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Abstract
The term primary systemic vasculitis describes a wide spec-

trum of systemic diseases of unknown etiology with different
morphology, pathogenesis and clinical manifestations, but with
one common feature, that is, the damage of vessels. Following
diseases are considered as primary systemic vasculitis: cuta-
neous leukocytoclastic angiitis, Henoch-Schönlein purpura,
cryoglobulinemic vasculitis, microscopic vasculitis, Wegener’s
granulomatosis, Churg-Strauss syndrome, Kawasaki disease,
polyarteritis nodosa, giant-cell arteritis and Takayasu disease.
The most important factor responsible for the vessel damage
is the deposition of antigen-antibody complexes within the ves-
sel walls. The deposits activate complement and neutrophils,
which impair blood vessels. The most often used treatment mo-
dalities consist of sulphones, colchicine, corticosteroids, cyc-
losporine, cyclophosphamide and azathioprine, and recently
also new drugs, like etanercept, infliximab or rituximab are
even employed. 

Key words: primary systemic vasculitis, diagnostics, the-
rapy. 

Streszczenie
Pierwotne systemowe zapalenie naczyñ obejmuje szereg

ró¿norodnych pod wzglêdem morfologicznym, patogenetycz-
nym i klinicznym zespo³ów chorobowych o nieznanej etiologii,
dla których wspóln¹ cech¹ jest zapalne uszkodzenie lub znisz-
czenie naczyñ. Do tej grupy chorób zalicza siê leukocytokla-
styczne zapalenie naczyñ skóry, plamicê Henocha-Schönleina,
krioglobulinowe zapalenie naczyñ, zapalenie ma³ych naczyñ,
ziarniniakowatoœæ Wegenera, zespó³ Churg-Straussa, chorobê
Kawasaki, guzkowe zapalenie têtnic oraz wielkokomórkowe
zapalenie têtnic i chorobê Takayasu. Za g³ówny czynnik uszka-
dzaj¹cy naczynia w pierwotnym systemowym zapaleniu naczyñ
uwa¿a siê odk³adanie siê kompleksów antygen-przeciwcia³o
w œcianie naczyñ, co prowadzi do aktywacji uk³adu dope³nia-
cza oraz granulocytów obojêtnoch³onnych, które gromadz¹ siê
w miejscu odk³adania kompleksów immunologicznych i uszka-
dzaj¹ œcianê naczyñ. W leczeniu zapalenia naczyñ najczêœciej
stosuje siê sulfony, kolchicynê, kortykosteroidy, cyklosporynê,
cyklofosfamid i azatioprynê, a ostatnio wprowadza siê tak¿e
nowe leki, takie jak etanercept, infliximab czy rituximab. 

S³owa kluczowe: pierwotne systemowe zapalenie naczyñ,
diagnostyka, terapia. 

(PDiA 2004; XXI, 5: 247–254) 

Wprowadzenie

Pojêcie pierwotnego systemowego zapalenia naczyñ
(primary systemic vasculitis – PSV) obejmuje szereg ró¿-
norodnych pod wzglêdem morfologicznym, patogenetycz-
nym i klinicznym zespo³ów chorobowych o nieznanej etio-
logii, dla których wspóln¹ cech¹ jest zapalne uszkodzenie
lub zniszczenie naczyñ krwionoœnych (uszkodzeniu ulec
mog¹ wszystkie typy naczyñ, zarówno du¿e naczynia têt-
nicze czy ¿ylne, jak te¿ arteriole, wenole czy nawet naczy-
nia w³osowate) [1]. Do tej grupy chorób zalicza siê leuko-
cytoklastyczne zapalenie naczyñ, plamicê Henocha-
Schönleina, krioglobulinowe zapalenie naczyñ,

pokrzywkopodobne zapalenie naczyñ, zapalenie drobnych
naczyñ, ziarniniakowatoœæ Wegenera, zespó³ Churg-Straus-
sa, chorobê Kawasaki, guzkowe zapalenie têtnic oraz wiel-
kokomórkowe zapalenie têtnic i chorobê Takayasu (tab.
1.). Grupê PSV nale¿y ró¿nicowaæ z wtórnym zapaleniem
naczyñ, mog¹cym wyst¹piæ w przebiegu nowotworów (np.
w ch³oniakach nieziarniczych, zespo³ach mieloprolifera-
cyjnych, œluzaku przedsionka), infekcji (np. w zaka¿eniu
wirusami HIV, CMV; bakteriami: Mykobacterium, Spiro-
chetae, Streptococcus; grzybami: Aspergillus; paso¿yta-
mi, np. glist¹ ludzk¹) i chorób przewodu pokarmowego
(wrzodziej¹ce zapalenie jelita grubego, choroba Crohna),
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Tab. 1. Podzia³ pierwotnego zapalenia naczyñ w zale¿noœci od rozmiaru zajêtych naczyñ i patogenezy

Zapalenie du¿ych naczyñ Zapalenie œrednich naczyñ Zapalenie ma³ych naczyñ

zapalenie naczyñ zwi¹zane – pokrzywkopodobne zapalenie naczyñ
z chorobami alergicznymi – zespó³ Churg-Straussa 

zapalenie naczyñ zwi¹zane – choroba Kawasaki – ziarniniakowatoœæ Wegenera 
z obecnoœci¹ autoprzeciwcia³ – zespó³ Churg-Straussa 

