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Summary:

Giant cell arteritis is a rare systemic vasculitis affecting large- and medium-sized arteries. Focal arteries lesions, include mano-

nuclear cells infiltration of the vessel wall with giant cell formation. It is a disease of elderly persons and can result in a wide
variety of systemic, neurological and ophthalmic complications, due to ischemia. The incidence of visual loss and ocular invol-
vement varies between 14-88%, but one of the most common and severe complications is anterior ischemic optic neuropathy.
The other ocular ischemic lesions include: central retinal artery occlusion, choroidal ischemia, diplopia, ocular motor paresis,
anterior uveitis, cataract, ocular hypotony, corneal oedema and ulcerations, episcleritis and anterior scleritis, orbital cellulitis
and pseudotumor. Because giant cell arteritis is potentially blinding disease, early diagnosis and immediate treatment with high
dose corticosteroids may prevent further damage to the affected eye and prevent visual loss in the opposite eye.

The purpose of this review is to revise established knowledge and to highlight the recent developments in diagnosis and mana-

gement of giant cell arteritis.
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Olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic (GCA — giant cell arte-
ritis) jest systemowa chorobg zapalna, zajmujacg tetnice duzego
i $redniego kalibru. Miejscowe uszkodzenie naczyn prowadzi do
groznych powiktan niedokrwiennych, manifestujacych sie réz-
nymi objawami, w tym zmianami w narzadzie wzroku. Najgroz-
niejszym powikfaniem ocznym w przebiegu GCA jest neuropatia
niedokrwienna nerwu wzrokowego, ktéra stwarza duze ryzyko
catkowitej utraty widzenia w jednym lub obojgu oczach. Z uwa-
gi na to olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic jest uznawane za
stan nagly w okulistyce, wymagajgcy natychmiastowe;j inter-
wencji. Tylko wczesne rozpoznanie i natychmiastowe wtaczenie
leczenia daje szanse zachowania uzytecznej ostro$ci wzroku,
a postawienie wtasciwej diagnozy nie zawsze jest fatwe.

W ostatnich latach obserwowali§my znaczacy postep
w dziedzinie szeroko pojetych mozliwosci diagnostycznych i te-
rapeutycznych, co réwniez spowodowato zmiany w pogladach
na temat patogenezy, diagnostyki i leczenia olbrzymiokomérko-
wego zapalenia tetnic oraz powiktan ocznych, wystepujgcych
w jego przebiegu. Zebrane na ten temat informacje zawiera ni-
niejsza praca.

Rys historyczny

Pierwszy udokumentowany przypadek olbrzymiokomérkowe-
go zapalenia tetnic znaleziono w starozytnych freskach, zdobia-
cych grobowiec egipskiego artysty harfiarza — Pa-Aton-Em-Heba.
Malowidta te, pochodzace z 1350 roku p.n.e. przedstawiaty gru-
pe muzykéw, otaczajgcych $lepego artyste, grajacego na harfie
(1). Uptyneto jednak wiele setek lat, zanim arabski lekarz — Ali Ibn
Isa, ktéry zyt i pracowat w Bagdadzie w X wieku n.e., jako pierw-

olbrzymiokomaérkowe zapalenie tetnic, przednia niedokrwienna neuropatia nerwu wzrokowego, biopsja tetnicy skroniowe;.
giant cell arteritis, anterior ischemic optic neuropathy, temporal artery biopsy.

szy opisat zapalenie tetnic skroniowych, ktérym towarzyszyt bol
gtowy i zaburzenia widzenia, dokumentujgc w ten sposdb obraz
kliniczny choroby (2). W 1932 roku Bayard Taylor Horton zbadat
i opisat zmiany histopatologiczne w naczyniach, lezagce u podtoza
opisywanych zaburzen, dzigki czemu schorzenie to, mimo rézno-
rodnych objawoéw klinicznych, uznano za odrebng i samodzielng
jednostke chorobowa. Zrozumienie istoty choroby umozliwito
ujednolicenie nazewnictwa i przyjecie za obowiazujgca nazwy ,,0l-
brzymiokomérkowe zapalenie tetnic”. Nie zmienia to jednak faktu,
ze w literaturze nadal funkcjonujg takie okreslenia schorzenia, jak:
choroba Hortona, zapalenie tetnic skroniowych, zapalenie tetnic
czaszkowych oraz ziarninujgce zapalenie tetnic. \Wspdiczesnie
przyjmuije sie, ze GCA to wielonarzadowa choroba naczyn o pod-
tozu zapalnym, $cisle zwigzana z wystepowaniem reumatycznych
bdléw wielomig$niowych oraz typowych zmian histologicznych
w obrebie tetnic skroniowych, potwierdzonych badaniem bio-
psyjnym (3,4).

