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Adaptacja i walidacja przesiewowego testu oceny
zahurzen poznawczych The Rowland Universal Dementia
Assessment Scale (RUDAS) w warunkach polskich
Monika Piotrowska-Matyszczak!-2,

Beata tabuz-Roszak'?

TKlinika Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole
20ddziat Neurologii, Wojewddzki Szpital Specialistyczny im. Sw. Jadwigi,
Opole

Wstep. Zwiekszajgce sie zapotrzebowanie na prze-
siewowe badania deficytéw funkcji poznawczych
przy ograniczonym dostepie do badan neuropsy-
chologicznych wzmaga poszukiwanie i adopto-
wanie nowych narzedzi diagnostycznych, ktére
moga by¢ wykorzystywane przez lekarzy i pozo-
staty personel medyczny. Adaptacja nowej metody
przesiewowej, ktora jest bardziej czuta i trafna
w diagnozie tagodnych zaburzen proceséw po-
znawczych niz powszechnie uzywana Krétka Skala
Oceny Stanu Psychicznego (MMSE, Mini Mental
State Examination), umozliwi wstepne rozpozna-
nie zaburzen poznawczych i zaplanowanie dalsze-
go postepowania diagnostycznego. Celem prze-
prowadzonych badan byta adaptacja i walidacja
testu The Rowland Universal Dementia Assessment
Scale (RUDAS) autorstwa J. Storey, J. Rowland,
D. Basic, D. Conforti i H. Dickson do warunkow
polskich. Jest to krotki test przesiewowy badaja-
cy funkcje poznawcze, zaprojektowany tak, aby
zminimalizowac¢ wptyw uczenia sie kulturowego
i réznorodnosci jezykowej. Ocenia on wyjsciowq
sprawnosc poznawczg. Dodatkowo celem badania
byto wprowadzenie nowego narzedzia do prze-
siewowego badania funkcji poznawczych, ktére
bedzie mniej czasochtonne dla osoby przeprowa-
dzajacej badanie, jak rowniez generujgce mniej
stresu u pacjenta, ktéry test wykonuje.

Materiat i Metody. W pierwszym etapie prze-
prowadzono adaptacje jezykowa. Test RUDAS zo-
stat przettumaczony na jezyk polski przez dwaéch
niezaleznych certyfikowanych ttumaczy jezyka
angielskiego, ktérzy nastepnie uzgodnili wersje
ostateczna. Nastepnie przeprowadzono walida-
cje testu dla polskiej populacji z wykorzystaniem
analizy statystycznej.

Wyniki. Zbadanych zostato 117 oséb, w tym
30 pacjentéw z otepieniem naczyniopochodnym
(VAD, vascular dementia), 30 pacjentow z choroba
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Alzheimera (AD, Alzheimer disease), 13 os6b z ta-
godnymi zaburzeniami funkcji poznawczych (MCl,
mild cognitive impairment) oraz 44 osoby zdro-
we (grupa kontrolna). 56,4% badanych stanowity
kobiety, 43,6% — mezczyzni. Wykazano istnienie
silnej korelacji pomiedzy wynikami ogélnymi te-
stu RUDAS a testu MMSE (R = 0,8, p < 0,001),
co wskazuje na mozliwos¢ stosowania zamien-
nego obydwu testow w przypadku podejrzenia
zaburzen kognitywnych u pacjentéow. Poréwnujac
doktadnos¢ obu testéw przesiewowych, przepro-
wadzono analize krzywej ROC uzyskujgc wyniki dla
testu RUDAS (AUC = 0,94) i dla testu MMSE (AUC
=0,89), co wskazuje na nieco wieksza doktadnosé
testu RUDAS przy wstepnym rozpoznaniu obja-
wow demencji u pacjentéw. Przy punkcie odciecia
25 punktéw dla testu RUDAS uzyskano czutos¢
réwng 0,84 i swoistos¢ rowng 0,87; natomiast od-
powiednio dla punktu odciecia 25 punktéw dla
testu MMSE uzyskano czuto$¢ rownga 0,74 i swoi-
sto$¢ 0,91. Srednia uzyskanych wynikéw dla MMSE
wynosifa 24 punkty (SD = 3,9), dla RUDAS — 22,5
punkty (SD = 5,3; p < 0,001).

Whnioski. Test RUDAS wydaje sie by¢ bardziej
czutym narzedziem w poréwnaniu do testu MMSE,
jednak cechuje go mniejsza swoistos¢ w przesie-
wowym wykrywaniu zaburzen funkcji poznaw-
czych. Wprowadzenie testu RUDAS do codziennej
praktyki klinicznej umozliwitoby wczesne rozpo-
znawanie zaburzen kognitywnych u pacjentéw,
a tym samym pozwolitoby na szybsze planowanie
dalszych oddziatywan medycznych. Dodatkowo
test RUDAS nie przyczynia sie w istotny sposéb
do wzrostu napiecia emocjonalnego u pacjentéw,
co niewatpliwie ma korzystny wptyw na proces
diagnostyczny.

