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Takayasuova arteritida je primarna systémova vaskulitida neznamej etioldgie. Ochorenie sa najcastejSie vyskytuje u mladych zien medzi
10. a 25. rokom Zivota. Rozoznavame dve klinické Stadia Takayasuovej arteritidy — 1. zaCiatoéné zapalové §tadium a 2. chronické okluzivne

stadium. Pri potlaceni priznakov zapalu st obycajne tcinné kortikosteroidy a imunosupresiva.
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TAKAYASU'S ARTERITIS

Takayasu's arteritis is a primary systemic vasculitis with unknown origin. The disease occurs especially in young women - age between
10. - 25. years. There are two clinical stages of the disease — 1. early inflammatory stage and 2. chronic occlusive stage. In the treatment
corticosteroids and/or inmunosuppressive agents are used for suppresion of the inflammation.
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Roku 1856 Savory ar. 1872 Kussmaul opisali prvé
pripady neSpecifickej arteritidy neznamej priciny, kto-
ra postihovala aortu a jej vetvy (1). R. 1908 Takayasu
referoval o oénych zmenéch u 21-rocnej Zeny, ktoré
boli spojené s nepritomnostou pulzu na horych kon-
¢atinach (HK). Nésledne viaceri autori zistili podobné
priznaky u mladych &zijskych Zien. Prave nepritom-
nost pulzu na HK prispela k najcastejsie pouzivanému
nazvu ochorenia — bezpulzova choroba. Avsak v lite-
rattre sa ochorenie objavovalo aj pod inymi oznace-
niami — syndrém aortového obltika, arteritida mladych
Zien, idiopatickd aortitida, ,obratena“ koarktacia, oklu-
zivna trombopatia, brachiocefalicka arteritida, primar-
na arteritida aorty a jej vetiev, Martorellov syndrém. R.
1948 Shimizu a Sano prvykrat podrobne opisali cely
klinicky obraz tohto ochorenia, ktory sa od r. 1954 za-
¢al nazyvat ako Takayasuova arteritida.

Takayasuova arteritida (TA) je neSpecificky zapa-
lovy proces neznamej etioldgie, so segmentovym po-
stihnutim aortového obluka a jeho vetiev — podklticnej
a chrbticovej artérie, krénicovych tepien, dalej brusnej
aorty, rendlnej artérie, bedrovych tepien a méze po-
stihndt aj artériu pulmonalis. Ochorenie sa najcastej-
Sie vyskytuje u mladych zien, oby¢ajne vznikd medzi
10. 2 25. rokom Zivota, ale jeho zaCiatok podfa réznych
autorov sa pozoroval od 18. mesiaca az po 48. rok (2).
Ojedinele sa ochorenie vyskytuje aj u muzov.

TA je zriedkavo sa vyskytujuce ochorenie, aspon
v naej zemepisnej oblasti. Castejie sa s nim mozno
stretnut najmé v Japonsku, Indii a ostatnych krajindch
Azie, v Afrike, Juznej Amerike, vychodnej Eurdpe,
avsak ojedinele sa vyskytuje vo vSetkych krajinach sve-
ta. V Minnesote nasli incidenciu 2,6 pripadov za rok na
1 milion obyvatelov (3). Na Slovensku mozno predpo-
kladat, Ze sa objavi asi 10 — 15 novych pripadov rocne.

Klinicky obraz

Rozoznavame dve klinické Stadia Takayasuovej
arteritidy — 1.zaCiatocnézapalové Stadiumaz2. chro-
nické okluzivne Stadium (taburka 1). V prvom - za-

1/2008 VIAPRACTICA / www.solen.sk

Tabufka 1. Klinicky obraz Takayasuovej arteritidy.
Zaciatocné zapalové stadium:

hortcka, slabost, unavnost, nevornost, no¢né
potenie, strata na hmotnosti, bolesti svalov a kibov

Chronické okluzivne Stadium:

1. Raynaudov fenomén HK, klaudikacie HK, osla-
benie alebo chybanie pulzécii na a. radialis a/
alebo a. ulnaris

2. priznaky mozgovej ischémie, subclavian steal
syndrém

3. ischemické zmeny sietnice s néslednou slepo-
tou

4. artériova (renovaskuldrna) hypertenzia

5. priznaky srdcovej ischémie, aortova insufi-
ciencia, myokarditida, perikarditida

