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Rozsiane zapalenie mézgu i rdzenia
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rozsiane; dwie rézne choroby
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STRESZCZENIE

Podjecie leczenia immunomodulacyjnego bezposrednio po wy-
stapieniu pierwszego izolowanego zespotu objawdw (CIS, clini-
cally isolated syndrome), sugerujacego stwardnienie rozsiane
(SM, sclerasis multiplex), powinno by¢ poprzedzone diagnostyka
roznicowa z wykluczeniem rozsianego zapalenia mozgu i rdzenia
kregowego (DEM, disseminated encephalomyelitis). Przebieg Kli-
niczny, wiasciwosci genetyczne, obraz histopatologiczny oraz
wyniki badan obrazowych wskazuja, ze DEM i SM sg odrebnymi
jednostkami chorobowymi. Ostre i nawracajace DEM czesciej do-
tyczy dzieci, ale moze rowniez wystapi¢ u 0sob dorostych. Prze-
bieg DEM jest wieloobjawowy. W poréwnaniu z SM czes$ciej wy-
stepuja goraczka, zaburzenia Swiadomosci, zaburzenia poznaw-
cze, afazja i objawy oponowe. Rzadko stwierdza si¢ obecnosc
prazkow oligoklonalnych w ptynie mézgowo-rdzeniowym. Rezo-
nans magnetyczny (MRI, magnetic resonance imaging) jest naj-
lepsza metodg obrazowania osrodkowego uktadu nerwowego
wykorzystywang w diagnostyce roéznicowej DEM i SM. W przy-
padku DEM wystepuje wiele ognisk demielinizacji w istocie biatej.
Zmiany umiejscawiajg sie takze we wzgorzu i jadrach podstawy.
W poczatkowej fazie choroby sg zwykle bardziej rozlegte niz
w przypadku SM i wzmacniaja sig po podaniu gadoliny. W obra-
zie MRI stwierdza sig wystepowanie ognisk demielinizacyjnych
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obejmujacych co najmniej trzy segmenty rdzenia kregowego oraz
zapalenie nerwow wzrokowych (NMO, neuromyelitis optica). Nie-
kiedy NMO towarzyszy obecno$¢ przeciwciat przeciw akwapory-
nie 4, ale bywajg takze stwierdzane w SM oraz DEM. W wigkszo-
$ci przypadkow NMO jest sktadowg DEM, a nie SM i przypomina
Lorientalng” lub ,wzrokowo-rdzeniowg” posta¢ SM.
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Stowa kluczowe: rozsiane zapalenie mézgu i rdzenia
kregowego, stwardnienie rozsiane, zapalenie nerwéw
wzrokowych, zespot Devica, obrazowanie metoda rezonansu
magnetycznego (MRI), przeciwciata przeciw akwaporynie 4

Wprowadzenie

Trudno zrozumie¢, dlaczego wciaz toczy sie spor
[1] dotyczacy funkcjonowania pojecia ,rozsianego
zapalenia mézgu i rdzenia kregowego” (DEM, dis-
seminated encephalomyelitis) jako odrebnej, nie-
majacej zwigzku ze stwardnieniem rozsianym (SM,
sclerosis multiplex), jednostki chorobowej. W przy-
padku DEM nie wystepuje predyspozycja genetycz-
na; przebieg kliniczny i wyniki badan obrazowych
w obu schorzeniach sg r6zne; w warunkach ekspe-
rymentalnych odtworzono wierny model nawrotu
DEM [2, 3]. Najwazniejszy jest jednak fakt, ze oby-
dwie jednostki chorobowe majg diametralnie r6z-
ny obraz histopatologiczny — w SM plaki demieli-
nizacyjne maja wyraznie granice, co van Bogaert [4]
trafnie okreslil jako découpées a 'emporte-piéce,
w przeciwienistwie do rozsianych, okotozylnych
zmian zapalnych i ognisk demielinizacyjnych o za-
tartych granicach w DEM [5, 6].
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Kolejna kwestia sporna jest pozycja nozologicz-
na zapalenia nerwéw wzrokowych (NMO, neuro-
myelitis optica), ktére powszechnie uwaza sie za
wariant SM, chociaz ostatnie publikacje wskazuja,
ze NMO w wiekszosci przypadkéw wystepuje
w przebiegu DEM [7-9]. W zwigzku z powyzszym,
autorzy niniejszej pracy kwestionuja sugestie Wein-
shenkera i Millera [10] oraz Hartunga i Grossmana
[11], ktérzy uwazaja SM i DEM za warianty tego
samego schorzenia, rézniace sie jedynie przebie-
giem klinicznym, czasem trwania i nasileniem ob-
jawéw. Wspomniani badacze zbagatelizowali ce-
chy kliniczne, radiologiczne i histopatologiczne,
ktére r6znia obydwie jednostki chorobowe.

