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Takayasuova arteriitida je vzacné chronické zanétlivé onemocnéni postihujici hlavné aortu, jeji hlavni vétve a plicni tepny,
jez vedou ke stendézam, okluzim nebo aneuryzmatické degeneraci téchto tepen. Klinické manifestace jsou zavislé na rozsa-
hu a lokalizaci postiZenych tepen. V pritbéhu onemocnéni existuji dvé faze: prvni — akutni s nespecifickymi symptomy,
druha - chronicka se symptomy souvisejicimi se stenézami a okluzemi tepen. V ¢lanku je uveden prehled poznatkt o tomto
onemocneéni spolu s kasuistickym sdélenim.
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Takayasu’s arteritis is a rare, idiopathic, chronic inflammatory disease, involving mainly the aorta and its major branches
and pulmonary arteries. It leads to stenosis, occlusion or aneurysmal degeneration of large arteries. The clinical presentation
depends on the extent and localization of the artery involved. The disease has two phases, the first is acute with nonspecif-

ic symptoms, the second phase is chronic in which symptoms are related to stenotic lesions or vessel occlusion.
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Takayasuova arteriitida (TA), ktera je také nazyvana
jako ,pulseless disease®, je idiopaticka chronicka vas-
kulitida postihujici velké tepny, zejména aortu a jeji
vétve, ale i plicni tepny.!~® Nemoc jako prvni na svété
popsal japonsky oftalmolog Mikito Takayasu v roce
1905, ktery zjistil u pacienta na sitnici v okoli papily
anastomoézy podobajici se obrazu vénce.

Patolofyziologie

Jde o zanétlivé onemocnéni postihujici sténu tepen
stfredné velkého a velkého kalibru s predilekci na
aorté a jejich vétvich. V pokro¢ilém stadiu zptisobu-
je panarteriitidu s intimalni proliferaci a degeneraci
lamina elastica.

Zanétlivé 1éze se mohou projevit jako stendza,
okluze, ektazie nebo aneuryzma tepny. Tyto 1éze pak
vedou ke klinickym projeviim vyplyvajicim z typu
a oblasti postizeni (viz niZe).

Epidemiologie a prevalence
PostiZeny jsou prevazné Zeny v mladsim véku, v 2.-3.

dekadé; pomér ve srovnani s muZi je 8 : 1. Ende-
mickymi oblastmi jsou jihovychodni Asie, Japonsko,
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Mexiko a Indie. Presna incidence a prevalence neni
v téchto zemich znadma. Zajimavé je, Ze prevalence se
na zdakladé publikovanych kasuistik vyznamné 1isi
v riznych oblastech svéta, tyto davody nejsou jasné.
U evropské a americké populace je incidence 2,6 one-
mocnéni/milion obyvatel ro¢né.®3.19

Diagnostické a vySetfovaci metody

V laboratornim nalezu jsou pritomny nespecifické
znamky zanétu: vysokd sedimentace (FW), zvySeny
C-reaktivni protein (CRP), anemie. V imunologickém vy-
Setfeni dominuje zvySeni né€kterych podtypti imunoglo-
bulinti, zejména typ Ig gama. Novym diagnostickym
markerem je stanoveni matrix metalproteinaz (MMP) —
enzymy $tépici elasticka a kolagenni vldkna;“9 toto sta-
noveni se provadi metodou ELISA. Existuji 3 subtypy
MMP: MMP 2, 3 a 9, kde MMP 2 je diagnosticky marker
TA, MMP 3 a 9 jsou markery aktivity onemocnéni. Dal-
S$im markerem aktivity onemocnéni jsou zvySené kon-
centrace interleukinu-6 a RANTES (Regulated upon
Activation, Normal T-cell Expressed and Secreted), coZ
je protein klasifikovany jako chemotakticky cytokin.©
K urceni diagnézy, rozsahu onemocnéni a k moni-
torovani jeho vyvoje lze vyuZit fady zobrazovacich

Bani Hani A a spol. Takayasuova arteriitida 117



Tabulka |
Zobrazovaci metody v diagnostice Takayasuovy arteriitidy

Sonografie karotického recisté
Vypocetni angio-tomografie (CT-angio)
Magneticka rezonance (MR)
Pozitronova emisni tomografie (PET)
Aortografie a angiografie

