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Streszczenie

Choroba Takayasu, zwana inaczej zespotem tuku aorty lub choro-
ba bez tetna, jest zaliczana do grupy zapalen duzych naczyn.
Obecnie za podtoze rozwoju choroby uwaza sie zaburzenia immu-
nologiczne wspdtistniejgce z czynnikami genetycznymi oraz $ro-
dowiskowymi. W przebiegu choroby w obrebie Scian duzych
naczyn tetniczych powstaje zapalna ziarnina, doprowadzajac do
stopniowego zwezania sie swiatta naczynia lub nawet do jego cat-
kowitego zamkniecia. Choroba ta wystepuje rzadko zaréwno
w populacji dorostych, jak i w wieku rozwojowym. W poczatkowej
fazie choroby objawy nie sa charakterystyczne, co powoduje trud-
nosci diagnostyczne i opdZnia ustalenie rozpoznania. Objawy
zalezne od niedokrwienia narzadéw i tkanek obserwowane
u dorostych rzadko wystepuja w populacji dzieciecej. Nie ma zad-
nego badania laboratoryjnego, ktérego wynik bytby charaktery-
styczny dla choroby Takayasu. W badaniach laboratoryjnych naj-
czesciej stwierdza sie przyspieszenie predkosci opadania
erytrocytéw oraz podwyzszone wartosci pozostatych wskaznikow
ostrego procesu zapalnego, w morfologii krwi — niedokrwistos¢
normocytarna, leukocytoze oraz nadptytkowosé. Ztotym standar-
dem diagnostycznym w chorobie Takayasu jest arteriografia rent-
genowska, obecnie zastepowana angiografia metoda tomografii
komputerowej (angio-CT) oraz angiografig metodg rezonansu
magnetycznego (angio-MRI). Na podstawie powyzszych badan
obrazowych mozliwe jest okreslenie typu choroby w zaleznosci od
anatomicznego umiejscowienia zmian naczyniowych. Rozpozna-
niu choroby stuza kryteria diagnostyczne EULAR/PRINTO/PRES
Ankara 2008 opracowane dla choroby Takayasu u dzieci, przed-
stawione w tabeli |. Z uwagi na rzadkie wystepowanie choroby
u dzieci nie ma kontrolowanych badan dotyczacych jej leczenia.
W ostrej fazie choroby zawsze stosuje sie wysokie dobowe dawki

Summary

Takayasu’s arteritis, known also as an aortic arch syndrome or
a pulseless disease, is a form of large vessel vasculities. The
immunological disorders together with genetic predisposition and
environmental factors are currently considered to be the basis for
the development of disease. Takayasu’s arteritis is characterised
by granulomatous inflammation of the aorta and its major
branches, leading to stenosis, thrombus function, aneurismal or
finally to total occlusion of the vascular lumen. The disease is rare
in the population of adults and also rarely occurs in childhood. The
nonspecific initial symptoms can be the cause of diagnostic diffi-
culties and can delay the correct diagnosis. The symptoms
depending on organs and tissues ischemia, typically occurring in
adults, are rarely found in the child population. There is no labora-
tory specific test for Takayasu’s arteritis only. The most frequent
laboratory abnormalities include elevation of the erythrocyte sed-
imentation rate and elevation of the acute phase reactants, nor-
mochromic anaemia in full blood count, leucocytosis and throm-
bocytosis. The diagnostic “gold standard” in Takayasu’s arteritis is
still X-ray arteriography, which is currently being replaced by clas-
sical computed angiotomography and magnetic resonance
angiography. These examinations are indispensable to recognize
the type of the disease depending on the localisation of vascular
changes. To establish the diagnosis of Takayasu’s arteritis it is
mandatory to use the Takayasu’s arteritis diagnostic
EULAR/PRINTO/PRES criteria defined scientifically for children
(Ankara 2008), presented in Table I. Because of the rare occur-
rence of the disease in children, there are no scientifically con-
trolled trials of treatment for Takayasu’s arteritis in this group. In
the acute phase of the disease, high daily doses of glucocorticoids
are recommended, and usually the use of immunosuppressants is
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glikokortykosteroidéw, zwykle konieczne jest takze leczenie immu-
nosupresyjne. Istniejg doniesienia o skutecznosci terapii inhibito-
rami czynnika martwicy nowotwordw (tumour necrosis factor —
TNF) w chorobie Takayasu u dzieci.

W artykule przedstawiono przypadek 8-letniej dziewczynki, u kto-
rej rozpoznanie choroby Takayasu ustalono po prawie 2 latach
obserwacji objawéw niespecyficznych. Wykonane u pacjentki
badanie angio-CT duzych naczyn klatki piersiowe] uwidocznito
pogrubienie Sciany aorty ze znacznym zwezeniem jej Swiatta, zwe-
zenie Swiatta tetnicy podobojczykowej lewej, tetnicy szyjnej wspdl-
nej, przewezone miejsce odejscia tetnicy kregowej lewej, tetniako-
wato poszerzone tetnice tarczowe (ryc. 1).

