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Nasa kazuistika opisuje pripad pacientky s nerozpoznanou obrovskobunkovou arteritidou, ktora bola dlIhé roky nastavend na
spravnu terapiu pri chybnej diagnéze. Pacientka 12 rokov opisovala polymorfné tazkosti, absolvovala rézne paraklinické vy3etre-
nia, na zaklade ktorych mala stanovenu nespravnu diagnézu. V kazuistike poukazujeme na rozmanity klinicky obraz systémovej
vaskulitidy, ktord moéze pri zlej interpretécii vysledkov imitovat iné ochorenia.

Klucové slova: obrovskobunkova vaskulitida, kortikoterapia, klinicky obraz ochorenia, diferencidlna diagnostika.

Proper treatment with improper diagnosis

The present case report describes a female patient with unrecognized giant-cell arteritis who had been receiving appropriate
treatment for years despite misdiagnosis. The patient had complained of polymorphous symptoms for twelve years and under-
gone various paraclinical tests based on which she received an incorrect diagnosis. Our case report aims to highlight the varied

clinical presentation of systemic vasculitis which, when the results are misinterpreted, can mimic other diseases.

Key words: giant-cell vasculitis, corticosteroid treatment, clinical presentation of disease, differential diagnosis.

Uvod

Obrovskobunkova arteritida je systémova
vaskulitida zasahujuca velké a stredné cievy,
najma aortu a jej vetvy, s predilekénym postih-
nutim vetiev karotickych a vertebralnych arté-
rif. Casto postihuje temporalnu artériu, preto
je jej starsi ndzov temporélna arteritida. Zapal
temporalnej artérie sa ale nemusi vyskytnut
u vietkych pacientov s obrovskobunkovou ar-
teritidou. Choroba zacina u starsich osob, vznika
prevazne vo veku 50 rokov, najma vsak vo veku
70-80 rokov (Numaro, 2002; Stvrtinovd, 1998).
Obrovskobunkova arteritida je zriedkava choro-
ba so Sirokym spektrom klinickych symptémov.
Charakter zapalového posSkodenia je segmen-
tovy, intenzita zépalovej reakcie je rozdielna
v jednotlivych ¢astiach tej istej cievy. U jedného
pacienta tdto choroba zasiahne len jednu cievu,
u druhého viaceré cievy a viaceré organy. Zaradit
jednotlivé vaskulitidy do klasifikacnej schémy nie

je jednoduché, jednak pre pouZivanie réznych
ndzvov pre tu istu nozologicku jednotku, a na
druhej strane, pre prekryvanie priznakov (over-
lap), ktoré v tejto skupine ochorenia pozorujeme
(Jennette et al, 1994; Jennette et al,, 2013).V na-
Sej kazuistike by sme chceli predstavit pripad
pacientky, ktora sice bola 12 rokov nastavena
na spravnu liecbuy, ale pri nespravnej diagndze.
Cielom préce je poukdzat na vyznam vcasnej
diagnostiky a v€asnej liecby, ktord méze ochranit
pred vznikom zévaznych komplikécii ochorenia,
Casto ireverzibilnych.

Kazuistika

51-ro¢na pacientka, bez znamej internej
komorbidity, v dispenzari oftalmoléga od det-
stva pre konvergentny strabizmus s amblyo-
piou a anizokdriou vlavo, bez poruchy vizu,
bola v roku 2002 odoslana na hospitalizéciu na
neurologické oddelenie pre oftalmolégom su-

ponovanu neuritidu zrakového nervu vpravo.
Pacientka subjektivne udavala bolest pravej
polovice tvare lokalizovanu pod okom, s pro-
pagaciou k pravému uchu, tyzden trvajucu
slabost pravostrannych koncatin, poruchu rov-
novahy. Objektivne sa v neurologickom obraze
podla zéznamov konstatovala frustna atakticka
monoparéza pravej dolnej koncatiny. Vstupné
laboratérne parametre boli bez signifikantnej
patoldgie (krvny obraz, biochémia, koagulogram
v norme, lahko zvysené inflamacné markery —
zvysena sedimentacia krvi (FW) na 60 mm/h,
Greaktivny protein (CRP) sa nevysetril). Nativne
CT vysetrenie mozgu nepreukézalo Cerstvé
loziskové zmeny v intrakraniu. EEG vySetrenie
bolo v norme. MRI vy3etrenie mozgu sa v tom
obdobi v nasom okrese nerealizovalo. Doplnilo
sa kontrolné oftalmologické vysetrenie, ktorého
zaverom bolo: ter¢ zrakového nervu bilatera-
Ine bez edému a zépalovych zmien, respektive
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Obr. 1. MRIvysetrenie mozgu z roku 2003, 2007, 2012: nespecifické pruhovité loZisko v BH F I. dx. s charak-

