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* Ostre zaburzenie czynnosci OUN wynikajgce z
obecnosci komorek zapalnych w tkance mozgowej

* Czestosc¢ wystepowania: 1,5- 7,4:100tys. USA, 1,49 —
2,28: 100 tys. Polska

# Objawy: napady padaczkowe (czesto o ogniskowe;j
morfologii), ogniskowe zaburzenia neurologiczne,
zaburzenia swiadomosci, zaburzenia zachowania,
objawy psychiatryczne



cyjna: \
* bakteryjne 3-16% "

(min.N.meningitidis,Str.pne
umoniae,
H.influenzae,L.monocytoge
nes,M.pneumoniae)

# wirusowe 9-26%:(min.HSV,
VZV, enterowirusy, wirus
grypy, EBV, CMV, HHV-6)

* Inne <1%: grzybicze,
pierwotniakowe

Nieinfekcyjna,
immunologiczna 207%:

« (poszczepienna, z.
paraneoplastyczne, w
przebiegu ch.
autoimmunologicznych,
obecnosd przeciwciat
przeciwneuronalnych)

Nieznana 37-62%



o

MRI
EEG

Krew: badania serologiczne, PCR krew, mocz, wskazniki
zapalne, diagnostyka metaboliczna, bad. toksykologiczne,
przeciwciata przeciwneuronalne

Badanie ptynu mozgowo — rdzeniowego: testy lateksowe,
serologia, PCR, prazki oligoklonalne, indeks I1gG,
przeciwciata przeawneuronalne

Biopsja mozgu

Pomocniczo: bad. okulistyczne, potencjaty wywotane,
diagnostyka obrazowa ( USG, RTG, CT, PET)
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# Zapalenie z zajeciem istoty biatej (leukencephalitis)
np. ADEM

« Zapalenie z zajeciem istoty szarej (poliencephalitis)
np. z. Rasmussena, zespoty paraneoplastyczne

# Z zajeciem naczyn ( vasculitis): pierwotne i wtdrne
zapalenia naczyrn OUN
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* Teoria mimikry molekularnej — podobienstwo biatek
neurondw do antygenow wirusa, bakterii

* Teoria superantygenu np. antygeny paciorkowca
uruchamiajgce kaskade zapalna

* Uszkodzenie neurondw jako czynnik inicjujgcy
prezentacje antygenow



anty MOG,
anty MBP,
anty MAG

anty AMPAR1,2
anty GABA

anty NMDAR

anty VGKC-complex

anty Hu, anty amfizyna, anty
Ma2, NMDAR

Anty GluR3
ANCA




* zapalna i demielinizacyjna
choroba OUN o podtozu
autoimmunizacyjnym

« dotyczy gtédwnie dzieci ( Sredni
wiek 6 - 8 lat), rzadka u dorostych

* objawy neurologiczne poprzedza
infekcja ( kilka dni - tygodni )

* rzadziej po szczepieniu
(np. wscieklizna, krztusiec)

* inne procesy immunologiczne
(np. zespoty paraneoplastyczne,
po ugryzieniu owadodw,
pokasaniu przez zmije)




* Hipoteza molekularnej
mimikry w reakgji
autoimmunologicznej

* Nacieki z komdrek zapalnych

(limfocyty, monocyty /
makrofagi) wokdét naczyn
zylnych, obrzek srédbtonka,
uszkodzenie bariery krew- mozg i
okotonaczyniowa demielinizacja

* Drobne zmiany ogniskowe
zlewajg sie w wieksze,
uszkodzenie naczynn prowadzi
do obrzeku mdézgu




- wieloogniskowe objawy neurolo
czynnikiem zapalnym

- obecnos¢ objawdéw encefalopatii

- obecnos¢ zmian w badaniu MRI ulegajgcych
fluktuacji w czasie ostrej fazy choroby trwajacej 3
miesigce, potem ich stopniowa inwolucja