Wstep

Choroba Takayasu jest pierwotnym idiopatycznym
przewlektym zapaleniem aorty i jej duzych odgatezien
z zajeciem lub bez zajecia tetnic ptucnych. Etiologia cho-
roby pozostaje nieznana. Poczatkowo rozwéj choroby
wigzano z zakazeniem gruzliczym [1, 2], istnieja donie-
sienia o takim zwigzku w krajach rozwijajacych sie [3, 4].
Obecnie za podtoze rozwoju choroby uwaza sie zaburze-
nia immunologiczne wspotistniejace z czynnikami gene-
tycznymi oraz srodowiskowymi [5]. Podejrzewa sie, ze
gtowna role w rozwoju zapalenia w chorobie Takayasu
odgrywaja v/8 limfocyty T, w potaczeniu z wysoka eks-
presja biatka szoku termicznego Hsp60/65 [6]. W bada-
niu {n vitro u 0séb z chorobg Takayasu stwierdzono, ze
pod wptywem biatka Hsp60/65 nastepuje proliferacja
/8 limfocytow T, ktére staja sie cytotoksyczne dla komo-
rek endothelium aorty.

Wedtug innej hipotezy rozwoju choroby antygeny
zawarte w scianie naczyn aktywuja limfocyty T CD4 pro-
dukujace czynniki chemotaktyczne dla monocytéow.
Monocyty ulegajg transformacji do makrofagéw, ktore
uczestnicza w niszczeniu endothelium i tworzeniu ziarni-
ny w Scianie naczynia [3]. U oséb z chorobg Takayasu
wykazano takze aktywacje komérek endothelium, wyra-
7ajaca sie wzrostem ekspresji czasteczek adhezyjnych —
ICAM-1 (intercellular adhesion molecule) oraz VCAM-1
(vascular cell adhesion molecule) [3]. Nie mozna wyklu-
czy¢ odpowiedzi humoralnej w rozwoju choroby.
U pacjentéw z chorobg Takayasu stwierdzano obecnos¢
przeciwciat przeciw strukturom Sciany aorty oraz prze-
ciw komaérkom endothelium [3].

Zwigzek wystepowania choroby z antygenami zgod-
nosci tkankowej HLA-Bw52 i HLA-DR12 stwierdzono
u 50% chorych w populacji japonskiej, jednak nie
potwierdzono takiego zwigzku u pacjentéw w krajach
zachodnich [1]. Opisywano wspétistnienie choroby
Takayasu z seronegatywnymi spondyloartropatiami,
mtodzienczym idiopatycznym zapaleniem stawéw, tocz-
niem rumieniowatym uktadowym, ziarniniakowatoscia
Wegenera, sarkoidoza, chorobg Crohna [7] czy colitis

Reumatologia 2011; 49/1

necessary. There are reports about effectiveness of anti-TNF thera-
py in Takayasu’s arteritis in children.

In the paper the case of a 8-year-old girl with Takayasu’s arteritis
is presented, in whom the diagnosis was established after 2 years’
observation of nonspecific symptoms. The computed angiotomog-
raphy of thoracic great vessels revealed aortic wall thickening with
the stenosis of the vascular lumen, stenosis of the lumen of the
left subclavian artery, common carotid artery, narrowing at the
place of branch out the left vertebral artery, aneurismal extension
of thyroid arteries (Fig. 1).

ulcerosa [5], co przemawia za zblizonymi uwarunkowa-
niami genetycznymi oraz moze potwierdza¢ autoimmu-
nologiczne podtoze choroby.

Choroba Takayasu charakteryzuje sie ziarniniako-
wym zapaleniem Sciany naczyh tetniczych. Zmiany zwy-
kle maja charakter ogniskowy. W aktywnej fazie choroby
naciek zapalny z komérek jednojadrowych (gtéwnie lim-
focytow) widoczny jest w przydance, obejmujac vasa
vasorum. Zmiany ziarniniakowe obejmujace warstwe
srodkowa tetnicy, zawieraja komorki Langerhansa,
a w czesci srodkowej — ogniska martwicy wtokien ela-
stycznych i komorek miesni gtadkich [3]. W dalszym
przebiegu choroby dochodzi do wtdknienia warstwy
srodkowej naczynia, a takze pogrubienia btony
wewnetrznej z jej infiltracja komérkami krwi, lipidami
oraz wapnieniem [1] i powstawaniem zakrzepéw. Cha-
rakterystyczne w badaniu histopatologicznym jest
stwierdzanie wspétistnienia zmian wczesnych oraz p6z-
nych. Zmiany w Scianie tetnic powodujg powstawanie
odcinkowych zwezen badZ catkowite zamkniecie swiatta
naczynia z mozliwoscig rekanalizacji w zmianach star-
szych. Obserwuje sie powstawanie poststenotycznych
poszerzen oraz tetniakow.

