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Zapalne choroby naczyn

zapalenie matych naczyn zwiazane z kompleksami immunologicznymi
zapalenie naczyn zwigzane z krioglobulinemia
zapalenie naczyn zwiazane z przeciwciatami IgA (Henocha i Schonleina)
pokrzywkowe zapalenie naczyn z hipokomplementemia (zapalenie naczyn
zwigzane z anty-Clq)
zapalenie $rednich naczyn

guzkowe zapalenie tetnic [ choroba zwigzana |
choroba Kawasakieao z przeawcnalimt anty-GBM

A J |

zapalenie matych naczyn zwigzane z ANCA
mikroskopowe zapalenie naczyn
ziarniniakowatosc z zapaleniem naczyn (Wegenera)

' eozynofilowa ziarniniakowatosc z zapaleniem naczyn
(Churga i Strauss)

zapalenia duzych naczyn
zapalenie tetnic Takayasu
olbrzymiokomaorkowe zapalenie tetnic




Miazdzyca jest zapalng chorobg tetnic
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Leki przeciwzapalne zmniejszajg ryzyko sercowo-naczyniowe

Kanakinumab (Anty-IL-1[3)

Kolchicyna

A Primary End Point with Canakinumab, 50 mg, vs. Placebo
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B Primary End Point with Canakinumab, 150 mg, vs. Placebo

Cumulative Incidence of
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No. at Risk
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C Primary End Point with Canakinumab, 300 mg, vs. Placebo
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D Key Secondary End Point with Canakinumab, 150 mg, vs. Placebo

Cumulative Incidence of
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No. at Risk
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Ridker PM, et al. CANTOS Trial Group. Antiinflammatory Therapy with

Canakinumab for Atherosclerotic Disease. N Engl J Med. 2017;377: 1119-

1131

Nidorf SM, et al. LoDoCo2 Trial Investigators. Colchicine in Patients with
Chronic Coronary Disease. N Engl J Med. 2020,383:1838-1847




Tetniak - rodzaje

workowaty

wrzecionowaty

rzekomy



Choroby duzych naczyn

* Tetniak
* miazdzycowy
e zapalny
 wrodzony
* Choroby zapalne
* choroba Takayasu
* olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic
* zakrzepowo-zarostowe zapalenie naczyn



Tetniak aorty - definicja

« Srednica aorty przekraczajaca o 2 odchylenia standardowe (SD)
wymiar odpowiedni dla wieku, ptci i wymiarow ciata

« Srednica przekraczajaca o 50% warto$é nalezna



Etiologia, badania przesiewowe i diagnostyczne tetniaka aorty

Etiologia

Przesiewowe

Diagnostyczne

Tetniak aorty brzusznej

Etiologia

Przesiewowe

Diagnostyczne

Zmiany degeneracyjne

Zapalenie (infekcja/autoimmunologiczne)
Wrodzone

Miazdzyca

USG Doppler

USG Doppler (z kontrastem), TK, MRI @
ESC

European Society
of Cardiology
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Patogeneza tetniaka aorty

Zwiekszona podatnos¢ w odcinku brzusznym

Embriologia (mezoderma)

Histologia (J witdkien elastycznych, kolagenu)
Hemodynamika (MAmplituda fali tetna, M napiecie scinajace)
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Zapalenie (T TH2, { IFNY)

Toksyczne rodniki tlenowe
Degradacja wtdkien elastyny, kolagenu
Degradacja macierzy pozakomérkowej
Apoptoza miesni gtadkich

Tetniak




Poszukiwanie tetniaka aorty (USG)
% (4-8% mezczyzn 65+)
|

;

>65 r.z. palacze (takze w &
przesztosci)

> 50 r.z. krewni z
tetniakiem
(operowani/zmarli)

« >75r.z. palgce (takze w
przesztosci), nadcisnienie

* >50r.z. krewniz
tetniakiem
(operowani/zmarli)

?W trakcie badania ECHO (przezklatkowego)
* 2>65r.z. mezczyzni
« >75r.z. kobiety

@ E SC Mazzolai L,; ESC Scientific Document Group. 2024 ESC Guidelines for the management of peripheral arterial and aortic
European Society diseases. Eur Heart J. 2024 Sep 29;45(36):3538-3700.

of Cardiology



Tetniak aorty brzusznej
Czynniki ryzyka

Palenie tytoniu

Pte¢ meska

Wiek

Rasa biata

Objawy miazdzycy
Nadcisnienie

Wywiad rodzinny

Tetniaki innych duzych tetnic
(biodrowa,...)

