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Kazuistika

Úvod
Obrovskobuněčná arteriitida (OA) 
patří mezi systémové vaskulitidy ne-
známé eti ologi e postihující cévy střed-
ního a velkého kalibru. První popis to-
hoto onemocnění poskytl Jonathan 
Hutchinson v roce 1890, když popsal 
případ 80letého muže, který pro otok 
a bolestivost temporálních arteri í ne-

mohl nosit klobo uk [1]. Teprve v roce 
1932 Horton et al popsali typický his-
tologický obraz arteriitidy z  bi opsi e 
temporální arteri e [2]. Pravděpodobně 
ale poprvé popsal toto onemocnění již 
v 10. století Tadkwat Ali Iba Isu. OA se 
vyskytuje celosvětově. V Evropě je po-
zorován nárůst incidence onemoc-
nění zejména v  severnějších zeměpis-

ných šířkách [3]. OA postihuje starší 
osoby mezi 50. a  90. rokem života. 
Maximum výskytu je popisován u 70le-
tých. Registr v Olmsted Co unty v Min-
nesotě udává roční incidenci onemoc-
nění u osob ve věku 50 a více let 17 na 
100 000 obyvatel a prevalenci 223 na 
100 000 obyvatel [4,5]. Onemocnění 
postihuje 2– 3krát častěji ženy.
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So uhrn: Obrovskobuněčná arteriitida (OA) patří mezi systémové vaskulitidy neznámé eti ologi e postihující cévy středního a velkého kalibru 
granulomatózní panarteriitido u s tvorbo u granulomů tvořených obrovskými mnohojadernými buňkami. U 25– 50 % paci entů s OA se ob-
jevuje postižení zraku. To může být prvním projevem OA nebo se může objevit týdny až měsíce po inici álních projevech onemocnění. Oční 
příznaky onemocnění jso u převážně projevem okluzivního postižení očních a orbitálních arteri í. Závažným důsledkem očního postižení 
v rámci OA je trvalé poškození zraku. K nejčastěji se vyskytujícím a so učasně k nejzávažnějším očním projevům OA patří arteriitická přední 
ischemická ne uropati e zrakového nervu (AION). Projevuje se částečno u nebo úplno u ztráto u zraku. V terapii arteriitické AION při OA se 
po užívají vysoké dávky glukokortiko idů. Terapi e glukokortiko idy je však zatížena řado u nežádo ucích účinků. Důkaz efektu této terapi e na 
zlepšení vízu paci entů s očním postižením u OA není přesvědčivý. Předkládáme případ 76letého muže s bi opticky ověřeno u OA, jejíž pri-
mární manifestaci představovala obo ustranná arteriitická AION vedo ucí k úplné ztrátě vízu jednoho oka a závažnému poklesu zrakových 
funkcí druhého oka. Terapi e glukokortiko idy u tohoto paci enta vedla ke zlepšení vízu po uze jednoho oka a byla zatížena výskytem nežá-
do ucích účinků. Z důvodu glukokortiko idy šetřícího efektu byl do terapi e přidán metotrexát. Terapi e glukokortiko idy mohla být ukončena 
po 3 letech. V průběhu terapi e a v průběhu následujících 12 měsíců po jejím ukončení nedošlo k relapsu základního onemocnění.

Klíčová slova: arteriitická přední ischemická ne uropati e optického nervu –  glukokortiko idy –  obrovskobuněčná arteriitida –  terapi e –  
vaskulitida

Gi ant cell arteritis manifested by bilateral arteritic Anteri or Ischaemic Optic Ne uropathy (AION)

Summary: Gi ant cell arteritis (GCA) is a systemic vasculitis of unknown eti ology affecting medi um and large calibre vessels by granulo-
mato us panarteritis with the formati on of gi ant multinucle ate cell granulomas. Visi on is affected in 25– 50% of GCA pati ents. Affecti on 
of visi on may be the first GCA symptom or a symptom which occurs weeks or months after the initi al symptoms of the dise ase. Eye 
symptoms of the dise ase are mostly a manifestati on of occlusi on of ocular and orbital blo od vessels. Permanent damage to the pati ent’s 
visi on is a seri o us consequence of visu al affecti on provoked by GCA. Arteritic Anteri or Ischaemic Optic Ne uropathy (AION) is the most 
frequent and most seri o us visu al manifestati on of GCA. It is manifested by parti al or total loss of visi on. Arteritic AION therapy in GCA 
uses high doses of glucocortico ids, but glucocortico id therapy has a number of adverse effects. The pro ofs of the effect of the therapy 
on the improvement of the visi on of pati ents with visu al affecti on in GCA are not convincing. We report a case of a 76- ye ar old man 
with bi opsy- verifi ed GCA whose primary manifestati on was bilateral arteritic AION resulting in a complete loss of visi on in one eye and 
dramatic worsening of visu al acuity in the other eye. Glucocortico id therapy only improved visi on in one eye, and had adverse effects. 
Methotrexate was added to the therapy to achi eve a glucocortico id saving effect. Glucocortico id therapy co uld be discontinued after 
3 ye ars. In the co urse of the therapy and for the subsequent 12 months after it was finished, there was no relapse of the underlying  
dise ase.
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Eti ologi e onemocnění není dopo-
sud známá. OA postihuje zejména ev-
ropsko u kavkazo idní populaci, což 
může svědčit pro určito u roli gene-
tických faktorů v  eti ologii onemoc-
nění. Prokázána byla asoci ace s geny 
hlavního histokompatibilního kom-
plexu (HLA) II. třídy, zejména s alelami 
HLA‑DRB1*04 [6,7]. Mimo jiné byla 
prokázána asoci ace mezi těmito alelami 
a výskytem a závažností očních projevů 
onemocnění. Hazleman et al proká-
zali vyšší frekvenci alely HLA‑B8 u pa-
ci entů s OA (50 %) ve srovnání s pa-
ci enty s revmato idní artritido u (27 %) 
[8]. Rovněž byla prokázána asoci ace 
mezi vnímavostí ke vzniku onemoc-
nění a mikrosatelitním polymorfizmem 
v genu pro TNFa, a to zejména s ale-
lo u TNFa2 [9]. Na druhé straně se při-
po uští existence zevního spo uštěcího 
faktoru onemocnění, např. opakované 
infekce lidským virem parainfluenzy, 
adenovirem nebo parvovirem B19  
[10– 12].