Choroba Takayasu jest rzadkim schorzeniem zaréwno
u dorostych, jak i u dzieci [7]. Czesciej wystepuje w popu-
lacji azjatyckiej, ale moze dotyczy¢ pacjentéw wszystkich
ras [3, 7, 8]. W Stanach Zjednoczonych chorobe stwierdza
sie w 2,6 przypadku na milion oséb. W Stanach Zjedno-
czonych choroba Takayasu stanowi 2% wszystkich zapa-
lefi naczyn u dzieci [9], w Turcji — 1,5% [8]. U dorostych
w 80-90% przypadkéw jest rozpoznawana u kobiet.
W populacji japonskiej kobiety stanowig 90% chorych,
w innych krajach azjatyckich oraz w krajach zachodnich
odsetek ten jest mniejszy [1]. Badania przeprowadzone
u dzieci réwniez wskazuja na przewage wystepowania
choroby u dziewczynek. W duzej populacji dzieci korean-
skich z chorobg Takayasu stosunek dziewczynek do
chtopcéw wynosit 4,4 : 1, w Indiach 5 : 1 [7]. Poczatek
choroby najczesciej przypada na 2. i 3. dekade zycia, ale
choroba jest rozpoznawana réwniez u matych dziedi,
nawet 18-miesiecznych [9].
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Opis przypadku

Dziewczynka, lat 8 i 5/12, ze érodowiska miejskiego,
do czasu obecnej choroby byta zdrowa. Wywiad rodzinny
w kierunku uktadowych zapalnych choréb tkanki tacznej
byt negatywny. Mniej wiecej od 2 lat u dziecka obserwo-
wano objawy ogélne — ostabienie, brak apetytu, zmniej-
szenie masy ciata, wypadanie wtoséw. Dziewczynka pozo-
stawata pod opieka lekarza POZ. Nie stwierdzano w tym
czasie nieprawidtowosci w badaniu przedmiotowym,
wykonana w marcu 2008 r. morfologia krwi wykazata nie-
dokrwistos¢ mikrocytarng (Hg 9,7 g/dl), nadptytkowosé
(ptytki 775 x 10%/1), obraz uktadu biatokrwinkowego nie
wykazywat odchylen od normy. Chorej podano Hemofer.
Z uwagi na brak poprawy klinicznej oraz utrzymywanie sie
niedokrwistosci w badaniach laboratoryjnych dziecko
skierowano do poradni hematologicznej. W kwietniu
2009 r. dziewczynka po raz pierwszy byta hospitalizowana
w klinice hematologii, gdzie z odchylen od normy w bada-
niu przedmiotowym stwierdzano blados¢ i suchosc¢
powtok skérnych z nadmiernym tuszczeniem. W bada-
niach laboratoryjnych utrzymywata sie niedokrwistos¢
mikrocytarna — Hg 9,9 g/dl, E 4,32 x 10'%/l, MCV 69,8 fl,
MCH 22,8 pg, MCHC 32,7 g/dl, nadptytkowos¢ — ptytki
637 x 10%/1. Liczba leukocytow oraz rozmaz krwi byty pra-
widtowe. Stwierdzono znacznie zmniejszone stezenie
zelaza — 8 pg/d|, przy prawidtowych stezeniach TIBC i fer-
rytyny oraz ptaska krzywa wchtaniania zelaza. Stezenie
bilirubiny byto prawidtowe. Wykluczono sferocytoze, celia-
kie, lamblioze, krwawienie z przewodu pokarmowego.
Zastosowano doustne leczenie preparatem Ferrum Lek.
Podczas kontroli w klinice po 2 miesigcach leczenia stwier-
dzono zwiekszenie stezenia Hg o 1,1 g/dl w stosunku do
wartosci wyjsciowych. Dziecko skierowano do kliniki
gastrologii w celu diagnostyki w kierunku zaburzen wchta-
niania, kontynuowano leczenie preparatem zelaza.
W grudniu 2009 r. dziewczynka byta hospitalizowana
w klinice gastrologii, gdzie z odchylen od stanu prawidto-
wego w badaniu przedmiotowym stwierdzono tachykar-
die. W badaniach laboratoryjnych zwracaty uwage wyso-
kie wartosci wskaznikéw ostrego procesu zapalnego — OB
79 mm/h, CRP 4,3 mg/dl (norma 0-1 mg/dl), morfologia
krwi nie ulegta poprawie. Badanie RTG klatki piersiowej
oraz USG jamy brzusznej nie wykazaty nieprawidtowosci.
Z powodu pojawienia sie gtosnego szmeru skurczowego
nad sercem i duzymi naczyniami wykonano badanie
ECHO serca, uwidaczniajace duzego stopnia pogrubienie
Scian dolnego odcinka aorty zstepujacej oraz poczatkowe-
go odcinka tetnicy szyjnej wspolnej, bez zmian patolo-
gicznych w zakresie jam serca, tuku aorty oraz tetnic wieA-
cowych. Dziecko z podejrzeniem choroby zapalnej tetnic
skierowano do Instytutu Reumatologii w Warszawie.