– zapalenie drobnych naczyñ

zapalenie naczyñ zwi¹zane – guzkowe zapalenie têtnic – leukocytoklastyczne zapalenie naczyñ
z kompleksami antygen- – plamica Henocha-Schönleina
-przeciwcia³o krioglobulinowe zapalenie naczyñ

zapalenie naczyñ zwi¹zane – wielkokomórkowe 
z nadwra¿liwoœci¹ typu zapalenie têtnic
komórkowego – choroba Takayasu

z zapaleniem naczyñ krwionoœnych spowodowanym leka-
mi lub truciznami (np. przez tyreostatyki, antybiotyki, hy-
dralazynê, kokainê, morfinê) oraz z zapaleniem zapale-
niem naczyñ w przebiegu chorób tkanki ³¹cznej (w tocz-
niu uk³adowym, reumatoidalnym zapaleniu stawów, czy
chorobie Behçeta) [1–3]. 

Epidemiologia

Szacuje siê, ¿e PSV wystêpuje u ok. 115–290 osób na
milion mieszkañców, natomiast zachorowalnoœæ na PSV

wynosi ok. 42–50 osób/milion/rok [1, 2, 4]. U ok. po³o-
wy pacjentów stwierdza siê obecnoœæ przeciwcia³ typu
ANCA (antineutrophil cytoplasmatic antibodies). PSV
nieznacznie czêœciej wystêpuje u p³ci mêskiej, a czêstoœæ
zachorowañ wzrasta z wiekiem [2]. 

Patogeneza

Czynnikiem uszkadzaj¹cym naczynia w PSV mo¿e byæ
odk³adanie kompleksów antygen-przeciwcia³o w œcianie
naczyñ, co prowadzi do aktywacji uk³adu dope³niacza. Przy-
puszcza siê, ¿e czynnikiem sprawczym mog¹ byæ antyge-
ny endogenne (np. DNA, czynnik reumatoidalny), sk³ad-
niki pokarmu, leki oraz zaka¿enia (np. wirusowe zapalenie
w¹troby B lub C, podostre bakteryjne zapalenie wsierdzia).
Aktywowane sk³adniki uk³adu dope³niacza (przede wszyst-
kich sk³adnik C5a) oddzia³uj¹ chemotaktycznie g³ównie na
granulocyty obojêtnoch³onne, które gromadz¹ siê w miej-
scu odk³adania kompleksów immunologicznych i uszka-
dzaj¹ œcianê naczyñ [3]. Konsekwencj¹ zmian zapalnych
w naczyniach mog¹ byæ albo zmiany krwotoczne w miej-
scu nacieku, albo zmiany w³ókniej¹ce samych naczyñ, pro-
wadz¹ce do niedokrwienia po³o¿onych dystalnie od uszko-
dzonego naczynia czêœci cia³a. Obraz chorobowy u dane-
go pacjenta mo¿e byæ modyfikowany przez wielkoœæ
i w³aœciwoœci fizyczne kompleksów immunologicznych,
zaburzenia przep³ywu krwi w uszkodzonym naczyniu,
ró¿nice w reaktywnoœci œródb³onka na uszkodzenie, jak
równie¿ poprzez wczeœniejsze uszkodzenie naczynia. Po-
nadto uwa¿a siê, ¿e w powstawaniu PSV pewn¹ rolê od-
grywaj¹ predyspozycje genetyczne, zdolnoœæ usuwania
kompleksów immunologicznych przez uk³ad siateczkowo-
-œródb³onkowy oraz mechanizmy immunoregulacyjne
z udzia³em limfocytów, cytokin i chemokin [2, 3, 5]. Do
PSV, w którym g³ówn¹ rolê odgrywaj¹ kompleksy anty-
gen-przeciwcia³o, nale¿¹ plamica Henocha-Schönleina,
krioglobulinowe zapalenie naczyñ, leukocytoklastyczne za-
palenie naczyñ skóry oraz guzkowe zapalenie têtnic. 

Ryc. 1. Leukocytoklastyczne zapalenie naczyñ: zmiany
o charakterze wyczuwalnej plamicy
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Drug¹ grupê zapaleñ naczyñ tworz¹ schorzenia zwi¹-
zane z obecnoœci¹ w kr¹¿eniu przeciwcia³ typu ANCA.
Stwierdza siê je g³ównie w przypadku ziarniniakowato-
œci Wegenera, zespo³u Churg-Straussa oraz w zapaleniu
drobnych naczyñ. 

W patogenezie PSV pewn¹ rolê odgrywaæ mog¹ tak-
¿e zjawiska immunologiczne zwi¹zane z pierwszym ty-
pem nadwra¿liwoœci (IgE zale¿nej), np. w pokrzywko-
podobnym zapaleniu naczyñ czy w zespole Churg-Straus-
sa, a tak¿e nadwra¿liwoœæ typu komórkowego, np.
w chorobie Takayasu czy w wielkokomórkowym zapa-
leniu têtnic (tab. 1.). 