V patogenezi onemocnění se uplat-
ňují mechanizmy buněčné i humorální 
imunity. U paci entů s OA bývá proka-
zován pokles počtu CD8+ T‑lymfocytů 
a naopak zvýšený počet CD4+ T‑lym-
focytů [13]. So učasná představa o pa-
togenezi tohoto onemocnění předpo-
kládá vliv infračerveného a slunečního 
záření, které vede k poškození lamina 
elastica interna povrchově uložených 
arteri í [14]. Toto poškození cévní stěny 
usnadní prezentaci neznámého (a uto) 
antigenu (pravděpodobně virového 

proteinu) prostřednictvím antigen pre-
zentující buňky (makrofág) ve vazbě na 
HLA molekulu II. třídy CD4+ T‑lymfo-
cytům, které jso u následně aktivovány. 
Aktivované CD4+ T‑lymfocyty expri-
mují na svém povrchu receptory pro 
IL‑2. Aktivované makrofágy a  CD4+ 
T‑lymfocyty následně produkují prozá-
nětlivé cytokiny, které spo uští zánětlivý 
proces cévní stěny. CD4+ T‑lymfocyty 
byly opakovaně prokázány v  zánětli-
vých infiltrátech cévní stěny v bi optic-
kých vzorcích větví temporálních arteri í 
paci entů s OA. U některých paci entů 
s OA byla detekována zvýšená sérová 
hladina IL‑6 [13]. Někteří a utoři uvá-
dějí zvýšení hladiny cirkulujících imu-
nokomplexů, zvýšení koncentrace kom-
plementu a IgG u paci entů s OA [15].

Morfologicky je onemocnění cha-
rakterizováno granulomatózní panar-
teriitido u postihující tepny středního 
a velkého kalibru [5]. Postižení cévní 
stěny je segmentární, mezi patolo-
gicky změněnými úseky cévní stěny 
se nacházejí segmenty bez patolo-
gických změn. Dochází k  tvorbě gra-
nulomů tvořených obrovskými mno-
hojadernými buňkami. Je porušena 
lamina elastica interna. Může se vyvi-
no ut i nekróza hladké svaloviny cévní 
stěny. Lumen postižené cévy bývá vý-
razně zúženo nebo zcela obliterováno. 
Příčino u těchto změn je kromě pro-
liferace intimy rovněž rozvoj intraarte-
ri ální trombózy v místech aktivního zá-
nětu. V adventicii se nachází zejména 
mononukle ární infiltrát. V  médii bý-

vají přítomny obrovské mnohojaderné 
buňky a převážně mononukle ární in-
filtrát. Vaskulitida postihuje zejména 
hrudní aortu a  její hlavní větve. Nej-
častěji bývají postiženy temporální ar-
teri e, vertebrální a oftalmické arteri e. 
Intrakrani ální arteri e bývají postiženy 
zřídka. Popsány byly i případy posti-
žení koronárního řečiště a větví břišní  
aorty.

V úvodu onemocnění se u většiny pa-
ci entů vyskytují nespecif ické celkové 
příznaky jako zvýšení tělesné teploty, 
únava, celková slabost, nechutenství, 
hubnutí a psychické poruchy. Bolesti 
hlavy bývají přítomny u 67 % paci entů 
s OA [5]. Bolest bývá intenzivní, někdy 
vystřelující, lokalizovaná nejčastěji do 
spánkové oblasti, ale může se obje-
vovat i v pari etální oblasti nebo v zá-
hlaví. 45– 50 % paci entů si stěžuje na 
citlivost kůže hlavy. Ve spánkové ob-
lasti můžeme nalézt ztluštělé, palpačně 
bolestivé, někdy uzlovité větve tempo-
rální arteri e s oslabeno u nebo vymize-
lo u pulzací. Kůže nad nimi bývá někdy 
zarudlá. Až 67 % paci entů si stěžuje na 
kla udikační bolesti žvýkacího svalstva 
[5]. Z dalších příznaků se může objevo-
vat brnění jazyka, ztráta chuti a bolesti 
v ústech a hltanu. Postižení koronár-
ního řečiště se může manifestovat roz-
vojem infarktu myokardu a kardi ální 
insufici encí. Postižení velkých tepen je 
popisováno u 10– 15 % paci entů s OA. 
Může se manifestovat šelesty slyšitel-
nými nad velkými tepnami zejména 
horních končetin. Časným příznakem 

Tab. 1. Oční postižení u obrovskobuněčné arteriitidy.

Léze	 Projevy
ischemické léze zrakového nervu

přední ischemická ne uropati e (AION) (81,0 %)	 nejčastější postižení; částečná, častěji kompletní ztráta zraku
zadní ischemická ne uropati e (PION) (7,1 %)	 méně častá; částečná, častěji kompletní ztráta zraku	

ischemické léze sítnice
okluze a. centralis retinae (14,1 %)	 těžká ztráta zraku
okluze a. cili oretinalis	 příležitostně asoci ovaná s AION	

choro idální infarkt 	 vzácně

postižení okohybných svalů (5,9 %)	 přechodná diplopi e, obvykle bez postižení zraku

ischemické léze předního segmentu oka	 vzácně; obvykle bez postižení zraku

abnormality pupily	 obvykle sekundárně u jiné formy postižení

ložisková mozková ischemi e	 vzácně spojená s poškozením zraku

•
•

•
•



Vnitř Lék 2008; 54(12): 1195– 1205  Vnitř Lék 2008; 54(12): 1195– 1205  1197

Obrovskobuněčná arteriitida manifestující se obo ustranno u arteriiticko u přední ischemicko u ne uropati í zrakového nervu

postižení karotického řečiště může 
být hyperre aktivita karotického sinu. 
Ne urologické projevy zahrnující po-
ruchy sluchu, hemiparézy, deprese či 
zmatenost se vyskytují u 20– 30 % ne-
mocných. Jso u popsány i případy po-
stižení tepen dolních končetin. Po-
stižení štítné žlázy bývá popisováno 
u méně než 10 % paci entů.