Obrazowanie metoda rezonansu magnetyczne-
go (MRI, magnetic resonance imaging) zrewolucjo-
nizowato diagnostyke i postepowanie w przypad-
ku zapalno-demielinizacyjnych choréb osrodkowe-
go uktadu nerwowego (OUN), jak réwniez wywo-
fato zamieszanie i polemike zwtaszcza w odniesie-
niu do ich systemu klasyfikacji. W duzej mierze
byto to spowodowane brakiem kryteriow diagno-
stycznych w zakresie jako$ciowego obrazowania
z uzyciem MRI i tendencja do przypisywania SM
wszystkich zmian w istocie biale;j.

Odréznienie izolowanego zespolu objawow (CIS,
clinically isolated syndrome) od ostrego DEM, a tak-
Ze nawracajaco-zwalniajacej postaci SM (RRMS,
relapsing-remitting form of multiple sclerosis) od
nawrotowego DEM, jest bardzo istotne ze wzgledu
na rokowania i postepowanie terapeutyczne. Dtu-
gotrwate leczenie SM z wykorzystaniem lekéw im-
munomodulacyjnych i immunosupresyjnych nie
jest wlasciwe w przypadku DEM i NMO. Bledne
rozpoznanie SM moze skutkowaé¢ koniecznoscia
dozywotniego podawania kosztownych lekow wy-
magajacych czestych wstrzykniec.

Ostre rozsiane zapalenie mézgu i rdzenia
kregowego czy izolowany zespdt objawow?

Obraz kliniczny jest znacznie zréznicowany;
objawy sa najsilniej wyrazone u dzieci. Niektore
z nich sa wspolne dla obu schorzen — objawy wy-
stepuja najczesciej po uplywie miesiaca od prze-
bytej infekcji wirusowej lub szczepienia. Wéréd
nich dominuja: goraczka, bdle glowy, zte samopo-
czucie, nudnosci i wymioty, ataksja oraz objawy
podraznienia opon mézgowo-rdzeniowych. Zapa-
lenie nerwow wzrokowych (ON, optic neuritis), kt6-
re bardzo czesto wystepuje obustronnie, oraz inne
objawy neurologiczne — patologiczna senno$c,
zaburzenia §wiadomosci, dyzartria, dysfagia, mu-
tyzm i afazja — pomagajg w diagnostyce réznico-

wej DEM i SM [12-16]. U os6b dorostych objawy
ogdlnoustrojowe sa znaczenie stabiej wyrazone lub
nieobecne. Czesto wystepuja: ataksja, zapalenie
rdzenia oraz obustronne zapalenie nerwéw wzro-
kowych. Obecnos¢ afazji, a takze zaburzen $wia-
domosci lub innych deficytéw poznawczych, jest
przydatna w diagnostyce ré6znicowej SM [15, 16].
Czesto w plynie mézgowo-rdzeniowym (CSF, ce-
rebrospinal fluid) stwierdza sie limfocytoze i pod-
wyzszone stezenie biatka. Natomiast prazki oligo-
klonalne widuje sie rzadko. Prazki oligoklonalne
moga zanika¢ w kolejnych poddawanych badaniu
probkach CSF [14] — zjawiska tego nigdy nie ob-
serwuje sie w SM. Warto$¢ rezonansu magnetycz-
nego w diagnostyce réznicowej CIS i ostrego DEM
zaprezentowano ponizej. Obserwacje kliniczne oraz
wyniki badan histopatologicznych przecza suge-
stiom Mikaeloffa i wsp. [17], ze ostre DEM nalezy
réznicowac z pierwszym rzutem SM. Przyjecie tego
pogladu moze doprowadzi¢ do btednego okresle-
nia rokowania oraz ustalenia nieprawidlowego
schematu leczenia.