Obraz kliniczny 

Zmiany skórne

Obraz zmian chorobowych w przypadku zapalenia na-
czyñ mo¿e byæ bardzo ró¿norodny. Do najczêstszych wy-
kwitów na skórze w przypadku zapalenia naczyñ nale¿¹
b¹ble pokrzywkowe, wyczuwalne zmiany krwotoczne
(ang. palpable purpura), guzki i owrzodzenia ustêpuj¹ce
z pozostawieniem blizny [3, 6]. Zmiany skórne w przy-
padku zapalenia drobnych naczyñ najczêœciej przedsta-
wiaj¹ siê jako wyczuwalne palpacyjne wybroczyny, wiel-
koœci od ³ebka od szpilki do kilku centymetrów, czêsto
z centralnie po³o¿onym ogniskiem martwicy [3, 7]. Cza-
sami obserwuje siê pêcherze krwotoczne. Obraz choro-
bowy jest praktycznie identyczny ze zmianami wystêpu-
j¹cymi w przypadku plamicy towarzysz¹cej posocznicy
gonokokowej. Jednak¿e na podstawie wywiadu oraz to-
warzysz¹cych objawów chorobowych te dwie jednostki
s¹ zwykle ³atwe do rozró¿nienia. Równie¿ PLEVA (pity-
riasis lichenoides et varioliformis acuta) mo¿e przedsta-
wiaæ siê jako wyczuwalne zmiany krwotoczne z central-
n¹ martwic¹. Jednak¿e choroba ta jest przyk³adem uszko-
dzenia naczyñ indukowanego poprzez komórki
jednoj¹drzaste, a odmienny przebieg schorzenia i lokali-
zacja zmian, przy braku objawów z innych narz¹dów, po-
zwalaj¹ najczêœciej na pewne postawienie w³aœciwego
rozpoznania. W sytuacjach, gdy proces chorobowy doty-
czy wiêkszych naczyñ, choroba zazwyczaj prezentuje siê
jako podskórne wykwity guzkowe, wiêksze obszary za-
palnej martwicy lub owrzodzenia. 

Do najczêstszych zapaleñ naczyñ ze zmianami skór-
nymi nale¿¹: 
� leukocytoklastyczne zapalenie naczyñ skóry – obraz

chorobowy jest bardzo zmienny. Najczêœciej wykwity
skórne maj¹ charakter petechii lub wiêkszych wybro-
czyn (ryc. 1. i 2.), grudek z centralnie po³o¿onym ogni-
skiem martwicy (ryc. 3.), pêcherzy krwotocznych,
owrzodzeñ czy nawet krost. Zmiany chorobowe pra-
wie zawsze maj¹ uk³ad symetryczny [7, 8]; 

Ryc. 2. Leukocytoklastyczne zapalenie naczyñ: rozleg³e
zmiany w zakresie koñczyn dolnych o charakterze wyczu-
walnej plamicy. Zwraca uwagê symetryczna lokalizacja
zmian

Ryc. 3. Leukocytoklastyczne zapalenie naczyñ: rozsiane
grudki z centralnie po³o¿onym ogniskiem martwicy, zlo-
kalizowane wokó³ stawu ³okciowego 

Ryc. 4. Guzkowe zapalenie têtnic: owrzodzenia typowo zlo-
kalizowane w obrêbie podudzi
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��krioglobulinowe zapalenie naczyñ – choroba zwi¹zana
jest z obecnoœci¹ kr¹¿¹cych krioglobulin, charaktery-
zuje siê wystêpowaniem wyczuwalnej plamicy, g³ów-
nie w zakresie koñczyn dolnych. U ok. 10–30% pacjen-
tów ekspozycja na zimno powoduje nasilenie zmian
chorobowych, a u 20–50% stwierdza siê obecnoœæ ob-
jawu Reynauda. Czasami obserwuje siê podbiegniêcia
krwawe, grudki rumieniowe oraz drobne guzki, nato-
miast takie zmiany, jak livedo, pokrzywka, zmiany pê-
cherzowe czy owrzodzenia nale¿¹ do rzadkoœci [9], 

��pokrzywkopodobne zapalenie naczyñ – choroba doty-
czy ok. 5–10% pacjentów z przewlek³¹ pokrzywk¹. Jed-
nak w odró¿nieniu od pokrzywki wykwity utrzymuj¹ siê
d³u¿ej ni¿ 24 godz., ustêpuj¹c, pozostawiaj¹ niejedno-
krotnie przebarwienie pozapalne i czêsto, zamiast œwi¹-
du, chorzy skar¿¹ siê na uczucie pieczenia. B¹blom po-
krzywkowym mo¿e tak¿e towarzyszyæ plamica [10], 

��plamica Henocha-Schönleina – schorzenie zwi¹zane
z obecnoœci¹ kompleksów IgA, charakteryzuje siê
obecnoœci¹ wyczuwaln¹ palpacyjnie plamic¹, zapale-
niem stawów, objawami ze strony przewodu pokarmo-
wego i nerek (patrz ni¿ej). Zmiany skórne najczêœciej
lokalizuj¹ siê na koñczynach dolnych i poœladkach.
Choroba czêsto wystêpuje po przebytej infekcji gór-
nych dróg oddechowych, a tak¿e po niektórych lekach
(blokerach ACE, lewodopie) [6, 11, 12], 

