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Streszczenie

Abstract

Posta¢ rzekomoguzowa stwardnienia rozsianego (tumefactive multiple sclerosis) z obecnoscia rzekomoguzowych zmian
demielinizacyjnych (tumefactive demyelinating lesions, TDL) jest rzadkg manifestacja stwardnienia rozsianego. Stanowi duze wyzwanie
diagnostyczne, przede wszystkim w zakresie réznicowania z nowotworami o$rodkowego ukladu nerwowego oraz z innymi chorobami
demielinizacyjnymi, szczegélnie ze spektrum zapalenia rdzenia i nerwow wzrokowych (neuromyelitis optica spectrum disorders,
NMOSDs). W artykule zaprezentowano przypadek 40-letniej kobiety, u ktorej przewlekle stosowano kortykosterydy w przebiegu
poprzecznego zapalenia rdzenia o nieustalonej etiologii oraz stwierdzono obecnos¢ duzej zmiany guzowatej w okolicy ciemieniowo-
-potylicznej lewej potkuli mézgu. Proces diagnostyczny byt istotnie utrudniony przez prowadzone leczenie i brak wspolpracy z chora.
Przedstawiony przypadek jest dowodem na niewystarczajaca znajomo$¢ rzadkich postaci stwardnienia rozsianego, a takze na
konieczno$¢ holistycznego podejscia do pacjenta: zebrania szczegotowego wywiadu chorobowego i zapoznania si¢ z pelng dokumentacja
medyczng.

Stowa kluczowe: choroby demielinizacyjne o$rodkowego uktadu nerwowego, stwardnienie rozsiane, posta¢ rzekomoguzowa
stwardnienia rozsianego

Tumefactive multiple sclerosis with the presence of tumefactive demyelinating lesions (TDL) is an infrequent manifestation of
multiple sclerosis. It poses a diagnostic challenge, especially in attempts to differentiate it from a central nervous system neoplasm
or other demyelinating disorders, such as neuromyelitis optica spectrum disorder (NMOSD). The article reports a case of
a 40-year-old female during chronic steroid therapy administered due to an episode of idiopathic transverse myelitis. The patient
developed tumour-like brain lesions in the left hemispheric parietal-occipital region. The diagnostic process was hindered by
extended steroid treatment and a lack of patient compliance. This case is an example of insufficient knowledge about rare forms
of multiple sclerosis and the need for a holistic approach involving a through analysis of medical history and previous medical
records.
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WSTEP

mefactive multiple sclerosis) jest rzadkim wariantem

stwardnienia rozsianego (multiple sclerosis, MS): sza-
cowana czesto$¢ wystepowania miesci sie w przedziale od
1-2/1000 (Frederick i Cameron, 2016) do 1,58% (Totaro
et al., 2016) przypadkéw MS, a roczna czesto$¢ wynosi
0,3/100 000 (Masdeu et al., 2000). MS to idiopatyczna za-
palna choroba demielinizacyjna osrodkowego uktadu ner-
wowego (central nervous system, CNS), ktora prowadzi do
powstawania zmian zlokalizowanych gléwnie w okofoko-
morowej istocie biatej, mézdzku, pniu moézgu, rdzeniu kre-
gowym i ciele modzelowatym, a takze prostopadle do niego.
Typowe zmiany sg niewielkie (<2 cm), owalne, hiperinten-
sywne w obrazach T2-zaleznych i sekwencji FLAIR (fluid-
attenuated inversion recovery) rezonansu magnetycznego
(magnetic resonance imaging, MRI). Natomiast typowe ce-
chy rzekomoguzowych zmian demielinizacyjnych (tumefac-
tive demyelinating lesions, TDL) to wielko$¢ ogniska >2 cm,
efekt masy, obrzek i rézne wzorce wzmocnienia pokontra-
stowego. TDL, najczesciej zlokalizowane w istocie bialej
potkul moézgu, gtéwnie w platach czotowych i ciemienio-
wych (Lucchinetti et al., 2008), stanowia wyzwanie diagno-
styczne — glownie w zakresie réznicowania z nowotworami
CNS i innymi zmianami demielinizacyjnymi.
Obecnie podstawowym narzedziem rozpoznawania MS
sa badania MRI, na ktdrych bazujg kryteria McDonalda
(Thompson et al., 2018). Jednak w przypadku TDL do po-
stawienia diagnozy konieczna moze by¢ biopsja zmiany
(Abdoli i Freedman, 2015).