K častým projevům OA patří posti-
žení zraku. Oční projevy se objevují 
u 25– 50 % paci entů. Incidence trvalé 
ztráty zraku klesla na 6– 10 % zejména 
z důvodu včasné di agnostiky a terapi e. 
Postižení zraku může být prvním pro-
jevem OA nebo se může objevit týdny 
až měsíce po inici álních projevech one-
mocnění [16]. Oční příznaky onemoc-
nění jso u převážně projevem okluziv-
ního postižení očních a  orbitálních 
arteri í. Jso u tak závažné, že paci enti 
často vyhledají nejdříve oftalmologa. 
Postižení zraku se vyvíjí náhle a je ne-
bolestivé. Projevuje se zamlženým vidě-
ním, výpadky části zorného pole, pří-
padně úplno u slepoto u. Následující 
tabulka uvádí přehled očního postižení 
v rámci OA (tab. 1).

K nejčastěji se vyskytujícím a nejzá-
važnějším očním projevům OA patří 
arteriitická přední ischemická ne uro-
pati e zrakového nervu (AION). Ve vět-
šině případů je provázena těžko u poru-
cho u vízu až úplno u ama urózo u. Toto 
postižení vzniká v důsledku zánětlivého 
postižení cévní stěny zadních krátkých 
cili árních arteri í, které zásobují prela-
minární oblast zrakového nervu a ob-
last lamina cribriformis. V sérii 800 pa-

ci entů s AION tvořila arteriitická forma 
tohoto postižení 12 % případů [17]. 
V  důsledku zánětlivých změn v  cévní 
stěně dochází ke ztluštění intimy 
a často k tvorbě intraarteri ální trom-
bózy, která uzavře lumen tepny. Vyvíjí 
se ischemi e optického nervu a  edém 
s ischemicko u nekrózo u prelaminární, 
laminární a retrolaminární části zrako-
vého nervu.

Laboratorně bývají u  většiny pa-
ci entů s OA přítomny výrazně zvýšené 
hodnoty sedimentace erytrocytů (FW). 
Hodnoty FW jso u užitečným nástrojem 
k  monitorování aktivity onemocnění 
a sledování efektu léčby. Průměrné hod-
noty FW u bi opticky potvrzené OA se 
pohybují okolo 84 mm/ hod. Až u 20 % 
paci entů s potvrzeno u di agnózo u bý-
vají prokazovány normální hodnoty 
FW [18]. Nález zvýšené hladiny C‑re ak-
tivního proteinu (CRP)  >  24,5 mg/ l 
je považován za vysoce senzitivní pro 
di agnózu OA. Na druho u stranu sta-
novení hladin proteinů akutní fáze 
(a1- antitrypsin, orosomuco id, hap-
toglobin, CRP) nepřispívá dle někte
rých a utorů výrazněji k monitoraci ak-
tivity onemocnění než hodnoty FW 
[19]. Podle Hayreha et al má průkaz 
arteriitické AION a  so učasně nález 
FW > 47 mm/ hod a CRP > 24,5 mg/ l 
až 97% specificitu pro di agnózu OA 
[20]. Z dalších laboratorních parame-
trů bývá přítomna mírná hypochromní 
anémi e. Normální bývá počet le uko-
cytů včetně diferenci álního rozpočtu. 
Počet trombocytů bývá normální nebo 
zvýšený. Moho u být přítomny zvýšené 
hodnoty alkalické fosfatázy, zejména 

u paci entů se so učasnými projevy po-
lymyalgi a rhe umatica. V elektroforéze 
bílkovin moho u být nalezeny zvýšené 
hladiny a2- globulinů, méně často a1‑glo
bulinů a g- globulinů. Někdy může být 
přítomna zvýšená hladina IgG a  C3 
a C4 složek komplementu. Dalším ná-
lezem bývá pozitivita antikardi olipino-
vých a utoprotilátek ve třídě IgG u ak-
tivního onemocnění.

Di agnóza OA se stanovuje na zá-
kladě přítomnosti klinických příznaků 
onemocnění. Bi optické ověření je do-
poručeno provést u  všech paci entů, 
u  kterých vznikne podezření na toto 
onemocnění. Materi ál se odebírá ob-
vykle z  větve temporální arteri e, pří-
padně z  okcipitální nebo faci ální ar-
teri e. Vzhledem k  segmentárnímu 
postižení cévní stěny je doporučeno 
získat vzorek dlo uhý 3– 5 cm. Důležité 
je provést histologické vyšetření z více 
míst vzorku. V případě jednostranné 
bi opsi e větve temporální arteri e je udá-
vána falešná negativita přibližně ve 4 % 
případů [21]. Někteří a utoři proto do-
poručují so učasně odebrat bi optické 
vzorky temporální arteri e na obo u stra-
nách, což může zvýšit pravděpodob-
nost potvrzení di agnózy o  5 % [22]. 
Udává se, že systémová terapi e gluko-
kortiko idy ne ovlivňuje bi optický nález 
až 14 dní od jejího zahájení. Přesto je 
doporučeno provést bi opsii nejlépe 
24 hod od zahájení terapi e glukokor-
tiko idy. V případě postižení aorty a je-
jich větví je jako doplňkové vyšetření 
možné provést angi ografii nebo vyšet-
ření pomocí magnetické rezonance. 
V  literatuře se rovněž objevují zprávy 

Tab. 2. Di agnostická kritéri a American College of Rhe umatology pro obrovskobuněčno u arteriitidu [25].