6. abdominalna angina

7. plicna hypertenzia

Vysvetlivky: HK — horné konéatiny

Ciato¢nom alebo zapalovom $tadiu su pritomné nespe-
cifické priznaky, ako je horticka, no¢né potenie, slabost,
nevolnost, bolesti svalov a kibov, strata na hmotnost.
Takyto akutny zaciatok sa pozoruje asi v polovici pri-
padov a moze trvat tyZdne az mesiace. Po niekolkych
mesiacoch alebo rokoch sa objavuju priznaky druhého,
okluzivneho $tadia, ktoré odraza ischémiu postihnu-
tych organov. Je charakterizované klaudikéciami v hor-
nych koncatinach (ojedinele v dolnych), cerebrélnou
ischémiou, artériovou renovaskularnou hypertenziou,
srdcovymi priznakmi a/alebo abdomindlnou anginou.
Stendzy pulmonalnych artérii mézu spdsobovat pliic-
nu hypertenziu. Priebeh ochorenia moze byt mierny az
takmer asymptomaticky alebo katastrofalny so vznikom
nahlej cievnej mozgovej prihody (4).

Angiograficky sa daju rozlisit 4 typy ocho-
renia (tabulka 2). I. typ postihuje aortovy oblik ako
i vetvy z neho vychadzajuce (typ IA predstavuje
podskupinu s aneuryzmami, v ktorej je ¢asté aortova
insuficiencia), II. typ (nazyvany tiez ,atypicka koark-
tacia aorty"), kde ézie su na descendentnej hrudnej
aorte, brudnej aorte a jej vetvach, pricom aortovy
obluk je intaktny, IIl. typ je kombin&ciou I. a Il. typu
a IV. typ postihuje pftcne tepny, pricom mdze mat
vlastnosti niektorého z predchéadzajucich typov (5).

Tabufka 2. Typy Takayasuovej arteritidy.

Typ Cievne postihnutie

obluk aorty, vetvy vychadzajlce z aortového
obluka

Il.  descendentnd aorta, brusna aorta a jej vetvy
Ill.  kombindcia I. a Il. typu
IV.  pldcne tepny
V klinickom obraze vzniké typické ischémia postih-
nutych tkaniv a organov.

Ak ide o prvy typ ochorenia, objavuje sa is-
chémia hornych kongcatin, centralneho nervového
systému a o€i. Pulzdcie na karotickych artériach,
a. radialis a/alebo a. ulnaris st oslabené alebo Uplne
chybajui. Selesty nad postihnutymi tepnami st pocu-
telné u 86 % pacientov (najcastejSie nad karotickymi
artériami) a klaudikacie su pritomné asi u jedne; treti-
ny pacientov. Na hornych koncatindch byvaju svalové
atrofie, bolesti a Raynaudov fenomén. Ak je postihnuty
aortovy obluk a jeho vetvy, meranie krvného tlaku na
dolnych konéatinach odraza spolahlivejSie skuto¢nu
hodnotu centrélneho tlaku krvi, ako bezne pouzivané
meranie na ramene, ktoré moze dokonca maskovat
pritomnU hypertenziu, kedy krvny tlak namerany na
ramene manzetovou metédou je arterificidine nizsi.
Castym nalezom byva tlakovy rozdiel medzi oboma
hornymi kon¢atinami (viac ako 10 mm Hg). Pri TA je
preto nevyhnutné meraf TK na vSetkych Styroch
konéatinach. Napriek tomu, Ze u vacsiny pacientov
sU pritomné vyrazné tepnové stendzy, ischemicka
bolest vznika zriedkavo, pretoZe stcasne s vyvojom
obstrukcie tepny paralelne dochadza k vzniku kolate-
ral. Ischemické zmeny v sietnici s naslednou slepotou
sa vyskytuju len u malého percenta pacientov, i ked
obCas prave o¢né priznaky mozu byt prvymi prejavmi
ochorenia, ako je napr. hmlisté videnie, dvojité videnie
alebo prechodna obycajne jednostranna amauréza.
Parézy, spdsobené ischémiou centralineho nervového
systému, su zriedkavé. Neurologické symptémy mozu
byt vysledkom artériovej hypertenzie alebo ischémie
mozgu alebo miechy. Posturdlny zavrat a hypotenzia
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byva zapri¢inend insuficienciou vo vertebrobazilarom
riecisku. TA moze zriedka spdsobit aj priznaky ,subcla-
vian steal syndromu’.