Epidemiologia

Liczne badania epidemiologiczne dowodza, ze choroba Hor-
tona przewaza wsrdd ludnosci rasy biatej, a jej wystgpowanie
u Azjatéw, Afroamerykandéw i ludnosci afrykanskiej jest bardzo
rzadkie (5). Poréwnujac czesto$¢ zachorowania na GCA w krajach
Europy Pétnocnej i Potudniowej stwierdzono, ze w rejonie Morza
Srédziemnego jest ona dwu- lub trzykrotnie nizsza niz w krajach
skandynawskich. Kobiety chorujg 2,5-3 razy czesciej niz mezczyz-
ni, a ryzyko zachorowania ro$nie wraz z wiekiem. \WWystepowanie
GCA ponizej 50. roku zycia jest bardzo rzadkie. Jak donoszg liczni
autorzy (2,4,5), w 100-tysiecznej populacji badanych powyzej 50.
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roku zycia liczba chorych na olbrzymiokomdrkowe zapalenie tet-
nic wynosi od 10 do 32 osdb ($rednio 17-25).

Zmiany patologiczne w przehiegu GCA

U podtoza zmian patologicznych GCA lezy proces zapalny w ob-
rebie naczyn o duzym i §rednim kalibrze. Prowadzi on do zwezenia
lub zamkniecia ich $wiatta i rozwoju zmian niedokrwiennych w ob-
rebie zaopatrywanych tkanek i narzagdéw. Zmiany lokalizuja sie naj-
cze$ciej w naczyniach odchodzacych od tetnicy szyjnej i dotycza
gtéwnie tetnicy skroniowej, tetnicy ocznej, tetnic rzeskowych tyl-
nych, tetnicy kregowej i potylicznej (ryc. 1). Procesem zapalnym
moga tez by¢ objete aorta i tetnice wiencowe (2,4,6).

Naczynie, w ktérym toczy sie proces chorobowy, jest nie-
regularnie pogrubiate. Naciek zapalny obejmuje przede wszyst-
kim blaszke $rodkowa, choé¢ moze tez przechodzi¢ na catg
$ciane tetnicy. W obrebie ziarniniakdw zapalnych stwierdza sie
obecnos$¢ licznych komoérek, w tym: wielojgdrzastych komérek
olbrzymich, makrofagéw, fibroblastéw, limfocytéw T-pomocni-
czych i supresorowych, komérek plazmatycznych oraz eozyno-
fili. Pod wptywem rozlegtego nacieku komérkowego dochodzi
do zwezenia $wiatla naczynia i upos$ledzonej podazy krwi (2).
Proces ten potegujg dodatkowe zmiany w tetnicach w postaci
obrzeku, wtidknienia, proliferacji blony wewnetrznej i tworzenia
sie przysciennych zakrzepéw (ryc. 2).

Przyczyny rozwoju zmian zapalnych w naczyniach nadal sa
niejasne. Poniewaz choroba dotyczy gtéwnie ludzi starszych, wia-
ze sie jg z procesami starzenia. Duzg role w powstawaniu GCA
przypisuje sie tez procesom immunologicznym. Jedna z teorii gto-
si, ze proces naciekowy jest wynikiem odpowiedzi autoimmuno-
logicznej, skierowanej przeciwko wtasnym antygenom, obecnym
we widknach blaszki $srodkowej $ciany naczyn. Przeciwciata swo-
iste dla tych antygendw wykryto az u 60% pacjentéw z GCA (7).

Rozpad wtdkien elastycznych i agregacja naciekéw zapal-
nych w obrebie blaszki sprezystej moga sugerowac reakcje
przeciwko tkance tacznej sprezystej. W mikroskopie elektrono-

wym czesto obserwuje sie wybidrczg fagocytoze elastyny (4).
Przeciwko tej teorii przemawia brak we krwi pacjentéw z GCA
przeciwciat, skierowanych przeciwko antygenom elastyny.

Niektérzy badacze sugerujg tto infekcyjne, dowodzac, ze
proces zapalny toczacy sie w organizmie moze by¢ czynnikiem
pobudzajacym rozwdj zmian naciekowych w wybranych naczy-
niach (8).

Przewaga wystepowania GCA wsrdd rasy biatej, czestsze
zachorowania rodzinne i bliznigt jednojajowych dowodzg, ze
u podtoza choroby lezg takze uwarunkowania genetyczne. U pa-
cjentéw z chorobg Hortona stwierdzono wzrost wystgpowania
antygenéw zgodnosci tkankowej: HLA-DR,, HLA-DR,, HLA-DR
i HLA-DRB, (4).