Kritéri um	 Definice

1. věk > 50 roků	 vznik projevů onemocnění v 50 letech nebo později

2. nově vzniklá bolest hlavy	 nově vzniklý, nový typ lokalizované bolesti hlavy

3. abnormality temporální arteri e	 palpační citlivost nebo oslabení pulzace temporální arteri e bez vztahu  
	 k ateroskleróze krčních tepen

4. zvýšená hodnota sedimentace erytrocytů	 FW > 50 mm/ hod

5. abnormální bi optický nález	� bi optický průkaz nekrotizující arteriitidy s mononukle árním nebo granulomatóz-
ním infiltrátem s nálezem obrovských mnohojaderných buněk

specificita 91,2 %; senzitivita 93,5 % při splnění 3 z 5 kritéri í
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o po užití 18F- FDG pozitronové emisní 
tomografi e v di agnostice tohoto one-
mocnění [23,24].

Ke stanovení di agnózy OA se po 
užívá několika di agnostických krité-
ri í. V so učasné době jso u nejužívanější 

di agnostická kritéri a American College 
of Rhe umatology z  roku 1990  [25] 
(tab. 2).

Kazuistika
V květnu roku 2004 byl na ambulanci 
Kliniky nemocí očních a optometri e FN 
u sv. Anny Brno odeslán 76letý paci ent 
k  došetření obo ustranného poklesu 
zrakové ostrosti. Subjektivně si stěžoval 
na přibližně 2 dny trvající progredující 
pokles vízu pravého oka spolu s mírněj-
ším poklesem vízu vlevo. Paci ent dále 
udával, že před týdnem podsto upil ex-
trakci zubu s  přechodno u cefale o u 
v  pari etální oblasti. V  předchorobí 
byl údaj o tra umatické amputaci levé 
dolní končetiny při a utohavárii v roce 
1975, dále údaj o léčené arteri ální hy-
pertenzi di agnostikované v roce 1989, 
o prostatektomii s orchi ektomi í pro-
vedené v roce 1985 pro karcinom pro-
staty a o totální náhradě levého kyčel-
ního klo ubu po úrazové fraktuře krčku 
stehenní kosti v roce 1994. Paci ent byl 
doposud léčen antihypertenzivy (me-
toprolol, nitrendipin, amilorid, hydro-
chlorthi azid), dále užíval omeprazol, 
antitrombotikum sulodexid a kalci um. 
V rodinné anamnéze byl nález cerebro-
vaskulárního onemocnění u prvostup-
ňových příbuzných.

Zraková ostrost pravého oka při 
vstupním vyšetření byla na úrovni 
zbytků světlocitu s  vadno u světelno u 
projekcí. Zraková ostrost levého oka 
byla 2/ 60 (0,03 při decimální notaci) 
se správno u světelno u projekcí. Nit-
ro oční tlak byl 7/ 11 mm Hg. Nález na 
předním segmentu očním byl fyzi olo-
gický, zornice pravého oka byla nepa-
trně širší (anizokori e). Přímá re akce na 
osvit byla vpravo nevýbavná, vlevo za-
chovaná. Nepřímá fotore akce vpravo 
byla výbavná, vlevo chyběla, což svěd-
čilo pro obraz ama urotické ztuhlosti 
zornice vpravo. Na očním pozadí byl 
vpravo terč zrakového nervu ne ostře 
ohraničen, bledý s  ischemickým edé-
mem, který zasahoval do okolní re-
tiny. Peripapilárně se při horní tempo-
rální cévní arkádě nacházelo vatovité 
ložisko. Makulární krajina byla bez 

Obr. 1. Ischemický edém terče zrakového nervu pravého oka s vatovitým ložiskem 
peripapilárně.

Obr. 2. Fundus levého oka s bledší papilo u terče zrakového nervu temporálně 
a lehce ne ostrými hranicemi. 
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edému, sítnice byla přiložena do perife-
ri e. Žíly byly výrazně naplněny (obr. 1). 
Vlevo byla papila optického nervu 
temporálně nabledlá, lehce ne ostrých 
hranic, sítnice do periferi e přiložena 
(obr. 2). Vyšetření zorného pole levého 
oka kinetickým perimetrem prokázalo 
centrální skotom (obr. 3). Evokované 
potenci ály zrakové dráhy při zábles-
kové stimulaci byly na pravém oku ne-
výbavné, na levém oku byla hraničně 
prodlo užená latence vlny P100. Bylo 
vysloveno podezření na pravostran-
no u arteriiticko u AION se ztráto u zra-
kových funkcí a poklesem zrakové os-
trosti levého oka.

Paci ent byl odeslán k  vyšetření do 
revmatologické ambulance II. interní 
kliniky FN u sv. Anny Brno. Celkově se 
paci ent cítil dobře, ne udával zvýšení 
tělesné teploty, únavu, bolesti a ztuh-
lost svalů nebo svalovo u slabost ani 
bolesti hlavy v posledním období. Na 
cílený dotaz udával přítomnost kla udi-
kačních bolestí žvýkacího svalstva. Vy-
šetření hlavy prokázalo obo ustranně 
klidno u spánkovo u oblast, palpačně 
nebolestivo u, se zachovano u pul-
zací větví temporální arteri e, bez zná-
mek zánětu či zduření v jejím průběhu 
(obr. 4). Vyšetření hrudníku a břicha 
bylo bez pozoruhodností. Pulzace nad 
karotidami, tepnami horních končetin 
a pravé dolní končetiny byly hmatné 
bez slyšitelných šelestů. Krevní tlak byl 
140/ 90 mm Hg, tepová frekvence byla 
pravidelná 64/ min. Lymfatické uzliny 
nebyly zvětšené. Laboratorní vyšet-
ření prokázalo zvýšeno u hodnotu FW 
70 mm/ hod a  středně zvýšeno u hod-
notu CRP 43,7 mg/ l. V krevním obraze 
dominovala le ukocytóza (12,8 × 109/ l) 
s  ne utrof ili  í. Bi  ochemické vyšet-
ření prokázalo vyšší lačno u glykemii 
(7,9  mmol/ l) a  mírně zvýšeno u hla-
dinu kre atininu (119 μmol/ l). Ostatní 
parametry byly v normě. V elektrofo-
réze plazmatických bílkovin byly zvý-
šené hladiny a1- globulinů a a2- globu-
linů a snížená hladina g- globulinů. Při 
imunologickém vyšetření byla proká-
zána mírně snížená hladina IgG 6,35 g/ l 
(norma 7,00– 16,00 g/ l). Hladiny C3, 