Analiza pierwszych objawow klinicznych u pacjentéw
zrozpoznaniem stwardnienia rozsianego po 50. roku
Zycia

I. Malska', H. Bartosik-Psujek!: 2

TKlinika Neurologii z Pododdziatem Leczenia Udaru Mozgu Klinicznego
Szpitala Wojewddzkiego nr 2 im. Sw. Jadwigi Krolowej w Rzeszowie
27aktad Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Kolegium Nauk
Medycznych Uniwersytetu Rzeszowskiego

Wstep. Stwardnienie rozsiane (MS, multiplex scle-
rosis) jest przewlekta, zapalno-degeneracyjng cho-
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robg autoimmunologiczng osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN), u podtoza ktorej lezg ztozone
interakcje pomiedzy czynnikami genetycznymi i sro-
dowiskowymi. Wystepuje najczesciej u mtodych do-
rostych, cechuje sie réznorodng symptomatologia
i przebiegiem klinicznym wynikajacym z wieloog-
niskowego, rozsianego uszkodzenia OUN.

MS o p6znym poczatku jest definiowane jako
MS rozpoczynajace sie po 50. roku zycia. Wedtug
danych w pismiennictwie dotyczy ono 2,7-12%
ogotu chorych.

Cel pracy. Analiza grupy pacjentéw, u ktérych
rozpoznanie stwardnienia rozsianego postawiono
po 50 roku zycia, pod katem struktury demogra-
ficznej, pierwszych objawdéw choroby i wieku ich
wystgpienia oraz czasu jaki uptynat od pierwszej
manifestacji klinicznej do postawienia rozpozna-
nia MS.

Metody. Badanie miato charakter retrospek-
tywnej analizy bazy danych pacjentéw pozosta-
jacych pod opieka Poradni Neurologicznej oraz
Kliniki Neurologii z Pododdziatem Leczenia Udaru
Mozgu Klinicznego Szpitala Wojewddzkiego nr 2
w Rzeszowie.

Wyodrebniono grupe chorych, u ktérych rozpo-
znanie MS postawiono wedtug kryteriow McDo-
nalda po 50. roku zycia.

W tej grupie przeanalizowano czynniki demo-
graficzne, takie jak pte¢, wiek wystapienia i rodzaj
pierwszych objawéw, rozpoznang posta¢ MS oraz
czas jaki uptynat od poczatku objawéw do posta-
wienia diagnozy MS.

Wyniki. Grupe badang stanowifo 34 pacjen-
téw (24 kobiety oraz 10 mezczyzn). W analizo-
wanej grupie 34 pacjentéw 47% stanowity oso-
by z postacig rzutowo-remisyjng MS (RRMS,
relapsing-remitting multiple sclerosis), 35%
z postaciag pierwotnie postepujacg (PPMS, prima-
ry progressive multiple sclerosis), u pozostatych
18% pacjentdéw postawiono rozpoznanie postaci
wtérnie postepujacej stwardnienia rozsianego
(SPMS, secondary progressive multiple sclerosis).
U 26% pacjentow pierwsza manifestacja kliniczna
dotyczyta objawéw rdzeniowych, 23,5% objawow
ruchowych, 14,7% pacjentéow choroba miata po-
czatek wieloogniskowy.

|
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U mniejszej grupy pacjentéw poczatkowe skar-
gi dotyczyty zaburzen czuciowych czy wzrokowych
(odpowiednio 5,9% i 11,7%).

Sredni wiek wystapienia pierwszych objawéw
wynosit 49,4 lat, a $redni wiek postawienia
rozpoznania 54,4 lat. Najdtuzszy okres pomiedzy
manifestacja kliniczng a diagnozag wynosit 21 lat
(poczatek objawow u pacjentki w 35. roku zycia,
postawienie rozpoznania SPMS w 56. roku zycia)

Whnioski. Analiza danych wykazata, ze u pa-
cjentéw w starszej grupie wiekowej na poczatku
choroby dominowaty objawy rdzeniowe i rucho-
we, a czas od wystapienia pierwszych objawow
do postawienia rozpoznania wynosit srednio 5 lat.

Pokazuje to, ze u pacjentéw w starszej grupie
wiekowej rozpoznanie MS stanowi istotne wy-
zwanie diagnostyczne, a co za tym idzie réwniez
terapeutyczne.