Obraz kliniczny

Olbrzymiokomérkowe zapalenie tgtnic moze prezentowaé
bardzo réznorodny obraz kliniczny. Najczestszym objawem jest
silny bél gtowy, ktéry zazwyczaj pojawia sie nagle i jest zloka-
lizowany w okolicy skroniowej. Czasem obejmuje on okolice
potyliczng, czotowa lub nie ma wyraznego umiejscowienia. Bél
gtowy wystepuje u okoto 60% pacjentéw z GCA (2). Badajac
palpacyjnie tetnice skroniowa, mozna stwierdzi¢ jej pogrubie-
nie, zaczerwienienie skory tej okolicy oraz brak lub ostabienie
tetna. U wigkszo$ci pacjentéw z GCA wystepujg dolegliwosci
reumatyczne w postaci ostrych béléw wielomig$niowych (4).
Reumatyczne béle mig$niowe nasilajg sie w godzinach ran-
nych i po wysitku fizycznym i towarzyszy im uczucie sztywno-
$ci. Bardzo charakterystycznym, choé nie zawsze wystepuja-
cym, objawem jest chromanie zuchwy i jezyka, ktére objawia
sig bélem przy mdwieniu i zuciu. Dolegliwo$ci te pojawiajg
sie na skutek niedokrwienia mie$ni zwaczy i uwazane s za
objaw patognomoniczny. Inne, mniej swoiste objawy ogélne,
podawane przez pacjentéw, to: goraczka, dreszcze, nocne
poty, ubytek masy ciata, brak faknienia, depresja i ogélne osta-
bienie. W rzadkich przypadkach zmiany zapalne w tetnicach
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Ryc. 1. Naczynia najcze$ciej zajete procesem zapalnym: 1 — tetnica
skroniowa, 2 — tetnica oczna, 3 — tetnica twarzowa, 4 — tetni-
ca jezykowa, 5 — tetnica potyliczna, 6 — tetnica szyjna.

The most frequently affected vessels with inflammatory pro-
cess: 1 — temporal artery, 2 — ophthalmic artery, 3 — facial ar-
tery, 4 — lingual artery, 5 — occipital artery, 6 — carotid artery.

Fig. 1.

Ryc. 2. Zmiany patologiczne w naczyniach: naciek komérkowy, proli-
feracja btony wewnetrznej, pogrubienie $ciany naczynia i za-
mknigcie jego $wiatla.

Pathological changes in the vessels: cellular infiltration, the in-
timal proliferation, the vessel wall thickening and occlusion of
the vessels lumen.

Fig. 2.
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moga prowadzi¢ do rozwoju tetniakdw rozwarstwiajacych aor-
ty (okoto 7% chorych), do zawatu serca na skutek zamknigcia
tetnic wiencowych, do udaru mézgu i niewydolno$ci nerek.
U 8-38% pacjentéw przebieg choroby moze by¢ niemy lub aty-
powy (4,9).

Ze wzgledu na réznorodny obraz kliniczny choroby Amery-
kanskie Towarzystwo Reumatologiczne opracowato podstawo-
we kryteria diagnostyczne olbrzymiokomdrkowego zapalenia
tetnic (10). Sa to:

o wiek powyzej 50 lat w momencie pojawienia sie pierwszych
objawdéw choroby,

o bol glowy o innym charakterze lub umiejscowieniu niz béle
odczuwane dotychczas,

o tkliwos¢ palpacyjna i ostabienie tgtna w obrebie tetnicy
skroniowej;

wysokie 0B =50 mm/godzing,

charakterystyczny obraz biopsyjny tetnicy skroniowej: infil-

tracja $ciany naczynia komérkami jednojgdrzastymi, granu-

locytami i wielojadrzastymi komérkami olbrzymimi.

Objawy oczne w przehiegu GCA

Czesto$¢ wystepowania zmian ocznych w przebiegu GCA
jest rézna i dotyczy od 14% do 88% wszystkich przypadkéw
(3,4,11,12). Zmiany te sg wynikiem niedokrwienia w obszarze
zaopatrywanym przez tetnice oczng i jej galezie. Najczesciej
opisywane zaburzenia w narzadzie wzroku to przednia i tylna
niedokrwienna neuropatia nerwu wzrokowego. Inne, rzad-
sze przyczyny spadku widzenia u chorych z olbrzymiokomor-
kowym zapaleniem tetnic obejmujg: zmiany niedokrwienne
w przednim odcinku oka, takie jak: obrzek rogéwki, zapalenie
teczowki, hipotonia i zaéma; zmiany niedokrwienne w tylnym
biegunie gatki ocznej w postaci zamknigcia pnia lub gatezi
tetnicy $rodkowej siatkdwki oraz niedokrwienia naczyniéwki;
objawy niedokrwienia tkanek oczodotu w formie zapalenia lub
guza rzekomego; zaburzenia czynno$ci mie$ni zewnatrzgatko-
wych; nieprawidiowe reakcje Zrenic na $wiatto oraz objawy
niedokrwienia mdzgu.

