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Streszczenie |

Stwardnienie rozsiane (fac. sclerosis multiplex, SM) jest przewlekla chorobg zapalno-demielinizacyjng oSrodkowego uktadu
nerwowego (OUN). Wystepuje glownie u 0sob mtodych, a najwiecej zachorowan odnotowuje si¢ w wieku 20-40 lat. Wyrdz-
niamy cztery typy przebiegu klinicznego wg klasyfikacji Lublina i Reingolda: postac rzutowo-remisyjng, posta¢ pierwotnie
postepujaca, postac wtdrnie postepujacg oraz postaé postepujaco-nawracajaca. Diagnostyka réznicowa SM, a w szczegol-
nosci ustalenie ostatecznego rozpoznania tej choroby, nabiera w ostatnim czasie duzego znaczenia, co wigze si¢ z poja-
wieniem si¢ terapii immunomodulujacych i udowodnionymi korzysciami dla pacjentow, u ktorych zastosowano to leczenie
we wezesnej fazie choroby. W zwiazku z duzg rdznorodnoscig oraz zmiennoscig objawdw i przebiegu klinicznego, zwlasz-
cza we wezesnym okresie choroby czy tez w przypadkach nietypowych, SM t¢ nalezy roznicowac z wieloma innymi choro-
bami o podobnym przebiegu i obrazie klinicznym. Stwardnienie rozsiane wymaga przede wszystkim roznicowania z naste-
pujacymi chorobami: ostrym rozsianym zapaleniem mozgu i rdzenia (ADEM), neuroborelioza, neurosarkoidoza, toczniem
uktadowym z zajeciem ukiadu nerwowego (SLE), zespotem Sjogrena, zapaleniem naczyi, chorobg Behgeta, zespotem anty-
fosfolipidowym czy autosomalnie dominujaca arteriopatia naczyfi mézgowych z udarami podkorowymi i leukoencefalopa-
tig (CADASIL). Ze wzgledu na zblizony obraz kliniczny wszystkich ww. chordb bardzo przydatne w diagnostyce rdznico-
wej sg niektore badania dodatkowe, ktore czasami utatwiajq postawienie wtasciwej diagnozy juz we wezesnej fazie choroby.
Ma ona duze znaczenie, poniewaz umozliwia rozpoczecie wlasciwego dla danej jednostki leczenia.

Stowa kluczowe: stwardnienie rozsiane, demielinizacja, autoimmunizacja, diagnostyka réznicowa, rezonans magnetyczny,
plyn mdzgowo-rdzeniowy

Summary |

Multiple sclerosis (MS) is a chronic inflammatory demyelinating disease of the central nervous system (CNS). It affects
usually young people between 20 and 40 years of age, predominantly women. According to Lublin and Riengold classifi-
cation there are four major clinical patterns of MS course: remitting-relapsing, primary progressive, secondary progres-
sive and progressive-relapsing. Making definite diagnosis of MS is becoming recently very important because of devel-
opment of some new immunomodulatory therapies of MS with proven effectiveness when used at the early stage of the
disease. Because of the huge diversity of MS clinical signs and symptoms as well as the course of the disease, there are
several other diseases with similar clinical picture. Differential diagnosis of MS includes such disease as: acute dissem-
inated encephalomyelitis (ADEM), neuroboreliosis, neurosarcoidosis, systemic lupus erythematosus (SLE), Sjogren’s
syndrome, CNS vasculitis, Behget’s disease, antiphospholipid syndrome and cerebral autosomal dominant arteriopathy
with subcortical infarcts and leukoencephalopathy (CADASIL). Very important in MS differential diagnosis are some
laboratory findings. The most useful techniques are magnetic resonance imaging (MRI), cerebrospinal fluid (CSF) ex-
amination, visual evoked potentials (VEP) and some blood tests. They often facilitate differential diagnosis of MS at the
early stage of the disease. This is very important because the proper treatment can be initiated early.