- typowo w MRI : rozsiane, stabo odgraniczone zmiany
(>1-2 cm ), obejmujace gtdwnie istote biatg, widoczne w
sekwencjach T2 i FLAIR

- bardzo rzadko obecnos¢ zmian w T1

- mozliwe, czesto symetryczne zmiany obejmujgce
gteboka istote szarg tj. wzgorza, jgdra podkorowe



*

* ¥ X X %

Wieloogniskowa IOka"Zacja:\’

zajecie drég piramidowych (60 — 95%), ataksja (18-65%),
zajecie pnia mozgu z towarzyszgcymi niedowtadami nn.
czaszkowych i zaburzeniami artykulacji (22- 45%)

pozagatkowe zapalenie nn. wzrokowych (12-16%)
zajecie rdzenia kregowego (67%)

zaburzenia czucia (2-3%)

u ok. 13- 35% pacjentow wystepuja napady padaczkowe,

u wiekszosci obserwowane zaburzenia funkgji
poznawczych, zaburzenia neuropsychiatryczne

Konieczne badanie ptynu mézgowo - rdzeniowego: mierna
pleocytoza, prawidtowe stezenie biatka, rzadko obecne
prazki oligoklonalne




Zmiany wieloogniskowe

Symetryczne zajecie wzgorz, jader
podkorowych

Obustronne, rozlane zmiany istoty biatej:

Zmiany ,,guzopodobne”

SM

Vasculitis

SLE, neurosarkoidoza

Encefalopatia Hashimoto

Ch. mitochondrialne (POLG, MELAS)

Glioma,

Zakrzepica zyt gtebokich

Zapalenie mézgu ( EBV encephalitis)
Ch. mitochondrialne (ch. Leigh’a)

Leukodystrofie

Toksyczne leukencefalopatie
Gliomatoza

Zespdt hemofagocytarny

Astrocytoma
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Badanie kontrolne MRI wykonane po 6 miesigcach
powinno pokazac czesciowe lub catkowite wycofywanie
sie zmian u pacjentow z ADEM
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* Metylprednisolon 20 - 30 mg /kg m.c./dobe
( max. 1g) przez 5 -7 dni

« plazmaferezy (tacznie 7 zabiegdéw) lub IVIG w t3cznej
dawce 1-2 g/kg przez 2 — 5 dni (w przypadku braku
skutecznosci steryddéw)

# IVIG (t3cznie 2 g/kg)

* ciezkie, krwotoczne postacie z nasilonym obrzekiem
mozgu - cyklofosfamid



wardnienie

Przewlekte schorzenie
o podtozu ,
autoimmnologicznym,

charakteryzujace sie
powstawaniem w
osrodkowym uktadzie
nerwowym ognisk . . .
zapalenia, demielinizacji i
liozy (ogniska
twardnienia)

Zmiany majg charakter

rozsiany w, czasie i

przestrzeni
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« aktywacja obwodowych komérek immunokompetetnych
(kom. dendrytyczne, makrofagi, limfocyty CD4 i Th17)

* uszkodzenie bariery krew-mézg

* przenikania komdrek zapalnych krzyzowo reagujacych z
biatkami otoczek mielinowych ( limfocyty CDS,
plazmocyty, makrofagi)

Wptyw czynnikéw genetycznych i sSrodowiskowych na
rozwoj choroby



Central Nervous System Neuron
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zapalenie i demielinizacja
uszkodzenie ostonek
mielinowych i aksondw w
sgsiedztwie naczyn,
powstawanie ognisk
demielinizacji

* neurodegeneracja
przewlekta stymulacja komdrek i
uwalnianie prozapalnych cytokin,
uszkodzenie aksondw

* procesy regeneracji

Kuhlmann T.,Lingfeld G,Bitsch A,Brain 2002,125:

2202-2212

Dephesphnrylstion of nenrofilsments
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* postac z rzutami i R
remisjami (najczestsza :
u dzieci i dorostych) P

* postac wtornie '
postgpujaca e

* postal pierwotnie -
postepujaca -

+ postal postepujaca z l [L
rzutami o

McApline D, Compston ND, Lumsden CE: Multiple Sclerosis, 1955.



wa
epidemiologia:

i

Ryzyko zachorowania w populacji ogdlnej - 1: 400, zalezne od
strefy klimatycznej

Polska - wysokie ryzyko 30 — 60/100tys.