Neuropatia niedokrwienna nerwu wzrokowego

Najczesciej manifestujacg sie zmiang oczng w przebiegu
GCA jest przednia niedokrwienna neuropatia nerwu wzrokowe-
go (AION — anterior ischemic optic neuropathy), prowadzaca za-
zwyczaj do nagtej utraty widzenia w jednym lub obojgu oczach.
Cho¢, jak podaje literatura, ryzyko rozwoju AION w przebiegu
choroby Hortona wynosi od 18% do 88% (4,11), to zazwyczaj
dotyczy ono 70-80% badanych. Zmiany niedokrwienne w przed-
niej czesci nerwu wzrokowego sa wynikiem zajecia procesem
zapalnym tetnic rzeskowych tylnych krétkich. Prowadzi to do
niedokrwienia i bladego obrzeku tarczy nerwu wzrokowego.
Wielko$¢ uniesienia jest rézna i moze sigga¢ nawet dwdch
dioptrii. Przy brzegu tarczy czesto obserwuje sie obecno$é pto-
mykowatych krwotoczkdw oraz ,kiebkdw waty”.

Uniesienie i obrzek tarczy nerwu wzrokowego cofajg sie
w ciggu okoto 6-8 tygodni, przechodzac w cze$ciowy lub catko-
wity zanik, ktéremu towarzyszy rozwoj zagtebienia. Obraz mor-
fologiczny tarczy przypomina wéwczas zmiany jaskrowe nerwu
wzrokowego. Powstanie zagtebienia moze by¢ spowodowane
zmniejszeniem sig objetosci i zanikiem tkanki nerwowej obsza-
ru przedblaszkowego, co stanowi nastepstwo ostrego niedo-

krwienia. Drugim dziatajagcym tu mechanizmem jest pocigganie
blaszki sitowej do tytu przez zwtdknienia i glioze, zastepujace
w tym obszarze ubytki tkanki nerwowej. Proces ten poteguje
zanik tkanki tagcznej i Scienczenie blaszki sitowej. Zagtebienie
tarczy nerwu wzrokowego rozwija sie u okoto 92% pacjen-
téw z przednig niedokrwienng neuropatia nerwu wzrokowego
w przebiegu GCA (13).

Obnizenie ostrosci wzroku w AION bywa rdézne i w skraj-
nych przypadkach moze spada¢ do poziomu braku percepcji
$wiatta (14). Badanie perymetryczne charakteryzuje sie zazwy-
czaj obecno$cig altitudinalnych, potowiczych ubytkéw w polu
widzenia, mroczka centralnego lub zmian w kwadrancie dol-
no-nosowym. Zapisy wzrokowych potencjatéw wywotanych
wykazujg niespecyficzne zmiany, $wiadczace o zaburzeniu
czynno$ci wiékien nerwu wzrokowego. Mimo poprawy funk-
cji wzrokowych u wielu pacjentéw krzywa zapisu potencjatéw
pozostaje nieprawidiowa, co $wiadczy o trwatym uszkodzeniu
wiékien nerwu Il

Tylna niedokrwienna neuropatia nerwu wzrokowego
(PION — posterior ischemic optic neuropathy) jest rzadszym
powiktaniem choroby Hortona. Niedokrwienie nerwu wzroko-
wego w odcinku za blaszka sitowg jest wynikiem zamknigcia
niewielkich gatezi, odchodzacych od tetnic rzeskowych tyl-
nych i tetnicy ocznej (11). PION charakteryzuje sie spadkiem
ostro$ci wzroku, wzglednym do$rodkowym defektem reakcji
zrenic na $wiatfo i ubytkami w polu widzenia, ktérym to za-
burzeniom nie towarzysza patologie w obrebie tarczy nerwu
wzrokowego. Ze wzgledu na brak charakterystycznych zmian
w obrazie tarczy rozpoznanie PION moze by¢ trudne. W diag-
nostyce pomocne jest badanie dopplerowskie, w ktérym
mozna stwierdzi¢ obnizone parametry przeptywu krwi w tet-
nicach rzgskowych (15). Koncowym stadium tylnej niedo-
krwiennej neuropatii nerwu wzrokowego w przebiegu GCA,
podobnie jak w przypadku neuropatii przedniej, jest zanik
tarczy nerwu wzrokowego, ktéry rozwija sie zazwyczaj po 2
miesigcach (4,15).