Nawrotowe rozsiane zapalanie mézgu
i rdzenia kregowego czy nawracajaco-
-zwalniajgca postaé SM?

Powszechnie uwaza sie, ze ostre DEM jest cho-
robg jednofazowa, a wystgpienie drugiego epizodu
zaburzen neurologicznych potwierdza rozpoznanie
SM i wyklucza DEM w dalszej diagnostyce r6zni-
cowej. W 1931 roku McAlpine [18], w dyskusji na
temat przewleklej fazy DEM, stwierdzil, ze ,jesli
nawrét wystapi po uptywie kilku miesiecy od ujaw-
nienia sie pierwszych objawéw choroby, to przy-
padek taki nalezy zakwalifikowaé jako stwardnie-
nie rozsiane”. Podobne obserwacje uzyskano
w 1994 roku, gdy obrazowanie za pomoca MRI stato
sie powszechnie dostepne. Caldemeyer i wsp. [19]
wylaczyli ze swego badania pacjentéw z nawraca-
jacymi deficytami neurologicznymi, sugerujacymi
SM. Z kolei Rust [20] stwierdzil, ze ,,wystapienie
wiecej niz 3 nawrotéw niewywotanych odstawie-
niem glikokortykosteroidow moze swiadczy¢ o SM,
zapaleniu naczyn lub chorobie ziarniniakowej”.
Wazne jest ostrzezenie o nawrotach wywotanych
zaprzestaniem podawania glikokortykosteroidéw.
Schwarz i wsp. [21], w ostatnio opublikowanym
przegladzie przypadkéw DEM u oséb dorostych,
dokonywali rozpoznania retrospektywnie — dany
przypadek uznawano za ostre DEM, gdy nie stwier-
dzano klinicznych cech przebycia drugiego epizo-
du demielinizacji OUN. Ten schemat przyjeli row-
niez Bangsgaard i wsp. [22]. Wedlug Mikaeloffa
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i wsp. ,wystapienie drugiego rzutu choroby po
uplywie przynajmniej miesigca od pierwszego epi-
zodu zmienia rozpoznanie w kierunku SM”. Hol-
linger i wsp. [24] stwierdzili, Ze ,,jesli ogniska uszko-
dzenia sg rozproszone w czasie i przestrzeni oraz
obecne sg objawy kliniczne rzutu choroby, nalezy
pomysle¢ o SM. W takim przypadku pierwszy rzut
choroby, ktory sktonil do dokonania rozpoznania
ostrego DEM, byl prawdopodobnie izolowanym
zespotem objawéw, a nawr6t objawéw powinno sie
uznac za drugi rzut definiujgcy typ choroby demie-
linizacyjnej”. Takie stanowisko wydaje sie pozba-
wione logiki, poniewaz po wystapieniu drugiego
rzutu choroby zmienia sie rozpoznanie z DEM na
SM, mimo obecnosci atypowych zmian w obrazie
MRI, na podstawie ktérych dokonano poczatkowe-
go rozpoznania. Z kolei Tenembaum i wsp. [25]
odnotowali 10-procentowy wskaznik nawrotéow
w grupie 84 pacjentéw, natomiast u Anlara i wsp.
[26] wynidst on 33%. W kilku pozostatych publi-
kacjach réwniez poruszano zagadnienie nawrotéw
DEM [12, 13, 27].