C4 složek komplementu byly v normě, 
stejně jako hladiny cirkulujících imu-
nokomplexů metodo u PEGIKEM. Ne-
byla prokázána pozitivita a utoproti-

látek (ANA, anti ds- DNA, anti ENA, 
c- ANCA PR3+, p- ANCA MPO+, ACLA). 
Bylo vysloveno podezření na přítom-
nost OA s obo ustranno u arteriiticko u 

Obr. 3. Kinetický perimetr levého oka s centrálním skotomem.

Obr. 4. Pravostranná spánková krajina bez známek zánětu či zduření v průběhu 
a. temporalis superfici alis. 
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AION. Vzhledem k závažnému očnímu 
postižení byla neprodleně zahájena te-
rapi e 5 pulzy intravenózně podaného 
metylprednisolonu v  dávce 250 mg. 
Následně byl paci ent převeden na pe-
rorálně podávaný metylprednisolon 
v dávce 64 mg denně (1 mg/ kg tělesné 
hmotnosti). So učasně bylo zahá-
jeno subkutánní podávání Fraxiparinu 
0,8 ml denně.

V průběhu hospitalizace byla dopl-
něna další vyšetření. RTG vyšetření or-
gánů dutiny hrudní neprokázalo pa-
tologii. Vyšetření mozku výpočetní 
tomografi í prokázalo supratentori álně 
v oblasti bazálních gangli í obo ustranně 
starší ischemická ložiska o velikosti do 
8 mm. Dalším nálezem bylo rozšíření 
Sylvické rýhy, až obraz arachno idální 
cysty vlevo. Ultrasonografické vyšetření 
karotického povodí a vertebrálních ar-
teri í prokázalo po uze hemodynamicky 
nevýznamno u stenózu do 25 % a. ca-
rotis interna. Ne urologické vyšetření 
konstatovalo přítomnost cévního one-
mocnění mozku a  stav po opakova-
ných fokálních cerebrálních ischemic-
kých dysfunkcích v  povodí a. carotis 
interna obo ustranně.

Šestý den od zahájení terapi e byla 
provedena bi opsi e jedné z  větví pra-
vostranné temporální arteri e v  délce 
4 cm (obr.  5, 6, 7). Histologické vy-
šetření prokázalo segmentární zánět-
livé postižení cévní stěny s přítomností 
obrovských mnohojaderných buněk, 
s destrukcí lamina elastica interna a vý-
razno u redukcí lumen cévy organizova-
nými tromby (obr. 8, 9, 10). Vyšetření 
potvrdilo di agnózu OA.

Od 2. dne hospitalizace na oční kli-
nice zůstává pravé oko trvale ama uro-
tické (bez světlocitu). Nejlépe korigo-
vaná zraková ostrost (NKZO) levého 
oka 6/ 24, zaznamenaná 4. den hospi-
talizace, se mírně zlepšila 6. den hospi-
talizace na 6/ 12 a 12. den od zahájení 
terapi e až na 6/ 9 parci álně. Paci ent byl 
schopen s příslušno u addicí číst text 
Jäger č. 4.

Kontrolní laboratorní vyšetření, 
provedené 6. den po zahájení tera-

Obr. 5. Zakreslený průběh pravostranné větve temporální arteri e před její bi opsi í. 

Obr. 6. Vypreparovaná větev pravostranné temporální arteri e.

Obr. 7. Excidovaná větev temporální arteri e v délce 4 cm odeslaná k histologic-
kému vyšetření.
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pi e, prokázalo normalizaci hladiny 
CRP (0,8 mg/ l) a významný pokles FW 
(18 mm/ hod). Paci ent byl propuštěn 
do ambulantní péče.

Kontrolní vyšetření v revmatologické 
ambulanci v  červnu roku 2004  pro-
kázalo přetrvávající normalizaci la-
boratorních parametrů zánětu (CRP 
0,9 mg/ l, FW 14 mm/ hod). Oční nález 
se významně nezměnil. Pokračovala 
terapi e metylprednisolonem v  dávce 
64 mg/ den. Do terapi e byl přidán 
metotrexát v  dávce 7,5 mg týdně se 
so učasno u substitucí kyseliny listové. 
Metotrexát byl do terapi e přidán ze-
jména z důvodu možnosti redukovat 
dávku glukokortiko idů a zabránit vý-
voji komplikací. V říjnu roku 2004 byla 
dávka metylprednisolonu postupně re-
dukována na 32 mg denně a dávka me-
totrexátu zvýšena na 10 mg týdně. Rok 
po vzniku obtíží byl paci ent léčen udr-
žovací dávko u 8 mg metylprednisolonu 
denně a 10 mg metotrexátu týdně. Kli-
nické ani laboratorní vyšetření nepro-
kazovalo známky aktivity vaskulitidy. 
Denzitometrické vyšetření (DEXA) pro-
vedené v  září roku 2004  prokázalo 
pokles T- skóre v  oblasti bederní pá-
teře (T-skóre – 3,2) a  v  oblasti před-
loktí (T- skóre – 4,2). Ke stávající te-
rapii vápníkem a  cholekalciferolem 
byl přidán risedronát v  dávce 35 mg 
týdně. Při dlo uhodobé terapii gluko-
kortiko idy došlo k rozvoji cushingo id-
ního syndromu a  komplikované ka-
tarakty levého oka, která dále snížila 
vízus levého oka na 2/ 60. Proto bylo 
v září roku 2005 přisto upeno k fako-
emulzif ikaci katarakty s  implantací 
umělé nitro oční čočky. Po operační 
naturální zraková ostrost levého oka 
byla následně 6/ 9. Vízus 6/ 9 byl zazna-
menán i  při posledním očním vyšet-
ření v dubnu roku 2008. Terapi e me-
totrexátem byla ukončena v srpnu roku 
2006  a  terapi e metylprednisolonem 
byla ukončena v květnu roku 2007. Do-
posud nejso u přítomny klinické ani la-
boratorní známky recidivy OA. Během 
období sledování byl zdravotní stav 
paci enta dále komplikován několika 
příhodami – v dubnu roku 2005 roz-