Key words: multiple sclerosis, demyelination, autoimmunization, differential diagnosis, magnetic resonance imaging,
cerebrospinal fluid
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wlekfg choroba zapalno-demielinizacyjng oSrodkowego ukta-

du nerwowego (OUN). Wystepuje gtownie u 0sdb dorostych,
a najwiccej zachorowan odnotowuje si¢ w wicku 20-40 lat. CzgSciej
chorujg kobiety niz me¢zezyZzni (2:1) oraz osoby zamieszkuja-
ce wyzsze szerokoSci geograficzne. Wyrdzniamy cztery typy
przebiegu klinicznego wg klasyfikacji Lublina i Reingolda: po-
sta¢ rzutowo-remisyjng, postac pierwotnie postepujaca, postat
wtornie postepujaca oraz postat postepujaco-nawracajacq’.
W zwigzku z duzg r6znorodnoScig oraz zmiennoscig objawow
i przebiegu klinicznego SM, szczeg6lnie we wezesnym okre-
sie choroby czy tez w przypadkach nietypowych, stwardnienie
rozsiane nalezy roznicowac z wieloma innymi chorobami o po-
dobnym przebiegu i obrazie klinicznym.
W diagnostyce roznicowej SM nalezy bra¢ pod uwage inne cho-
roby, charakteryzujace si¢ przewlekiym lub nawracajacym prze-
biegiem oraz obrazem klinicznym zblizonym do wystepujacego
w SM. Nalezy uwzgledni¢ rowniez te schorzenia, w przebiegu
ktorych w badaniu rezonansu magnetycznego OUN opisywa-
ne sg rozsiane ogniska hiperintensywne w sekwencji T2 i PD
(kryteria diagnostyczne wediug McDonalda)®. Diagnostyka
roznicowa SM, a w szczegdlnoSci ustalenie ostatecznego roz-
poznania tej choroby, nabiera w ostatnim czasie szczegdlnego
znaczenia w zwiazku z pojawieniem si¢ terapii immunomodu-
lujacych i udowodnionych korzysci dla pacjentow, u ktorych za-
stosowano to leczenie we wezesnej fazie choroby. Stwardnienie
rozsiane wymaga przede wszystkim roznicowania z: ostrym roz-
sianym zapaleniem mozgu i rdzenia (ADEM), neuroborelioza,
neurosarkoidoza, toczniem ukfadowym z zajeciem ukfadu nerwo-
wego (SLE), zespotem Sjogrena, zapaleniem naczyfi, chorobg
Behgeta, zespofem antyfosfolipidowym czy autosomalnie domi-
nujacq arteriopatia naczyfi mozgowych z udarami podkorowymi
ileukoencefalopatia (CADASIL).

S twardnienie rozsiane (fac. sclerosis multiplex, SM) jest prze-

NEUROBORELIOZA

Neuroborelioza jest chorobg wielouktadowa, charakteryzu-
jaca si¢ roznorodnoscia objawow klinicznych®. Przenoszo-
na jest przez kleszcze zakazone przez kretek Borrelia garinii
1 afzelii (Europa i Azja) oraz Borrelia burgdorferi (Ameryka
Potnocna 1 Europa)®. Do zakazenia dochodzi poprzez uka-
szenie przez kleszcza. W miejscu ukgszenia na skdrze powsta-
je rumief,, ktory ma charakter wedrujacy. Po okresie wylega-
nia trwajacym 3-32 dni kretki rozprzestrzeniajg si¢ po catym
organizmie, uszkadzajac wiele narzadow. Przebieg choroby
mozna podzieli¢ na trzy stadia: stadium 1., czyli zakazenie
umiejscowione, stadium 2., czyli zakazenie uog6lnione i sta-
dium 3. - tzw. przetrwate zakazenie. U 15% osob nieleczo-
nych w ciggu kilku tygodni lub miesigcy pojawiaja si¢ objawy
neurologiczne. Do poczatkowych objawéw neurologicz-
nych nalezg: bole glowy, migsni, sztywno$¢ karku, porazenie
nerwow czaszkowych (zwlaszcza nerwu twarzowego). W poz-
niejszym okresie objawy neurologiczne sg bardziej nasilone,
pojawia si¢ dodatkowo zapalenie korzeni nerwowych, mnogie
lub izolowane, za$§ w ostatnim stadium - encefalopatia, ence-
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U chorych z podejrzeniem neuroboreliozy nalezy wykonac na-
kiucie ledZzwiowe z badaniem ptynu mozgowo-rdzeniowego.
Podobnie jak w SM, czesto wystepuje tu w ptynie mozgowo-
rdzeniowym (PMR) podwyzszony wskaznik IgG oraz stwier-
dza si¢ prazki oligoklonalne. W neuroboreliozie odnotowuije si¢
rowniez dos¢ czgsto pleocytoze jednojadrzasta i podwyzszony
poziom biatka®. W zwiazku z tym bardzo waznym elementem
diagnostycznym jest wykonanie badaf immunologicznych,
potwierdzenie obecnoSci przeciwcial przeciwko Borrelia burg-
dorferi klasy IgM i IgG w PMR oraz surowicy chorych testem
ELISA i metodg Western blotting. Nalezy jednak pamigtac, ze
stwierdzenie dodatnich testow serologicznych u osoby z typo-
wymi objawami SM nie pozwala na automatyczne rozpozna-
nie neuroboreliozy, poniewaz bywajg przypadki wspdfistnienia
SM i neuroboreliozy. W badaniu MR OUN w neuroboreliozie
odnotowuje si¢, podobnie jak w przebiegu stwardnienia roz-
sianego, wystepowanie rozsianych zmian hiperintensywnych
w sekwencjach T2 i PD?.