Liczba chorych w Polsce - ok. 80 tys. 0oséb

Najczestsza neurologiczna przyczyna niepetnosprawnosci mtodych
dorostych o0sdb, pierwsze objawy wystepuja zwykle ok.20 - 40 rz.
objawy przed 15 88) r.z., szczyt 10 -17r.z,

SM u dzieci 3:1 dziewczynki : chtopcy

*
*

najczesciej przebieg z rzutami i remisjami,

pierwszy rzut: 30% objawy mozdzkowe, zaburzenia rownowagi, 20%
pacjentow — pozagatkowe zapalenie n.ll, inne : niedowtady konczyn,
zaburzenia czucia,

szybciej niz u dorostych narastaja deficyty poznawcze



Kryteria International Pediatric MS Stu

Dla rozpoznania SM dla pacjentow >12 r.z. obowigzujg

Kryteria Mc Donalda z 2010r.:

- DIS (dissemination in space)w MRI obecnos¢ przynajmniej 2
zmian w T2 w lokalizacji : okotokomorowej, podkorowe;j,
podnamiotowej lub w obrebie rdzenia kregowego

- DIT ( dissemnation in time) obecnos¢ nowej zmiany w T2 ( z lub
bez wzmocnienia kontrastowego ) w kolejnym badaniu MRI lub
jednoczasowa obecnos< klinicznie niemej zmiany wzmacniajacej
i niewzmacniajacej sie w pierwszym badaniu MRI

Rozpoznanie u pacjentdw <12 r.z. wymaga whnikliwej diagnostyki
réznicowej



*

*

SM diagnostyka:
\

Badanie neurologiczne

Wywiad

Badanie neuroobrazowe: MRI gtowy i kanatu
kregowego

Badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego
Badanie potencjatéw wywotanych

Badania serologiczne, metaboliczne, cytologiczne,
psychologiczne




Badanie PMR
.‘

Ogodlne ( zwykle bz lub dodatnie odczyny globulinowe,
czasem, w okresie rzutu, nieco podwyzszone stezenie
biatka, niewielka (kilka-kilkanascie komdrek) cytoza

Prazki oligoklonalne - sgnteza intratekalna, wyniki
fatszywie dodatnie ( SLE, Kita

HTLV1, ADEM,Z. Sjogrena,Borelioza,SSPE,Ch. Behceta, GBS,
Z. antyfosfolipidowy,Encefalopatia Hashimoto, Zespoty
paraneoplastyczne

Stezenie gammaglobulin
Wskaznik Linka-Tiblinga ( indeks immunoglobulin >0,6)
Serologiczne, cytometryczne, inne




Badanie potencjatow wywotanych:

L

* VEP — wzrokowe — wydtuzenie latencji P100,

* BAEP — pniowe
* SEP - somatosensoryczne



Diagnostyka roznicowa:

\’

ADEM
NMOSD
Vasculitis

Choroby uktadowe tkanki tacznej: LED, sklerodermia, ch.
Sjoegrena, ch. Behceta

Sarkoidoza
Chtoniak, rzadziej inne nowotwory

Neuroborelioza i inne zakazne: PML, choroba Whjpple’a
bruceloza, kita, vCJD, wzwC, mykoplazmoza, infek%lj;)a HSV6

CADASIL i inne naczyniowe: z. antyfosfolipidowy, ch.
Binswangera, migrena

Celiakia
SLA



Diagnostyka roznicowa:

‘\

Procesy rozrostowe np. gliomatoza
Encefalopatia Hashimoto

Niedobdr wit. B12,

Niedobor kwasu foliowego
Zespoty paraneoplastyczne
Syryngomielia

Wrodzona rodzinna paraplegia
Konwersja

* X X X * X% X



Vasculitis

Czesto autoimmunologiczne

* (Czesto zajete inne narzady
(czesto niejednoczasowo)

* W MRI — zmiany korowe,
korowo-podkorowe,
zmiany w oponach
(wzmocnienie kontrastowe)

* PMR - czesto OCB+,
podwyzszone IgG

* Czasem decyduje biopsja




Ch. Behceta

Rzadkie zapalenie naczyn
* Czeste w Turgji

* Objawy: owrzodzenja jamy
ustnej )(przy ajmniej 3 razy
W Cig uro u)Qoraz2z4:
owrz dzenia’okolic
narzadow piciowych,
zmijany oczne, zmjiany
skorne patergia (zmiany

psx ne skéry” po wktuciu

* Objaw neurol Igczne S3
czqste wieloogniskowe

* MRI - zmiany jak w
zapaleniu natzyn



Neurosarkoidoza

+ choroba Besniera-Boecka-
Schaumanna - choroba uktadu
odpornosciowego,
charakteryzujac3 sie
Eowstawanlem ziarniniakdw,

tére nie podlegajg martwicy.

* Najczesciej ptucna iflub
weztowa

* Objawy neurologiczne: zajecie
nerwow czaszk wych
twarzo g wzrok ow y),
ied owa napad
padaczk owe zaburzenla ¢
zachowanla ‘wodogtowie, bdle : &
gtowy, objawy rdzéhiowe’ ‘

* BIOPSJA W 1206 :&3:%



* Leczenie rzutow:

Metylprednizolon 20 - 30 mg/kg mc/d 3 —7 dni mam

= Ostonowo: leki moczopedne oszczedzajace potas, ew.
suplementacja potasu, H2-blokery lub blokery pompy
protonowe;j

Doustna kontynuacja sterydoterapii — NIE (kontrowersyjne
podawanie prednizonu 1mg/kg cc, z obnizaniem dawki o 5mg co 2
dni u dzieci z przetrwatym deficytem neurologicznym)

Ciezkie oporne na sterydy rzuty : IVIG w tacznej dawce 2 g/kg m.c
3-5 dni ’

PLEX (50 ml osocza/kg/sesje) — ograniczenia u dzieci
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* Leczenie immunomodulujgce:

| linia: interferon beta, octan glatirameru, fumaran
dimetylu, teriflunomid

Il linia: natalizumab, fingolimod ( badanie kliniczne),
alemtuzumab ( badanie kliniczne)

Rituksimab




\

Leki objawowe np. zmeczenie — amantadyna, leki
przeciwdepresyjne

Zaburzenia mikcji — diagnostyka i leczenie
farmakologiczne pod kontrolg urologa

Rehabilitacja
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* zapalno — demielinizacyjna choroba OUN;

* osiowym objawem jest zajecie rdzenia kregowego i
nn. wzrokowych;

* klinicznie i patofizjologicznie odmienna od
stwardnienia rozsianego;

+ pierwsze opisy w XIX w. (Clarke, 1865;Albutt, 1870;
Devic i Gault, 1894 )traktowane jako wariant SM;



*

*

*

*

o

odkryte w 2004r.(Lennon, Wingerchuk, Kryzer);

autoprzeciwciata NMO- 1gG/AQP4 wigzace sie z
kanatami dla akwaporyny 4, znajdujgcymi sie w
wypustkach astrocytow;

swoiste dla choréb NMO spektrum;

stezenie w surowicy i PMR koreluje z aktywnoscia
choroby;

brak w przypadku monofazowym choroby,
obecne u 16- 80%w postaci nawrotowej,
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Obecosc obu kryteriow duzych:

- optic neuritis (ON),

- myelitis(LETM),

Przynajmniej dwa sposrdd kryteridow matych:

- zajecie >3 segmentow rdzenia w MRI;

- obraz MRI nie spetnia kryteriéw rozpoznania SM;
- obecnos¢ NMO - IgG w surowicy;

* U dzieci wytyczne International Multiple Sclerosis Study Group z
2013r. rozpoznanie jak kryteria dla dorostych.