Pri Il. a Ill. type ochorenia sa asi v polovici
pripadov pozoruje artériovd renovaskularna hy-
pertenzia. Niekedy su pritomné aj gastrointesti-
nélne priznaky (najmd abdomindlna angina) ako
nasledok stendzy alebo oklizie mezenterickych
artérii. V naSom subore pacientov lie¢ime 27-roénu
pacientku, u ktorej sa TA prejavila bolestami brucha,
vysokou sedimentdciou erytrocytov (92/120) a CRP.
Duplexnd sonografia odhalila zhrubnutie steny aorty
od prechodu cez branicu az po odstup a.mesenterica
superior, obliteréciu a. mesenterica superior v dizke
6 cm, ako aj tesnu stendzu truncus coeliacus.

Naj¢astejSou klinickou manifestaciou postihnu-
tia srdca je kardidlne zlyhavanie zapri¢inené hyper-
tenziou. Menej ¢asto sa vyskytuje ischémia srdcoveé-
ho svalu (v désledku arteritidy koronarnych artérii),
insuficiencia aortovej chlopne, myokarditida a pe-
rikarditida. Koronarne artérie su pri Takayasuovej
arteritide postihnuté asi v 15-25 % pripadov (6),
pri¢om zUzenie koronarnych artérii byva naj¢astejSie
spdsobené rozsirenim zapalového procesu z aorty
na korondrne artérie.

Délezitou zlozkou viacnasobnych cievnych [é-
zii v priebehu chronického $tadia TA je postihnutie
pulmonélnych artérii, ktoré sa podla réznych autorov
vyskytuje v 7 -85 % (7). Zakladnymi pulmoangio-
grafickymi zmenami su stenézy a oklizie lobarnych
a segmentovych artérii a subsegmentovych vetiev.

Klinicky priebeh ochorenia moze byf rozny.
NajCastejSie dochadza k pomalému zhorSovaniu
choroby, avsak niekedy moze nastat aj spontdnna
stabilizacia ochorenia. Obycajne sa striedaju obdobia
exacerbdcie s obdobiami remisie. Nepriaznivu prog-
nozu maju pacienti s fazkou artériovou hypertenziou,
S0 zavaznou aortovou insuficienciou, s mnohopodet-
nymi aneuryzmami ako aj s fazkou retinopatiou. Smrt
nastdva obycajne v dosledku kardidlneho zlyhania
alebo mozgovocievnej prihody, ktoré vznikaju v pri-
¢innej suvislosti s renovaskularmou hypertenziou (8).

Tabufka 3. Klasifikacné kritéria TA podfa American

College of Rheumatology.

1. Zaciatok ochorenia vo veku menej ako 40 rokov
2. Klaudikacie v koncatinach, najmé v hornych

3. Oslabeny pulz na a. brachialis
4

. Rozdiel v hodnote systolického krvného tlaku
viac ako 10 mm Hg medzi oboma hornymi
konc&atinami

5. Selest poduterny pri auskultacii a. subclavia
alebo brusnej aorty

6. Angiograficky obraz ziZenia alebo okluzie aorty
alebo jej hlavnych vetiev alebo velkych artérii
hornych alebo dolnych konéatin, ktoré nie st
sposobené aterosklerézou, ani fibromuskular-
nou dysplaziou alebo podobnymi pri€inami
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Diagnostika

V laboratérnom obraze je pritomna zvy$ena se-
dimentdacia erytrocytov, mierna anémia a leukocytd-
za. Taktiez mozu byt zvysené hladiny IgG, IgA a IgM,
kym reumatoidny faktor a antinukledrne protilatky
byvaju negativne. Specificky laboratdmy diagnostic-
ky test zatial neexistuje.