terom vendzneho angidomu
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atrofie. Nasledne sa vykonala lumbélna punkcia
s cytobiochemickym nédlezom lahkej proteino-
cytologickej disocidcie (celkové bielkoviny v li-
kvore —-CB 0,5 g/I, leukocyty v likvore — Leu 0/3
ul), hematoencefalické bariéra nebola porusens,
kvantitativne boli stanovené v likvore 4 oligoklo-
nalne pasy, v sére pritomné neboli. Vzhladom na
tento likvorologicky nélez sa stanovila diagnéza
suspektného demyeliniza¢ného ochorenia CNS,
ostavala v dispenzari ambulantného neuroléga.
O klinickom izolovanom syndréme sa podla do-
stupnych informdcii z archivu nasej nemocnice
neuvazovalo. Pacientke sa do lie¢by nasadil p.
o. prednizén v davke 20 mg s klinickym zlep3e-
nim ad integrum. Pacientka bola prepustené do
ambulantnej starostlivosti. Ambulantne v roku
2003, 2007, 2012 pacientka opakovane podstupi-
la MRI vysetrenie mozgu, ktorym sa verifikovalo
nespecifické pruhovité lozisko v bielej hmote
mozgu (BH) F I. dx., bezinych loZiskovych zmien
v zmysle demyelinizacie (obrazok 1).

Nasledne v roku 2012 bola stanovena dia-
gndza spochybnend pre zIU interpretaciu likvo-
rologického vysetrenia a negativny MRI nélez,
nespliajuci kritéria diagndzy sclerosis multiplex.
Po kompletizacii vysledkov sa v roku 2013 dia-
gndza demyeliniza¢ného ochorenia centralnej
nervovej sustavy (CNS) definitivne vylicila, a pre-
to sa u pacientky vysadila aj p. o. kortikotera-
pia. Po vysadeni kortikoterapie sa u pacientky
opatovne objavila intermitentnd hemikranicka

bolest hlavy, preto sa v roku 2014 doplnilo MRAG

www.neurologiepropraxi.cz

vysetrenie a nasledne CT angiografické vysetre-
nie intrakranidlnych ciev s ndlezom kompletné-
ho uzédveru ACI I. dx. v intrakranidlnom Useku.
S cielom stanovenia pripadnej kardioembolickej
etiolégie sa v roku 2015 v spolupraci s kardio-
|6gom zrealizovalo echokardiografické vyse-
trenie s ndlezom menej vyznamnej mitralnej
a trikuspidalnej regurgitacie, aneuryzmatického
vyklenovania predsienového septa bez defektu.
Zaver CT koronarografie stanovil nizke riziko
nahlej korondrnej prihody, pritomny bol pravo-
typ koronarnej cirkuldcie, bez hemodynamicky
zavaznej stenozy. Kardioldg odporucil antiagre-
gacnu terapiu preparatmi kyseliny acetylsalicy-
lovej (ASA). Pocas tohto obdobia mala pacientka
undulujuce hemikranické bolesti hlavy vpravo,
nasledne aj vlavo bez neurologického deficitu.
V lie¢be, u ambulantného neuroldga, sa skusali
rézne kombindacie antimigrenik a analgetik, ale
s minimalnym efektom.

Pre zmenu charakteru dlhoro¢nych taz-
kosti bola pacientka koncom augusta v roku
2016 prijatad na nase oddelenie na diagnostické
doriesenie stavu. V autoanamnéze opisovala,
ze hoci mala od detstva strabizmus, aktudlne
pocitovala Upornu bolestivost lavej polovice
tvare, oka, akoby retrobulbarne, citila si ho suché,
viac jej zabiehalo lavé oko, aviak bez diplopie,
respektive inej poruchy vizu. Chord nebola,
teploty, kliesta, Uraz nemala, iné subjektivne
tazkosti negovala. Objektivne neurologicky pri
prijati sme konstatovali novovzniknutd 1éziu
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Obr. 2. MRAG vysetrenie intrakranidinych ciev:
kompletny uzdver ACI . dx. v petroklivdlnom tseku
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n. abducens vlavo, bez paretickych priznakov
na koncatinach. V zakladnom laboratérnom
skriningu sme zaznamenali elevovanu hladi-
nu fibrinogénu 4,98 g/I, CRP 15,2 mg/l, FW 50
mm/h, ostatné laboratérne parametre vratane
sérovej hladiny vitaminu B12, kyseliny listovej
a hormonov stitnej Zlazy boli bez signifikantnej
patoldgie. Realizovali sme kontrolné MRI vyse-
trenie mozgu vratane AG intrakranidlnych ciev
s nadlezom nespecifického pruhovitého loziska
v BH F 1. dx., bez zmeny velkosti a Struktury v po-
rovnani s predchadzajicim vysetrenim z roku
2007 a 2013, suponovany bol vendzny angiom.
Nélez nespinal kritérié podla McDonalda 2010.
V MRA obraze intrakranidlnych ciev sme opisali
kompletny uzaver ACI I. dx. v petroklivalnom
Useku, stenotické boli proximélne Useky 2/3 Al
ACA |. sin. (obrédzok 2 a 3). Doplnili sme preto
USG vysetrenie extrakranidlnych privodnych
ciev, pri ktorom sa vizualizoval kompletny uzaver
ACI . dx.

