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CZYM JEST DEMIELINIZACIA?

Uszkodzenie mieliny otaczajgcej komorki nerwowe przez wtasny system immunologiczny,
co prowadzi do czesciowego lub catkowitego przerwania przewodzenia nerwu.

W miejscu zniszczenia powstaje blizna, zwana rowniez stwardnieniem.

Uszkodzenie mieliny doprowadza do zniszczenia drogji,
ktorg przebywajg informacje przechodzgce przez nerw.

Informacje moga byc przekazywane wolnigj, N R
zostac znieksztatcone, przekazane do innego nerwu NN LW miinowa

lub w ogole nie zostac przekazane. NeR ' —
' aksonu




PRZYKtADY CHOROB
PRZEBIEGAJACYCH Z DEMIELINIZACIJA

« SM = Stwardnienie rozsiane
e NMO =z.Devica
« ADEM = Ostre rozsiane zapalenie mozgu i rdzenia

« ATM = Ostre poprzeczne zapalenie rdzenia kregowego




CZYNNIKI RYZYKA

Do ryzyka zachorowania na SM, oprocz czynnikow genetycznych i immunologicznych

Znaczyco przyczyniaja sie czynniki srodowiskowe, jak:

- niski poziom witaminy D,
- ekspozycja na dym papierosowy,
- przebyta infekcja wirusem Epsteina-Barr'a (EB




OBJAWY

Sa bardzo zroznicowane!

U niemal 30% dzieci wystepujg trudnosci zwigzane z:
- funkcjonowaniem poznawczym (deficyty pamieci, koncentracji, uwagi)

- nastrojem (wahania nastroju, objawy depresyjne, zaburzenia zachowania)




OBJAWY cd

e obnizenie ostrosci widzenia Zzmeczenie

e dretwienie, mrowienie
e bol

ostabienie sity miesniowe;

zawroty gtowy,
zaburzenia rownowagji,

S zaburzenia koordynacja ruchowa
sztywnosc miesniowa
zaburzenia funkcji poznawczych-

lek, depresja, zmiany nastroju koncentracji, uwagi, pamieci
utrata kontroli nad zwieraczami .
zaburzenia mowy-

obnizenie libido, zaburzenia erekgji mowa zamazana, skandowana




+pacjent nic nie widzi i lekarz nic nie widzi” czyli
POZAGALKOWE ZAPALENIE NERWU WZROKOWEGO

Objawia sie: bolem gatki ocznej, pogorszeniem ostrosci widzenia, ubytkami pola
widzenia oraz zaburzonym widzeniem barw (zwfaszcza czerwonej i zielonej).

Szacuje sie, ze u 30% dzieci z chorobami demielinizacyjnymi OUN zapalenie nerwu
wzrokowego moze byc¢ pierwszg manifestacja choroby.

W wiekszosci przypadkow (u ok.75%) po leczeniu GKS wzrok powraca do
normalnosci, cho¢ moga pojawiac sie subtelne zmiany, witaczajac w to zmiany w
widzeniu kolorow i zmiany we wrazliwosci na kontrast.




OKRESY RZUTOW | REMISJI

SM u dzieci ma zazwyczaj postac rzutowo-remisyjna (RRMS).

Na ostre rzuty sktada sie pojawienie nowych deficytow neurologicznych
(problemy z czynnoscig nerwow, rdzenia kregowego i mézgu, np. utrata
rownowagi, ostabienie rak i nog itp.), ktore trwajg dtuzej niz 24 godziny i gdy
rownolegle nie wystepuje inna choroba albo goraczka.

Stan wiekszosci dzieci po rzucie szybko wraca do normy, a narastajaca fizyczna
niepetnosprawnosc jest rzadka w pierwszych 10 latach trwania choroby.