Dieta (?)

Mniejsze ryzyko
Pte¢ zenska
Rasa nie-biata

Cukrzyca



Zwigzek palenia tytoniu z tetniakiem aorty
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Lederle FA. The rise and fall of abdominal aortic aneurysm. Circulation 2011; 124:1097.



Tetniak aorty brzusznej - klinika

Bezobjawowy (2/3)
Objawowy (niepekniety)
Bdl (tetniak zapalny)
Niedokrwienie
Goraczka
Ostabienie
Pekniety
* Badl
* Hipotonia
* Masa tetnigca w jamie brzusznej

Tylko 20-30% chorych z peknieciem ma wczesniejsze rozpoznanie
tetniaka









Ryzyko pekniecia tetniaka w zaleznosci od jego Srednicy
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Miesigce bez pekniecia od pierwszego pomiaru tetniaka



Tetniak aorty brzusznej — ryzyko pekniecia

Wieksze
« >5,5cm srednicy
e aktywni palacze
* szybkie tempo wzrostu (>0,5 cm/6 miesiecy)
e ,workowaty”
 Obecnosé skrzepliny srodsciennej (?)
e zta kontrola cisnienia tetniczego
* podeszty wiek
* wywiad rodzinny
e POChP
* przebyte zabiegi operacyjne
* biorcy przeszczepu serca lub nerki
e stosowanie flurochinolondéw (?)
* kobiety

Mhniejsze
e cukrzyca
e choroby naczyn obwodowych



Tetniak aorty brzusznej — postepowanie zachowawcze

W perspektywie 10-letniej - ryzyko zgonu sercowo-
naczyniowego 15x wieksze od zgonu zwigzanego z tetniakiem

* Eliminacja czynnikow ryzyka

* Kontrola cisnienia tetniczego (beta-adrenolityki, inhibitory ACE)
e Statyny, metformina (?)

 Monitorowanie (USG)

 |Immunosupresja (tetniak zapalny)



Tetniak aorty brzusznej — wskazania do zabiegu

 Pekniecie
 Tetniak objawowy
* Ryzyko pekniecia wieksze niz zabiegu



Metody leczenia tetniaka aorty brzuszne;j

Open repair of an abdominal aortic aneurysm

Renal
arteries
Kidney

Location of
abdominal aortic
Abdominal aneurysm
aortic graft
Right common Left common
iliac artery iliac artery

Endovascular repair of an abdominal aortic aneurysm

Renal
arteries

Kidney

Abdominal

; Stent-graft
aortic aneurysm

Left common
iliac artery

Right common
iliac artery

Stent-graft inserted
through right and left common
femoral arteries

Schermerhorn M et al. N Engl J Med 2008;358:464-474

The NEW ENGLAND

JOURNAL o MEDICINE



Tetniak aorty piersiowej
RTG




Tetniak aorty piersiowej
Echokardiografia




Tetniak aorty piersiowej
Charakterystyka

M=4 x K
Szybsze tempo wzrostu u kobiet
Zapadalnos$¢ 5-10/100 000 pacjento-lat

Lokalizacja

* Aorta wstepujgca 60%
e tukaorty 10%
* Aorta zstepujgca 30%

Tto genetyczne w 20%
Zwykle bezobjawowe

Objawy: bol w KLP, niedomykalnos¢ aortalna, objawy z ucisku



Rozwarstwienie aorty




50-letni palacz tytoniu (30 paczko-lat), z
nadcisnieniem tetniczym, przywieziony do SOR z
silnym bélem w klatce piersiowe;j.