P osta¢ rzekomoguzowa stwardnienia rozsianego (tu-

OPIS PRZYPADKU

Czterdziestoletnia kobieta z wywiadem zmian ogniskowych
mozgu o nieustalonej etiologii zostala przyjeta do oddziatu
neurologii w 2018 roku. Przez wigkszo$¢ dnia przebywala
w tézku, czynnoséci samoobstugowe wykonywane za pomo-
ca rak byty zachowane. W badaniu neurologicznym stwier-
dzono parapareze spastyczng z przewaga w konczynach
lewych i zaniki miesniowe czterokonczynowo. Chora przed-
stawita wczesniejsze badanie MRI glowy (z 9 listopada 2017
roku), ujawniajgce guzowatg zmiane hiperintensywng w ob-
razach T2-zaleznych i w sekwencji FLAIR (52 x 32 mm),
hipointensywng w obrazach T1-zaleznych, z pokontrasto-
wym niepelnym obraczkowatym wzmocnieniem otwartym
w strong istoty szarej, zlokalizowana w okolicy ciemienio-
wo-potylicznej lewej potkuli mézgu oraz podobna, mniej-
sza (22 x 11 mm) zmiang w okolicy rogu tylnego komory
bocznej prawej (ryc. 1 A-D). MRI kanatu kregowego i rdze-
nia z 2017 roku nie ujawnito nieprawidtowosci (ryc. 1 E, F).
Pacjentka byla wczesniej konsultowana neurochirurgicznie,
jednak nie wyrazita zgody na biopsje¢ zmiany.

Z relacji chorej wynikalo, Ze w 2014 roku wystapil podo-
stry niedowlad konczyn dolnych z towarzyszacymi zabu-
rzeniami zwieraczy. W wykonanym woéwczas MRI kanatu
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kregowego i rdzenia w odcinku szyjnym na poziomie kre-
gu Th4 uwidoczniono hiperintensywna osetkowatg zmiane
w rdzeniu kregowym, nieznacznie pogrubiajaca jego struk-
ture i ulegajaca niejednorodnemu wzmocnieniu pokontra-
stowemu (ryc. 2 D). Wysunieto podejrzenie gwiazdziaka,
wysciolczaka lub malformacji naczyniowej, ale w angio-
grafii metoda tomografii komputerowej nie stwierdzono
patologicznych naczyn krwionosnych na tej wysokosci.
W surowicy metoda Western blot wykryto przeciwciala
przeciwko Borrelia w klasach IgM i IgG. Badanie ptynu mo-
zgowo-rdzeniowego (cerebrospinal fluid, CSF) nie ujawni-
to nieprawidtowosci, nie odnotowano intratekalnej syntezy
przeciwcial przeciwko Borrelia ani obecnosci prazkow oli-
goklonalnych. Pacjentke konsultowano neurochirurgicznie
i wstepnie zakwalifikowano do leczenia za pomocg radio-
chirurgii stereotaktycznej. W porozumieniu ze specjalista
choréb zakaznych wilaczono antybiotykoterapie. Ponad-
to zastosowano leczenie metyloprednizolonem i uzyska-
no czesciowg poprawe: zmniejszenie niedowtadu do 3.-5.
stopnia w skali MRC (Medical Research Council) w lewej
konczynie dolnej i do 4.-5. stopnia w prawej konczynie dol-
nej. Utrzymano sterydoterapie doustng, pacjentka rozpo-
czela tez rehabilitacje.

Niecaly rok pézniej pojawily si¢ nowe objawy w postaci
dretwienia i oslabienia konczyny gornej prawej. W bada-
niu MRI glowy opisano zmiane w obrebie istoty bialej le-
wego zakretu zasrodkowego plata ciemieniowego — hiper-
intensywna w obrazach T2-zaleznych i w sekwencji FLAIR,
hipointensywna w obrazach T1-zaleznych, bez wzmocnie-
nia pokontrastowego (ryc. 2 A). Jednocze$nie w MRI ka-
natu kregowego i rdzenia ujawniono nowe hiperintensyw-
ne ognisko, stabo réznicujace si¢ w obrazach T2-zaleznych,
nieulegajace wzmocnieniu pokontrastowemu, zlokalizo-
wane na poziomie C7, opisane jako ognisko degeneracyj-
no-demielinizacyjne, najpewniej pozapalne, oraz znany
obszar hiperintensywny w obrazach T2-zaleznych na pozio-
mie Th2-Th5, aktualnie bez pogrubienia rdzenia (ryc. 2 E).
Podejrzewano zapalenie rdzenia kregowego i nerwéw wzro-
kowych, jednak nie potwierdzono obecnosci przeciwciat
przeciwko akwaporynie 4. Z nieznanych przyczyn nie re-
dukowano dawek sterydéw, co po okoto 3 latach doprowa-
dzito do dramatycznych skutkéw w postaci grzybicy ogol-
noustrojowej, kompresyjnych ztaman kregéw Th11,L1iL3
(ryc. 1 F) oraz typowej sylwetki posterydowej. W 2017 roku
wystapily zaburzenia mowy. W MRI glowy opisano wte-
dy znaczng progresje zmian w okolicy ciemieniowo-poty-
licznej lewej potkuli mézgu, podobny nieregularny obszar
w sasiedztwie trojkata komorowego i rogu potylicznego le-
wej komory bocznej oraz mniejsze ognisko w sasiedztwie
tylnego odcinka prawej komory bocznej (ryc. 2 B). W MRI
kanatu kregowego i rdzenia nie uwidoczniono zmian de-
mielinizacyjnych, zmiany stwierdzane wcze$niej ulegly cal-
kowitej regresji (ryc. 2 F).