TOCZEN RUMIENIOWATY UKEADOWY (SLE)

Toczefi rumieniowaty uktadowy (SLE) jest przewlekt autoim-
munologiczna choroba, w ktdrej dochodzi do uszkodzenia r6z-
nych narzadéw, szczegolnie skory, stawdw, krwi i nerek®. Pier-
wotne uszkodzenie dotyczy tkanki tacznej podsSrodbionkowej
whosniczek, matych tetnic i zyt, wsierdzia oraz bton maziowych
i surowiczych. Przyczyna choroby nie jest znana. Uwaza sig, ze
za zaburzong reakcj¢ immunologiczng odpowiadaja predyspo-
zycje genetyczne w pofaczeniu z przypadkowymi czynnikami
Srodowiskowymi. Zazwyczaj poczatek schorzenia nastgpuje
miedzy 20. a 40. rokiem zycia (okofo 95% to kobiety), niemniej
SLE spotykana jest rowniez u dzieci.

Do najwazniejszych objawow klinicznych zalicza si¢ prze-
dluzajace si¢ stany goraczkowe z okresami remisji, zmeczenie
i ostabienie, utrat¢ wagi i apetytu. Zmiany na skorze i Sluzow-
kach sg czgste i wystepuja w postaci wysypek, wrazliwosci na
$wiatto, owrzodzen jamy ustnej i nosogardta. Pojawiaja si¢ ob-
jawy zapalenia stawow — obrzgki, sztywnos$¢ i bolesno$¢ stawdw,
bole miesni, jak rowniez leukopenia, niedokrwisto$¢ 1 umiarko-
wana mafoptytkowos¢. W zaawansowanych stadiach dotaczaja
si¢ objawy uszkodzenia nerek i innych narzadow®'”. Objawy
neurologiczne mozna podzieli¢ na kilka kategorii. Posta¢ mo-
zgowa manifestuje si¢ encefalopatia, napadami padaczkowymi,
psychoza, otgpieniem, plasawica lub uszkodzeniem nerwow
czaszkowych™. Obecnie stosuje si¢ nazwg NPSLE (neuropsy-
chiatric lupus erythematosus), ktora obejmuje 19 specyficznych
zespotow neurologicznych i psychiatrycznych (m.in. udar, TIA,
bdl glowy, neuropatie, napady drgawkowe, plasawicg, miastenic,
zaburzenia psychiczne, poznawcze, objawy psychotyczne)®.
Wyniki badafi laboratoryjnych oprocz pancytopenii ujawniaja
czesto krwiomocz lub biatkomocz. Badaniem diagnostycznym
0 najwigkszym znaczeniu jest ocena przeciwcial przeciwjadro-
wych (ANA) i anty-dsDNA, ktore wykorzystuje si¢ rowniez jako
miar¢ aktywnosci tej choroby!?. Wynik badania PMR jest za-
zwyczaj prawidtowy, niemniej stezenie biatka moze by¢ umiar-
kowanie podwyzszone, podobnie jak w SM moga wystepowac
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prazki oligoklonalne i wysoki indeks IgG. U pacjentow z SLE
z zapaleniem rdzenia kregowego stezenie glukozy jest czesto
obnizone. W badaniu TK i MR mézgu uwidaczniaja si¢ niecha-
rakterystyczne zmiany (rozsiane zmiany hiperintensywne w se-
kwencji T2, ogniska poudarowe, zmiany niedokrwienne)“?.
Objawy kliniczne SLE moga imitowa¢ SM, gdyz czgsto przyj-
muja posta¢ nawracajacej, wieloogniskowej leukoencefalopatii
(mono- i parapareza, objawy mozdzkowe, uszkodzenie ner-
wow wzrokowych, mielopatia rdzeniowa). Charakterystyczne
dla tocznia i pomocne w rozpoznaniu roznicowym mogg by¢
typowe objawy choroby, obejmujace tkanke faczng skory i na-
rzadow wewnetrznych, wysokie miano przeciwcial ANA, anty-
dsDNA, a w badaniu MRT OUN podkorowa lokalizacja zmian
spowodowana uszkodzeniem matych naczyfi oraz obecno$¢
ognisk niedokrwiennych.