50-letni palacz tytoniu (30 paczko-lat), z
nadcisnieniem tetniczym, przywieziony do SOR z
silnym boélem w klatce piersiowej. Bez cech
niedokrwienia w EKG, stezenie TnT 0,008 ng/ml



Rozwarstwienie Aorty

3 przypadki na 100 000 pacjento-lat

Wysoka smiertelnos¢ 1%/ godzine u

nieleczonych
Szczyt wystepowania 50-60 lat
Mezczyzni/Kobiety 2-3/1



Rozwarstwienie Aorty

T T T T
Type I Type II Type IlIa Type IIIb
DeBakey classification

T T
Type A Type B
Stanford classification



Rozwarstwienie aorty
Etiologia

Nadcisnienie (80% rozwarstwien)
Zastawka aortalna dwuptatkowa (7-14%)
Zespo6t Marfana (9%)

Zespot Ehlers-Danlosa

Rozstrzen pierscienia aorty (rodzinna)
Zespot Turnera

Koarktacja

Cigza ( 50 % przypadkow kobiet < 40r.z.)
Uraz

Jatrogenne

Zapalenie

Fluorochinolony



Rozwarstwienie aorty - objawy

BAl w klatce piersiowej — 86 %

Bol brzucha - 43 %

Nagty poczatek bolu — 89 %

Promieniowanie bolu — 25 %

Nadcisnienie — 69 %

Szmer niedomykalnosci aortalnej

Spadek cisnienia/wstrzas — 3 %

Deficyt tetha — 21 %

Niedokrwienie rdzenia — 3 %

Neuropatia obwodowa z niedokrwienia — 2 %

Rtg — poszerzenie cienia Srodpiersia
MDimer-D



Rozwarstwienie aorty - triada

Nagty, ostry bol w klatce piersiowej/brzucha
Roznice tetna i cisSnienia tetniczego pomiedzy koriczynami
Poszerzenie cienia Srédpiersia/aorty

(N Dimer-D)



Skala ryzyka rozwarstwienia aorty
(Aortic dissection detection-risk score, ADD-RS)

Sytuacja kliniczna Cechy bélu Odchylenia w badaniu fizykalnym
* Zespo6t Marfana * B6l w klatce piersiowej, * Niestabilnos¢ hemodynamiczna
* Wywiad rodzinny plecéw, brzucha: nagty, silny, * Deficyt tetna
* Wada zastawki aortalnej rozdzierajgcy, rwacy * Réznica cisnienia na konczynach
* Zabiegi na aorcie * Ogniskowe objawy neurologiczne
* Tetniak aorty * Nowy szmer niedomykalnosci aortalnej
Jedli 1 obecny = 1 punkt ADD-RS Jesli obecny = 1 punkt ADD-RS Jesli 1 obecny = 1 punkt ADD-RS
I
v v
Wysokie ryzyko: ADD-RS>2 Mate ryzyko: ADD-RS<2
v
l EKG: wykluczy¢ STEMI
TK catej aorty (cito!) i/lub TTE+EKG  POCUS RTG KLP dimer-D dimer-D + RTG KLP
I | | |
® ® ® ©
v v v v
TK catej aorty (cito!) Rozwaz alternatywne
| | rozpoznanie
O, ©
@ Ergeg e Rozwarstwienie Rozwarstwienie I

of Cardiology potwierdzone wykluczone



Rozwarstwienie aorty - diagnostyka

Echokardiografia przezprzetykowa Rezonans magnetyczny



Ostre rozwarstwienie aorty
Postepowanie

Zawsze OIT

Opioidy

Beta-bloker + Nitroprusydek sodowy
Stent /chirurgia

Tetno < 60/min
Skurczowe BP < 120 mm Hg



The NEW ENGLAND
JOURNAL o MEDICINE




Zespot Marfana

Antoine Bernard Jean Marfan
1858 - 1942

wystepowanie 1 : 10 000-20 000

typ dziedziczenia — autosomalny dominujacy

mutacja w genie (FBN1) fibryliny 1 (159-21.1)

25% przypadkow — mutacje spontaniczne

niewielka zaleznos¢ pomiedzy rodzajem mutacji a objawami

klinicznymi



This person with
the Marfan
syndrome is tall
and thin and has
an arm span that

exceeds her height.

Normal | Normal

chest

Bart L Loeys, et al. The revised Ghent nosology for the
Marfan syndrome. ] Med Genet 2010;47:476-485




Algorytm opieki nad pacjentem z genetycznymi zespotami aortalnymi

Srednica opuszk
aorty/aorty 35 mm 40 mm 42 mm 45 mm 50 mm
wtgpujace] (mm)
| |
1 1

MRI'CT na poczgtku obserwacii
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Dbserwac za pomoca TTE

@ESC

E‘;g’;:ﬁ?;}j;j‘ety Mazzolai L,; ESC Scientific Document Group. 2024 ESC Guidelines for the management of peripheral arterial and aortic diseases.