W dniu przyjecia do Kliniki Reumatologii Wieku Roz-
wojowego Instytutu Reumatologii w grudniu 2009 r.
dziewczynka byta w stanie dobrym, bez dolegliwosdi,
bez cech infekcji. Badaniem przedmiotowym z odchylen
od stanu prawidtowego stwierdzono: blados¢ powtok
skérnych, wyczuwalne drobne wezty chtonne podzu-
chwowe i pachwinowe, szmer skurczowy nad sercem
2/6 w skali Levine’a oraz gtosny szmer w okolicy pod-
obojczykowe] lewej promieniujacy do catej klatki piersio-
wej, szmer skurczowy nad naczyniami szyjnymi po stro-
nie lewej oraz nad aorta w obrebie jamy brzusznej.
Tetno na dostepnych badaniu tetnicach byto wyczuwal-
ne, symetryczne, w obrebie tetnic piszczelowych
i grzbietowych stép stabo wyczuwalne. Nie obserwowa-
no nadciénienia tetniczego, sporadycznie stwierdzano
réznice cisnienia tetniczego na konczynach goérnych
> 10 mm Hg (wyzsze na konczynie gérnej prawej). Na
konczynach dolnych nie stwierdzono ewidentnych réznic
wartosci cisnienia krwi. W badaniach laboratoryjnych
stwierdzono podwyzszone wartosci wskaznikéw ostrego
stanu zapalnego — OB 49 mm/h, CRP 33 mg/| (norma
0-10 mg/l). W morfologii krwi stwierdzono niedokrwi-
stos¢ mikrocytarng — Hb 11,2 g/dl, E 4,65 x 101/l
MCV 73,9 fl, nadptytkowosc — ptytki 646 x 10%/1. Liczba
leukocytéw oraz rozmaz byty prawidtowe. Stezenie fer-
rytyny byto w normie. W proteinogramie stwierdzono
wysokie stezenie biatka catkowitego 8,34 g/dl ze znacz-
nie zwiekszonym odsetkiem gammaglobulin — 27,5%.
Stezenia immunoglobulin byty powyzej normy dla wie-
ku: 1gG 2880 mg/dl, IgA 445 mg/dl, IgM 190 mg/dl.
Koagulogram oraz badania biochemiczne byty w normie.
Badanie ogélne moczu nie wykazato zmian. Stwierdzono
obecnos¢ przeciwciat przeciwjgdrowych w niskim mia-
nie — 1/80 o plamistym typie Swiecenia. Czynnik reuma-
toidalny, przeciwciata anty-dsDNA oraz przeciwciata
antykardiolipinowe byty nieobecne.

Wykluczono gruzlice (OT Mtx RT 23 — 0 mm, prawi-
dtowy obraz radiologiczny ptuc). Zapis EKG byt prawidto-
wy. W badaniu echokardiograficznym uwidoczniono nie-
znaczne poszerzenie aorty wstepujacej oraz tuku aorty,
poza tym nie stwierdzono innych istotnych nieprawidto-
wosci. W badaniu dopplerowskim tetnic szyjnych stwier-
dzono znaczne pogrubienie srédbtonka Sciany tetnicy
szyjnej wspoélnej w odcinku blizszym. Pozostate naczynia
szyjne i tetnice kregowe o prawidtowej Srednicy, bez
zmian. Przeptyw w tetnicach po stronie prawej byt pra-
widtowy, po stronie lewej stwierdzono zaburzenia spek-
trum przeptywu w tetnicach szyjnych i w tetnicy krego-
wej. W badaniu USG nie stwierdzono nieprawidtowosci
w zakresie narzadéw jamy brzusznej. W badaniu dop-
plerowskim aorta brzuszna i tetnice: pien trzewny, ner-
kowe, krezkowa gbérna miaty prawidtowa srednice, bez
zmian w $rédbtonku. W badaniu angio-CT duzych
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naczyn klatki piersiowej uwidoczniono pogrubienie Scia-
ny aorty (w obrebie tuku do 3 mm, ponizej ciesni do 3,8
mm), Swiatto aorty w czesci zstepujacej stopniowo zwe-
zajace sie (w jej dolnym odcinku piersiowym zwezenie
do 5 mm $rednicy z pogrubieniem $ciany do 5,7 mm),
a takze zwezenie Swiatta tetnicy podobojczykowej lewej
(w najwezszym miejscu do 2,8 mm z pogrubieniem Scia-
ny do 3 mm), przewezone miejsce odejscia tetnicy kre-
gowej lewej od tetnicy podobojczykowej, tetnice szyjna
wspdlng znacznie przewezong (do 3,3 mm z pogrubie-
niem Sciany do 5 mm), tetnice tarczowe w miejscu odejs-
cia odcinkowo tetniakowato poszerzone (ryc. 1).

Na podstawie wywiadu, obrazu klinicznego oraz
wykonanych badan dodatkowych rozpoznano chorobe
Takayasu. Zastosowano leczenie prednizolonem w daw-
ce 1 mg/kg m.c. na dobe oraz rozpoczeto leczenie dozyl-
nymi comiesiecznymi wlewami z cyklofosfamidu w daw-
ce 820 mg/m? pc. na wlew. W badaniach kontrolnych
uzyskano normalizacje OB i CRP, w morfologii utrzymy-
wata sie nadptytkowos¢ — ptytki 700 x 109/ W dniu
8 stycznia 2010 r. dziewczynka w stanie dobrym zostata
wypisana do domu.