NEUROSARKOIDOZA

Sarkoidoza jest wielonarzadowa chorobg ziarniniakowa o nie-
znanej etiologii. Wystgpuje ona na calym Swiecie, czgSciej
u osob rasy czarnej. Rozpoczyna si¢ zwykle w czwartej lub
piatej dekadzie zycia na skutek odpowiedzi immunologicz-
nej na nieznane czynniki egzogenne. Ziarniniaki sarkoidalne
moga wystepowac w kazdym narzadzie, zwlaszcza w ptucach,
wezlach chionnych, skdrze, koSciach, oczach i §liniankach™,
Do zajecia uktadu nerwowego dochodzi w okoto 5% przy-
padkow. Najczestsza lokalizacja zmian to opony (szczeg6lnie
na podstawie mozgu), nerwy czaszkowe, podwzgdrze 1 inne
struktury, rowniez rdzen krggowy!">. Sposrod nerwdw czasz-
kowych najczesciej zajety jest nerw twarzowy, czasem dotacza
sic zapalenie naczyniowki i §linianki przyusznej. Wynikiem
uszkodzenia nerwu II jest zapalenie tarczy nerwu wzrokowe-
go i pozagatkowe zapalenie tego nerwu prowadzace do jego
zaniku"®. Zajecie nerwu trdjdzielnego skutkuje utrata czucia,
a nerwu VIII - zaburzeniami czucia i rownowagi'™*. Zmiany
wystepujace w podwzgorzu i przysadce mozgowej powodujg
takie objawy, jak: moczowka prosta, spadek libido, mlekotok,
zaburzenia miesiaczkowania, snu, taknienia oraz zmiany za-
chowania“”. Czgsto wyst¢puja tu napady drgawkowe, rzadziej
zmiany o typie zapalenia naczyn. Zajecie nerwow obwodowych
jest przyczyng mono- i polineuropatii czuciowej lub czuciowo-
-ruchowej®. Choroba przebiegiem moze przypomina¢ postac
rzutowo-remisyjng SM, objawy (m.in. neuropatia nerwow
wzrokowych, niedowtady piramidowe, ataksja i objawy rdze-
niowe) moga nasilac si¢ i stabna¢ przez wiele miesiecy.