��ziarniniak Wegenera – w ziarniniakowatym zapaleniu
naczyñ stwierdza siê obecnoœæ przeciwcia³ typu AN-
CA. Zajêcie skóry dotyczy ok. 2/3 pacjentów. Najczê-
œciej obserwuje siê wyczuwaln¹ plamicê, owrzodze-
nia w obrêbie b³on œluzowych jamy ustnej, grudki
z centraln¹ martwic¹, guzki podskórne oraz owrzo-
dzenia (czasami imituj¹ce piodermiê zgorzelinow¹).
Grudki z centraln¹ martwic¹ najczêœciej zlokalizowa-
ne s¹ w okolicy stawu ³okciowego i czasem przypo-
minaj¹ guzki w reumatoidalnym zapaleniu stawów
[13, 14], 

��zespó³ Churg-Straussa – obserwuje siê wystêpowa-
nie wyczuwalnej plamicy oraz guzków podskórnych,
rzadziej stwierdza siê livedo reticularis, zmiany po-
krzywkowe oraz grudki z tendencj¹ do nekrozy. Wy-
kwity na skórze mog¹ byæ bardzo podobne do tych
wystêpuj¹cych w przypadku ziarniniaka Wegenera,
a o rozpoznaniu decyduje stwierdzenie obecnoœci gra-
nulocytów kwasoch³onnych w badaniu histologicz-
nym zmian, eozynofilia w krwi obwodowej, a tak¿e
odrêbny obraz zmian narz¹dowych [3, 15–17]. Po-
dobnie jak w ziarniniaku Wegenera, w zespole Churg-
-Straussa czêsto stwierdza siê obecnoœæ przeciwcia³
typu ANCA, 

��zapalenie drobnych naczyñ – choroba charakteryzuje
siê wystêpowaniem wyczuwalnej plamicy. U ok. 90%
pacjentów stwierdza siê obecnoœæ przeciwcia³ typu AN-

CA. Chorobie bardzo czêsto towarzysz¹ objawy uszko-
dzenia nerek i zajêcia p³uc [6, 15], 

��guzkowe zapalenie têtnic – procesem chorobowym do-
tkniête s¹ naczynia œredniej wielkoœci. Objawy skórne
wystêpuj¹ u ok. 20–50% pacjentów. Obserwuje siê li-
vedo reticularis, bolesne guzki podskórne oraz owrzo-
dzenia (ryc. 4.). Zmiany zlokalizowane s¹ typowo na
podudziach, w pobli¿u kostek. W trakcie gojenia
owrzodzeñ tworz¹ siê zanikowe blizny o uk³adzie
gwiaŸdzistym [3, 6], 

��w choroba Kawasaki – zapalenie naczyñ œredniej wiel-
koœci, zwykle wystêpuj¹ce u dzieci. Do typowych ob-
jawów skórnych nale¿¹ symetryczny rumieñ oraz
obrzêk d³oni i stóp, zapalenie czerwieni wargowej oraz
b³ony œluzowej jamy ustnej i gard³a, czerwonawe za-
barwienie jêzyka (jêzyk truskawkowy) oraz bolesna
limfadenopatia [6]. 

Zmiany narządowe

Do najczêstszych objawów ogólnoustrojowych to-
warzysz¹cych PSV nale¿¹ bóle stawowe i zapalenie sta-
wów, bóle miêœni, ogólne os³abienie, gor¹czka oraz
zmiany nerkowe. Rzadziej obserwuje siê dolegliwoœci
zwi¹zane z zajêciem w¹troby, p³uc, uk³adu pokarmo-
wego, serca czy te¿ centralnego i/lub obwodowego uk³a-
du nerwowego [1–3]. 

Zmiany stawowe mog¹ dotyczyæ jednego lub wielu
stawów, nierzadko obserwuje siê wêdrowanie zapalnych
zmian stawowych. Do najczêœciej zajêtych stawów na-
le¿¹ stawy skokowe, kolanowe, ³okciowe oraz stawy nad-
garstka. Dolegliwoœci ze strony przewodu pokarmowe-
go czêsto wystêpuj¹ w plamicy Henocha-Schönleina
i mog¹ mieæ charakter bólów kolkowych, krwawej bie-
gunki lub smolistych stolców [11, 12]. Bardzo rzadko ob-
serwuje siê perforacjê jelita oraz stenozê dwunastniczo-
-czcz¹. Zaburzenia funkcji nerek prezentuj¹ siê jako ró¿-
ne postacie zapalenia k³êbuszków nerkowych, które mog¹
prowadziæ do przewlek³ej niewydolnoœci nerek z koniecz-
noœci¹ prowadzenia dializ lub wykonania przeszczepu
nerki w³¹cznie. U niektórych chorych w wyniku uszko-
dzenia naczyñ nerkowych mo¿e ponadto dojœæ do roz-
woju nerkowopochodnego nadciœnienia têtniczego [3].
Równoczesne zajêcie górnych i dolnych dróg oddecho-
wych jest charakterystyczne dla ziarniniakowatoœci We-
genera [13, 14]. Objawy ze strony uk³adu oddechowego,
w tym równie¿ krwawienia z p³uc, stosunkowo czêsto
wystêpuj¹ tak¿e w przypadku zapalenia drobnych na-
czyñ, co jest jednym z kryteriów odró¿niaj¹cych tê jed-
nostkê chorobow¹ od guzkowego zapalenia têtnic [3, 18].
Astma oskrzelowa jest jednym z trzech g³ównych obja-
wów zespo³u Churg-Straussa [16], jednak¿e nale¿y pa-
miêtaæ, ¿e zdarzaj¹ siê przypadki zespo³u Churg-Straus-