K !

ryteria diagnostyczne NMOSD z AQP4(+):
1.Przynajmniej jeden sposréd osiowych objawdéw klinicznych ( jak

ponizej)
2.Potwierdzenie obecnosci przeciwciat AQP4(+)
3.Wykluczenie alternatywnych rozpoznan (tab. I1)

Kryteria diagnostyczne NMOSD AQP4(-) lub nieznany status
autoprzeciwciat:

1. Przynajmniej dwa sposrod objawow osiowych pojawiajgce sie w czasie
jednego lub kolejnych rzutow, ktore spetniajg wszystkie z kolejnych
wymagan :

a) Przynajmniej jeden z objawdw to pozagatkowe zapalenie nerwdéw
wzrokowych, poprzeczne zapalenie rdzenia lub area postrema
syndrome

b) Rozsianie objawdw w czasie ( 2 lub wiecej objawdéw neurologicznych)
c) Spetnienie kryteridw radiologicznych ( jak ponizej)

2.Negatywny test na obecnos¢ AQP4 (-) lub brak mozliwosci wykonania
testu

- 1 ) 1. - 1 7 f . 1 8 \



Objawy osiowe NMOSD:

1. Pozagatkowe zapalenie n. wzrokowego

2. Poprzeczne zapalenie rdzenia

3. Area postrema syndrome: nudnosci, wymioty , czkawka,
4. Objawy zwigzane z zajeciem pnia mozgu

5. Ostre objawy narkolepsji lub inne objawy zwigzane z zajeciem
srodmozgowia

6. Objawy mdzgowe zwigzane z typowa dla NMOSD lokalizacja
zmian

Objawy rezonansowe NMOSD :

1. Zapalenie nerwu wzrokowego: (A) MRl mdzgu wynik prawidtowy
lub niespecyficzne zmiany w obrebie istoty biatej, (B) zajecie n.
wzrokowego zmiany T2 zalezne , wzmocnienie kontrastowe w T1
obejmujace > % dtugosci nerwu lub obejmujace skrzyzowanie

2. Ostre poprzeczne zapalenie rdzenia : zmiany srddrdzeniowe,
zajecie >3 segmentow ; atrofia rdzenia u pacjentéw z wywiadem
przebytego zapalenia rdzenia

3. Area postrema syndrome: zmiany w obrebie czesci grzbietowej
rdzenia przedtuzonego

4. Ostry zespot pniowy: zmiany w obrebie pnia mozgu



Alternatywne rozpoznania ( czerwone flagi - objawy
kliniczne/wyniki badan laboratoryjnych):

1. Przebieg postepujacy choroby niezaleznie od rzutow

2. Wystgpienie objawow : ostre <4h sugerujgce zmiany
niedokrwienne, narastanie objawdw >4 tygodnie (
sugerujgce nowotwor, sarkoidoze )

3. Czesciowe zajecie przekroju rdzenia, brak zmian LETM (

sugerujace SM)
4. Obecnos¢ prazkdw oligoklonalnych ( NMOSD <20% vs.
60 u dzieci, do 80 % u dorostych w SM)

Rozpoznania, w ktérych objawy moga nasladowac
NMOSD:

Sarkoidoza

Proces nowotworowy

Infekcje przewlekte ( tj . HIV, kita)




* Pozagatkowe jedno- lub obustronne zapa
(utrata widzenia 60% przy nawrotowym, 20% mono am
przebiegu);

+ Zapalenie rdzenia (zwykle kompletne, poprzeczne zapalenie rdzenia z
para-, tetraparezg, symetrycznymi zaburzeniami czucia, zaburzeniami
zwieraczowymi)