U pacjentéw z objawami neurologicznymi konieczna jest od-
powiednia diagnostyka. Ziarniniaki OUN mozna uwidoczni¢
w MR OUN w obrazach T2-zaleznych lub w TK OUN z kon-
trastem. Czgsto w badaniu TK obserwuje si¢ wzmocnienie opo-
ny migkkiej, wodogtowie, zajecie nerwu II czy rdzenia kregowe-
g0 W PMR wystepuje pleocytoza sicgajaca kilku tysiccy
leukocytow (z przewaga limfocytow), podwyzszone stgzenie
biatka, obnizone stezenie glukozy. Odnotowuje si¢ rowniez,
podobnie jak w SM, zwigkszone stezenie IgG, wzrost indeksu
IgG, prazki oligoklonalne®. Charakterystyczny dla neurosar-
koidozy jest wzrost aktywnoSci enzymu konwertujacego angio-
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tensyne (ACE) i podwyzszony wskaznik CD4:CD8". Zaleca
si¢ rowniez wykonanie biopsji wezta chtonnego, Slinianki, spo-
jowki, skory, migSnia, a ostateczne rozpoznanie opiera si¢ na
wyniku badania histopatologicznego. Pomocne w diagnostyce
roznicowe] s3: czeste zajecie opon mozgowo-rdzeniowych,
stwierdzenie zwickszonej aktywnosci ACE, objawy skorne oraz
obecnos¢ ziarniniakow w weztach chtonnych i ptucach.

ZESPOL SIOGRENA

Zespot Sjogrena (SS) to choroba autoimmunologiczna z gru-
py kolagenoz, w ktorej uszkodzeniu ulegaja komorki Slinianek
oraz gruczotow tzowych. Przyczyna choroby nie jest znana.
Przypuszcza sig, ze pewng role moga odgrywac infekcje wiru-
sami EBV, CMV, HCV i HIV. Zesp6t Sjogrena jest rozpozna-
wany na podstawie migdzynarodowych kryteriow klinicznych.
Powinny wystgpowac co najmniej dwa spoSrdd nizej wymie-
nionych objawow: kserostomia (sucho$¢ w ustach), kseroftal-
mia (sucho$¢ spojowek), nieprawidfowosci w analizie biopsji
gruczotow Slinowych, suche zapalenie spojowki i rogdwki
(keratoconjunctivitis sicca)®. Oprocz badania histopatologicz-
nego zmienionych narzadéw przeprowadza si¢ badania labo-
ratoryjne, w ktérych mozna stwierdzi¢ m.in. podwyzszone OB,
pancytopeni¢, podwyzszony poziom gammaglobulin, przeciw-
ciata przeciwko komorkom nabtonka przewodéw wyprowadza-
jacych slinianek®*2%. Jesli dominujg objawy neurologiczne, sto-
suje si¢ okreslenie ,,zespot suchoSei”.

Do najczgstszych objawdw neurologicznych naleza obwodowa
neuropatia czuciowo-ruchowa i zapalenie wiclomic$niowe®.
Zespot Sjogrena jest jedng z przyczyn neuropatii czuciowej ner-
wu trojdzielnego, w ktdrej moze wystepowac bol neuropatycz-
ny®. W przebiegu SS moze dojs¢ do zapalenia naczyi krwio-
no$nych ukfadu nerwowego i, co za tym idzie, rozwoju objawow
neurologicznych w postaci porazef i zaburzen czucia, a takze
zaburzei mowy, nastroju, pamicci®”. Objawy moga wystepo-
wac przewlekle, w sposdb remitujacy i w duzym stopniu przy-
pominajacy posta¢ rzutowo-remisyjng SM®2, Réwniez wielo-
ogniskowa encefalopatia oraz objawy neurologiczne, takie jak:
niedowtady koficzyn, afazja, ataksja, porazenie miedzyjadrowe,
objawy analogiczne do PZNW mogg imitowaé SM®?. W PMR
podwyzszony bywa indeks IgG oraz moga pojawic si¢ prazki oli-
goklonalne, natomiast MRI glowy moze uwidacznia¢ rozsiane
zmiany hiperintensywne w sekwencji T2 i PD®0.

W diagnostyce roznicowej za zespotem Sjogrena przemawiaja
charakterystyczne objawy kliniczne, takie jak: brak wydzielania
Sliny i tez, powigkszenie §linianek, nacieki limfocytarne wokot
przewoddw Slinowych w badaniu histopatologicznym, a takze
wystepowanie przeciwciat anty-Ro/SS-A i anty-La/SS-B oraz
hipergammaglobulinemia.