vojem levostranné bakteri ální ple uro-
pne umoni e, v květnu roku 2006 rozvo-
jem hluboké žilní trombózy pravé dolní 
končetiny, pro ktero u bylo zahájeno 
podávání warfarinu. Striktura močové 
trubice byla řešena zavedením perma-
nentního močového katétru.

Komentář
OA patří mezi systémové vaskulitidy 
neznámé eti ologi e postihující cévy 
středního a  velkého kalibru granulo-
matózní panarteriitido u s tvorbo u gra-
nulomů tvořených obrovskými mnoho-
jadernými buňkami.

Obr. 8. Histopatologický nález: lumen větve temporální arteri e je výrazně zúženo 
z důvodu proliferace intimy a nasedající intraarteri ální trombózy v místech aktiv-
ního zánětu. Barvení HE, 40krát.

Obr. 9. Histopatologický nález: obraz aktivního zánětu s denzním smíšeným zá-
nětlivým infiltrátem a regresivními změnami stěny větve temporální arteri e. Bar-
vení HE, 200krát.
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U 25– 50 % paci entů s OA se objevuje 
postižení zraku. Může být prvním proje-
vem OA nebo se může objevit týdny až 
měsíce po inici álních projevech onemoc-
nění [16]. Oční příznaky onemocnění 
jso u převážně projevem okluzivního po-
stižení očních a orbitálních arteri í. Oční 
postižení v rámci OA se projevuje zaml-
ženým viděním, výpadky části zrakového 
pole, případně úplno u slepoto u.

K nejčastěji se vyskytujícím a  so u
časně k nejzávažnějším očním projevům 

OA patří arteriitická AION [26,27]. 
Projevuje se částečno u nebo úplno u 
ztráto u zraku. Vyvíjí se jako následek 
zánětlivého postižení cévní stěny zad-
ních krátkých cili árních arteri í, které 
zásobují prelaminární oblast zrako-
vého nervu a  oblast lamina cribri-
formis. V  důsledku zánětlivých změn 
v cévní stěně dochází ke ztluštění in-
timy a  často k  tvorbě intraarteri ální 
trombózy, která uzavře lumen tepny. 
Dochází k rozvoji ischemi e zrakového 

nervu, vývoji edému s ischemicko u ne-
krózo u prelaminární, laminární a  re-
trolaminární částí zrakového nervu. 
V sérii 800 paci entů s AION Heyreha 
et al tvořila arteriitická AION 12 % pří-
padů [17]. Ostatní případy zahrnovaly 
tzv. ne arteriiticko u formu AION. Pří-
čino u této formy AION je rovněž po-
stižení cévního řečiště [28]. Nedosta-
tečné prokrvení terče zrakového nervu, 
zhoršované strukturálním nakupením 
nervových vláken a podpůrných tkání 
na papile zrakového nervu může do-
sáhno ut úrovně, kdy nedostatečná oxy-
genace vyústí v  ischemii a otok papily 
zrakového nervu. Ne arteriitická AION 
je často asoci ována s některými cho-
robami, které moho u vést k  poklesu 
perfuzního tlaku nebo zvýšení rezis-
tence krevního řečiště v rozsahu terče 
zrakového nervu, např. s arteri ální hy-
pertenzí, která bývá prokazována až 
u 47 % paci entů s ne arteriiticko u AION 
nebo s  di abetes mellitus, který bývá 
přítomen až u 24 % paci entů. Prokazo-
vána je rovněž so uvislost s přítomností 
kardi ovaskulárních rizikových faktorů, 
např. s  ko uřením cigaret, hypercho-
lesterolemi í, dále s postižením tepen 
aterosklerózo u nebo s přítomností is-
chemické choroby srdeční. K odlišení 
obo u forem AION slo uží především 
kombinace následujících parametrů: 
přítomnost systémových a očních pří-
znaků, vysoké hodnoty FW a  CRP, 

Obr. 10. Histopatologický nález: šipky označují charakteristické obrovské mno-
hojaderné buňky infiltrující oblast tunica medi a stěny pravostranné větve tempo-
rální arteri e. Barvení HE, 400krát.

Tab. 3. Diferenci ální di agnostika arteriitické a ne aretriitické formy přední ischemické ne uropati e zrakového nervu (AION).

	 Arteriitická AION	 Ne arteriitická AION
věk vzniku (průměr)	 70 let	 60 let
pohlaví	 ženy > muži	 ženy = muži
příznaky	 cefale a, bolestivost kapilici a, kla udikace žvýkacích svalů	 někdy bolestivost
vízus	 až 76 % < 6/ 60	 až 61 % > 6/ 60
otok terče zrakového nervu	 bledý > hyperemi e	 hyperemi e > bledý
exkavace terče zrakového nervu	 fyzi ologická	� drobná, nakupení nervových vlá-

ken (crowding disc at risk)
FW	 70 mm/ hod	 20– 40 mm/ hod
fluorescenční angi ografi e	 opožděné plnění terče zrakového nervu a cévnatky	� opožděné plnění terče  

zrakového nervu
průběh onemocnění	 zlepšení výjimečně; druhostranné postižení v 54– 95 %	� zlepšení až ve 43 %; druhostranné 

postižení v 12– 19 % do 5 let
systémová terapi e	 imunosupresiva; antiko agulace	� žádná ověřeně účinná; kyselina 

acetylsalicylová v prevenci ataky 
na druhém, nepostiženém oku 
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časná těžká ztráta zraku, bledý až kří-
dově bílý otok terče zrakového nervu, 
asoci ace s okluzí cili oretinálních arte-
ri í, výrazně opožděné plnění až neper-
fuze cévnatky v průběhu fluorescenční 
angi ografi e fundu, bi opsi e větve tem-
porální arteri e [17]. V tab. 3 jso u uve-
deny hlavní rozdíly mezi arteriiticko u 
a ne arteriiticko u formo u AION. 