Pritomnost stenéz nebo zesileni stén tepen

Pritomnost sten6z nebo zesileni stén tepen

Pritomnost stenéz nebo zesileni stén tepen

K posouzeni aktivity onemocnéni

Posouzeni postiZeni postiZzenych tepen, popf. intervenéni reseni,

dale pripadné posouzeni pfitomnosti aortalni regurgitace

Echokardiografie

Posouzeni srdec¢nich oddilu, tloustky stén, funkce levé komory

a aortalni regurgitace

SPECT myokardu

K urceni rozsahu perfuzniho defektu na zakladé ischemie

Ppfi postiZeni koronarnich tepen

metod, uvadi je tabulka I. V diagnostice stenéz a uza-
véru tepen jsou pouZivany predevSim: ultrasonogra-
fie karotického fecist€, angio-vypocetni tomografie
(CT-angio) a magneticka rezonance (MR). Pozitronova
emisni tomografie (PET), je metodou vyuZivajici me-
tabolismu fluordeoxyglukoézy, ktera se vychytava
v zanétlivé tkani v obrovském mnozstvi." K dalsim
vySetfovacim metodam patri také echokardiografie,
ktera umoznuje diagnostikovat, kvantifikovat a sle-
dovat aortdlni regurgitace, hypertrofii levé komory
nebo perikardialni vypotek.

Suverénni metodou je angiografické vySetfeni
aorty a velkych tepen, které mutze slouZit jak k dia-
gnoéze Takayasuovy arteriitidy, tak popr. i k inter-
ven¢nimu oSetfeni nékterych stenotickych 1ézi.

K diagnoéze prispiva také biopsie, kdy je pri histo-
logickém vySetfeni pritomen granulomatézni zanét
s destrukci stény tepny.

Diagnosticka kritéria

V soucasné dobé se uznavaji dva systémy diagnostic-
kych kritérii TA.

Prvni je podle Ishikawy, ktery uziva jedno povinné
kritérium:

® vek pacienta < 40 let

a dvé velka kritéria:

® postiZzeni stfedniho segmentu
pravé arteria subclavia

® postiZzeni stfedniho segmentu
levé arteria subclavia

a devét malych kritérit:

vysoka sedimentace (FW)

citlivost arteria carotis communis (ACC)
arterialni hypertenze

aortalni regurgitace

aortoanuloektazie

postiZeni plicnich tepen

postiZeni stredniho segmentu ACC vlevo
postiZeni distalniho segmentu
brachiocefalického trunku

® postizeni hrudni a bfiSni aorty.

Vedle obligatorniho kritéria (v€k) je k vysoce prav-
d€podobné diagnéze Takayasuovy arteriitidy potreba
pritomnosti dvou velkych kritérii nebo jednoho velké-
ho a dvou malych kritérii, prip. vice malych kritérii.
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Tabulka Il
Kritéria TA podle Americké revmatologické spole¢nosti

Vek < 40 let véku pfi objeveni priznaku TA
Klaudikace koncetin pri ndmaze

Slaby nebo nehmatny puls na jedné nebo obou
brachialnich arteriich

Rozdil systolického tlaku na obou arteriich brachialnich
> 10 mm Hg

Pritomnost Selestu na jedné ¢i obou podklickovych
arteriich nebo Selestu nad abdominalni aortou

Nalez na arteriogramu: ztiZeni nebo okluze aorty,
jejich hlavnich vétvi, velkych tepen na hornich
a dolnich konéetinach bez prukazu aterosklerotické 1éze
nebo fibromuskularni dysplazie

TA - Takayasuova arteriitida

Tabulka Il
Klasifikace TA na zakladé lokalizace cévniho postiZeni
pri aortografii

I. Aortalni oblouk a odstupujici vétve

IIa. Ascendentni aorta, oblouk aorty a jeji vétve

IIb IIa + descendentni hrudni aorta

III. Descendentni hrudni aorta a abdominalni aorta
IV. Abdominéalni aorta + pripadné odstupy

V. Kombinace IIb a IV

+ C (koronarni tepny) + P (plicni tepny)

Druhym diagnostickym systémem jsou kritéria
podle Americké revmatologické spole¢nosti,!? kde se
uzivaji kritéria, jez jsou uvedena v tabulce II.

Pro urceni diagnézy TA je nutné splnit alespon
3 kritéria. Pri splnéni tfi a vice kritérii je senzitivita
90,5%, specificita 97,8%.