Po opisanym wyzej epizodzie, leczonym zwigkszonymi
dawkami doustnych sterydéw, pacjentka w lutym 2018 roku
zglosita sie do Kliniki Neurologii Slgskiego Uniwersytetu

AKTUALN NEUROL 2022, 22 (3), p. 141-145




Postac rzekomoguzowa stwardnienia rozsianego — wyzwanie diagnostyczne i terapeutyczne

Ryc. 1. MRI glowy (9.11.2017) oraz kanatu kregowego i rdzenia w odcinkach szyjnym i piersiowym (11.11.2017). A, B. Rzekomoguzowe
zmiany demielinizacyjne w obrazach T2-zaleznych, przekroje osiowe. C. Sekwencje FLAIR. D. Wzmocnienie pokontrastowe o typie
niepetnego pierscienia otwartego w kierunku istoty szarej (strzatka) w obrazach T1-zaleznych. E, F. Obrazy T2-zalezne, rdzet kre-
gowy bez patologii, obecne kompresyjne zlamania trzonéw kregow piersiowych

Medycznego w Katowicach. Przy przyjeciu byta gleboko
niesprawna: funkcjonowata w pozycji pétlezacej, miata za-
tozony cewnik do pecherza moczowego, kontynuowata ste-
rydoterapi¢ doustng. Stan chorej oceniono na 8,0 w skali
EDSS (Expanded Disability Status Scale) (Kurtzke, 1983).
W kontrolnym badaniu MRI gtowy odnotowano niewiel-
ka regresje zmian w lewym placie ciemieniowym w poréw-
naniu z badaniem z 2017 roku; obraz pozostatych zmian -
stacjonarny (ryc. 2 C). W ramach réznicowania z pier-
wotnymi guzami moézgu wykonano spektroskopie rezo-
nansu magnetycznego (magnetic resonance spectroscopy,
MRS), ktdrej wyniki sugerowaly proces demielinizacyjny.
Wykluczono choroby demielinizacyjne inne niz SM, choro-
by uktadowe, infekcyjne i niedoborowe. Oprécz zakazenia
uktadu moczowego (pacjentka przewlekle cewnikowana)
i obustronnie nieprawidlowych wzrokowych potencjatow
wywolanych nie stwierdzono odchylen. W czasie hospitali-
zacji stopniowo, z dobrg tolerancjg zmniejszano dawke ste-
rydow. Zaobserwowano jednak nagle pogorszenie stanu
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neurologicznego - nasilenie niedowladu konczyn dolnych.
W MRI kanalu kregowego i rdzenia opisano nows, aktyw-
ng plake demielinizacyjna w czeéci grzbietowej rdzenia na
poziomie Th9-Th11 (ryc. 2 G).

Rozpoznano stwardnienie rozsiane z obecno$cig zmian
rzekomoguzowych i zaproponowano leczenie modyfikujg-
ce przebieg choroby (disease modifying treatment, DMT).
Chora nie zaakceptowata diagnozy ani nie wyrazita zgody
na terapie. Konsultujacy psychiatra stwierdzit zaburzenia
adaptacyjne — wdrozono farmakoterapie i psychoterapie.
W dniu wypisu z kliniki pacjentka byta w stanie przejs¢
okolo 5 metréw przy pomocy chodzika i funkcjonowala
niezaleznie na wozku inwalidzkim (EDSS 7,0). Nie podje-
ta zaleconego leczenia.