*Inne:
zajecie rdzenia przedtuzonego —nudnosci, czkawka;

zajecie pnia moézgu —wymioty, zawroty gtowy, zaburzenia stuchu, neuralgia
n.V, dwojenie, niedowtad n.Vll, oczopl3as .....az do niewydolnosci
oddechowej

zajecie innych struktur- encefalopatia, zaburzenia podwzgdrzowe,
zaburzenia poznawcze, endokrynopatie

Objawy neurologiczne moga wyprzedzad objawy infekcyjne (10%) lub
czesciej u dzieci objawy encefalopatii



* Nn. wzrokowe: wzrost
intensywnosci sygnatu w
T2 w sekwencji STIR,
wzmocnienie
kontrastowe,




* Rdzen kregowy: zmiany
zajmujace powyzej 3
segmentdéw (LETM),
zlokalizowane typowo w
odcinkach szyjnymii
piersiowym, widoczne w T1 i
T2, zajmujace rdzen
symetrycznie na duzym,
czesto catym przekroju, z
widocznym obrzekiem i
wzmochnieniem
kontrastowym




*  MRI mdzgu :55-84% na poczatku
prawidtowe, czesto obecne nieme
klinicznie zmiany;

*U dzieci czesciej widoczne zmiany w

mdzgu oraz ich manifestacja kliniczna

na poczgtku choroby

* lokalizacja zwigzana z dystrybucjg
receptorow AQP4: okotokomorowo,
wokdt komory trzeciej(wzgdrze,
podwzgdrze)i
czwartej(srédmdzgowie, most,
rdzen przedtuzony),okolice
akweduktu, hipokampdw;

* Rzadziej istota biata, ciato
modzelowate, podkorowo (UWAGA
*moga spetniad kryteria SM

* Zmiany duze, niejednolicie
wzmachniajgce sie kontrastowo
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1) Leczenie ostrych objawdw:

Metylprednisolon u dzieci 3omg/kg/d max.100omg/d przez 5 dni,
przy braku skutecznosci: PLEX 1:1 przez 5 dni lub IVIG

2) Leczenie prewencyjne pacjentéw seropozytywnych:

Prednisone 1 mg/kg/d oraz azatiopryna (2-3mg/kg/d) po 6 -9
miesigcach stopniowe odstawienie sterydow

Lub:
Mycophenolat mofetilu (60omg/m kw./dawke max. 2 x 1g/dobe )

Rytuksimab 375mg/m kw. raz w tyg. przez 4 tyg (pod kontrolg
CD19/20)

Cyklofosfamid 7-25mg/kg pulsy co miesigc ( 6 miesiecy)

Mitoxantrone 12 mg/m kw co miesigc (6 miesiecy), potem 12mg/m
kw co 3 mies. przez 9 miesiecy



* Przewlekte, autoimmunologiczne zapalenie mo nej
potkul, wystepujace najczesciej w dziecinstwie (2 =10 lat)

* (zesto poprzedzone infekcja, zwykle g.d.o.

* Objawy:

- atrofia jednej z pStkul mézgu,

- korowe objawy ogniskowe (niedowtad potowiczy, regres rozwoju),
padaczka lekooporna (napady czesciowe proste, napady wtdrnie
uogolnione, epilepsia partialis continua )

EEG - sroddnapadowo: zapis na poczatku ze zmianami zlokalizowanymi

w okolicy centralnej( wytadowania iglic, fal ostrych i zespotéw iglica -
fala wolna);
- miedzynapadowo: zwolniona czynnos¢ podstawowa z przewagg nad

potkula uszkodzong, z wieloogniskowymi wytadowaniami
padaczkoksztattnymi nad pdtkulg uszkodzona.