Tydzieh pbdzniej pacjentka w trybie nagtym zostata
przyjeta do Kliniki z powodu nawracajacych od kilku
godzin epizodéw boélow gtowy z towarzyszacymi wymio-
tami. W godzinach potudniowych tego dnia chora byta
konsultowana w SOR Szpitala Dzieciecego, gdzie stwier-
dzono stan ogélny dos¢ dobry, cisnienie tetnicze
140/90-140/100 mm Hg, w badaniu neurologicznym
brak odchylef od stanu prawidtowego, w badaniu CT
gtowy brak zmian ogniskowych.

GE MEDICAL SYSTEMS

Przy ponownym przyjeciu do Kliniki dziewczynka
byta w stanie ogélnym dos¢ dobrym, z niewielkim nasi-
leniem dolegliwosci bélowych gtowy, bez cech infekcji.
Badaniem przedmiotowym z odchylefi od stanu prawi-
dtowego stwierdzono: blados¢ powtok skérnych, wyczu-
walne drobne wezty chtonne szyjne, tachykardia —
120/min, szmer skurczowy nad sercem 2/6 oraz gtosny
szmer w okolicy podobojczykowe] lewej promieniujacy
do catej klatki piersiowej, szmer skurczowy nad naczy-
niami szyjnymi po stronie lewej oraz nad aorta w obre-
bie jamy brzusznej (zwtaszcza w nadbrzuszu), tetno na
dostepnych badaniu tetnicach wyczuwalne, z asymetrig
na konczynach gérnych — po stronie lewej wyczuwalne
stabiej, w obrebie tetnic piszczelowych i grzbietowych
stop wyczuwalne stabo. Cisnienie tetnicze 138/104 mm
Hg. W badaniach laboratoryjnych prawidtowe byty war-
tosci wskaznikéw ostrego stanu zapalnego — OB, CRP,
w morfologii leukocytoza — L 14,7 x 10%/1, nadptytkowos¢
— ptytki 478 x 10%/l. W proteinogramie wysokie stezenie
biatka catkowitego ze znacznie zwiekszonym odsetkiem
gammaglobulin, tak jak poprzednio. Wyniki badan bio-
chemicznych byty w normie. Badanie ogblne moczu nie
wykazato zmian. W badaniu ECHO serca aorta wstepu-
jaca i tuk aorty byty nieco poszerzone w stosunku do
normy dla wieku, widoczne duze naczynia odchodzace
od aorty nie wykazywaty ewidentnych zmian.

Po dozylnym nawodnieniu i podaniu dozylnym gliko-
kortykosteroidéw w dawce 1 mg/kg m.c. na dobe oraz
zastosowaniu amlodypiny w dawce 5 mg/dobe uzyskano
normalizacje cisnienia tetniczego oraz poprawe stanu
ogblnego dziecka. W kolejnych dniach hospitalizacji,

GE MEDICAL SYSTEMS

Ryc. 1. Badanie angio-CT duzych naczyn klatki piersiowej.
Fig. 1. The computed angiotomography of thoracic large vessel.
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pomimo stosowania amlodypiny nawracaty epizody wzro-
stu cisnienia tetniczego z silnymi bélami gtowy, wystapity
takze objawy infekcji gdérnych drég oddechowych.
W badaniach laboratoryjnych utrzymywaty sie niskie
wskazniki zapalne. Okulistycznie w dnie oczu stwierdzono
lekko zwezone naczynia tetnicze, naczynia zylne byty
w normie. Zastosowano enalapril w dawce 7,5 mg/dobe,
uzyskujac normalizacje cisnienia tetniczego. Utrzymy-
wata sie tachykardia. Parametry nerkowe po zastosowa-
niu leku byty w normie. Stopniowo redukowano dawki
prednizolonu od 1 mg/kg m.c. do 0,5 mg/kg m.c. na dobe.
W celu diagnostyki réznicowej nadcisnienia tetniczego
(polekowe czy w przebiegu choroby podstawowe;j?)
pacjentke przekazano do Kliniki Nefrologii.

W lutym 2010 r. dziewczynka byta diagnozowana
w Klinice Nefrologii Instututu ,,Pomnik — Centrum Zdro-
wia Dziecka” w Warszawie, gdzie obserwowano granicz-
ne wartosci cisnienia tetniczego. Badanie echokardiogra-
ficzne serca wykazato graniczng grubosc lewej komory,
a badanie USG naczyn szyjnych — prawidtowy stan mor-
fologiczny i prawidtowy przeptyw w tetnicach szyjnych
oraz w tetnicach kregowych. W badaniu USG jamy
brzusznej nie stwierdzono nieprawidtowosci w zakresie
narzadéw jamy brzusznej, stwierdzono natomiast przy-
spieszenie przeptywu w aorcie podprzeponowej z pogru-
biata Sciang aorty na odcinku 2-3 c¢cm od przepony,
przeptyw w tetnicach nerkowych byt niskooporowy,
z zaburzeniami przeptywu raczej wtérnymi do zaburzen
przeptywu w aorcie. W badaniu scyntygraficznym funkcja
nerek byta w granicach normy, wynik testu kaptoprilowe-
go byt ujemny. W badaniu angio-CT aorty brzusznej nie
byto zmian w aorcie (nie potwierdzono pogubienia Scian
aorty brzusznej ani nie stwierdzono wyraznych przewe-
zen), naczyniach nerkowych oraz tetnicach trzewnych.
Kontynuowano farmakologiczne leczenie nadcisnienia
tetniczego amlodyping w dawce 5 mg/dobe.