Godny uwagi jest fakt, ze podstawa zmiany roz-
poznania w kierunku SM jest wylacznie kryterium
rozproszenia w czasie, to znaczy wystapienie dru-
giego rzutu choroby bez uwzglednienia pozostatych
przydatnych parametréw, takich jak objawy kli-
niczne, ,atypowe” zmiany w OUN w obrazie MRI
lub brak prazkéw oligoklonalnych w plynie moz-
gowo-rdzeniowym. Skale problemu blednego roz-
poznawania SM i zamieszanie dotyczace innych
choréb demielinizacyjnych, takich jak DEM, naj-
lepiej ilustruje badanie, ktérym objeto 330 pacjen-
tow z SM rozpoznanym przez wykwalifikowanych
neurologéw. Okazalo sie, ze w 35,5% przypadkéw
dokonano btednego rozpoznania [28]. Kilkoro spo-
sréd tych pacjentéw brato udzial w klinicznych
badaniach lekéw, natomiast wielu byto poddanych
leczeniu immunomodulacyjnemu. Zakres bted-
nych rozpoznan jest zblizony do przedstawionego
przez Samei [29], ktéry stwierdzil, Zze ,,obecnie za-
kres btednych interpretacji badan obrazowych
wynosi 20-30%”. Ostatnie do§wiadczenia autorow
niniejszego artykutu wskazuja, ze w tej kwestii nie-
wiele sie zmienito.

Obrazowanie metoda rezonansu magnetycznego
w rozsianym zapaleniu mézgu i rdzenia
Obrazowanie za pomoca MRI stato sie waznym
narzedziem w diagnostyce SM, ale jego przydat-
no$¢ w wykluczeniu tego rozpoznania jest bagate-
lizowana mimo ukazania sie wielu publikac;ji ilu-
strujacych zmiany, ktére obecnie okresla sie jako

typowe dla DEM. W 1983 roku Lukes i wsp. [30]
opublikowali pierwsze obrazy MRI ostrego DEM.
Autorami kolejnych publikacji byli Atlas i wsp. [31],
Kappelle i wsp. [32] oraz Epperson i wsp. [33], kt6-
rzy zaprezentowali typowe, bardzo duze i prawie
symetryczne, zmiany w MRI w obrazie T2-zalez-
nym odpowiadajace ostremu DEM. Nawet tomo-
grafia komputerowa z uzyciem $rodka kontrasto-
wego wykazywala rozlegle zmiany w istocie bialej
OUN w trakcie nawrotu DEM [34]. Kolejnymi punk-
tami zwrotnymi byly prace Kesselringa i wsp. [35]
dotyczace r6znic miedzy SM i DEM oraz artykuly
opublikowane przez van der Meydena i wsp. [36],
ktorzy wykazali wzmocnienie sygnatu niemal
wszystkich zmian obserwowanych w DEM po po-
daniu gadoliny. Zjawisko to jest wazng cecha r6z-
nigca DEM od SM, w ktérym wzmocnieniu ulega
zwykle jedna lub dwie plaki. Rozleglo$¢ zmian
demielinizacyjnych jest czesto znacznie wieksza
niz w przypadku SM. Ogniska demielinizacyjne
moga by¢ pojedyncze [31] lub mnogie. Jeden spo-
§rod autoréw niniejszej pracy (V.V.B.) [37] opisal na-
wrotowe DEM i zaprezentowal obrazy MRI u 5 do-
roslych pacjentéw i u 2 dziewczat w wieku 15 lat
oraz dokonat doktadnego przegladu pismiennictwa
poswieconego temu zagadnieniu, przytaczajac wie-
le dobrze udokumentowanych przypadkéw nawro-
towego DEM — zaréwno u dzieci, jak i oséb doro-
stych.

W niektorych przypadkach DEM zmiany w ob-
razie MRI pojawiajg sie z kilkudniowym lub nawet
kilkutygodniowym opé6znieniem w stosunku do
pierwszych objawéw klinicznych [38]. Zdarza sie
rowniez, ze wyniki badania MRI pozostaja prawi-
dtowe przez caty okres choroby [24]. Tym niemnie;j,
typowe ogniska demielinizacyjne stwierdza sie
u wiekszo$ci pacjentéw z DEM. Stonehouse i wsp.
[39] doszli do wniosku, Ze najlepszym badaniem,
ktore stuzy rozpoznaniu DEM, jest MRI mé6zgu, co
zresztg potwierdzono w wielu publikacjach. Stwier-
dzenie Lebruna i wsp. [40], Ze ,,badanie obrazowe
mozgu jest cennym narzedziem réznicujacym wie-
lofazowe DEM z nawracajaco-zwalniajaca postacig
SM”, pozostaje w zwiagzku ze zdaniem wypowie-
dzianym przez Erazo-Toricelliego: ,badanie MRI
stanowi zfoty standard w wykrywaniu typowych
zmian w istocie bialej sugerujacych DEM”.