ZESPOL ANTYFOSFOLIPIDOWY

Zespot ten nalezy do najczgsciej wystepujacych nabytych przy-
czyn nadkrzepliwo$ci®V. Jest on wynikiem niekontrolowanego
powstawania czynnikow prozakrzepowych, jakimi sg krazace
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przeciwciata antykardiolipinowe i lupus anticoagulant. Prze-
ciwciata te moga wystepowac zardwno w klasie IgG, jak i I[gM.
Zespot antyfosfolipidowy moze by¢ pierwotny (wrodzony)
lub wtorny (np. w przebiegu tocznia ukladowego trzewnego).
Wystepuje w nim czesto nawrotowa zakrzepica. Rozpoznanie
tego zespolu opiera si¢ na objawach klinicznych oraz wynikach
badaf laboratoryjnych uktadu krzepnigcia. Do najczesciej wy-
stepujacych objawdw klinicznych naleza: zakrzepica zylna, za-
torowoS$¢ ptucna, nawracajace poronienia, uszkodzenie nerek,
zawaly jelit, zawal migSnia sercowego, sinica siateczkowata,
migrena™. Wsrod najczestszych objawdw neurologicznych
w przebiegu tego zespolu wymienia si¢ udary mozgu, otepie-
nia naczyniopochodne, plasawice, padaczke, zakrzepice zylna,
mielopati¢ poprzeczng rdzenia kregowego.

W badaniach laboratoryjnych stwierdza si¢ wydluzenie cza-
su kaolinowo-kefalinowego, trombocytopeni¢, wysokie miana
przeciwcial antykardiolipinowych i antykoagulanta toczniowe-
go. W badaniu MR OUN odnotowuje si¢ u tych chorych zmiany
hiperintensywne w sekwencjach T2 i PD, wystepuja one zwykle
na pograniczu istoty bialej i szarej, odmiennie niz w SM, gdzie
zlokalizowane sg giéwnie okotokomorowo®?.

OSTRE ROZSIANE ZAPALENIE
MOZGU I RDZENIA (ADEM)

Ostre rozsiane zapalenie mozgu i rdzenia (ADEM) wystepuje
najczesciej u dzieci jako powikianie po roznych chorobach in-
fekeyjnych oraz po niektorych szezepieniach®?. Moze tu dojs¢
do zajecia kazdej czgSci OUN. We wezesnym stadium choroby,
1-3 tygodnie po zakoficzeniu infekeji lub po szczepieniu poja-
wiajq si¢ objawy prodromalne, takie jak: bole glowy, migsni,
wzrost temperatury ciafa. Nastepnie dotaczaja si¢ objawy
neurologiczne §wiadczace o rozsianym uszkodzeniu OUNGY,
W niektorych przypadkach dominuja, podobnie jak w SM,
zajecie nerwow czaszkowych (nerw wzrokowy - czesto obu-
stronnie) oraz zaburzenia funkcji mézdzku®. W przypadku
gdy objawy ADEM pojawiaja si¢ u 0sob dorostych i nie sg po-
przedzone infekcja, moze wystapi¢ problem z rozrdznieniem,
czy jest to pierwszy rzut SM czy ADEM.

Objawami klinicznymi, ktore rzadko wystgpuja w SM i pomaga-
ja w roznicowaniu tej choroby z ADEM, s3 zaburzenia przytom-
nodci, drgawki, afazja, objawy oponowe™. W badaniu plynu
mozgowo-rdzeniowego podobnie jak w SM mogg by¢ obecne
prazki oligoklonalne IgG. Jednak w ADEM w miar¢ ustgpowa-
nia choroby dochodzi do zaniku oligoklonalnego IgG, czego nie
obserwujemy w SM®®. Pomocne w zwigzku z tym w diagno-
styce roznicowej tych dwdch chordb jest badanie MR OUN.
W ADEM stwierdzamy bardzo czgsto duze zlewne zmiany
hiperintensywne w sekwencjach T2 i PD z cechami obrz¢ku wo-
kot nich, zlokalizowane w istocie biatej i szarej. Wiele z tych zmian
ulega wzmocnieniu po podaniu gadoliny, co odrdznia t¢ chorobg
od SM, w ktorym tylko nieliczne zmiany ulegaja wzmocnieniu™?.
Badania RM OUN powinny by¢ wykonywane kilkakrotnie w celu
stwierdzenia regresji zmian i potwierdzenia braku nowych, co jest
charakterystyczne dla ADEM w przeciwienistwie do SM, w kto-
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ZAPALENIA NACZYN MOZGU