Existuje nékolik typt postiZzeni pri TA. Pro jejich
urceni je rozhodujici nalez pii aortografii, tabulka III.*Y

Klinické projevy

Onemocnéni obvykle probiha ve dvou fazich, které se
mohou prekryvat a prechod mezi nimi mutzZe trvat
i nékolik let.12:13)

Prvni faze se nazyva casna systémovd neboli ne-
specifickda faze — v ni se onemocnéni muiZe projevo-
vat nespecifickymi obtiZzemi, mezi které patfi mimo
jiné: Raynauduv fenomén, febrilie, opakované infekce,
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gastrointestinalni obtiZe, malnutrice, myalgie, artral-
gie, no¢ni poceni, iritidy.

Ve druhé fazi, ktera se nazyva vaskuldrni okluzivni
neboli specifickd faze, se onemocnéni projevuje obti-
Zemi zptaisobenymi postiZenim organt. Pritomny jsou
drsné systolické Selesty nad postiZenymi tepnami,
chybéni periferni pulsace, klaudikaéni obtiZe na kon-
cetinach (vyskytuji se u 85-95 % nemocnych) a arte-
rialni hypertenze (v 33-83 % pripadu), jejiz pri¢inou
je bud castéji stendza renalnich tepen®® nebo vzac-
né&ji stenéza briSni aorty suprarenalné. Pritomna mu-
Ze byt aortalni regurgitace (u 20-25 % nemocnych)
pri postizeni bud samotné aortalni chlopné nebo
pri postiZeni ascendentni aorty. Do obrazu TA patii
i plicni hypertenze, neurologické obtiZe pfi ischemii,
zpUsobené postiZenim tepen centralniho nervového
systému, dilata¢ni kardiomyopatie v pokro¢ilém sta-
diu pri postiZeni koronarnich tepen, poruchy vizu,
retinopatie (pfitomna v 37 %).

Prechod mezi obéma fazemi mutiZe trvat i né€kolik
let. V posledni dobé se ukazuje, Ze obé faze se mohou

prekryvat.
Lécba

Zakladem lécby TA jsou peroralné podavané Kkorti-
kosteroidy (Prednison) v inicialni davce 1 mg/kg/den,
u nékterych nemocnych se vSak ucinek 1écby muZze
dostavit i pfi nizsi davce 0,5 mg/kg/den. Po dosaZe-
ni ucinku lé¢by (pokles FW, CRP, tiprava anemie) je
nemocny ponechan na udrzovaci davce 5-10 mg/den
po dobu 1-2 let. PribliZné polovina pacientt na tuto
1écbu nereaguje, pak je tfeba podavat kombinovanou
imunosupresivni terapii s cyklofosamidem v davce
2 mg/kg/den, metotrexatem v davce 0,15-3 mg/kg/den
nebo azathioprinem v davce 1-2 mg/kg/den; davky
urcuje stupen onemocnéni. Nutnou soucasti terapie
je feSeni stenéz a okluzi tepenného recisté perkutan-
nimi intervenénimi vykony nebo chirurgickou cestou.
Dulezita je také dusledna terapie arteridalni hyper-
tenze a veSkera symptomaticka lé¢ba. Ke zhodnoceni
ucinku 1écby lze vyuZit monitorovani markerti zané-
tu a zobrazovacich metod: ultrasonografie karotid,
PET, MR.(!2-16)

Prognéza

I pres veskeré diagnostické i terapeutické mozZnosti
zGstava prognéza pacienttr s TA velmi nejista a one-
mocnéni progreduje; casto dochazi k restenézam
intervenovanych tseku tepen i tehdy, kdyZ je pacient
lé¢en kombinovanou imunosupresivni terapii.!®

KASUISTIKA

Popisujeme pripad 46leté nemocné, ktera byla prija-
ta na nasi kliniku pro progresi anginéznich bolesti.
Do tinora 2006 nemeéla vaZnéjsi onemocnéni; poprvé
v Zivoté se u ni objevila ndmahova angina pectoris.
V dubnu 2006 byla vySetfena na kardiologickém
oddéleni v misté bydlisté, kde byla provedena selek-
tivni koronarografie (SKG) a ad hoc koronarni inter-
vence, pri které byly implantovany stenty do levé
(obrazky 1 a 2) i pravé (obrazky 3 a 4) véncité tepny.
Po vykonu byla nemocna do ¢ervence 2006 bez obti-
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Obr.1  Ostidlni sten6éza kmenu levé véncité tepny