Biopsia ma diagnosticku hodnotu, ak je odobra-
ta v aktivnej, zapalovej faze ochorenia, negativna
biopsia vSak nevyluéuje ochorenie, vzhlfadom na
skutocnost, Ze nemusi byt odobratd zo spravne-
ho miesta a v spravnom ¢ase (9). TA nie je mozné
v pokroCilych chronickych Stadiach ochoreniach
diagnostikovat iba na zaklade samotného bioptic-
kého vySetrenia. Pre spravnu interpretéciu histopa-
tologického nélezu z odobratého bioptického alebo
nekroptického materidlu je uZitoéné poznat klinické
aj angiografické Udaje, vratane typu liecby.

V diagnostike ochorenia sa stale vyuziva najmé
klinické zhodnotenie pacienta doplnené angiografic-
kym vySetrenim. American College of Rheumatology
(ACR) vypracovala r. 1990 kritéria pre diagnostiku
TA (10). Bolo vybranych Sest hlavnych klasifika¢nych
kritérii (tabufka 3). Pritomnost najmenej troch z uve-
denych 6 diagnostickych kritérii ma 90,5 % citlivost
a97,8 % $pecifickost pre diagndzu TA. Medzi najspo-
fahlivejSie kritéria patri pritomnost Selestu nad
aortou alebo podkltiénou tepnou, oslabeny pulz
na a. brachialis, tlakovy rozdiel medzi oboma hor-
nymi koncatinami alebo medzi hornymi a dolnymi
koncatinami a vznik ochorenia pred 40. rokom
Zivota. Nepritomnost troch z tychto $tyroch posledne
menovanych kritérii prakticky vyluCuje diagnézu TA.
Uvedené kritéria si vyhodné v tom, Ze okrem angio-
grafie, vetky kritéria su zistitené klinickym vySetre-
nim. Angiografia je jedinym invazivnym vySetrovacim
postupom, ktory je véak nevyhnutné urobit u kazdého
pacienta s klinickym podozrenim na TA.

Vzhladom na to, Ze TA postihuje najma velké
a stredné cievy, rozhodujlice miesto v diagnostic-
kom procese zohrdva angiografické vySetrenie.
Angiografia umoziuje sledovat zmeny limenu — ako
stendzu, okluziu alebo naopak dilataciu a aneuryz-
matické rozSirenie aorty alebo jej vetiev, avSak pri
TA su v popredi patologického obrazu najma zmeny
cievnej steny, ktoré sa klasickou angiografiou nedaju
zobrazit. Tieto mozno vidief pri CT alebo MR angio-
grafii, ktoré okrem zhrubnutia tepnovej steny mézu
odhalit aj kalcifikacie v stenach artérii, ¢i intravas-
kularne tromby. Pritomnost kalcifikacii v stene aorty
u mladych Zien vzbudzuje vyrazné podozrenie na TA
(11). Dolezité miesto v diagnostike TA ma aj duplexnd
sonografia, ktord napr. umoziuje odhalit zhrubnutie
intimo-mediélneho komplexu v oblasti karotického
rieCiska uz vo v€asnych Stadidch ochorenia. Je ne-
invazivna, lubovolne krat opakovatelnd a v porovna-

ni s angiografiou alebo magnetickou rezonanciou
podstatne lacnejsia.

Definitivna diagndza TA je ¢asto mozna aZ po his-
tologickom zhodnoteni spravne zvoleného tkaniva.

Diferencidlna diagnostika

KedZze sa TA vyskytuje u mladych fudi, atero-
skleréza obycajne nerobi diferencialno-diagnostické
tazkosti. Podobny Klinicky, ale aj patologicko-ana-
tomicky obraz méze mat obrovskobunkova tempo-
ralna arteritida, kde vek taktiez zohrava vyznamné
diferencidlno-diagnostické kritérium medzi oboma
systémovymi vaskulitidami. V diferenciélnej diagnd-
ze syfilitickej aortitidy pomahaju sérologickeé testy. U
pacientov s aortovou insuficienciou je nutné zvazit
séronegativne spondylartropatie (12). Pri posudzo-
vani angiografického nélezu TA, najma pri solitar-
nych Iézidch, je potrebné diferencidlno-diagnosticky
vylugit fioromuskularmu dysplaziu, aterosklerézu,
neurofibromatézu, kongenitdlnu koarktaciu aor-
ty ako aj iné vaskulitidy. Pri stanovovani konecnej
diagndzy sa musi korelovat klinicky obraz s angio-
grafickymi ndlezmi a event. s vysledkom bioptické-
ho vySetrenia. Niekedy musime zvazit aj vylicenie
obliterujucej tromboangiitidy, Behcetovej choroby,
systémového lupusu a Crohnovej choroby.