McDonald i wsp. [42] wlaczyli wynik badania
MRI mézgu do kryteriéw rozpoznania SM. Musza
by¢ spelnione nastepujace warunki: co najmniej
jedno ognisko o sygnale wzmacniajagcym sie po
podaniu gadoliny lub co najmniej 9 ognisk uszko-
dzenia w obrazach T2-zaleznych; co najmniej jed-
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no ognisko uszkodzenia potozone podnamiotowo
i co najmniej jedno ognisko uszkodzenia przylega-
jace do kory moézgowej; co najmniej 3 ogniska po-
lozone okotokomorowo. Przedstawione kryteria
majg wyltacznie charakter ilo§ciowy, brakuje nato-
miast opisu cech jakosciowych ognisk uszkodze-
nia w obrazach T2-zaleznych, ktére pozwolilyby
odrézni¢ DEM od SM. RzeczywisScie, zdarzajg sie
przypadki DEM spelniajace wymagane kryteria, jak
ten zaprezentowany przez Tourbaha i wsp. [43],
w ktérym stwierdzono 21 ognisk uszkodzenia o sy-
gnale wzmacniajgcym sie po podaniu gadoliny.
W kryteriach McDonalda i wsp. [42] zawarto
rowniez uwagi dotyczace zmian demielinizacyj-
nych w rdzeniu kregowym w przebiegu SM: ,,zmia-
ny powinny by¢ wyraznie hiperintensywne w ob-
razach T2-zaleznych, mie¢ co najmniej 3 mm $red-
nicy, obejmowac dwa segmenty rdzenia kregowego
oraz zajmowac tylko cze$¢ przekroju rdzenia kre-
gowego” (zaznaczone kursywa). Tym niemniej, po-
wszechnie przyjmuje sie kryterium méwiace o za-
jeciu co najmniej 3 segmentéw rdzenia; zmiany
demielinizacyjne obejmujace dtuzszy odcinek rdze-
nia znacznie czesciej spotyka sie w przebiegu DEM
i NMO. Zdarzaja sie réwniez przypadki zajecia
rdzenia kregowego na catej dtugosci [7, 44]. Wy-
dtuzone ogniska uszkodzenia rdzenia kregowego,
oile w ogdle istnieja, stwierdza sie niezmiernie rzad-
ko u chorych z SM. Tartaglino i wsp. [45] u 68 pac-
jentéow z SM znalezli jedynie 3 przypadki wyste-
powania zmian demielinizacyjnych obejmujacych
co najmniej 3 segmenty rdzenia; u dwojga z nich
rozpoznano NMO. Niemozno$¢ oceny wartosci dia-
gnostycznej zmian typowych dla DEM w obrazie
MRI, niedysponowanie obrazami rdzenia kregowe-
go, nienalezyta uwaga poswiecona zmianom w CSF
doprowadzily do powstania publikacji, w ktérych
przedstawiono przypadki pacjentéw z blednie roz-
poznanym SM [46]. Zmiany w glebokich struktu-
rach istoty szarej, na przyktad we wzgdrzu, nie sg
typowe dla SM, natomiast czesto spotyka sie je
w przebiegu DEM [47]. Ogniska uszkodzenia sa
zwykle rozlegte i trzeba je r6znicowaé z guzem
mozgu, choroba Schildera i zmianami poudarowy-
mi [15, 48]. Ze wzgledu na to, Ze moga sie one roz-
wing¢ w ciagu kliku dni, ogniska uszkodzenia ob-
serwowane w DEM cechuja sie budowa koncen-
tryczna (widoczng zwlaszcza po podaniu gadoli-
ny), wiec mozna je pomyli¢ ze stwardnieniem kon-
centrycznym Balo. W pozostatych przypadkach
szybki przebieg kliniczny DEM prowadzit do bted-
nego rozpoznania choroby Marburga [48]. Ogniska
demielinizacji moga sie zmniejszy¢ albo nawet cal-

kowicie znikng¢ w sposob samoistny lub pod wply-
wem leczenia. Tym niemniej, zmiany w OUN moga
sie utrzymywac¢ nawet wtedy, gdy ustapia objawy
kliniczne [37].