Základním lékem v terapii OA jso u 
glukokortiko idy [5]. Jejich podání vede 
k rychlému ústupu projevů onemocnění 
během několika dní. Glukokortiko idy 
snižují incidenci závažných komplikací 
onemocnění, např. očního postižení. 
Zlepšují kvalitu života paci entů s OA, 
ale chybí průkaz pro to, že by jejich 
podání vedlo ke zkrácení trvání cho-
roby. V úvodu musí být podána dosta-
tečná dávka glukokortiko idů, schopná 
potlačit aktivitu onemocnění. Ob-
vykle doporučovano u dávko u na za-
čátku onemocnění je 40– 60 mg pred-
nizonu denně. K monitorování účinku 
léčby je doporučeno sledovat hod-
noty FW a CRP z důvodu rychlejší dy-
namiky změn [29,30]. Snižování dávek 
prednizonu by nemělo být rychlejší než 
5 mg týdně a na konci 1. měsíce léčby 
by dávka neměla být nižší než 20 mg 
prednizonu denně. V případě nižších 
dávek se zvyšuje pravděpodobnost re-
lapsu onemocnění a  narůstá morta-
lita paci entů. Relaps onemocnění se 
objevuje nejčastěji v průběhu prvního 
roku a půl trvání choroby a v 1. roce 
po ukončení terapi e glukokortiko idy. 
Po dosažení denní dávky 10 mg pred-
nizonu by další redukce měla pokra-
čovat pomaleji, přibližně o 1 mg každé 
2– 4 týdny. Po 2 letech léčby je možné 
u 1/ 3 až 1/ 2 paci entů ukončit terapii 
glukokortiko idy bez rizika relapsu one-
mocnění. Je proto doporučováno, aby 
terapi e glukokortiko idy trvala mini-
málně 2 roky. Terapi e glukokortiko idy 
je však spojena s výskytem nežádo ucích 
účinků u 60– 90 % paci entů. K nejčas-
tějším patří nárůst tělesné hmotnosti 
(> 50 %) a  glukokortiko idy induko-
vaná oste oporóza (> 40 %), která čas-
těji postihuje ženy [31]. U paci entů re-
zistentních na terapii glukokortiko idy 

nebo při výskytu nežádo ucích účinků je 
možné v terapii OA po užít azathi oprin, 
metotrexát, cyklosporin, dapson nebo 
hydroxychlorochin. Důkaz o jejich účin-
nosti je však založen po uze na jednotli-
vých kazuistických sděleních, případně 
na krátkodobých nekontrolovaných 
studi ích s relativně malým počtem pa-
ci entů a s vysokým podílem paci entů 
s předčasně ukončeno u terapi í [32].

V případech OA s očním postižením, 
zejména při hrozící ischemii zrakového 
nervu, je doporučena vyšší dávka glu-
kokortiko idů, přibližně 1 mg/ kg pred-
nizonu denně. Alternativo u je pulzní 
parenterální podání vysokých dávek me-
tylprednisolonu v intervalech 6– 8 hod, 
následované perorálním prednizonem 
v dávce 1 mg/ kg denně. Je‑li vážné kli-
nické podezření na arteriiticko u formu 
AION, měla by být terapi e glukokorti-
ko idy zahájena neprodleně bez ohledu 
na plánovano u bi opsii temporální ar-
teri e. V posledních přibližně 50 letech 
bylo v odborné literatuře publikováno 
několik sdělení prokazujících částečný 
efekt terapi e glukokortikody na zlep-
šení vízu u  paci entů s  poškozením 
zraku na podkladě arteriitické AION, 
případně s jiným typem ischemického 
očního postižení [33]. Podle principu 
medicíny založené na důkazech však 
tyto práce představují IV., případně 
III. kategorii evidence. Chybí tedy data 
z  větších prospektivních kontrolova-
ných, ale i  nekontrolovaných studi í. 
V retrospektivní studii Hayera et al, za-
hrnující 84 paci entů (114 očí) s posti-
žením zraku, zejména z důvodu arte-
riitické AION (91 %), došlo při terapii 
glukokortiko idy ke zlepšení vízu po uze 
u  4 % případů [33]. Podle a utorů 
mohly být lepší výsledky popisované 
v předchozích studi ích mimo jiné dů-
sledkem nesprávného hodnocení vyšet-
ření zorného pole kinetickým perimet-
rem. Autoři rovněž zdůrazňují nutnost 
velmi včasného zahájení terapi e gluko-
kortiko idy. Uvádějí, že možnost obno-
vení funkce zrakového nervu je závislá 
na tíži a délce trvání ischemi e. Po pře-
konání kritické peri ody trvání ischemi e 
dochází k  trvalému poškození nervo-

vých struktur, což jsme mohli pozoro-
vat rovněž u našeho paci enta, u něhož 
zůstalo pravé oko i přes léčbu ama uro-
tické, zatímco na levém oku došlo při 
léčbě k úpravě zrakových funkcí.

Další doporučovano u terapi í arteri-
itické AION je podávání terape utické 
dávky heparinu nebo nízkomolekulár-
ního heparinu po dobu 5– 7 dní s ná-
sledno u terapi í anti agregační dávko u 
kyseliny acetylsalicylové. Pro tuto tera-
pii však rovněž neexistují kontrolované 
studi e prokazující její efekt.