Joanna Maj, Adam Reich, Eugeniusz Baran



Postêpy Dermatologii i Alergologii XXI; 2004/5 251

Pierwotne systemowe zapalenie naczyñ

sa bez wspó³istniej¹cej astmy [19]. Czêsto stwierdza siê
tak¿e zapalenie miocardium. Guzkowemu zapaleniu têt-
nic mog¹ towarzyszyæ bóle stawowe i miêœniowe, bóle
j¹der, choroba niedokrwienna serca, owrzodzenia prze-

wodu pokarmowego (w tym równie¿ perforacja jelit) oraz
polineuropatia [6]. W rozpoznawaniu poszczególnych ty-
pów PSV przydatne mog¹ byæ tak¿e kryteria The Ameri-
can College of Rheumatology (tab. 2) [3]. 

Tab. 2. Kryteria rozpoznawcze pierwotnego systemowego zapalenia naczyñ wg The American College of
Rheumatology [3]

Pierwotne sytemowe Kryteria Uwagi
zapalenie naczyñ

leukocytoklastyczne – wiek >16 lat koniecznoœæ spe³nienia przynajmniej 3 kryteriów
zapalenie naczyñ skóry – wyczuwalna palpacyjnie plamica (czu³oœæ 71%, specyficznoœæ 83,9%)

– obecnoœæ zmian skórnych
– za¿ycie leków, które mog³y sprowokowaæ chorobê
– charakterystyczne zmiany w histologii

plamica Henocha- – wyczuwalna palpacyjnie plamica koniecznoœæ spe³nienia przynajmniej 2 kryteriów
-Schönleina – wiek zachorowania <20 lat (czu³oœæ 87%, specyficznoœæ 88%)

– kolkowe bóle brzucha
– w badaniu histologicznym obecnoœæ granulocytów 

w œcianie naczyñ

ziarniniak Wegenera – zapalenie w obrêbie jamy ustnej lub nosowej koniecznoœæ spe³nienia przynajmniej 2 kryteriów
– obecnoœæ guzków, nacieków lub jam w p³ucach, (czu³oœæ 88,2%, specyficznoœæ 92%)

widocznych na zdjêciu rentgenowskim klatki piersiowej
– krwinkomocz
– w badaniu histologicznym ziarniniaki po³o¿one w obrêbie 

œcian naczyñ lub oko³onaczyniowo

zespó³ Churg-Straussa – astma koniecznoœæ spe³nienia przynajmniej 4 kryteriów
– eozynofilia (>10%) (czu³oœæ 85%, specyficznoœæ 99,7%)
– neuropatia
– nacieki zwiewne w p³ucach 
– zapalenie zatok obocznych nosa
– w badaniu histologicznym obecnoœæ pozanaczyniowo 

po³o¿onych granulocytów kwasoch³onnych

guzkowe zapalenie – utrata wagi >4 kg koniecznoœæ spe³nienia przynajmniej 3 kryteriów
têtnic – livedo reticularis (czu³oœæ 82,2%, specyficznoœæ 86,6%)

– tkliwoœæ lub bolesnoœæ j¹der
– bóle miêœni, objawy miopatii
– neuropatia
– nadciœnienia (ciœnienie rozkurczowe >90 mmHg)
– objawy niewydolnoœci nerek
– wirusowe zapalenie w¹troby typu B
– nieprawid³owa arteriografia
– w badaniu histologicznym cechy zapalenia naczyñ 

œredniego kalibru

choroba Takayasu – wiek zachorowania <40 lat koniecznoœæ spe³nienia 3 kryteriów (czu³oœæ 90,5%, 
– chromanie przestankowe specyficznoœæ 97,8%)
– >10 mmHg ró¿nicy w pomiarach ciœnienia 

na obydwóch koñczynach górnych
– os³abiony puls na têtnicy ramiennej
– nieprawid³owy arteriogram
– szmery naczyniowe

wielkokomórkowe  – wiek zachorowania >50 lat koniecznoœæ spe³nienia przynajmniej 3 kryteriów 
zapalenie têtnic – pojawienie siê nowego typu bólu g³owy (czu³oœæ 93,5%, specyficznoœæ 91,2%)

– stwierdzenie badaniem fizykalnym nieprawid³owoœci 
w obrêbie têtnicy skroniowej (os³abiony puls, 
wzmo¿one napiêcie)