S cielom vylUcit Devicovu chorobu sme do-
plnili MRI vy3etrenie C chrbtice, ktoré bolo bez
intrameduldrnej, respektive extramedularnej kom-
presivnej ézie, verifikované boli multietazové dis-
kopatie C4 — C7 do Urovne bulgingu a protrizie,
bez patologickej kompresie nervovych korerioy,
bez stendzy spindlneho kanala. Protildtky proti
aquaporinu-4 v sére neboli pritomné. V diferencial-
nej diagnostike sme zvazovali autoimunitnd, pa-
raneoplasticku etiologiu, ako aj zapalovy pseudo-
tumor ocnice (Tolosa-Hunt syndrém, Gradenigov
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Obr. 3. MRAG vysetrenie intrakranidlnych ciev: kompletny uzdver ACl l. dx. v petroklivdlnom Useku

syndrém), preto sme odobrali panel autoprotild-
tok (ANCA, ANA, ACLA, B2GPIM, B2GPIG, anti-CCP,
CH50, SSA, SSB, antigliadinové protilatky, protilatky
proti transglutaminaze a endomyziu, elektroforéza
sérovych bielkovin — ELFO). Imunologicky bola
autoprotildtkova aktivita kompletne negativna,
humordlna aktivita bola nizka. Trombofilny skri-
ning vratane genetiky na trombofilné mutécie
bol v norme. Onkologicky skrining bol negativny.
RTG vysetrenie hrudnika, USG abdomenu boli
bez verifikacie strukturdlnych zmien. Zrealizovali
sme likvorologické vysetrenie s ndlezom lahkej
proteinocytologickej disociacie (L-CB 0,49 g/I, Leu
0/3ul), hematoencefalickd bariéra bola neporuse-
na, pritomna bola intratekalna syntéza IgG podla
Reibera, kvantitativne boli stanovené 4 oligoklo-
nélne pasy v likvore. Tento nalez bol identicky
s prvym likvorologickym vysetrenim z roku 2002.
Sérologické vysetrenia a kultivacie z likvoru vra-
tane antiboréliovych protilatok boli negativne.
Po detailnejsom doplneni anamnézy pacientka
udavala, Ze posledné mesiace vyrazne schudla,

mavala striedavé stavy potenia so zimnicou, bolesti
ucha, Celovej oblasti a lavej nosovej dierky, zvysenu
Unavu, nechutenstvo, zdurenie spankovej oblasti,
ktoré v ¢ase hospitalizacie absentovalo. Na zaklade
klinickych a paraklinickych vysetrenf realizovanych
pocas hospitalizacie, tiez vzhladom na kompletny
uzaver ACl vpravo v petroklivdlnom a v extrakra-
nidlnom Useku, ako aj na recidivujuce hemikranie
sme suponovali velkobunkovt arteritidu, ktord by
vysvetlovala aj pozitivny efekt p. o. kortikoterapie
v minulosti. Pacientka podstupila PET/CT vyse-
trenie s fluorodeoxyglukézovou pozitrénovou
emisnou tomografiou (18FDG), ktorej zaverom
bol akcentovany metabolizmus FDG v stene aorty
a v priebehu velkych tepien. Incipientnu vaskuliti-
du nebolo mozné vylucit (obrazok 4).

Viysledky vysetreni sme konzultovali s reu-
matoldgom v Narodnom Ustave reumatickych
choréb (NURCH) Piestany, ktory ném stanovenu
diagnoézu potvrdil. Odporudil realizovat digitalnu
subtrak¢nu angiografiu (DSA) na zdokumen-
tovanie stupnia uzaveru ACI, ktord sme ale po

Obr. 4. PET/CTvysetrenies 18FDG: akcentovany metabolizmus FDG v stene aorty a v priebehu velkych tepien
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konzultacii s interven¢nym radiolégom a zva-
Zeni benefitu vysetrenia nerealizovali.