V odborné literatuře je možno na-
lézt rovněž několik kazuistických sdě-
lení prokazujících efekt anti‑TNFa 
terapi e (infliximab, adalimumab, eta-
nercept) a  anti CD20  monoklonální 
protilátky (rituximab) v terapii OA re-
frakterní na terapii glukokortiko idy 
[34– 38]. V letošním roce byly publiko-
vány výsledky prospektivní randomizo-
vané kontrolované studi e, ve které bylo 
placebo nebo etanercept přidáno k re-
dukované dávce glukokortiko idů u pa-
ci entů s OA s nežádo ucími účinky te-
rapi e glukokortiko idy [39]. Primárním 
cílem studi e byla možnost ukončit te-
rapii glukokortiko idy a kontrola akti-
vity onemocnění během 1 roku sledo-
vání. Do studi e bylo randomizováno 
celkem 8  paci entů léčených etaner-
ceptem a 9 paci entů léčených place-
bem. Po 12 měsících sledování bylo po 
ukončení terapi e glukokortiko idy one-
mocnění pod kontrolo u u  50 % pa-
ci entů léčených etanerceptem oproti 
22,2 % paci entů léčených placebem. 
Vzhledem k nízkému počtu zařazených 
paci entů nebyly výsledky statisticky vý-
znamné. Kumulativní dávka glukokor-
tiko idů byla nižší ve skupině léčené eta-
nerceptem (p = 0,03). Autoři uzavírají, 
že terapi e etanerceptem byla dobře 
tolerována, ale vzhledem k  nízkému 
počtu paci entů je nutné tyto výsledky 
ověřit na větším so uboru.

Arteriitická AION tedy představuje zá
važno u orgánovo u komplikaci OA, která 
vede v  mnohých případech k  úplné 
ztrátě vízu s rizikem postižení obo u očí. 
V terapii je doporučeno včasné zahá-
jení podání vysokých dávek glukokor-
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tiko idů. Údaje o  efektu glukokorti-
ko idů na zmírnění poškození vízu jso u 
sporné. Navíc je terapi e glukokorti-
ko idy zatížena výskytem nežádo ucích 
účinků. Neexistují jednotná doporu-
čení pro dávku a  délku trvání léčby 
glukokortiko idy. K terapii OA je tedy 
nutno přistupovat individu álně s ohle-
dem na stav paci enta, rozsah posti-
žení a riziko vývoje nežádo ucích účinků  
léčby.

U našeho paci enta můžeme one-
mocnění označit jako tzv. okultní OA, 
která se projevuje jako náhlá ztráta 
zrakových funkcí s minimálními systé-
movými příznaky u přibližně 10– 20 % 
paci entů s OA. Simultánní bilaterální 
postižení zrakového nervu je rovněž vý-
jimečné. I při závažné prognóze a velmi 
nízké počáteční úrovni vízu obo u očí se 
podařilo stanovením správné di agnózy 
a  včasným zahájením imunosupre-
sivní terapi e uchovat dobré zrakové 
funkce alespoň jednoho oka, kde tká-
ňová ischemi e nedosáhla kritické hra-
nice pro nevratné poškození zrakového  
nervu.
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Erratum

V článku Jak léčíme nemocné s esenci ální trombocytemi í a dalšími myeloproliferacemi provázenými trombocytemi í a co 
může být prediktivní známko u rizika trombózy u těchto nemocných –  zpráva z registru paci entů léčených Thrombore-
ductinem® a utorů Penka M, Schwarz J, Pavlík T et al, uveřejněném v čísle 7&8/ 2008 časopisu Vnitřní lékařství [Vnitř Lék 
2008; 54(7&8): 775– 782] byl uveden chybně so uhrn v angličtině. Zde otiskujeme správný so uhrn a a utorům se redakce 
omlo uvá.

What is the current tre atment of pati ents with essenti al thrombocythemi a and other myeloproliferati ons accompani ed  
with thrombocythemi a, and what can be the predictive sign of the risk of thrombosis in such pati ents –  a report from the registry 
of pati ents tre ated by Thromboreductine®

Summary: The registry of pati ents tre ated with Thromboreductine® (anagrelid) in the contributing centres in the Czech Republic 
has been updated with data on the pati ents receiving this medicati on since 2004. The original purpose of the registry was to record 
responses to Thromboreductine® therapy and adverse drug re acti ons in pati ents with essenti al thrombocythemi a. However, data on 
additi onal Ph negative myeloproliferati ons, as well as data on cytoreductive therapi es other than exclusively that using Thrombore-
ductine® has also been recorded in the co urse of its compilati on, including data on combined regimes. At present, the database 
contains data on 421 pati ents, and valid conclusi ons can be drawn if the level of data filling is enhanced. Evalu ati on has been cur-
rently focused on the analysis of the risk of development of clinical symptoms of thrombosis and on the standards of tre atment from 
the vi ewpo int of the achi eved tre atment response. Analyses of data from the registry corroborate the speci al importance of the pro of 
of JAK2 mutati on, and of the test for factor V Leiden mutati on, and of protein of S for the assessment of the risk of thromboembolic 
complicati ons. The o utput of the analysis confirms that anagrelid is a very effici ent thromboreductive agent the administrati on of 
which is associ ated with a low incidence of non‑seri o us adverse effects (10.9%). However, in spite of a fast response to therapy, the 
therape utic go al consisting in the reducti on of the platelet co unt below 400 (or below 600) × 109/ l, i.e. the complete (or parti al) 
tre atment response, is relatively slow to achi eve. This is likely to be due to lack of radical correcti ons in the dosage of the drug for 
different re asons.

Key words: essenti al thrombocythemi a –  myeloproliferati ons –  anagrelid (Thromboreductine®) –  registry –  JAK2 mutati on –  
thrombophili a