Zespot Devica i zapalnie nerwéw wzrokowych

Dyskusja na temat natury zespotu Devica lub
NMO oraz jego zwiazku z SM toczyta sie przez dlugi
czas. Powszechnie uznano zespot Devica za postac
SM. Ostatnio opublikowane prace w znacznym
stopniu przyczynily sie do wyjasnienia tej kwestii
[7-9, 49]. Okazato sie, ze NMO i SM sa r6znymi
jednostkami chorobowymi oraz ze NMO jest praw-
dopodobnie wariantem DEM.

W 1894 roku Eugene Devic opisal przypadek
kobiety z neuropatia nerwéw wzrokowych i mie-
lopatig [50]. Eponim ,zesp6t Devica” oznacza
wspolwystepowanie tych dwdch jednostek choro-
bowych. W trakcie lektury oryginalnego artykutu
Devica nasuwaja sie pytania dotyczace prawdzi-
wej natury choroby opisanej przez niego, ponie-
waz autor stwierdzil, ze: ,wygérowane odruchy
podeszwowe utrzymywaty sie do konica, mimo bra-
ku reakcji na wszystkie bodZce czuciowe oraz znie-
sienia odruchow $ciegnistych od samego poczatku
choroby”. Przytoczony opis oddala zespot Devica
od SM, jednoczesnie przyblizajac go do DEM,
w ktérym zajete sa osrodkowy i obwodowy uktad
nerwowy [51].

Na Zachodzie termin ,zapalenie nerwéw wzro-
kowych” jest powszechnie stosowanym synonimem
zespolu Devica, natomiast w Japonii i niektérych
krajach Dalekiego Wschodu preferowanym okresle-
niem jest ,wzrokowo-rdzeniowa” posta¢ SM lub
sorientalna” posta¢ SM. Nie ma uzasadnienia twier-
dzenie, ze ,orientalna” posta¢ SM i jest oddzielna
jednostka chorobowa. W artykule zatytulowanym
»Wzrokowo-rdzeniowa posta¢ SM w Japonii” Misu
iwsp. [52] przedstawili 10 przypadkéw. W 9 z nich
w obrazach T2-zaleznych wystepowatly ogniska
uszkodzenia obejmujace co najmniej 3 segmenty
rdzenia. U zadnego z chorych nie stwierdzono praz-
kéw oligoklonalnych w CSF, natomiast 3 pacjentéw
mialo obustronne zapalenie nerwéw wzrokowych
od poczatku choroby. Chociaz nikt nie zaprzecza
istnieniu zespotu Devica, nie zaleca sie uzywania
tego terminu jako synonimu NMO. Klasyczna po-
sta¢ SM z cala pewnoscia wystepuje w populacji
Dalekiego Wschodu. Mozliwe, Ze sg réwniez przy-
padki SM, w ktérych objawy kliniczne ograniczaja
sie do neuropatii nerwéw wzrokowych i/lub zapa-
lenia rdzenia. Rzeczywiscie, obserwowano wyste-
powanie typowych, ostro odgraniczonych plak de-
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mielinizacyjnych w niektérych przypadkach opisy-
wanych jako zespét Devica [53].