POSTACIE
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Postac rzutowo-remisyjna Postac wtérnie postepujaca Postac pierwotnie postepujaca Postac postgpujaco-rzutowa
(ang. relapsing-remitting MS — RRMS) (ang. secondary progressive MS — SPMS) (ang. primary progressive MS — PPMS) (ang. progressive-relapsing MS — PRMS)

https://www.google.pl/search?q=postacie+ SM&source=Inms&tbm=isch&sa=X&ved=0ahUKEwjatJfootbdAhUjtlsKHQOaAEMQ_AUICigB&biw=1600&bih=789#imgrc=mPoxTFup7dUeyM:




DIAGNOSTYKA

« Whnikliwie zebrany wywiad i badanie przedmiotowe

 Badanie potencjatow wywotanych

« MRI mozgu, MRI rdzenia

 Badanie ptynu mozgowo-rdzeniowego




BADANIE PRZEDMIOTOWE

podwojne widzenie, widzenie nieostre, zaburzenie widzenia baw
dyzartria,

zaburzenia czucia powierzchownego i gtebokiego,

odruchy sciegniste zachowane/ wygdrowane;

dodatni objaw Babinskiego;

zniesione odruchy brzuszne,

niedowtad konczynach dolnych

ataksja mozdzkowa

objaw Uhthoffa -nasilanie sie objawdw po wysitku fizycznej lub w podwyzszonej

objaw Lhermitte'a -przebiegania "pradu" w doét kregostupa podczas pochylania gtowy do przodu temperaturze.




BADANIE POTENCJALOW WYWOLANYCH

imnés Val= 80 ) Rey=0




BADANIE POTENCJALtOW WZROKOWYCH

 Pacjent siedzi okoto 1,5 m przed monitorem telewizyjnym. Badanie prowadzi sie
dla kazdego oka oddzielnie. Bodzcem pobudzajgcym sg btyski ekranu oraz

wzorzec zmieniajgcej sie szachownicy Bodziec powtarzany jest dla kazdego oka
200 razy.

« Badanie to roznicuje choroby siatkowki od chorob nerwu wzrokowego. Pozwala
na rozpoznanie uszkodzenia nerwu wzrokowego w odcinku pozagatkowym,
okreslenie zdolnosci widzenia u niemowlat i matych dzieci, ocene czynnosci czesci
nerwowej uktadu wzrokowego w oczach z nieprzejrzystymi osrodkami
optycznymi, a takze umozliwia wykrywanie symulacji.




BADANIE POTENCJAEOW StUCHOWYCH

« W trakcie badania pacjent lezy. Bodzce stuchowe przekazywane s przez
stuchawke do kazdego z ucha osobno. Natezenie dzwieku dobiera sie dla kazdego
ucha indywidualnie i powinno ono przekraczac o 6o dB (decybeli) prog
styszalnosci. Bodziec dzwiekowy powtarzany jest 3000 razy.

« Stuchowe potencjaty wywotane s3g to sygnaty elektryczne powstajace na kolejnych
pietrach drogi stuchowej, w odpowiedzi na bodziec dzwiekowy. Rejestrowane s3
na powierzchni czaszki, btony bebenkowej, w uchu srodkowym lub bezposrednio
na powierzchni pnia mozgu. Jest to metoda obiektywna pozwalajgca ocenic prog
styszenia oraz roznicowac zaburzenia stuchu.




BADANIE POTENCJALOW CZUCIOWYCH

« W trakcie badania pacjent lezy. Elektroda draznigca umieszczona jest na
konczynie gornej lub dolnej, nad wybranym do badania nerwem. Natezenie
bodzca pobudzajacego powinno przekraczac 1,5 razy prog pobudliwosci. Bodziec
draznigcy powinien byc powtorzony 1000 razy.

« Somatosensoryczne potencjaty wywotane (SSEP) to badanie pokazujace, naile
sprawnie sygnaty elektryczne przenoszg sie z ciata do mozgu. Sygnaty pokazujg,
czy nerwy tgczace sie z rdzeniem kregowym sg zdolne do wysytania i
otrzymywania informacji czuciowych, takich jak odczuwanie bolu, temperatury i
dotyku. Badanie metodg SSEP wskazuje, czy istnieje ucisk rdzenia kregowego lub
nerwow. Pomaga w ustaleniu, w jakim stopniu nerw ulegt uszkodzeniu.