Pacientke sme v Uvode podavali pulznu
parenterdlnu kortikoterapiu (metylprednizoldn
v sumarnej davke 1,5 g) s prechodom na p. o.
formu preparétov prednizénu v davke 1 mg/
kg, s postupnou titraciou davky a dosiahnutim
remisie pri ddvke 5 mg/denne. Imunosupresivnu
lie¢bu sme doplnili poddvanim antiagregans
(ASA), statinu, gastroprotektiv, preparatov vap-
nika a vitaminu D, pokracovali sme v podavani
symptomatickej terapie s dobrou klinickou od-
povedou. V roku 2018 pacientka absolvovala
kontrolné oftalmologické vysetrenie, stav bol
uzavrety ako v. s. kongenitalny konvergentny
strabizmus vlavo, bez poruchy okulomotori-
ky. Pri poslednej ambulantnej kontrole v roku
2018 bola pacientka v zlepsenom stave, bez
subjektivnych tazkostf, aktudlne je v dispenzari
reumatoldga v NURCH Piestany.

Zaver

Rozmanity klinicky obraz, ako aj priebeh ocho-
renia pravdepodobne sposobuje heterogenita
imunitnej a zapalovej reakcie u jednotlivych pa-
cientov. Zaciatok vsak méze byt aj pomaly, roz-
norody, ¢o vyznamne komplikuje diagnostiku.
Vaskulitida je zapalové ochorenie cievnej steny
s pritomnostou leukocytov v cievnej stene, s re-
aktivnou destrukciou ich Struktury. Zdpalom zme-
nena cievna stena ohrozuje tkanivo ischémiou
(uzaver cievy, embolizacia) alebo méze v mieste

poskodenia dochéadzat k rupture cievy a krvaca-
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niu. V patogenéze vaskulitid sa uplathuju vietky
zakladné autoimunitné mechanizmy bunkovej
i protilatkovej imunity. Vaskulitidy sa delia podla
kalibru postihnutych ciev na vaskulitidy velkych
tepien (aorta, a. subclavia, truncus brachiocepha-
licus, karotické tepny), strednych tepien (hlavné
tepny mozgového kmenia a Willisovho okruhu)
a malych tepien (termindine vetvy hlavnych tepien,
perforatory, arterioly, kapilary). Klinické prejavy vas-
kulitid CNS sa daju vymedzit na tri zakladné klinické
obrazy, a to na akutny teritoridlny infarkt, atypicku
roztrdsenu sklerézu a akutnu encefalopatiu. Na
vaskulitidu treba mysliet rovnako pri kryptogénnej
etioldgii cievnej mozgovej prihody (CMP). V prvej
faze CMP je potrebné vykonat CT angiografické
vysetrenie intra —a extrakranidlnych ciev. Pri atypic-
kej lokalizacii stendz, resp. pri viacpocetnej stendze
intrakranidlnych ciev bez kalcifikacif je nutné dopl-
nit DSA, ktora verifikuje postihnutie artérii velkého
a stredného kalibru.V rdmci etiologického pétrania
pri CMP treba realizovat MRI vysetrenie mozgu.
Pri vaskulitidach postihujucich velké tepny v MRI
obraze dominuje nélez viacpocetnych ischemic-
kych loZisk — teritoridineho alebo embolizatného
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denne). Pri nedostatocnom klinickom efekte kor-
tikoterapie sa do lie¢by priddva azatioprin, myko-
fenolat, metotrexat alebo cyklofosfamid. Pri imu-
nosupresivnej lie¢be je nutné zacat sekundarnu
prevenciu CMP, podavat statiny a antiagregac¢nu
terapiu (ASA alebo klopidogrel). V pripade preu-
kadzanej trombozy alebo pozitivity antifosfolipido-
vych protildtok sa indikuje antikoagulacna terapia
warfarinom. DIhodobé uZivanie imunosupresivnej
lie¢by ¢asto ohrozuje pacienta komplikdciami za-
vaznejsimi ako samotnd vaskulitida (Tomek, 2015).
U nasej pacientky bol klinicky priebeh ovplyvneny
dlhodobou kortikoterapiou, preto sa aj diagnostika
ochorenia vykonala s oneskorenim. \i¢as nasadena
spravna liecba a celozivotna kontrola méze ochré-
nit pacienta pred vznikom zavaznych komplikacif
ochorenia.
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