– podwy¿szone OB
– cechy zapalenia naczyñ w biopsji têtnicy skroniowej 
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W przypadku zapalenia naczyñ najczêœciej obserwu-
je siê podwy¿szone OB, leukocytozê, eozynofiliê, trom-
bocytopeniê i anemiê. Czasami stwierdza siê obecnoœæ
krioglobulin (krioglobulinowe zapalenie naczyñ), czyn-
nika reumatoidalnego, przeciwcia³ przeciwj¹drowych
oraz obni¿one stê¿enie sk³adników dope³niacza (np. po-
krzywkopodobne zapalenie naczyñ lub zapalenie naczyñ
zwi¹zane z chorobami tkanki ³¹cznej). Stwierdzenie te-
go typu zaburzeñ mo¿e œwiadczyæ o wspó³istniej¹cym
schorzeniu i powinno sk³oniæ lekarza do dok³adniejsze-
go poszukiwania pod³o¿a zmian zapalnych w naczyniach.
Ka¿dy pacjent powinien byæ tak¿e zbadany w kierunku
istnienia ewentualnych ognisk infekcji (przewlek³e za-
palenie zatok, ogniska zapalne w jamie ustnej), które mo-
g¹ byæ odpowiedzialne za indukowanie zapalenia naczyñ.
Niejednokrotnie zapalenie naczyñ mo¿e byæ spowodo-
wane zaka¿eniem wirusowym, np. infekcjê HBV, parwo-
wirusem B19 i HIV stwierdza siê w przypadku guzko-
wego zapalenia têtnic, natomiast infekcjê HCV u cho-
rych z krioglobulinowym zapaleniem naczyñ. 

Wa¿nym elementem diagnostyki jest oznaczenie obec-
noœci przeciwcia³ typu ANCA, charakterystycznych dla
ziarniniaka Wegenera, zespo³u Churg-Straussa oraz zapa-
lenia ma³ych naczyñ. Przeciwcia³a typu ANCA s¹ kr¹¿¹-
cymi przeciwcia³ami, które reaguj¹ ze specyficznymi i nie-
specyficznymi antygenami granulocytów. Wyró¿nia siê 3
typy przeciwcia³ typu ANCA: cytoplazmatyczne (cAN-
CA), oko³oj¹drowe (perinuclear – pANCA) oraz atypo-
we – aANCA. Przeciwcia³a typu cANCA skierowane s¹
przeciwko proteinazie 3 i uznawane s¹ za charakterystycz-
ne dla ziarniniaka Wegenera (stwierdza siê je u ok. 75–80%
pacjentów) oraz dla zapalenia drobnych naczyñ (obecne
s¹ u ok. 25–35% pacjentów). Przeciwcia³a typu cANCA
stwierdzane s¹ czasami tak¿e w zespole Churg-Straussa
(u ok. 10–15% chorych). Przeciwcia³a typu pANCA s¹
mniej charakterystyczne, gdy¿ mog¹ byæ skierowane prze-
ciwko mieloperoksydazie, laktoferynie, katepsynie G, ela-
stazie oraz innym bia³kom. Dlatego w przypadku stwier-
dzenia przeciwcia³ typu pANCA nale¿y okreœliæ specy-
ficznoœæ tych przeciwcia³, poniewa¿ tylko przeciwcia³a
przeciwko mieloperoksydazie odgrywaj¹ rolê w patoge-
nezie PSV. Przeciwcia³a typu pANCA stwierdza siê
w przypadku zespo³u Churg-Straussa (u ok. 55–60% cho-
rych), zapaleniu drobnych naczyñ (u ok. 50–60% chorych)
oraz sporadycznie w przypadku ziarniniaka Wegenera (u
10–15% pacjentów). Atypowe ANCA charakteryzuj¹ siê
rozlanym, k³aczkowatym typem œwiecenia, przypomina-
j¹cym zamieæ œnie¿n¹. Niejednokrotnie obraz jest bardzo
podobny do typu œwiecenia przeciwcia³ pANCA, dlatego
czasami aANCA klasyfikuje siê jako wariant przeciwcia³
pANCA. Atypowe ANCA nie odgrywaj¹, jak dotychczas,
¿adnej roli w diagnostyce klinicznej [3, 5, 6]. 

Istotna jest tak¿e ocena histologiczna wycinka zmie-
nionej chorobowo skóry. Czasami zapalenie naczyñ mo-
¿e towarzyszyæ nowotworom, dlatego pacjenci powinni
byæ tak¿e poddani podstawowej ocenie w kierunku istnie-
nia ewentualnego procesu nowotworowego (USG jamy
brzusznej, zdjêcie przegl¹dowe klatki piersiowej) [3, 6]. 

Ze wzglêdu na to, ¿e czêsto PSV nie ogranicza siê
tylko do zapalenia naczyñ skóry, w badaniach dodatko-
wych stwierdza siê szereg zaburzeñ, w zale¿noœci od za-
jêtych narz¹dów. Najczêœciej diagnozuje siê cechy uszko-
dzenia nerek (bia³komocz, krwinkomocz, podwy¿szone
stê¿enie kreatyniny), serca i du¿ych naczyñ (nieprawi-
d³owy zapis EKG, podwy¿szone rozkurczowe ciœnienie
krwi), p³uc (astma, nacieki widoczne na zdjêciu klatki
piersiowej), nerwów obwodowych i miêœni (nieprawi-
d³owy zapis EMG, podwy¿szone stê¿enie aminotransfe-
raz) i inne. 