Zapalenie naczyfi obejmuje grupe zmian wielonarzadowych.
Mozna je podzieli¢ w zaleznosci od etiologii lub wielkoSci na-
czyh, ktorych dotyczy. Pod wzgledem etiologii dzielimy je na
pierwotne (nieznana przyczyna) i wtdrne (wywotane np. czyn-
nikami infekcyjnymi, w przebiegu chordb nowotworowych,
po przeszezepach narzadow). Klasyfikacja zapalef naczyf wg
Lie opiera si¢ na Srednicy zajetych naczyi i obrazie w badaniu
histopatologicznym®”. Objawy ze strony OUN wystepuja w 10%
ogdlnoustrojowych zapalefi naczyid®*. Najczestszymi objawa-
mi klinicznymi sg uporczywe bole glowy, zaburzenia poznawcze,
ogniskowe objawy neurologiczne pod postacig mnogich, matych
zawatéw, napadéw padaczkowych czy tez epizodow encefalopa-
tii. CzgS¢ z nich, podobnie jak w SM, przebiega pod postacia rzu-
tow i remisji. Czgsto wystepuja tu neuropatia nerwu wzrokowego
1zespoly objawdw z pnia mozgu.

Objawami odrozniajacymi zapalenia naczyfn od SM sg goracz-
ka, nocne poty, zmiany skorne, oczne, oligoartropatia. W bada-
niu ogdlnym krwi stwierdza si¢ cechy zapalenia, za$ w badaniu
PMR pleocytoze, zwigkszone stezenie biatka, moga réwniez
wystepowat prazki oligoklonalne®$%0. W badaniu MR OUN,
podobnie jak w SM, obserwuje si¢ zmiany wieloogniskowe,
ktore obejmujg istote biala“**4". Bardzo pomocnym badaniem
jest klasyczna angiografia, w ktorej po podaniu Srodka kontra-
stowego odnotowuje si¢ odcinkowe przewezenia i rozszerzenia
naczyfi przypominajace koraliki. Czasem do ustalenia rozpo-
znania konieczna jest biopsja zajgtego obszaru.

CHOROBA BEHCETA

Zespot Behgeta lub choroba Behgeta (BS) jest uktadowym za-
paleniem naczyf o nieustalonej przyczynie, charakteryzujacym
sie wystepowaniem nawracajacego zapalenia bfony naczynio-
wej oka, skory i stawow oraz powtarzajacych si¢ owrzodzef
jamy ustnej i okolicy narzadow piciowych®. Zostal opisany
przez Behgeta w 1937 roku. Osrodkowy uktad nerwowy jest
zajety w 25-30% przypadkow. Choroba ta jest czgsta w potnoc-
nej Japonii, Turcji i Izraclu, rzadziej w USA®. Nie jest zna-
ny czynnik inicjujacy, chociaz czynniki genetyczne odgrywaja
pewng role w rozwoju BS. W surowicy pacjentdw wykrywa si¢
krazace kompleksy immunologiczne zfozone z IgA i [gG4Y.
Objawy neurologiczne maja zazwyczaj charakter wieloogni-
skowy i wynikaja z rozsianych zmian w drobnych naczyniach
zylnych mdzgu. Najczgstszymi objawami sg: neuropatia ner-
wow wzrokowych, bole glowy, objawy piramidowe, pniowe
i mdzdzkowe oraz zaburzenia poznawcze i zachowania®.
U chorych z zajeciem uktadu nerwowego charakterystyczny
jest przebieg pod postacia nawrotdw i remisji, przy czym u nie-
ktorych dochodzi do wtdrnej progresji“e.