Status nozologiczny NMO jest kwestia sporna.
Wiekszos¢ autoréw uwaza NMO za wariant SM,
ale w 1953 roku Miller i Evans [54] sprzeciwili sie
temu pogladowi, stwierdzajac: ,Dowody wskazuja
na to, ze NMO jest odrebna, niezwigzana z SM jed-
nostka chorobowa (...) oraz ze ma duzo cech wspdl-
nych z ostrym rozsianym zapaleniem mézgu i rdze-
nia kregowego”. Breukelman i wsp. [55] potwier-
dzili p6Zniej te sugestie na podstawie typowych dla
DEM cech w badaniu MRI, tj. duzych ognisk uszko-
dzenia w glebokich strukturach istoty szarej. Ha-
ase [56] réwniez nie zaliczal NMO do grupy scho-
rzeh z kregu SM. Schemat postepowania diagno-
stycznego opracowany przez Wingerchuka i wsp.
[7] przy rozpoznawaniu NMO, a w szczeg6lnosci
punkt méwiacy o uszkodzeniu rdzenia obejmuja-
cym 3 lub wiecej segmentéw w obrazie MRI, odda-
la NMO od SM, a jednoczes$nie wskazuje na jego
zwigzek z DEM.

Wydaje sie, ze odkrycie przez Lennona i wsp. [8]
przeciwcial przeciw akwaporynie 4 — NMO-IgG
— umozliwito odréznienie DEM od SM. Wedlug
przedstawionych przez nich danych przeciwciata
NMO-IgG byly obecne u 73% pacjentéw z NMO
iu 9% pacjentéw z SM. Obustronna neuropatig ner-
woéw wzrokowych dotknietych byto 41% os6b z SM,
natomiast u 18% chorych stwierdzono jednocze-
sne wystepowanie ognisk uszkodzenia w nerwach
wzrokowych i mézgu. Oprécz tego u 15% pacjen-
téw z SM zauwazono ogniska uszkodzenia rdze-
nia obejmujace co najmniej 3 segmenty w obrazie
MRI. Te obserwacje poddaly w watpliwo$é trafnosé
rozpoznania SM u tych oséb. Autorzy doszli row-
niez do wniosku, Ze azjatycki, wzrokowo-rdzenio-
wy wariant SM i NMO to te same schorzenia. Przy-
puszczenia te potwierdzono na podstawie wyni-
kéw badan Nakashimy i wsp. [57], ktérzy mimo to
nadal odnosili sie do swych pacjentéw w taki spo-
s6b, jakby rozpoznano u nich SM.

Kryteria rozpoznania NMO zaproponowane
przez Wingerchuka i wsp. [49] wykluczaty przy-
padki zmian demielinizacyjnych w mézgu. Tym
niemnie;j Pittock i wsp. [9] przedstawili serie 60 pac-
jentow spelniajacych te kryteria, sposréd ktorych
u 60% wystepowaly zmiany w mézgu w obrazie
MRI. Pie¢ ognisk uszkodzenia uwidocznionych ta
metoda okreslono jako atypowe. Na podstawie ob-
razu MRI stwierdzono jednoznacznie, ze byly to
zmiany typowe dla DEM.

Autorzy niniejszego artykutu zetkneli sie z 2 przy-
padkami nawracajacego NMO/DEM z ujemnymi

wynikami badan na obecno$¢ przeciwciat przeciw
akwaporynie 4, ale wiadomo, ze nie wystepuja one
u wszystkich pacjentéw z NMO.

Lennon i wsp. [8] sugerowali, ze marker immu-
nologiczny jest specyficzny dla NMO, niestety nie
zostato to udowodnione. Matsuoka i wsp. [58] opu-
blikowali prace dotyczaca serii przypadkéw klasycz-
nej ,zachodniej” postaci SM, ,,orientalnej” postaci
SM, NMO i DEM rozpoznanego na podstawie bada-
nia MRI z dodatnimi oraz ujemnymi wynikami na
obecnos¢ przeciwecial przeciw akwaporynie 4.

Ostatecznie powrdciliSmy do punktu wyjscia,
a poglad Millera i Evansa [54], ze wiekszo$¢, jesli
nie wszystkie, przypadki NMO zalicza sie do DEM,
umocnit sie. Bledne klasyfikowanie przypadkéw
NMO jako SM prowadzi do wyciagania bezpod-
stawnych wnioskow, tak jak uczynili to Mirsattari
i wsp. [59], ktérzy opisali 5 przypadkéw nawraca-
jacego NMO u rdzennych mieszkancéw Kanady
(Amerindians) jako przyklad SM i byli przekonani,
ze odkryli pierwszy przypadek SM w tej grupie et-
nicznej. Tym niemniej obraz mézgu i rdzenia kre-
gowego w badaniu MRI, jak réwniez obraz prze-
kroju rdzenia sz6stego pacjenta, nie pozostawiaja
watpliwosci, ze byl to przypadek DEM. Uznanie
postaci ,orientalnej” lub ,, wzrokowo-rdzeniowej”
za wariant SM jest bezcelowe, poniewaz w wigk-
szo$ci sa to przypadki DEM. Poza tym powoduje to
zafatszowanie wynikéw badan epidemiologicznych
dotyczacych rozpowszechnienia SM.