Leczenie 

Przed rozpoczêciem leczenia PSV nale¿y wykluczyæ,
czy zmiany chorobowe nie s¹ spowodowane czynnika-
mi egzogennymi (np. lekami), czy te¿ zmiany naczynio-
we nie s¹ wtórnym objawem choroby uk³adowej. Nale-
¿y tak¿e pamiêtaæ, ¿e wiele przypadków zapalenia na-
czyñ ma tendencjê do samoograniczania i ustêpuje
samoistnie w przeci¹gu 2–3 tyg. W takich przypadkach
postêpowanie lecznicze powinno ograniczaæ siê do le-
czenia objawowego (leki przeciwhistaminowe w przy-
padku œwi¹du, niesteroidowe leki przeciwzapalne w przy-
padku towarzysz¹cych bólów miêœni i stawów). 

Dapson jest skuteczny wœród chorych z leukoklastycz-
nym zapaleniem drobnych naczyñ, plamic¹ Henoch-
Schönleina oraz mieszan¹ krioglobulinemi¹. Lek ten sto-
suje siê doustnie w dawce 25–200 mg/dzieñ. G³ównym
problemem w przypadku leczenia PSV jest stosunkowo
d³ugi okres stosowania leku, zanim zaobserwuje siê wy-
raŸn¹ poprawê stanu klinicznego. Ponadto dapson wyka-
zuje kilka istotnych dzia³añ niepo¿¹danych, m. in. mo¿e
powodowaæ hemolizê, agranulocytozê czy neuropatiê [20]. 

Kolchicyna jest lekiem, który jako pierwszy powi-
nien byæ stosowany u osób z idiopatycznym, leukokla-
stycznym zapaleniem naczyñ. Jest ona skuteczna nie tyl-
ko w przypadku zmian skórnych, ale ³agodzi równie¿
objawy towarzysz¹cego zapalenia stawów. Mechanizm
dzia³ania leku w PSV pozostaje nieznany. Leczenie roz-
poczyna siê od dawki 0,6 mg doustnie, pocz¹tkowo raz
dziennie, stopniowo zwiêkszaj¹c do 3 razy dziennie. Po-
prawê stanu chorego obserwuje siê najczêœciej w prze-
ci¹gu 2 tyg. W przypadku poprawy dawkê leku mo¿na
stopniowo zmniejszaæ. Leczenie mo¿na zakoñczyæ ok.
2 tyg. po ust¹pieniu wszystkich zmian chorobowych. Do
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najczêstszych objawów niepo¿¹danych nale¿¹ dolegli-
woœci ¿o³¹dkowo-jelitowe. Przy podawaniu pozajelito-
wym kolchicyny obserwowano równie¿ anemiê apla-
styczn¹, jednak¿e w przypadku stosowania leku doust-
nie ciê¿kie powik³ania zdarzaj¹ siê rzadko. U chorych,
u których po odstawieniu leku dosz³o do nawrotu cho-
roby, ponowne zastosowanie kolchicyny jest najczêœciej
wystarczaj¹ce [1]. 

Leki przeciwmalaryczne mog¹ byæ pomocne w przy-
padku livedo vasculitis oraz u niektórych chorych z za-
paleniem naczyñ towarzysz¹cym toczniowi. Natomiast
u pacjentów z PSV wydaj¹ siê byæ nieskuteczne. 

Kortykosteroidy stosowane s¹ g³ównie w przypadku,
gdy proces chorobowy dotyczy du¿ych naczyñ. Najczê-
œciej stosuje siê doustnie prednizon w dawce 1 mg/kg
m.c./dzieñ. Rola kortykosteroidów doustnych w leczeniu
idiopatycznego zapalenia drobnych naczyñ budzi pewne
kontrowersje. Jeœli proces chorobowy dotyczy tylko skó-
ry i nie jest bardzo mocno nasilony, wskazania do zasto-
sowania kortykosteroidów wydaj¹ siê byæ ograniczone.
Natomiast w przypadku chorych, u których obserwuje siê
szybk¹ progresjê zmian, szczególnie w przypadku ryzy-
ka powstania owrzodzeñ, krótkotrwa³a terapia kortyko-
steroidami mo¿e przynieœæ znaczne korzyœci. Ponadto
wiele osób po zastosowaniu doustnej kortykosteroidote-
rapii odczuwa znaczne z³agodzenie dolegliwoœci stawo-
wych. Leczenie zazwyczaj rozpoczyna siê od 40–60 mg
prednizonu, a nastêpnie dawka jest stopniowo zmniejsza-
na. Podawanie leku powinno siê zakoñczyæ w ci¹gu 2–3
tyg. [2]. Jeœli zastosowanie kortykosteroidów oka¿e siê
nieskuteczne lub te¿ dojdzie do zaostrzenia choroby przy
próbie redukcji dawki, konieczne jest rozwa¿enie innych
metod leczenia. 