Eur Heart J. 2024 Sep 29;45(36):3538-3700.



Terapia beta-adrenolitykiem zmniejsza ryzyko powiktan
u pacjentow z naczyniowym zespotem Ehlersa-Danlosa
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Kim-Thanh Ong et al. Effect of celiprolol on prevention of cardiovascular events in vascular Ehlers-Danlos syndrome: a prospective
randomised, open, blinded-endpoints trial. Lancet 2010; 376: 1476—84



30-letnia dotychczas zdrowa kobieta, skarzy sie na
zawroty gtowy, zastabniecia, trudnosci w
wykonywaniu zaje¢c domowych. Nadcisnienie tetnicze
rozpoznane przez kilkoma miesigcami...



Zapalenie tetnic Takayasu

* Choroba zapalna srednich i duzych tetnic

* Najczesciej dotyczy aorty oraz jej gtownych
odgatezien

* Zmiany sg gtéwnie zlokalizowane w
proksymalnych odcinkach tetnic



Zapalenie tetnic Takayasu

- Pierwszy opis - japonski okulista Mikoto Takayasu, 1908 r.
- Pacjentka: mtoda kobieta z zaburzeniami widzenia i
brakiem tetna na tetnicach szyjnych - ,,choroba bez tetna
(pulsless disease)”



Choroba Takayasu: Objawy

Objawy ogdlne (zmeczenie, utrata wagi, gorgczka)
Bdle miesni/stawoéw (50%)

Carotidynia (10-30%)

Chromanie

Szmery naczyniowe

RAznica cisnienia tetniczego pomiedzy konczynami
Nadcisnienie

Dtawica

Bdle brzucha, biegunka, krwawienie z p-pokarmowego
Rumien guzowaty

Nadcisnienie ptucne

Objawy z OUN (zawroty gtowy, omdlenia, drgawki, udar)



Zapalenie tetnic Takayasu 2022

American College of Rheumatology/European Alliance of Associations for Rheumatology

Rozpoznanie > 5 pkt

Kryteria bezwzgledne

Wiek < 60 r.z.

Objawy zapalenia naczyn w badaniach obrazowych
Dodatkowe kryteria kliniczne

Kobieta +1
Dtawica +2
Chromanie +2
Szmer naczyniowy +2
Réznica tetna (konczyna goérna) +2
Zmiany tetnicy szyjnej (brak tetna/tkliwosc) +2
Rdznica cisnienia tetniczego (SBP > 20 mm Hg) +1

Dodatkowe kryteria obrazowe
Liczba zajetych obszaréw naczyniowych

1 +1
2 +2
>3 +3
Symetryczne zajecie parzystych tetnic +1

Zajecie aorty brzusznej z tetnicami nerkowymi lub trzewnymi +3



Choroba Takayasu - diagnostyka







UNIWERSYTECKIE CENTRUM KLINMICZNE WARSZAWSKIEGO UNIWERSYTETU MEDYCZNEGO

CENTRALNY SZPITAL KLINICZNY
ul. ul. Stefana Banacha la, 02-097 Warszawa - Ochota

— tel. 22-599-1000, e-mail: kancelaria@uckwum.pl, uckwum.pl
UCH WUM

Klinika Chordb Wewnetrznych, Nadcignienia Tetniczego i Angiologii  Warszawa, dnia 08/10/2021
ul. ul. Stefana Banacha 1A, 02-097 Warszawa - Ochota
tel. +48 22-599-2828 Ks. Gi: 36904/19
Oddziat Chordb Wewnetrznych, Nadcignienia Tetniczego i Angiologii  Id pacjenta: 1862730
Kierownik Oddziatu Klinicznego: prof. dr hab. n. med. Zbigniew PESEL:
Gaciong

68 letni pacjent zostat przyjety planowo celem diagnostyki goraczki o nieustalonej etiologii.
Dolegliwosci pojawity sie nagle ok 14.08.2019, rozpoznano wowczas zapalenie ptuc przedtuzajace sie,
bez spadku parametrow stanu zapalnego po antybiotykoterapii. Obserwowano rowniez niedokrwistosc
normocytarng, chory zgtasza spadek masy ciata o ok 10kg (przez poéttora miesigca), zmniejszenie
tolerancji wysitku oraz bol gtowy w okolicy ciemieniowej lewej. Gorgczkowat do 38-39st.C. W
wykonanych dotychczas badaniach (rtg, kolonoskopia, gastroskopia, TK gtowy i klatki piersiowej, USG
jamy brzusznej) nie stwierdzono istotnych odchylen klinicznych mogacych by¢ przyczyna
pudwyzsznnych parametrow stanu zapalnego i goraczki.