OMOWIENIE

W razie podejrzenia guzowych zmian demielinizacyjnych
kluczowe jest réznicowanie — szczegdlnie z pierwotnymi
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Ryc. 2. Rozwéj zmian demielinizacyjnych w obrazach MRI glowy oraz kanatu kregowego i rdzenia. A, B, C. Zmiany demielinizacyjne w le-
wej potkuli mézgu (strzatki), sekwencje FLAIR. D. Hiperintensywna struktura na poziomie Th4 (strzatka) w obrazach T2-zaleznych.
E. Zmiany ogniskowe na poziomie C7 i Th1-Th5 (strzatki), hiperintensywne w sekwencjach STIR (short tau inversion recovery).
F. Obraz rdzenia kregowego bez patologii. G. Zmiana ogniskowa na poziomie Th9-Th11 (strzatka), hiperintensywna w obrazach

T2-zaleznych

guzami mozgu, takimi jak pierwotny chloniak CNS (pri-
mary central nervous system lymphoma, PCNSL). Prze-
wlekta sterydoterapia moze utrudniaé ustalenie etiologii
zmian, gdyz poprawe kliniczng oraz regresje wzmocnienia
pokontrastowego i obrzeku otaczajacych tkanek w prze-
biegu zmian o charakterze PCNSL mozna uzyska¢ wlasnie
przez zastosowanie sterydoterapii (Bromberg et al., 2002).
W prezentowanym przypadku istniaty wskazania do wy-
konania biopsji, ale pacjentka nie wyrazita na nig zgody.
W réznicowaniu z innym nowotworem CNS - gwiazdzia-
kiem (astrocytoma) kluczowe moze si¢ okaza¢ badanie hi-
stopatologiczne z uwidocznieniem cech aktywnej demieli-
nizacji. Wykorzystuje si¢ tu barwienia na produkty mieliny:
biatko proteolipidu (proteolipid protein, PLP), glikoproteine
zwiazang z mieling (myelin-associated glycoprotein, MAG),
biatko oligodendrocytéw i mieliny (myelin oligodendro-
cyte protein, MOG) oraz barwienie na CD68, wykrywaja-
ce makrofagi (Kalinowska, 2020). Jednak nie wszyscy pa-
cjenci wymagaja powyzszej procedury (Hardy i Chataway,
2013) - czesto wystarcza badanie MRI, zwlaszcza bada-
nie spektroskopii, oferujgce wartos¢ dodang w stosunku
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do konwencjonalnego obrazowania (Lu ef al., 2014). Pew-
ne cechy radiologiczne, takie jak wielko$¢ zmiany >2 cm,
hipointensywnos$¢ w obrazach T1-zaleznych i hiperinten-
sywnos¢ w obrazach T2-zaleznych lub wzmocnienie po-
kontrastowe o typie pierscienia otwartego w strone istoty
szarej, s3 opisywane jako wysoko specyficzne dla rzeko-
moguzowych zmian demielinizacyjnych (Suh et al., 2018).
Obecnos¢ prazkow oligoklonalnych w CSF wspiera rozpo-
znanie postaci rzekomoguzowej MS (Wallner-Blazek et al.,
2013). W przedstawionym przypadku stwierdzono typowe
cechy radiologiczne, nie odnotowano natomiast prazkow
oligoklonalnych w CSF. Calkowita regresja zmian w obre-
bie rdzenia kregowego sprzyjata wykluczeniu NMOSDs.
Ponadto nowe zmiany w obrebie rdzenia pojawialy sie - ty-
powo dla MS — w czesci grzbietowej. Warto mie¢ na uwa-
dze, ze wyniki badan dodatkowych w kierunku choréb ze
spektrum NMO i choréb uktadowych moga by¢ znacznie
zaburzone przez przewlekly sterydoterapie.

Szczegotowy wywiad ujawnil, iz rozpoznanie MS byto moz-
liwe juz na wczesniejszym etapie choroby, przy spelnieniu
kryteriow McDonalda. Skrocenie procesu diagnostycznego
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moglo skutkowac¢ akceptacjg rozpoznania i podjeciem przez
pacjentke wiasciwej terapii. Doustna sterydoterapia stoso-
wana przez ponad 4 lata wywotata dramatyczne powiklania,
prowadzace do niesprawnoséci w wigkszej mierze niz sam
proces demielinizacyjny. Przebieg choroby nie byt typowy,
jednak na kazdym etapie nalezato zachowywac czujno$¢
diagnostyczng. Retrospektywne badania z Sydney pokaza-
ty, ze proces diagnostyczny TDL jest drozszy od diagnosty-
ki czestszych postaci MS i zwigzany z wiekszg liczbg dziatan
niepozadanych (Silsby ef al., 2019). Analizowany przypadek
trzeba uznac za nietypowy takze z uwagi na brak wspotpra-
cy z pacjentka - pomimo znacznego pogorszenia sprawno-
$ci ruchowej, rowniez na skutek powiktan przewleklej stery-
doterapii. Wydaje sie, ze kluczem do ustalenia rozpoznania
byly pos$wiecenie chorej wystarczajacej ilosci czasu, zebra-
nie szczegotowego wywiadu, przesledzenie dynamiki obja-
wow i dokladne zapoznanie si¢ z dokumentacjg medyczna,
obejmujaca liczne badania neuroobrazowe.
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