Objawy niedokrwienia siatkowki

Niedokrwienie siatkéwki w przebiegu olbrzymiokomdrko-
wego zapalenia tetnic jest zwigzane z rozwojem procesu za-
palnego w obrebie tetnicy Srodkowej siatkdwki lub jej gatezi.
Zmiany te dotyczg okoto 2-18% pacjentéw i u wigkszo$ci cho-
rych sg jednostronne (11,14). W badaniu stwierdza sie znacz-
ny spadek ostros$ci wzroku, a na dnie oka — objawy typowe
dla niedrozno$ci tetnicy Srodkowej siatkéwki. Wielu autoréw
uwaza, ze zmianom w naczyniach siatkéwki czesto towarzy-
szg zamkniecie lub zwezenie tetnic rzeskowych, a co za tym
idzie - niedokrwienie przedniego odcinka nerwu wzrokowego
(4,11,12). Potwierdzaja to badania angiograficzne i dopplerow-
skie (ryc. 3,4).

U 60% populacji tetnica $rodkowa siatkéwki odchodzi od
tetnicy ocznej wspdlnie z tetnicami rzeskowymi, stad oba na-
czynia moga by¢ jednocze$nie zajete procesem zapalnym. Choé
wspélistnienie zmian niedokrwiennych siatkdwki i nerwu wzro-
kowego jest stosunkowo czeste, na dnie oka rzadko stwierdza
sie typowe cechy obrzeku tarczy nerwu wzrokowego. Jest to
spowodowane zaburzong produkcja aksoplazmy przez niedotle-
nione komorki zwojowe siatkdwki. Ze wzgledu na brak aksopla-
zmy nie dochodzi do zahamowania jej transportu, a ten wiasnie
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OP T. RZESKOWA TYLNA KROTKAI

Ryc. 3. Spektrum przeptywu krwi w tetnicy rzeskowej tylnej krétkiej
w badaniu USG Color Doppler. Widoczne zmniejszenie predko-
$ci przeptywu w fazie skurczu (Vmax = 5,8 cm/s) i brak prze-
ptywu w fazie rozkurczu.

Spectrum of blood flow in the posterior ciliary artery shown on
USG Color Doppler. Decrease of systolic (Vmax = 5.8 cm/s)
and no diastolic velocity is visualized.

Fig. 3.
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Ryc. 4. Spektrum przeptywu krwi w tetnicy $rodkowej siatkéwki oka
w badaniu USG Color Doppler. Widoczne zmniejszenie predko-
$ci przeptywu w fazie skurczu i rozkurczu.

Fig. 4. Spectrum of blood flow in the central retinal artery shown on

USG Color Doppler. Decrease of systolic and diastolic veloci-
ty is visualized.

mechanizm jest odpowiedzialny za rozwéj obrzeku tarczy nerwu
wzrokowego.

Objawy niedokrwienia naczyniowki

Zajecie tetnic rzeskowych, oprécz typowych objawoéw
przedniej niedokrwiennej neuropatii nerwu wzrokowego, moze
tez powodowaé rozwéj niedokrwienia w obrebie naczyniéw-
ki. Objawy w postaci zmian zwyrodnieniowych pojawiajg sie
po uptywie 2-3 tygodni od zamknigcia naczyn. Sg one zlokali-
zowane na $rednim obwodzie dna oka i majg ksztaft tréjkatny.
Podstawa skierowana jest do réwnika gatki, a wierzchotek
w kierunku bieguna tylnego (4,14). Zmiany te sg czesto bezob-
jawowe i widoczne jedynie w badaniu angiograficznym (ryc. 5).
Gdy proces zapalny obejmie naczynia okolicy plamki, co zdarza
sie bardzo rzadko, moze dochodzi¢ do spadku ostro$ci wzroku.
Cechy niedokrwienia naczyniéwki wystepuja u okoto 5-6% pa-
cjentéw z GCA (11).

Ryc. 5.
Fig. 5.

Obraz angiograficzny niedokrwienia naczyniéwki.
Choroidal ischemia on fluorescein angiography.

Objawy niedokrwienia w przednim odcinku oka i oczodole

Zmiany niedokrwienne w przednim odcinku oka sg rzadko
obserwowane u pacjentéw z olbrzymiokomdrkowym zapaleniem
tetnic. Do najczestszych zaburzen tego typu zaliczamy: zapale-
nie teczéwki i ciata rzeskowego, hipotonig, zaéme, obwodowe
owrzodzenia rogdwki, ostabienie czucia i spadek temperatury
rogowki oraz zapalenie twarddwki i nadtwardéwki (14).