Obr.2 Stadium po implantaci stentu do kmenu levé vén-
¢ité tepny

Z{, v srpnu 2006 ji byla pro recidivu namahovych
anginéznich bolesti provedena rekoronarografie s na-
lezem vyznamnych restenéz ve stentech (obrdazky 5
a 6). Pacientka byla indikovana k provedeni urgentni-
ho bypassu (vzhledem k velmi brzké restenéze ve sten-
tech, elevaci C-reaktivniho proteinu, sedimentaci
a anemii, postiZeni vaskulitidou) a soucasné s bypas-
sem byl doporu¢en odbér materidlu na histologické
vySetreni. Nasledné byl proveden trojnasobny bypass
(LIMA/left internal mammary artery - leva vnitini
mammarni tepny/ RIA /ramus interventricularis ante-
rior/, autovenézni RMS /ramus marginalis sinister/
a ACD /arteria coronaria dextra/), obrdzek 7. Soucas-
né byl proveden odbér vzorkli z ascendentni aorty
a oblouku na histologické vySetfeni, na jehoz zakladé
bylo vysloveno, v souladu s klinickym obavou, pode-
zfeni na postiZeni Takayasuovou arteriitidou.

Dne 15. 9. 2006 byla provedena planovana rekoro-
narografie (reSKG) s nalezem vyznamnych nekritic-
kych stenéz ve vSech perifernich anastomoézach.”-?

Pro suspekci na Takayasuovu arteriitidu pfi his-
tologickém vySetreni byla pacientka odeslana k hos-
pitalizaci do Revmatologického tstavu (RU) Praha.
Béhem ni bylo provedeno mimo jiné i ultrazvukové
vySetfeni karotid s nalezem zesileni stény, svédcici
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Obr.3 Ostialni stenéza pravé véncité tepny

Obr.4 Stadium po implantaci stentu do ostia pravé vén-
¢ité tepny

pro jiz stanovenou diagnézu Takayasuovy arteriiti-
dy. Ostatni vySetreni véetné€ imunologie byla negativ-
ni. Pro recidivu namahovych anginéznich bolesti by-
la pacientka poté preloZena na na$si kliniku. Béhem
hospitalizace u nas se projevovala u nemocné nama-
hova angina pectoris stadia NYHA II (ne palpitace).
Pri fyzikalnim vySetfeni byl pacientce naméren tlak
krve na levé horni konéetiné 120/70 mm Hg a na
pravé horni koncetiné 140/80 mm Hg, dale nalez
systolického Selestu na obou karotidach, Selest také
v celém prekordiu s maximem nad aortou — na arte-
rii femoralis communis vpravo. Laboratorné vy$si FW
62/92, mikrocytarni hypochromni anemie, na EKG
znamky koronarni insuficience ve svodech V4-V6.
Echokardiograficky byla zjisténa stfedné vyznam-
na aortalni regurgitace 2+ st., jinak normalni nalez.
Pri CT-angio hrudni a bfiSni aorty bylo zjiSténo zesi-
leni stény aorty v oblasti ascendentni aorty, oblouku
a descendentni aorty, nad branici Sife 5-6 mm, lu-
men ascendentni aorty byl 30 mm, na ventralni polo-
viné oblouku 28 mm, descendentni aorta 20 mm. Ze-
sileni stény v oblouku aorty zasahovalo na odstu-
pujici tepny, kde byla sténa levé karotidy zesilena
na 5 mm a lumen nad odstupem necelych 7 mm;
obdobné zmény byly na brachiocefalickém trunku
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a na levé arteria subclavia. Abdominaln{ aorta, renal-
ni a visceralni tepny byly bez patologickych nélezti.

Néalez na véncitych tepnach z posledni korona-
rografie vykazoval mnohocetné postiZeni; vzhledem
k zakladnimu onemocnéni byl proto zvolen konzerva-
tivni postup s maximalizaci antianginézni 1écby. Za-
roven byla zahéjena imunosupresivni 1é¢ba Predniso-
nem v davce 60 mg denné; byla zahijena asi 3 tydny
pred provedenim PET-CT, které nasledné vykazovalo
prakticky normalni nalez.

K uréeni rozsahu poruchy perfuze myokardu byl
proveden SPECT myokardu; pri vySetfeni se projevil
pomérné rozsahly perfuzni defekt zasahujici z late-
ralni stény do oblasti hrotu az anteroapikalné, zauji-
majici 35 % povrchu LK, z toho 35 % zasobovaciho
teritoria RIA a 84 % ramus circumflexus (RCx), odpo-
vidajici 23,5 % ischemického myokardu. Za klidovych
podminek perzistovala perfuzni abnormita pouze na
lateralni sténé. I pres znalost velmi obtiZzné reSitelné-
ho nalezu proto byla indikovana rekoronarografie,
kde kromé jiného byla pritomna tésné stenéza v dis-
talni anastomoéze na ramus marginalis (RM1) a pro-
vedena prostd perkutanni koronarni intervence (PCI)
bez implantace stentu.®

Obr.5 Instent restenéza kmenu levé véncité tepny

Obr. 6

Instent restenéza pravé véncité tepny
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Dale vzhledem k nalezu na PET-CT, ktery nesvéd-
¢il pro aktivitu onemocnéni, byla nemocna dale 1é-
¢ena monoterapii Prednisonem, ktery byl postupné
sniZovan, pritom doslo ke zlepSeni klinického stavu
a poklesu FW.

