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Zapalenie naczyn w przebiegu krioglobulinemii

Cryoglobulinaemic vasculitis
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Zapalenie naczynh w przebiegu krioglobulinemii (cryo-
globulinaemic vasculitis — CV) to zapalenie matych na-
czyh zajmujace przewaznie skore, stawy, obwodowy
uktad nerwowy i nerki [1, 2]. Wiekszo$¢ przypadkéw ma
charakter wtorny do infekcji HCV (80%), choréb limfo-
proliferacyjnych (ok. 5%), choréb autoimmunologicznych
(6%, gtéwnie zespot Sjogrena) i innych infekgji [1, 2].

Pozostate niecate 10% to postacie o nieznanej etiologii,
czyli samoistne lub idiopatyczne [1, 2].

Najwieksze znaczenie diagnostyczne ma wykrycie
krioglobulin, czyli biatek wytracajacych sie z surowicy
w temperaturze 4°C i ponownie rozpuszczajacych sie po
jej ogrzaniu do temperatury 37°C [1-3] (tab. I, ryc. 1). Wy-
réznia sie 3 typy krioglobulin:

Tabela I. Wstepne kryteria klasyfikacyjne zapalenia naczyh w przebiegu krioglobulinemii [3]

Zapalenie naczynh w przebiegu krioglobulinemii mozna rozpozna¢ w przypadku:
— spetnienia co najmniej 2 z 3 ponizej podanych kryteriéw (wywiad, kryteria kliniczne, laboratoryjne)
- stwierdzenia krioglobulin w surowicy co najmniej 2-krotnie w odstepie przynajmniej 12 tygodni

Wywiad:
co najmniej 2 pozytywne odpowiedzi

Czy pamietasz przynajmniej 1 epizod drobnych czerwonych plamek na skérze,
zwtaszcza koriczyn dolnych?

Czy kiedykolwiek miate$ czerwone plamki na skérze koniczyn dolnych, ktére
ustapity z pozostawieniem brazowych przebarwien?

Czy kiedykolwiek lekarz powiedziat Ci, ze masz wirusowe zapalenie watroby?

Kryterium kliniczne:
co najmniej 3 z 4 (obecnie lub
w przesztosci)

Objawy ogélne:

zmeczenie

stany podgoraczkowe (37-37,9°C) przez 10 dni, bez przyczyny
goraczka (> 38°C), bez przyczyny

fibromialgia

Zajecie stawow:
bole stawdw
zapalenie stawdéw

Zajecie naczyn:

plamica

owrzodzenia skéry
martwicze zapalenie naczyn
zesp6t nadlepkosci

objaw Raynauda

Zajecie uktadu nerwowego:

neuropatia obwodowa

zajecie nerwdw czaszkowych

zapalenie naczyn osrodkowego uktadu nerwowego

Kryterium laboratoryjne:
co najmniej 2 z 3 (obecnie)

Zmniejszone stezenie sktadowej C4 dopetniacza w surowicy

Obecny czynnik reumatoidalny

Obecne biatko M w surowicy
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* typ | —immunoglobuliny monoklonalne,

* typ Il — sktadajacy sie z poliklonalnych 1gG i monoklo-
nalnych IgM o aktywnosci czynnika reumatoidalnego,

* typ Il — sktadajacy sie z poliklonalnych 1gG i poliklonal-
nych IgM o aktywnosci czynnika reumatoidalnego [1-3].

Typ | krioglobulin wystepuje w chorobach limfoprolife-
racyjnych, w tym w gammapatii monoklonalnej o nieokre-
Slonym znaczeniu — MGUS, a mieszana krioglobulinemia
(typ I Il krioglobulin) w przebiegu choréb limfoprolifera-
cyjnych, autoimmunologicznych i infekgji [1-3].

Innymi nieprawidtowosciami w badaniach labora-
toryjnych typowymi dla CV i posrednio Swiadczacymi
0 obecnosci krioglobulin w surowicy sa:

* hipokomplementemia (zmniejszenie stezenia sktado-
wej C4 dopetniacza, zmniejszenie catkowitej zdolnosci
hemolitycznej dopetniacza CH50), wystepuje u 70—
90% chorych z mieszang krioglobulinemig,

* obecnosé immunoglobulin monoklonalnych w surowicy,

« stwierdzenie czynnika reumatoidalnego [1-3].

objawy ogélne
zmiany skorne (plamica, owrzodzenia, objaw Raynauda, akrocyjanoza)
zajecie stawow (bole, zapalenie)
zajecie obwodowego uktadu nerwowego (polineuropatia czuciowa/
czuciowo-ruchowa, mononeuropatia mnoga)
zajecie nerek (btoniasto-proliferacyjne ktebuszkowe zapalenie nerek)

+
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Ryc. 1. Schemat postepowania diagnostycznego
w zapaleniu naczyn w przebiegu krioglobulinemii.
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GKS — glikokortykosteroidy; HCV — wirus zapalenia watroby C (hepatitis C virus); NLPZ — niesteroidowe leki przeciwzapalne

Ryc. 2. Schemat postepowania terapeutycznego w zapaleniu naczyi w przebiegu krioglobulinemii

niezwiazanej z infekcjag HCV [1, 2, 5].
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GKS — glikokortykosteroidy; HCV — wirus zapalenia wagtroby C (hepatitis C virus); OUN — osrodkowy uktad nerowowy

Ryc. 3. Schemat postepowania terapeutycznego w zapaleniu naczyh w przebiegu krioglobulinemii zwigzanej

z infekcjg HCV [1, 2, 4].
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Wybor leczenia zapalenia naczyn w przebiegu krio-
globulinemii (CV) zalezy od ciezkosci i przyczyny choroby
[1,2,5]

Podstawa leczenia tagodnej i umiarkowanej posta-
ci CV zwigzanej z infekcjg HCV jest interferon a (IFN-o)
i rybawiryna podawane przez 12 miesiecy [1, 2, 4, 5].
U chorych z ciezka postacia CV zwigzana z infekcjg HCV,
zwtaszcza z zajeciem nerek i szybkim postepem zmian,
nalezy rozwazy¢ dotaczenie do standardowego leczenia
przeciwwirusowego rytuksymabu (4 wlewy po 375 mg/
m? p.c. co tydzien) [1, 2, 4, 5]. Nie wykazano skutecznosci
glikokortykosteroidéw, metotreksatu, azatiopryny i cy-
klofosfamidu w tej grupie chorych [1].

W tagodnej i umiarkowanej postaci idiopatycznej CV
mozna stosowac leczenie objawowe (unikanie niskiej
temperatury, oszczedzajacy tryb Zycia, NLPZ), kolchicy-
ne, dapson lub leki immunosupresyjne (metotreksat,
azatiopryna) [1, 2, 5]. Ciezkie postacie wymagajg nato-
miast terapii skojarzonej duzymi dawkami glikokorty-
kosteroidéw i cyklofosfamidu (2 mg/kg m.c. na dobe
doustnie, pulsy dozylne 0,5-1,0 g/m? p.c. co 4 tygodnie
przez 6 miesiecy lub wg schematu EUVAS: 3 pulsy dozyl-
ne 15 mg/kg m.c., maks. 1,2 g, co 2 tygodnie, a nastepnie
3—6 pulséw co 3 tygodnie) lub rytuksymabu (4 wlewy po
375 mg/m? p.c. co tydzien) (ryc. 21 3) [1, 2, 5].
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