Zajecie oczodotu przebiega zazwyczaj w postaci guza rze-
komego lub zapalenia i jest wynikiem zajecia tetnicy szyjnej
zewnetrznej (4). Towarzyszy temu chromanie zuchwy i obrzek
twarzy na skutek zamknigcia tetnicy twarzowej. UogdInione nie-
dokrwienie tkanek oczodotu, zwigzane z zapaleniem tetnicy ocz-
nej, szyjnej wewnetrznej lub wspdlnej, charakteryzuje sie znacz-
nym ograniczeniem ruchomosci gatki ocznej, wytrzeszczem,
duza chemoza spojéwki i spadkiem ostro$ci wzroku.

Zahurzenia czynno$ci migsni zewnatrzgatkowych

PrzejSciowe lub utrwalone dwojenie jest objawem zajecia
naczyn rzeskowych tylnych diugich, zaopatrujacych miesnie ze-
wnatrzgatkowe. Moze tez by¢ wynikiem niedokrwienia nerwdéw
czaszkowych: lll, IV i VI lub pnia mézgu. Dwojenie wystepuje
u 2-15% chorych z GCA (14). Najczesciej zajete sa migénie po-
ziome. Jedli proces dotyczy naczyh odzywiajacych nerw oko-
ruchowy, dodatkowym objawem jest opadniecie powieki i po-
szerzenie zrenicy. Zmiany cofajg sie catkowicie lub czesciowo
po wigczeniu terapii steroidami. Dwojenie moze by¢ pierwszym
objawem choroby, $wiadczacym o ostrej fazie zapalenia. Uwaza
sig, ze w przypadku niewyjasnionego dwojenia, ktére pojawia
sie w starszym wieku, nalezy poszerzy¢ diagnostyke w kierunku
choroby Hortona.

Objawy niedokrwienia mozgu

Zajecie naczyn wewnatrzczaszkowych moze powodowaé
wiele objawéw okulistycznych. Zamknigcie tetnic, odzywia-
jacych skrzyzowanie nerwéw wzrokowych, daje typowe dwu-
skroniowe ubytki w polu widzenia. Niedokrwienie drogi wzroko-
wej powyzej skrzyzowania charakteryzuje sie niedowidzeniem
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potowiczym jednoimiennym. Zawaly w obrebie naczyn krego-
wo-podstawnych, mézgowych tylnych i ostrogowych powoduja
$lepote korowsg i halucynacje wzrokowe.

Diagnostyka GCA

Diagnostyka olbrzymiokomdrkowego zapalenia tetnic nie
jest trudna, o ile pacjent zgtasza typowe objawy choroby. Opra-
cowane przez Amerykanskie Towarzystwo Reumatologiczne
kryteria diagnostyczne sg czytelne i fatwe do oceny (10), jednak
przebieg choroby nie zawsze jest typowy, a wyniki badan do-
datkowych, mimo ewidentnych objawdéw klinicznych, moga by¢
negatywne.

Rozpoznanie choroby Hortona stawia sie na podstawie do-
ktadnej oceny zaburzen klinicznych oraz badan laboratoryjnych
krwi i biopsji tetnicy skroniowej. Badanie szybko$ci opadania
krwinek czerwonych jest podstawowym kryterium diagnostycz-
nym choroby. U pacjentéw z GCA jest ona podwyzszona i prze-
kracza zazwyczaj 50 mm/godzine. Istnieje jednak pewna grupa
chorych (okoto 8-22,5%) z potwierdzonym badaniem biopsyjnym
zapaleniem tetnicy skroniowej, u ktérych OB jest nizsze niz 40
mm/godzing lub miesci sie w granicach normy (4). Wynik bada-
nia moze by¢ prawidiowy u oséb, u ktérych przed rozpoczeciem
diagnostyki wigczono leczenie steroidami. Ocena 0B w trakcie
leczenia moze stuzy¢ do monitorowania postepéw terapii.

Waznym testem laboratoryjnym u chorych z GCA jest ocena
poziomu biatka C-reaktywnego (CRP — C-reactive protein). CRP
to biatko ostrej fazy, produkowane przez hepatocyty w wyniku
reakcji na proces zapalny lub infekcyjny. Jego stezenie rosnie
gwattownie u pacjentéw z ostrg faza choroby Hortona juz po 4-6
godzinach (5). Poziom CRP moze osigga¢ warto$ci rzedu 35 mg/
dl ($rednio 4,3 mg/dI), podczas gdy norma wynosi <0,5 mg/dl.
Po wlaczeniu leczenia stezenie CRP szybko wraca do normy.
Ocene stezenia biatka C-reaktywnego uwaza sie za bardzo czu-
ty test diagnostyczny olbrzymiokomérkowego zapalenia tetnic,
szczegolnie ostrej fazy lub nawrotu choroby.