Obr.7 Kompozitni bypass — mammarni tepna na ramus
interventricularis anterior, Zilni bypass na ramus margina-
lis a na pravou véncitou tepnu

Do ledna 2007 byla pacientka asymptomaticka,
pak vSak dosSlo k nové recidivé anginéznich bolesti
a byla provedena dalsi PCI s implantaci stentu do
distalni ¢asti Zilniho bypassu na ACD. K medikaci byl
pridan ke kortikoidu i azathioprin v davce 150 mg/den,
coz vedlo ke zlepSeni stavu. V soucasné dobé pa-
cientka uziva kombinovanou imunosupresivni léévu
(30 mg Prednisonu a 150 mg Imuranu - azathiopri-
nu), subjektivné se citi dobre a jeji stav je klinicky
stabilizovan. Pacientka je v péci kardiologa, angio-
loga, nefrologa a reumatologa.

Koronarni postiZzeni u TA se vyskytuje v 9-10 % pii-
pad,!” terapie stendz je bud chirurgicka — prove-
denim koronarniho bypassu nebo intervené¢ni.!!7-20
V literature existuji jen kasuistick4 sdéleni o pouziti
obou pristupti s ¢astéjsi indikaci chirurgické reva-
skularizace. Ob& metody, jak intervencni tak i chi-
rurgicka, jsou provadény s nizkou morbiditou a mor-
talitou, ale lepsi dlouhodoby pfinos je pri pouzité
revaskularizaci chirurgické.®® Pfi interven¢énim fese-
ni koronarnich stenéz s implantaci stenttt kovovych,
ale i stenta pokrytych léky, jsou ¢asté recidivy res-
tenéz. Pouziti lékovych stentth muZe byt duleZitym
lécebnym postupem u pacienttt kontraindikovanych
k chirurgické revaskularizaci. Nezbytné je pri inter-
vencni i chirurgické terapii sou¢asné podavat imuno-
supresivni 1é¢bu.

V naSem pripadé pacientka nespliiovala nutna kri-
téria k diagnoéze TA. Diagnoéza vSak byla stanovena az
po odbéru vzorki na histologické vySetreni, které
vyvolalo podezieni na tuto diagnézu; navic klinicky
obraz pacientky byl v souladu s touto diagnézou.
I poté v8ak nebyla zahijena imunosupresivni 1éc¢ba
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Obr.8 Stadium po balonkové angioplastice stenézy v inzer-
ci bypassu na ramus marginalis

Obr.9 Stendza v inzerci bypassu na pravé véncité tepné

Obrdazky byly pouzity s laskavym svolenim
prim. MUDr. Mariana Branneho, Nemocnice Podlest, Trinec.

a pfi planované rekonarografii s odstupem jednoho
mésice byly zjiStény vyznamné nekritické stenézy ve
vSech distalnich anastomoézach. Imunosupresivni
1écba byla tedy zahajena relativné pozdé, coZ mohlo
prispét ke vzniku ¢asnych restenéz jak po intervenc-
nim, tak i chirurgickém feSeni. V soucasnosti je ne-
mocna pravidelné sledovana na nasi klinice kardio-
logem a angiologem a ztistava i v imunologické péci.

ZAVER

PostiZeni koronarnich tepen pii TA patfi sice k méné
¢astym, zato vSak velmi vaZnym projeviim onemoc-
néni; je tfeba na tuto diagnézu myslet u pacientt
s ostidlnimi stenézami a recidivujicimi restenoéza-
mi kratce po intervenci tehdy, vyskytuje-li se néktery
z priznaku vaskulitidy (vysoka sedimentace, CRP, ane-
mie) u mladsich pacienttt bez vyznamnych rizikovych
faktorti ICHS.

sivni imunosupresivni 1é¢by, kterd muiZe zabranit jak
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dalsimu rozvoji onemocnéni, tak zajistit priznivy
dlouhodoby ti¢inek revaskularizace.
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