Dyskusja

Rzadkie wystepowanie choroby Takayasu jest z pew-
noscig jednym z czynnikéw opdzniajacych ustalenie
prawidtowego rozpoznania. Kolejne utrudnienie to nie-
charakterystyczne objawy choroby [1, 10]. W jej poczat-
kowym okresie, czesto dtugotrwatym, dominuja objawy
ogolne, takie jak goraczka, nocne poty, ostabienie, utra-
ta masy ciata, mialgia i/lub artralgia badz zapalenie sta-
wow, zmiany skdérne (rumieniowe, owrzodzeniowe).
Objawy zalezne od niedokrwienia narzadéw i tkanek
obserwowane u dorostych rzadko wystepuja w populacji
dzieciecej [7, 9]. Zajecie naczyn dogtowowych badz
naczyh osrodkowego uktadu nerwowego moze powodo-
wac boéle i zawroty gtowy, zaburzenia widzenia, wymioty,
objawy ogniskowe w przebiegu udaréw niedokrwien-

nych lub krwotocznych mézgu, przejsciowe napady nie-
dokrwienne (TIA), bol tetnicy szyjnej. Bol w klatce pier-
siowej, krwioplucie, dusznos¢, zastoinowa niewydolnosé
serca obserwowane sg w zajeciu tetnic ptucnych, a obja-
wy choroby niedokrwiennej serca — w zajeciu tetnic
wieAcowych. Zajecie naczyn trzewnych moze przejawiaé
sie popositkowymi bélami brzucha, natomiast zaburze-
nia przeptywu w naczyniach zaopatrujacych kohczyny —
zaburzeniami troficznymi oraz chromaniem koniczyn.
Zajecie tetnic nerkowych powoduje kliniczne objawy
nadcisnienia tetniczego.

U dzieci sporadycznie opisywane sa przypadki nagte-
go poczatku choroby, takie jak drgawki w przebiegu
krwawienia do OUN z tetniaka tetnicy moézgowej [9] czy
nietypowego umiejscowienia zmian naczyniowych
w postaci guza oczodotu [10]. W badaniach retrospek-
tywnych przeprowadzonych wsréd dzieci z chorobg
Takayasu w Turcji wykazano, ze najczestszymi objawami
choroby sa kolejno: béle gtowy, bole brzucha, chromanie
konczyn, goragczka oraz utrata masy ciata [11]. Badaniem
fizykalnym stwierdza sie zmiany skérne (rumien guzo-
waty, pyoderma gangrenosum, plamica charakterystycz-
na dla leukocytoklastycznego zapalenia naczyn oraz
panniculitis), asymetrie, ostabienie lub brak tetna, szmer
nad duzymi naczyniami, réznice wartosci cisnienia tetni-
czego o ponad 30 mm Hg mierzonego na obu konhczy-
nach, nadcisnienie tetnicze, zwykle wysokoreninowe,
wynikajace ze zmian w naczyniach nerkowych, zmiany
w dnie oczu (krwawienia do siatkéwki, ciata szklistego,
wysieki w postaci ognisk ,ktebkéw waty”, poszerzenia
naczyh zylnych, mikrotetniaki, anastomozy tetniczo-zyl-
ne, zanik gatki ocznej). Ponownie przytaczajac badania
retrospektywne przeprowadzone wsréd dzieci z chorobg
Takayasu w Turcji, wykazano, iz najczestszymi odchyle-
niami stwierdzanymi w badaniu przedmiotowym s3
kolejno: nadcisnienie tetnicze, brak tetna, szmer nad
duzymi naczyniami tetniczymi [11].

U opisanej pacjentki dtugotrwale dominowaty mato
specyficzne objawy ogblne, nie obserwowano objawow
wynikajgcych z niedokrwienia narzadéw, w tym nadci-
Snienia tetniczego tak charakterystycznego dla choroby
Takayasu [8]. Pojawienie sie szmeru nad duzymi naczy-
niami w obrebie klatki piersiowej byto decydujace
w ukierunkowaniu diagnostyki na uktadowe zapalenia
naczyn.