BADANIE PLYNU MOZGOWO-RDZENIOWEGO

przestrzen
podpajeczynéwkowa

prawidlowy

SM
L4/L5 grzebien talerza
kosci biodrowej

http://opiekunblog.blogspot.com/2018/02/nakucie- http://stwardnieniesmrozsiane.pl/viewtopic.php?t=76 4&start=105:
ledzwiowe-asystowanie.html A\

https://www.mp.pl/pediatria/praktyka-
kliniczna/procedury/10369,naklucie-ledzwiowe-u-
dzieci,a







ROZPOZNANIE SM

¥McDonaid's
E B

Podstawg rozpoznania stwardnienia rozsianego
jest wykazanie czasoweqo i lokalizacyjnego
rozsiania zmian demielinizacyjnych w OUN.




LECZENIE

 Leczenie podawane w trakcie rzutu choroby:
-GKS
-immunoglobuliny

« Leki modyfikujace przebieg choroby (DMTs - disease modifying therapie):

> leki | linii to m.in.: > leki Il linii to m.in.:
- interferon beta - natalizumab

- octanu glatirameru - fingolimod

- fumaranu dimetylu - mitoksantron




LECZENIE

|Il

Leczenie SM u dzieci (zwtaszcza ponizej 12 r.z) jest w wiekszosci krajow ,off-labe

Powinno byc rozpoczete wczesnie, aby...
zapobiec rzutom, narastaniu niepetnosprawnosci i uszkodzeniu mozgu

Podczas leczenia zalecane sg regularne badania kontrolne, w celu:
-ocenienia klinicznej odpowiedzi na leczenie (badanie kliniczne i MRI)
-ocenenia tolerancji / bezpieczenstwa leku

(morfologia, AspAT, AlAT, h.tarczycy, funkcja nerek)




SKALA EDSS (Expanded Disability Status Scale)

Podstawowe narzedzie do okreslania stopnia niepetnosprawnosci
i postepu objawow u 0sob chorych na stwardnienie rozsiane.

EDSS-skala

normalis  minimalis enyhe
neurclogiai  tlnetek fogyaték
allapot

https://esem.hu/edss-skala/

készitette: esem.hu | forras: medipedia.be

TP A DL O i pem

sulyos hetkdznapi  jarashoz kerekes- agyhoz maga- halal
fogyaték  tevékeny-  segéd- s7ékhez vagy tehetetlen
ségekben  eszkidz Kottt kerekes-
gatolt szilkséges s7Zékhez
Kottt



ZYCIE ZE STWARDNIENIEM ROZSIANYM

« Wizyty kontrolne (badania laboratoryjne + wydanie leku)
« Okresowe kontrolne badania obrazowe (MRI gtowy, MRI rdzenia)

 Rehabilitacja




Jest ciezkg chorobg uszkadzajgcg uktad nerwowy.

> Objawy > Przyczyna: demielinizacja
widkien nerwowych

® zdrowe

pozagatkowe ® oczoplgs
zapalenie

nerwu L— mowa komorka

wzrokowego skandowana| nerwowa

porazenie

zdrow tonki
nerwiow R

iadaia- ®——— mrowienia mielinowe
odpowiadel wzdluz widkien

kregostupa nerwowych

cych za ruchy
gatki ocznej

widkno
migsien o nerwowe

oJ [

brak — drzenie
odruchéw konczyn
brzusznych

uszkodzone
ostonki
mielinowe

nietrzymanie — |— kurczowy sygnat

lub zatrzymanie niedowtad A z mozgu

moczu konczyn jest blokowa-
dolnych ny z powodu

uszkodzenia

, \ ostonek
Infografika PAP mielinowych

http://www.szpitalskierniewice.pl/aktualnosci/stwardnienie-rozsiane-xxx-co-to-jestx,255.html




... SM JEST KLINICZNYM KAMELEONEM




Pismiennictwo:

» ,Zapalenie pozagatkowe nerwu wzrokowego” prof. dr hab. n. med. Zofia Mariak,
dr n. med. lIwona Obuchowska Klinika Okulistyki Uniwersytecki Szpital Kliniczny w
Biatymstoku (zrodto: https://okulistyka.mp.pl)

» ,Dzieciece SMiinne choroby demielinizacyjne wieku dzieciecego. Wspotczesne
rozumienie choroby, diagnoza i postepowanie.” Multiple Sclerosis International
Federation na podstawie suplementu do Neurology 2016

« http://neuropsychologia.org/stwardnienie-rozsiane-pierwsze-objawy

« https://www.ptsr.org.pl/

e http://www.medrex.pl/badania-potencjalow-wywolanych