Trzecim istotnym parametrem hematologicznym, obserwo-
wanym u %/, chorych z GCA, jest podwyzszony poziom ptytek
krwi, przekraczajgcy 400 x 10%ul. Trombocytoze uwaza sie
za bardzo istotny czynnik ryzyka utraty widzenia u pacjentéw
z GCA (16).

W przebiegu choroby Hortona dochodzi tez do wzrostu ste-
zenia czynnika von Willebranda i fibrynogenu w surowicy krwi
oraz innych biatek ostrej fazy, takich jak: haptoglobina, oroso-
mukoid, o-1-antytrypsyna, amyloid A, a-antychymotrypsyna
oraz skfadniki dopetniacza. Inne, rzadsze zaburzenia biochemicz-
ne, to spadek poziomu albumin i anemia (4).

U pacjentéw z GCA stwierdza sie tez nieprawidtowe parametry
watrobowe, $wiadczace o zaburzeniu funkcji tego narzadu. Cho¢
przyczyny uszkodzenia watroby nie sg do korica jasne, wykazano
w niej obecno$é ziarniniakéw oraz zmian zapalnych w obrebie una-
czyniajacych ja tetnic. We krwi stwierdza sie podwyzszony poziom
aminotransferaz, bilirubiny oraz fosfatazy zasadowe;.

Poniewaz u podioza choroby lezg zaburzenia immunologicz-
ne, w diagnostyce olbrzymiokomérkowego zapalenia tetnic wy-
korzystuje sie tez rzadziej stosowane testy laboratoryjne, ktére
potwierdzajg ten mechanizm schorzenia. We krwi moga by¢
obecne przeciwciata antyfosfolipidowe i antykardiolipinowe oraz
przeciwciata przeciwjadrowe. Stwierdza sie tez podwyzszony

poziom niektérych interleukin, gtéwnie IL-2 i IL-6, oraz wzrost
stezenia limfocytow CD4 do limfocytéw CD8 (2,4).

Biopsja tetnicy skroniowej

Badanie histologiczne zmian zapalnych w naczyniach
w przebiegu GCA jest podstawa wiasciwego rozpoznania,
jednak dodatni wynik biopsji stwierdza sie tylko u 60-80% ba-
danych. U pozostatych wynik moze by¢ negatywny, nawet
w przypadku ewidentnych objawdéw klinicznych. Jedng z przy-
czyn takiego stanu rzeczy jest pobranie do badania niewtasci-
wego fragmentu naczynia, gdyz zmiany naciekowe w tetnicach
sq niesymetryczne, a odcinki zdrowe moga przeplata¢ sie z cho-
rymi. Innym czesto powielanym btedem jest wykonanie biopsji
po wigczeniu leczenia steroidami. Terapia steroidowa zmienia
typowy obraz histopatologiczny naciekdéw zapalnych w obrebie
naczyn, przez co wynik badania biopsyjnego jest nieadekwatny
do stanu klinicznego. Uwaza sig, ze badanie histopatologiczne
nalezy wykona¢ nie pdzniej niz w pierwszym tygodniu od zasto-
sowania leczenia, a najlepiej przed jego rozpoczeciem (3).

Do badan histopatologicznych pobiera sie 2,5-3,0-centyme-
trowy odcinek tetnicy skroniowej, najlepiej ze strony, po ktorej
wystepuja objawy okulistyczne lub bél gtowy. Jesli wynik bio-
psji jest ujemny, zaleca si¢ wykonanie badania po stronie prze-
ciwnej. Srednio u 1-5% pacjentow, u ktérych pierwszy wynik
jest ujemny, biopsja po drugiej stronie potwierdza rozpoznanie
GCA (3). Decyzja o pierwotnej biopsji obustronnej jest kontro-
wersyjna, a jej podjecie wymaga dokfadnej oceny stopnia ryzy-
ka wystapienia choroby u danego pacjenta.