Przy przyjeciu chory byt w stanie ogélnym dobrym, poza bladoscig powtok, stabiej wyczuwalnym
tetnem na tetnicy skroniowej lewej i zylakami konczyn dolnych bez odchylen w badaniu
przedmiotowym. W badaniach laboratoryjnych uwage zwracaty utrzymujace sie na podwyzszonym,
stabilnym poziomie parametry stanu zapalnego, niedokrwistosc, granicznie wysoki poziom czynnika
reumatoidalnego, podwyzszona aktywnosc enzymow watrobowych. Wykonano TK jamy brzusznej z
kontrastem ktdére nie uwidocznito istotnych nieprawidtowosci.



Olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic

e Zapalenie tetnicy skroniowej (choroba Hortona), Arteritis
temporalis (Hortoni), Giant cell arteritis

 Reumatyczny bol wielomiesniowy (polymialgia
rheumatica, polymyalgia arteritica, PMA)



Goraczka niejasnego pochodzenia

Definicja
* Cieptota ciata >38,3°C zmierzona kilkanascie razy przez > 3 tygodnie

Etiologia
e Zakazenia
* Choroby z autoagresiji
* Nowotwory (chtoniaki, biataczki, ...)



Olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic




Zapalenie olbrzymiokomorkowe tetnic

Potkula potnocna Ziemi (Skandynawia)
Starsi

Kobiety

Predyspozycja genetyczna (MHC)
Autoimmunologiczna



Zapalenie olbrzymiokomorkowe tetnic
U kogo podejrzewac?

Bdle gtowy o odmiennej charakterystyce
Nagte zaburzenia widzenia

Chromanie zuchwy

Goraczka, niedokrwistos¢, zmeczenie
Wyktadniki biochemiczne zapalenia
Polimialgia (40%)

Mozliwe zajecie duzych tetnic (tetniaki)



Olbrzymiokomoérkowe zapalenie tetnic - ACR

1. Poczatek > 50 roku zycia

2. Bole gtowy o charakterze nie odczuwanym poprzednio

3. Zmiany tetnicy skroniowej w badaniu fizykalnym (bolesnos¢, ostabienie
tetna)

4. 0B >50 mm/h

5. Zmiany histopatologiczne w biopsji tetnic

Rozpoznanie: 3 kryteria (+)
LEFT COMMONTA__
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FT PARIETAL RAMUS CONTINUATION OF CTA



Zapalenia tetnic
Terapia

Glikokortykosteroidy

Tocilizumab
Metotreksat

Azatiopryna
Cyklofosfamid
Rituksymab
Ustekinumab
Abatacept

Kolchicyna (?)



Zakrzepowo-zarostowe zapalenie naczyn
(Thrombanagitis obliterans, TAO; Choroba Buergera)




Thrombangitis obliterans (Choroba Buergera)

Zawsze ekspozycja na tyton
Poczgtkowo zapalenie zyt i tetniczek
Tetnice Sredniego i matego kalibru
Zwykle konczyny (4)

Mezczyzni
<40 r.z.
Azja, Europa Wschodnia
Objawy

* Niedokrwienie
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Zagadnienia do opracowania

* Objawy naczyniowe sugerujgce inna etiologie niz miazdzyca

* Jakie stany nalezy uwzgledni¢ w réznicowaniu rozwarstwienia aorty?
* Objawy ostrej niedomykalnosci zastawki aortalnej

* Rdznicowanie choroby Takayasu z olbrzymiokomorkowym
zapaleniem tetnic

* Wsrod przyczyn gorgczki niejasnego pochodzenia, ktory guz lity
wystepuje najczesciej?
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