Alternatyw¹ w stosunku do terapii kortykosteroida-
mi mo¿e byæ zastosowanie azatiopryny. Azatiopryna mo-
¿e byæ tak¿e zastosowana w przypadku chorych, u któ-
rych podanie kolchicyny i/lub dapsonu okaza³o siê nie-
skuteczne, lub te¿ ze wzglêdu na obserwowane dzia³ania
niepo¿¹dane leczenie takie nale¿a³o przerwaæ. Stosowa-
nie azatiopryny wspólnie z kortykosteroidami pozwala
na redukcjê dawki tych ostatnich. Azatioprynê najczê-
œciej stosuje siê w dawce 50–150 mg/dzieñ pod kontrol¹
morfologii i funkcji w¹troby. 

Wœród pacjentów z zapaleniem du¿ych naczyñ, u któ-
rych zastosowanie du¿ych dawek kortykosteroidów nie
przynios³o zadowalaj¹cych rezultatów, leczenie mo¿e byæ
wsparte cyklofosfamidem. Najczêœciej zaleca siê terapiê
doustn¹ 1–2 mg/kg m.c./dzieñ, a w przypadku postaci pio-
runuj¹cych mo¿na zastosowaæ 3-dniowy puls w dawce
4 mg/kg m.c./dzieñ, a nastêpnie kontynuacjê leczenia do-
ustnie, jak przedstawiono powy¿ej. Terapiê nale¿y konty-

nuowaæ przynajmniej przez rok po uzyskaniu remisji. Lek
powoduje szereg dzia³añ ubocznych, w tym krwotoczne
zapalenie pêcherza moczowego, supresjê szpiku kostne-
go (konieczna cotygodniowa kontrola morfologii krwi),
zaburzenie czynnoœci rozrodczych (w tym bezp³odnoœæ),
a nawet sporadycznie raka pêcherza moczowego [2, 3]. 

Ostatnio coraz powszechniej w dermatologii stosowa-
ne s¹ nowe leki, bêd¹ce wynikiem wdro¿enia w przemy-
œle farmaceutycznym metod biomolekularnych. Etaner-
cept – sztuczny receptor dla TNF-alpha oraz infliximab –
przeciwcia³o skierowane przeciwko TNF-alpha, wydaj¹
siê byæ potencjalnymi skutecznymi lekami przysz³oœci
w terapii PSV. Badania na ma³ych grupach chorych po-
kaza³y, ¿e leki te s¹ skuteczne w leczeniu ziarniniakowa-
toœci Wegenera, zapaleniu naczyñ towarzysz¹cemu reu-
matoidalnemu zapaleniu stawów i krioglobulinemii oraz
w przypadku zespo³u Churg-Straussa [21, 22]. W bada-
niu Stone i wsp. [23] etanercept w dawce 25 mg podanej
podskórnie zastosowano u 20 pacjentów, którzy b¹dŸ s³a-
bo odpowiedzieli na stosowane dotychczas leczenie, b¹dŸ
te¿ w trakcie terapii dosz³o u nich do zaostrzenia choro-
by. Lek by³ podawany 2-krotnie w ci¹gu tygodnia, przez
6 mies. Badanie mia³o charakter otwartej próby i wyka-
za³o, ¿e tego typu terapia jest bezpieczna oraz cechuje siê
du¿¹ skutecznoœci¹, przy jednoczesnej mo¿liwoœci reduk-
cji dawki prednizolonu [23]. Tak¿e w przypadku stoso-
wania imfliximabu u znacznego odsetka pacjentów uda-
je siê uzyskaæ trwa³e remisje, jednak¿e zastosowanie te-
go leku w dawce 5 mg/kg wi¹za³o siê ze znacznym
ryzykiem wyst¹pienia ciê¿kich powik³añ infekcyjnych
[21, 24]. Celem obni¿enia ryzyka infekcji rozpoczêto pró-
by stosowania leku w dawce 3 mg/kg, jednak¿e dostêpne
dane nie pozwalaj¹ jeszcze na stwierdzenie, czy taka iloœæ
leku jest wystarczaj¹ca w leczeniu ziarniniaka Wegenera
[21]. W zespole Churg-Straussa dodanie infliximabu lub
etanerceptu do cyklofosfamidu pozwoli³o na uzyskanie
remisji u pacjentów, którzy nie reagowali na leczenie sa-
mym cyklofosfamidem [25]. Podobnie w krioglobulino-
wym zapaleniu naczyñ donoszono o ustêpowaniu zmian
martwiczych w obrêbie skóry oraz objawów uszkodzenia
obwodowego uk³adu nerwowego w trakcie leczenia infli-
ximabem w dawce 5 mg/kg [26]. 

Rituximab – monoklonalne przeciwcia³o reaguj¹ce
z antygenem CD20 na limfocytach B – okaza³ siê sku-
teczny w zapaleniu naczyñ towarzysz¹cemu krioglobu-
linemii [27] oraz w ziarniniakowatoœci Wegenera [28].
Lek podawany w dawce 375 mg/m2 przez 4 tyg. do¿yl-
nie spowodowa³ ust¹pienie bólów stawowych, gor¹czki,
objawów skórnych oraz objawów obwodowej neuropa-
tii. Jednak¿e dotychczasowe obserwacje dotycz¹ g³ów-
nie pojedynczych pacjentów i konieczne s¹ dalsze bada-
nia, obejmuj¹ce wiêksz¹ grupê chorych, aby ustaliæ przy-
datnoœci tego leku w leczeniu PSV. 
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