Leczenie

Jednym z gléwnych powodéw réznicowania CIS
z ostrym DEM jest praktyka polegajaca na wlacza-
niu dlugotrwatego leczenia immunomodulacyjne-
go bezposrednio po stwierdzeniu CIS. Takiego le-
czenia nie stosuje sie w przypadku DEM.

W ostrym DEM, bez wzgledu na jego wariant,
podaje sie metylprednizolon i.v., ale czesto bardziej
skuteczny jest dozylny wlew immunoglobuliny G.
Mozna réwniez wykona¢ plazmafereze [45, 60].
Efekt leczniczy jest najczesciej pomy$lny. Zmiany
w obrazie MRI czesto zmniejszajg sie lub nawet
catkowicie zanikajg.

Podsumowanie

Rozproszenie w czasie i przestrzeni charaktery-
zuje SM, ale nie definiuje go. Cecha wyrézniajacy
to schorzenie jest obecno$¢ dobrze odgraniczonych
plak demielinizacyjnych. Pozostale choroby demie-
linizacyjne, na przyktad DEM, réwniez moga wy-
kazywac charakterystyczne rozproszenie, ktore nie
jest jednak cechag diagnostyczna.
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Nawracajace DEM, niewatpliwie, wystepuje u os6b
dorostych, mimo ze czesciej dotyczy dzieci. Jego
istnienie potwierdzaja wyniki badan do§wiadczal-
nych [2, 3]. Kliniczne objawy DEM, zwlaszcza w przy-
padku dzieci, maja duza wartos¢ diagnostyczna,
poniewaz SM rzadko przebiega z charakterystycz-
nymi objawami. Wywiad kliniczny uzupelniony
badaniem MRI pozwala w spos6b pewny odréznié
ostre DEM od pierwszego rzutu SM oraz nawracaja-
ce DEM od RRMS [37, 61]. Zmiany sg bardziej roz-
legle, czesto zajeta jest istota szara. Ogniska uszko-
dzenia sa znacznie wieksze od zazwyczaj spotyka-
nych w SM, a w poczatkowym stadium choroby
wiekszo$¢ zmian ulega wzmocnieniu po podaniu
kontrastu gadolinowego. W kazdym przypadku CIS
nalezy wykonac badanie obrazowe mézgu i rdzenia
kregowego. Badanie MRI rdzenia kregowego ma
szczegblng warto$¢, poniewaz zmiany obejmujace
klika segmentéw, charakterystyczne dla DEM, pra-
wie nigdy nie wystepuja w SM. Wiegkszo$¢ przypad-
kéw NMO, tacznie z tak zwanym wariantem ,,orien-
talnym” SM, zalicza sie do DEM.

Jednym z gtéwnych powodéw istnienia rozbiez-
noéci miedzy wynikami badan radiologicznych
i prawidtowym rozpoznaniem jest fakt, ze neuro-
lodzy czesto opieraja sie wyltacznie na interpreta-
cji radiologa, ktéry nie dysponuje istotnymi dany-
mi klinicznymi. W swojej nowo wydanej i godnej
polecenia ksigzce How doctors think Groopman [62]
przytacza stowa wypowiedziane przez Orwinga,
ktoére trafnie opisuja dzisiejszg praktyke: ,Dyspo-
nujemy wieloma doskonatymi technikami obrazo-
wymi. Cze$¢ lekarzy nie bada juz dokladnie swo-
ich pacjentéw i nie zbiera szczegbétowego wywia-
du. Oni po prostu zlecaja badania obrazowe i mé-
wia radiologom «Dajcie mi rozpoznanie»”.
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