Nie ma zadnego badania laboratoryjnego, ktérego
wynik bytby charakterystyczny dla choroby Takayasu.
W badaniach laboratoryjnych stwierdza sie przyspiesze-
nie OB oraz podwyzszone wartosci pozostatych wskaz-
nikéw ostrego procesu zapalnego, takich jak CRP, steze-
nie fibrynogenu, czasami jednak wskaZniki zapalne
pozostaja w normie [9, 10]. W morfologii krwi czesto
obserwowanym objawem jest normocytarna niedokrwi-
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stos¢, moze pojawic sie leukocytoza oraz nadptytko-
wosc¢. Stezenie biatka catkowitego moze byé podwyzszo-
ne, a w proteinogramie obserwuje sie zwiekszony odse-
tek oa,-globulin jako wyktadnika ostrego procesu
zapalnego oraz y-globulin, co jest zwigzane z podwyz-
szonymi poziomami immunoglobulin w surowicy krwi.
W przypadku wystapienia zmian narzadowych moga
pojawic¢ sie nieprawidtowosci w badaniach biochemicz-
nych, wynikajace z niedokrwienia poszczegélnych narza-
déw. Zwykle nie obserwuje sie obecnosci przeciwciat
przeciwjadrowych, obecnos¢ czynnika reumatoidalnego
jest stwierdzana w 15% przypadkéw [3], moga by¢ obec-
ne przeciwciata przeciwendotelialne [3]. Stwierdzenie
zwiekszonej aktywnosci metaloproteazy 2 moze by¢
pomocne w ustaleniu rozpoznania choroby Takayasu [1].

U przedstawianej pacjentki dominujacym odchyle-
niem od normy w badaniach laboratoryjnych byta niedo-
krwistos¢ mikrocytarna, obserwowano takze podwyz-
szone wskazniki zapalne — OB, CRP, nadptytkowosc.
Zwracat uwage podwyzszony poziom biatka catkowitego
oraz immunoglobulin w poszczegélnych klasach. Poza
granicznym poziomem przeciwciat przeciwjadrowych,
nie stwierdzano obecnosci zadnych innych markeréw
immunologicznych uktadowych zapalnych choréb tkanki

Tabela I. Kryteria diagnostyczne choroby Taka-
yasu u dzieci [12]

Table I. The diagnostic criteria for Takayasu arte-
ritis in children [12]

. Zmiany w angiografii (kryterium konieczne). Stwierdzenie
w badaniu angiograficznym (konwencjonalnym, CT lub
MRI) aorty, jej duzych odgatezien i tetnic ptucnych tetnia-
ka/poszerzenia, zwezenia, okluzji lub pogrubienia sciany
naczynia, niebedacych skutkiem dysplazji wtéknistej czy
innych schorzen, zmiany zwykle ogniskowe lub odcinkowe.

Il. 1. Deficyt tetna (brak/ostabienie/asymetria tetna na
tetnicach obwodowych) lub chromanie (ogniskowy bol
miesni powodowany wysitkiem fizycznym).

2. Rdznica wartosci cisnienia tetniczego (roznica cisnienia
skurczowego > 10 mm Hg mierzonego na obu konczy-
nach).

3. Szmer (styszalny szmer lub wyczuwalne drzenie nad
duzymi naczyniami).

4. Nadcisnienie tetnicze (wartosci cisnienia skurczowego/
/rozkurczowego powyzej 95 percentyla dla wzrostu).

5. Wskazniki ostrej fazy (OB > 20 mm/h lub CRP - kazda
warto$¢ powyzej normy przyjetej dla danego labora-
torium).

Do ustalenia rozpoznania choroby Takayasu konieczne jest
spetnienie kryterium z punktu | — charakterystyczne zmiany
w angiografii oraz jednego z 5 kryteriéw zawartych w punk-
cie Il.
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tacznej. Opisywany przypadek choroby potwierdza mata
przydatnos¢ badan laboratoryjnych w ustaleniu rozpo-
znania zespotu tuku aorty.

Ztotym standardem diagnostycznym w chorobie
Takayasu jest arteriografia rentgenowska. Badanie to
uwidacznia zmiany w Scianie aorty i w jej odgatezieniach
- zwezenia, okluzje, tetniaki, poststenotyczne poszerze-
nia, rozwarstwienia Sciany naczynia. Badanie to jest
réwniez przydatne w ocenie postepu choroby, uwidacz-
nia zmiany rekanalizacyjne oraz obecnos¢ krazenia
obocznego. Na podstawie angiografii mozliwe jest okre-
Slenie typu choroby w zaleznosci od anatomicznego
umiejscowienia zmian naczyniowych [1]:

e typ 1 — zajecie tuku aorty i odchodzacych od niego
naczyn tetniczych,

* typ 2 — zajecie aorty piersiowej i brzusznej,

* typ 3 —zajecie aorty zaréwno nad, jak i pod przepona,

* typ 4 — zajecie tetnic ptucnych.

Obecnie w rozpoznaniu i monitorowaniu przebiegu
choroby stosowane sa metody zdecydowanie mniej
obciazajace dla pacjenta — angiografia metoda tomogra-
fii komputerowej oraz angiografia metoda rezonansu
magnetycznego. Badania te pozwalaja na wykrycie
zmian wczesnych, takich jak koncentryczne pogrubienie
sciany naczynia [1, 2, 4]. Angio-MRI, badanie pozbawione
obcigzenia promieniowaniem rentgenowskim, umozli-
wia dodatkowo ocene nasilenia zmian zapalnych sciany
naczynia — uwidocznienie obrzeku bagdZz wzmozone una-
czynienie Sciany naczynia [4, 7]. Nowoczesnym bada-
niem obrazowym przydatnym w diagnostyce choroby
Takayasu jest pozytronowa tomografia emisyjna (PET),
wizualizujaca rozktad i nasilenie zmian zapalnych aorty
i jej odgatezieni [1, 7]. Przydatne w diagnostyce choroby
Takayasu jest rowniez badanie ultrasonograficzne
z opcja color Doppler, ktére moze wykazac pogrubienie
btony wewnetrznej i srodkowej [7] oraz zaburzenia prze-
ptywu w zakresie tetnic szyjnych wspélnych i tetnic kre-
gowych. Podobne znaczenie ma badanie echokardiogra-
ficzne serca oceniajgce aorte wstepujacg oraz tuk aorty.
W opisywanym przypadku zaréwno badanie echokardio-
graficzne, jak i USG naczyn dogtowowych pokazywaty
nieprawidtowosci charakterystyczne dla zmian zapal-
nych duzych naczyh. Badaniem potwierdzajacym zajecie
aorty oraz jej duzych odgatezien byto badanie angio-CT
klatki piersiowej.