Jednym z najwazniejszych etapdw biopsji jest wyboér wias-
ciwego miejsca, ktérym jest obszar dotu skroniowego. Po palpa-
cyjnym znalezieniu tetnicy i jej odgatezien zaznacza sie doktadnie
przebieg naczynia, rysujagc go markerem na skérze. Mimo stabo
wyczuwalnego tetna udaje sie zazwyczaj stwierdzi¢ obecno$¢
pogrubiatej, twardej $ciany tetnicy skroniowej, cho¢ w watpli-
wych przypadkach pomocne moze byé badanie dopplerowskie.
Przed przystapieniem do witasciwej biopsji wykonuje sie znie-
czulenie miejscowe oznaczonej okolicy. Najczesciej stosowa-
nym $rodkiem znieczulajgcym jest 2% lidokaina z dodatkiem epi-
nefryny, ktéra zapewnia wtasciwa kontrole krwawienia w czasie
zabiegu. Nastepnie wykonuje sig¢ proste lub sinusoidalne na-
ciecie skéry w okolicy zmienionej zapalnie tetnicy i ,na tepo”
preparuje skore, tkanke podskérng i powiez skroniowg w celu
odstonigcia poszukiwanego naczynia. Kolejnym etapem zabiegu
jest identyfikacja i podwiazanie proksymalnego konca tetnicy,
pofozonego blizej matzowiny usznej. Zapewnia to utrzymanie
prawidtowej hemostazy w czasie dalszych etapéw biopsji. Nicig
chirurgiczng, ktéra najlepiej nadaje sie do podwigzania naczynia,
jest szew wechfanialny 5,0 typu plecionka (np. Vicryl). Nastepnie
preparuje sie i podwigzuje koniec dystalny tetnicy skroniowej,
po czym wycina sig jej fragment, lezacy pomigdzy dwoma kon-
cami. Maksymalna dtugos$¢ bioptatu nie powinna przekracza¢ 5
cm. Na zakonczenie naciecie skory zszywa sie szwem wechta-
nialnym 6,0 (3).

Leczenie

Lekiem z wyboru u pacjentéw z olbrzymiokomdrkowym
zapaleniem tetnic sg kortykosteroidy. Podaje sie je zazwyczaj
doustnie, a najczesciej stosowanym preparatem jest predni-
solon w dawce 40-80 mg/dobe. Leczenie takie, zalecane przez
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reumatologdw, dotyczy wytgcznie chorych, u ktérych dominu-
ja objawy ogoélne (17). Gdy pojawiajg sie objawy okulistyczne
z zagrozeniem utratg widzenia badz zajeciem drugiego oka, zale-
ca sie znaczne zwigkszenie dawki poczatkowej prednisolonu do
1,2-2,0 mg/kg mc./dobe lub podanie metyloprednisolonu dozyl-
nie (5). W przypadku pojawienia sig¢ objawdéw niedokrwiennej
neuropatii nerwu wzrokowego leczenie nalezy wigczy¢ w ciggu
pierwszych 24 godzin. W przeciwnym razie terapia bedzie nie-
skuteczna. Dawke steroidéw redukuje sie powoli, poczatkowo
0 5 mg tygodniowo, a nastepnie 0 2,5 mg co 2-4 tygodnie (2).
Po obnizeniu ilosci prednisolonu do 7,5-10 mg/dobe dawke te
jako leczenie podtrzymujace nalezy utrzymac przez co najmniej
6-9 miesiecy, a u niektoérych pacjentéw nawet 2 lata i diuzej.
Najlepszymi testami do monitorowania postepu leczenia sg ba-
danie OB oraz ocena stezenia haptoglobiny i CRP.

W leczeniu olbrzymiokomdrkowego zapalenia tetnic, poza
steroidami, stosuje si¢ tez leki immunosupresyjne, takie jak
metotreksat, azatioprina, cyklofosfamid czy cyklosporyna (2,4).
Preparaty te podawane fgcznie ze steroidami pozwalajg na
znaczng redukcje dawki tych ostatnich.

Podsumowanie

o Olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic jest grozng przyczy-
ng utraty widzenia w nastgpstwie przedniej niedokrwiennej
neuropatii nerwu wzrokowego.

o Jedynie wczesne rozpoznanie i natychmiastowe wiaczenie
leczenia moga zapobiec catkowitej $lepocie.

e Choroba moze mieé przebieg nietypowy, bez charaktery-
stycznych objawdéw ogéinych, co opéznia wtasciwg diagno-
styke i odpowiednie postepowanie terapeutyczne.

e U kazdego pacjenta w wieku powyzej 50 lat z objawami
amaurosis fugax, nagle pojawiajagcym sie dwojeniem lub
zmianami niedokrwiennymi nerwu wzrokowego nalezy
w pierwszej kolejno$ci wykluczy¢ chorobe Hortona.

e Cennym testem diagnostycznym GCA jest ocena poziomu
0B, biatka CRP oraz ilo$ci ptytek krwi.

o Biopsja tetnicy skroniowej, ktéra jest procedurg wzglednie
prosta, niosacg ze sobg minimalne ryzyko powiktan i nie-
wielki dyskomfort dla pacjenta, daje bardzo wymierne korzy-
$ci diagnostyczne i terapeutyczne.

e Jedynym skutecznym leczeniem ocznych powiktan GCA sg
duze dawki steroidéw, ktére po obnizeniu stosuje sig przez
wiele miesiecy, a nawet lat.
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