

Zespo6l Churg-Strauss pierwotnie opisano jako
salergiczne zapalenie ziarniniakowe i zapalenie
naczyn” u chorych na astme. Nalezy do zapalen
maltych naczyn z obecnoscia przeciwciat ANCA
(wykrywane u 40-75% chorych), przy czym prze-
ciwciala cANCA i pANCA wykrywane sa z po-
dobna czestoscia. Jest to najrzadziej wystepujace
zapalenie naczyn skojarzone z ANCA, dotyczy
zwlaszcza os6b w $rednim wieku, czesciej mez-
czyzn. Typowo CSS rozwija sie u chorych z wielo-
letnia astma lub alergicznym zapaleniem bony §lu-
zowej nosa i polipowatoscia lub zapaleniem zatok
obocznych nosa, u ktérych nastepnie dochodzi do
uogblnionej reakcji zapalnej z eozynofilia obwo-
dowa oraz martwiczym zapaleniem naczyn. Do
obrazu klinicznego nalezy neuropatia obwodowa,
zajecie ptuc w postaci guzkéw, zwiewnych nacie-
kéw zapalnych o charakterze ziarniniakéw z prze-
waga eozynofili lub krwawienia pecherzykowego,
zapalenie naczyn skéry, zajecie serca, nerek i prze-
wodu pokarmowego [10].

W przebiegu choroby czesto dochodzi do zaje-
cia obwodowego uktadu nerwowego (66-76%)
w postaci mononeuritis multiplex, rzadziej syme-
trycznej polineuropatii (24%) lub asymetrycznej
polineuropatii lub radikulopatii ledzwiowe;j. Zaje-
cie OUN jest rzadsze (6-39%) i moze objawiac sie
uszkodzeniem nerwéw czaszkowych lub udarem
niedokrwiennym ze splagtaniem, drgawkami lub
$piaczka [8]. W leczeniu stosuje sie glikokortyko-
steroidy i leki immunosupresyjne.
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