Liecba

Pri potlaceni priznakov zapalu su obycajne ucin-
né kortikosteroidy, pravda nie tak vyrazne ako je to
v pripade temporalnej obrovskobunkovej arteritidy.
Kortikosteroidy sa podavaju v dennej davke 1 mg/kg
hmotnosti po¢as 3 mesiacov, potom sa davka postup-
ne znizuje. Zaciato¢na davka je vSak velmi individual-
na, napr. od 30 do 100 mg prednizolénu denne (12).
Ak je lieCba uspedna dochadza k poklesu sedimen-
tacie erytrocytov. Ak je lieCba efektivna dochadza
k znovuobjaveniu sa chybajucich pulzacii (13).

Pacientom, u ktorych sa napriek lie¢be korti-
kosteroidmi ochorenie progresivne zhorSuje sa pri-
dava do lie¢by cyklofosfamid alebo azathioprin
(14). Vzhfadom na to, Ze liecba cyklofosfamidom
ma vyrazné vedrajSie neziaduce ucinky (napr. u pa-
cientov dlhodobo lie¢enych cyklofosfamidom pre
Wegenerovu granulomatézu sa pozoroval 2,4-krat
vy$Si vyskyt malignych ochoreni), skusa sa i lieCba
s nizkymi davkami metotrexatu (0,15-0,3 mg/kg
hmotnosti) (15). Metotrexat sa podéva raz tyzdenne
v pociatonej davke asi 15 mg, s postupnym zvy-
Sovanim davky o 2,5 mg kazdé dva tyzdne az po
dosiahnutie maximalnej e$te tolerovanej tyzdiovej
davky 25 mg (4). Imunosupresivna lie¢ba vSak vela
raz spdsobuje poruchu obrannych mechanizmov,
a tym dalSie prehlbenie imunologickej dysregulacie.
Vhodne indikovand imunomodulaéna lie¢ba méze
v takychto pripadoch potladit nezZiaduce imunitné
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procesy (vyvoldvajuce Kklinické prejavy choroby)
a zaroven udrzat vSeobecné ochranné a regulac-
né imunitné procesy na funkcnej urovni (16, 17).
Neddvno boli opisané prvé ispes$né pripady liecby
TA pomocou monoklonovych protilatok proti fakto-
ru nekrotizujucemu tumory (TNF-alfa) — infliximabu
(18, 19) a adalimumabu (20).

Ddlezita je tiez kontrola hypertenzie, ktord sa
véak niekedy nedé dostatocne ovplyvnit konzerva-
tivnou medikamentdéznou liecbou. Naviac v pripade
stendzy tepien hornej konéatiny je meranie krvného
tlaku manzetovou metddou nepresné a zavadza-
jice. Dalsia dilema vznika v pripade stiéasného
vyskytu hypertenzie a stendzy mozgovych tepien,
kedy agresivne znizenie krvného tlaku moze viest
ku cerebralnej ischémii. UZitocné je tieZ podavanie
antitrombocytovych latok a pentoxifylinu.

Zo vSetkych vaskulitid sa prave pri TA najCastej-
§ie pouziva chirurgicka lie¢ba a zohrdva mnoho-
krat dominantnu ulohu. Uplatiiuje sa najma v lie¢be
abdominalnych aneuryziem aorty, stenéz renélnych
artérii, stendz koncatinovych artérii, kritickej cereb-
rovaskularnej ischémie, chlopfiovej aortovej insu-
ficiencie a sten6z koronarnych artérii. Okrem chi-
rurgickych rekon$trukénych postupov sa Uspesne
uplatfiuju aj intervenéné radioangiologické meto-
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dy, najma perkutdnna translumindlna angioplastika
(PTA) a implantacia stentov. PTA sa pri TA uskutoc-
nuje najma na a. subclavii a a. renalis.
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