Zanik potkulowy

* Hiperintesywne zmiany w
obrazie T2 istoty szarej i biatej,
atrofia i hiperintensywny sygnat
w obrebie gtowy jadra
ogoniastego w obrebie
zmienionej potkuli

* Obecnosc przeciwciat anty Glu3

+ W badaniu PMR obecnos¢
prazkoéw oligoklonalnych i
wzrost indeksu IgG

+* Leczenie:

- immunosupresyjne ( IVIG,
Rituksimab);

chirurgiczne: hemisferektomia,
przeciwpadaczkowe




o

Objawy mézdzkowe (ataksja, dysmetria, rzadziej oczopl3as)
pojawiaja sie w trakcie lub po infekcji (zakazenia wirusowe
np. VZV, EBV, bakteryjne np. M. pneumoniae),szczepieniu;
Wystgpienie zwykle 2 - 5 r.z,

W badaniu PMR ok. 50% pleocytoza, OCB ok. 10-17%,
podwyzszony indeks IgG, brak obecnosci materiatu
genetycznego wirusa;

Wynik badania MR bez odchylen,
Leczenie: kortykosteroidy ?
Dobra prognoza, poprawa kliniczna w ciggu 2 — 3 miesiecy,



Objawy mézdzkowe poprzedzone
infekcjg lub w trakcie infekgji (min.
VZV, EBV, M. pneumoniae,
rotavirus, grypa);

* (Czasem obecne przeciwciata
przeciwko gangliozydom,
centrosomom;

* W ciezkich postaciach obrzek
maozdzku, objawy ostrego
wodogtowia ( bol gtowy
wymioty, drgawki)

* MRI: zmiany hiperintensywne w
T2, wzmocnienie kontrastowe
opon, obrzek mdézdzku,
wodogtowie, nastepnie atrofia;

* Leczenie:

- kortykosteroidy

- postacie nadostre wymagaja
odbarczenia neurochirurgicznego
(ryzyko wgtobienia);




Objawy zwykle w wieku 1-4 rz. : ataksja, mio ,
opsoklonie, regres psychoruchowy, drazliwosé, zaburzenia
snu;

moze by¢ pomylony z ostrg ataksjg mézdzkowa ( brak
swoistych wynikdw badan, MRI moze by¢ prawidtowe)
Moze towarzyszy¢ lub wyprzedzad pojawienie sie
neuroblastoma (zespét paranowotworowy), koniecznos¢
wykonania badan obrazowych

Czasem bez zwigzku z nowotworem, wymaga
dtugotrwatego leczenia immunosupresyjnego (ACTH,
kortykosteroidy, IVIG)



Epidemiologia: 1-8 /1mInUSA, ok.207% to pac czni;
przewaga kobiet 2:1 >10rz.;

Kryteria diagnostyczne:

+ Obecnos$¢ zmian zapalnych rdzenia w MRI( ew.
wzmochnienie kontrastowe)

* PMR: pleocytoza, wzrost indeksu IgG; OCB (ok.30%)

+ Narastanie objawéw rdzeniowych ( zaburzenia ruchowe,
zaburzenia czucia, objawy zwieraczowe) od 4 h do 21 dni;

Objawy zwykle poprzedzone infekcjg, ew. szczepieniem,
czasem urazem; na poczatku zgtaszany bdl, przeczulica,
potem niedoczulica z poziomem czucia;

Objawy szoku rdzeniowego — brak odruchoéw w poczatkowej
fazie choroby moze by¢ pomylony z GBS



Serologia (borelioza, M. pneumoniae,M. tu
bartonelloza)

ANA, RF, anty ds DNA, przeciwciata antyfosfolipidowe,
AQ4 przeciwciata

* Réznicowanie:

mielopatia kompresyjna,

niedokrwienie — zawat t. rdzeniowej przedniej, malformacje
naczyniowe,

guzy wewnatrzrdzeniowe,

ADEM, SM, NMO, LE

* Leczenie:

pulsy z metylprednisolonu

IVIG,w razie braku skutecznosci plazmaferezy, cyklofosfamid