Badaniem z wyboru w wykrywaniu zmian w mozgu i rdzeniu
kregowym jest MR (rozsiane ogniska hiperintensywne w se-
kwencji T2 i PD). W TK OUN mozna uwidoczni¢ obszary
hipodensyjne, ulegajace wzmocnieniu po podaniu kontra-
stu®?. Cisnienic PMR jest nieznacznie wzmozone, stwierdza
sie pleocytoze, umiarkowany wzrost stezenia biatka, mogg by¢
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obecne takze prazki oligoklonalne™. Fluktuujacy przebieg do-
legliwosci neurologicznych, wieloogniskowoS¢ objawow oraz
obraz zmian patologicznych w MR OUN moze przypominaé
obraz kliniczny SM. W rozpoznaniu rdznicowym pomocne
moga by¢ cechy zapalenia, wystepowanie charakterystycznych
owrzodzef na btonach Sluzowych ust i narzadow piciowych,
niewielki wzrost poziomu biatka, umiarkowana pleocytoza,
wzrost stezenia poliklonalnych gammaglobulin w surowicy
krwi oraz podwyzszone stezenie fibrynogenu i czynnika VIII.

AUTOSOMALNIE DOMINUJACA
ARTERIOPATIA NACZYN MOZGOWYCH
Z UDARAMI PODKOROWYMI
I LEUKOENCEFALOPATIA (CADASIL)

Jest jednym z najczeSciej wystepujacych dziedzicznych scho-
rzefi powodujacych udary niedokrwienne mozgu. Zespot ten
dziedziczy si¢ autosomalnie dominujgco i charakterystyczna
dla niego jest arteriopatia naczyfi mozgowych z udarami pod-
korowymi i leukoencefalopatig. Czgstos¢ wystgpowania zespo-
tu wynosi 4/100 000 0s6b“®. Chorobg powoduje mutacja genu
NOTCH3 na chromosomie 19. Obecnie znanych jest ponad
60 mutacji genu NOTCHS3.

Pierwsze objawy choroby pojawiaja si¢ zwykle miedzy 20. a 50.
rokiem zycia. Zespot przebiega pod postacia napadéw migreny,
udardw podkorowych, przemijajacych napadéw niedokrwienia
z cechami postepujacej demencji, zespotu rzekomoopuszko-
wego, niedowladéw piramidowych i depresji; ma charakter
nawrotowy“”. Opisywano réwniez przypadki polineuropatii
czuciowo-ruchowej, napadéw padaczkowych. Podobnie jak
w SM, obserwowano zaburzenia widzenia zwigzane z uszko-
dzeniem nerwu wzrokowego, niemniej w tym schorzeniu wiazg
si¢ one z naczyniopochodnym uszkodzeniem tego nerwu. Cha-
rakterystyczne dla tej jednostki jest wystepowanie u mtodych
0sOb nawracajacych udaréw mozgu bez typowych czynnikow
ryzyka udaru. Udary majg charakter lakunarny i dotyczg isto-
ty biatej oraz jader podkorowych. W rodzinach z zespofem
CADASIL i migreng rzekomoporazng rozpoznano CADASILM.
W badaniu MR OUN stwierdza si¢ zlokalizowane podkorowo
lakunarne ogniska zawatowe oraz rozlegle zmiany hiperinten-
sywne w obrazach T2 w istocie biatej (leukoarajoza). Zmiany
o charakterze leukoarajozy najczgSciej wystepuja w przedniej
czgSei plata skroniowego, torebce wewngtrznej i ciele modzelo-
watym“Y. W przeciwiedstwie do SM, badanie piynu mézgowo-
-rdzeniowego wypada w CADASIL prawidiowo. Post¢powanie
diagnostyczne obejmuje rowniez biopsje skory, w ktorej stwier-
dza si¢ w badaniu przy uzyciu mikroskopu elektronowego de-
pozyty granularnego materiatu osmofilnego (GOM) w btonie
podstawnej mie$ni gtadkich naczyA.
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