W niektérych przypadkach biopsja zajetego naczynia
z charakterystycznym obrazem histopatologicznym
potwierdza rozpoznanie choroby [9].

Do ustalenia rozpoznania stuzg kryteria diagnostycz-
ne EULAR/PRINTO/PRES Ankara 2008, opracowane dla
choroby Takayasu u dzieci, przedstawione w tabeli | [12].

Opisana pacjentka spetniata kryterium z punktu |
oraz 4 sposrod kryteriow zawartych w punkcie Il — osta-
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bienie tetna na dystalnych tetnicach konczyn dolnych,
roznica wartosci cisnienia > 10 mm Hg mierzonego na
obu konczynach dolnych, styszalny szmer nad duzymi
naczyniami oraz przyspieszony OB > 20 mm/h i zwiek-
szone stezenie CRP. Na podstawie badania angio-CT roz-
poznano typ 1 choroby.

W diagnostyce réznicowe] choroby Takayasu nalezy
uwzglednic infekcje, choroby rozrostowe (biataczki, ziar-
nice ztosliwg), inne uktadowe choroby tkanki tacznej
(postac uogdlniong mtodzienczego idiopatycznego zapa-
lenia stawéw, goraczke reumatyczng, guzkowe zapale-
nie tetnic, chorobe Behgeta, zespdt Cogana) [3], a w nie-
ktorych przypadkach réwniez waskulopatie niezapalne
w przebiegu dysplazji wtoknisto-miesniowej, chorobe
Rendu-Oslera-Webera, zespét moyamoya czy choroby
uwarunkowanych genetycznie, takie jak zesp6t Ehlersa-
-Danlosa, nerwiakowtékniakowatos¢, stwardnienie guzo-
wate czy zesp6t Seckela i Alagille’a [9].

Z uwagi na rzadkie wystepowanie choroby u dzieci
nie ma kontrolowanych badan dotyczacych jej leczenia.
W ostrej fazie choroby zawsze stosuje sie wysokie dobo-
we dawki glikokortykosteroidow (GKS) doustnych
(2 mg/kg m.c. na dobe) stopniowo redukowanych [1, 3].
W przypadku braku skutecznosci monoterapii doustny-
mi GKS badZ od poczatku leczenia stosuje sie takze
dozylne wlewy z etyloprednizolonu i/lub wprowadza
leczenie immunosupresyjne: cyklofosfamid, azatiopryna,
metotreksat, mykofenolan mofetilu [1, 3, 7], cyklospory-
na [3]. Istniejg doniesienia o skutecznosci terapii inhibi-
torami TNF — infliksymabem oraz etanerceptem, umozli-
wiajace osiggniecie remisji z zakonczeniem leczenia
glikokortykosteroidami badZ znaczacym zmniejszeniem
ich dawek. W innych przypadkach leczenie biologiczne
umozliwiato zmniejszenie dawek badz zakonczenie tera-
pii lekiem immunosupresyjnym [1, 6].

W niektérych przypadkach poza leczeniem immuno-
supresyjnym w nieaktywnej fazie choroby konieczne jest
postepowanie chirurgiczne [13]. Z powodzeniem prze-
prowadzono przezskérna plastyke balonowa tetnic ner-
kowych u 5-letniego dziecka z chorobg Takayasu [13].

W monitorowaniu aktywnosci choroby i ocenie sku-
tecznosci leczenia postugujemy sie przede wszystkim
wskaznikami ostrego procesu zapalnego (OB, CRP).
Aktywnos¢ metaloproteazy 3 i 9 moze by¢ pomocna
w laboratoryjnej ocenie aktywnosci choroby [1]. Bez-
piecznym badaniem obrazowym pozwalajacym na oce-
ne skutecznosci terapii jest angio-MRI [4].

Rokowanie w chorobie Takayasu jest powazne,
Smiertelnos¢ u dzieci wynosi 35-40% w ciggu 5 lat [4, 7].
Istnieja jednak doniesienia o wiekszej Smiertelnosci,
np. w populacji dzieci meksykanskich przezywalnos¢
5-letnig obserwowano tylko u 35% chorych. Przyczyna
Smierci najczesciej sa: pekniecie tetniaka aorty, udar

mozgu, niewydolnos¢ krazenia, a takze zapalenie
otrzewnej i migotanie komoér serca [3].
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