Analiza stezenia czynnika X111 na tle wybranych hiatek
uktadu krzepniecia krwi i wyktadnikéw zapalenia
u chorych w ostrej fazie udaru niedokrwiennego mozgu

Urszula Wiodarczyk, Matgorzata Wiszniewska

Oddziat Neurologii z Pododdziatem Leczenia Udaréw Mdzgu Szpital
Specjalistyczny w Pile

Wstep. Udar moézgu jest zespotem klinicznym cha-
rakteryzujgcym sie nagtym ogniskowym lub uogél-
nionym zaburzeniem czynnosci mézgu, ktérego
objawy utrzymuja sie dtuzej niz 24 godziny lub pro-
wadzg do $mierci i nie majg innej przyczyny niz na-
czyniowa. Udar mézgu stanowi wyzwanie globalne
ze wzgledu na epidemiologie oraz konsekwencje
zdrowotne, ktore wywotuje, jest bowiem najczest-
szg przyczyna inwalidztwa u 0s6b powyzej 45. roku
zycia. W ostatnich 20-30 latach nastapit znaczny
postep w leczeniu udaru niedokrwiennego. Wpro-
wadzono swoiste leczenia, takie jak: tromboliza
dozylnaidotetnicza, trombektomia mechaniczna,
idee oddziatéw udarowych, nowe opcje pierwotnej
i wtérnej terapii profilaktycznej, zaawansowana
rehabilitacja. Czynnik XlII jest jednym z ostatnich
elementéw kaskady krzepniecia. Bierze udziat
w tworzeniu czopu fibrynowego. W ostatnich la-
tach wzrasta zainteresowanie badaczy nad czyn-
nikiem Xl w epizodach zakrzepowo-zatorowych,
w tym w udarze niedokrwiennym mozgu.
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Cel pracy. Nadrzednym celem pracy byta oce-
na przydatnosci klinicznej oznaczania poziomu
aktywnosci czynnika XIIl u pacjentédw z ostrym
udarem mozgu leczonych trombolitycznie.

Materiaty i metody. Badanie przeprowadzono
w latach 2016-2019. Badaniem objeto 84 chorych
z udarem niedokrwiennym moézgu. Badanie zre-
alizowano w Oddziale Neurologicznym Szpitala
miejsca pracy autora. Grupe badang stanowili pa-
cjenci z ostrym udarem niedokrwiennym mézgu,
ktérzy otrzymali leczenie trombolityczne. Grupe
kontrolng — pacjenci, ktérzy nie otrzymali lecze-
nia trombolitycznego. Pacjenci zakwalifikowani do
badan byli oceniani klinicznie: przeprowadzano
badanie podmiotowe oraz badanie przedmiotowe
w 1.i7. dobie hospitalizacji, doktadnie oceniajac
stan neurologiczny pacjentéw (wg Skali Udarowej
Narodowego Instytutu Zdrowia NIHSS, dodatkowo
stan funkcjonalny chorych oceniano wedfug skali
codziennego funkcjonowania Barthel oraz zmody-
fikowanej skali niepetnosprawnosci Rankin [mRs]).
Ponadto przeprowadzono badania laboratoryjne.
Badania zostaty wykonane w Zaktadzie Diagnosty-
ki Laboratoryjnej Szpitala pracy autora oraz w Za-
ktadzie Zaburzen Hemostazy Katedry Patofizjologii
CM UMK w Toruniu. Opracowania statystycznego
wynikow dokonano z wykorzystaniem programu
komputerowego STATISTICA v. 13.3 firmy TIBCO .
Za istotne statystycznie uznano réznice, dla kto-
rych wartos¢ p < 0,05.

Wyniki. W grupie badanej, u ktérej zastosowa-
no leczenie trombolityczne, aktywnos¢ czynnika
XIlI-A ulegta istotnemu obnizeniu pomiedzy 1.
i 7. doba (p < 0,001), czego nie zaobserwowa-
no w grupie kontrolnej. W grupie badanej mie-
dzy 1. a 7. dobg nastapit istotnie statystycznie
wzrost stezenia hsCRP. Nie zaobserwowano kore-
lacji miedzy aktywnoscig czynnika XllI-A a innymi
parametrami biochemicznymi takimi jak hsCRP,
fibrynogen, D-dimery i wskaznikiem NLR w catej
grupie (badanej i kontrolnej) zaréwno w 1. jak
i 7. dobie od wystgpienia udaru. Wartos¢ czyn-
nika XIII-A u os6b z kardiogenng etiologig uda-
ru w grupie kontrolnej byta istotnie wyzsza (Me
= 117,30%) niz u oséb z inng etiologig udaru
(Me = 109,85%, p = 0,03). Nie zaobserwowano

zaleznosci aktywnosci czynnika XIII-A w zaleznosci
od wieku czy ptci. W grupie badanej aktywnos¢
czynnika XIlI-Aw 7. dobie u chorych z typem udaru
moézgu TACI byta istotnie nizsza niz u pacjentéw
zinnymi typem udaru — nie-TACI. Nie stwierdzono
istotnie statystycznie réznic w aktywnosci czyn-
nika XIII-A pomiedzy grupg badang i kontrolng
u 0s6b z czynnikami ryzyka choréb sercowo na-
czyniowych, takich jak: cukrzyca, nadcisnienie
tetnicze, choroba niedokrwienna serca, przebyty
zawat miesnia sercowego czy niedokrwistos¢. Nie
odnotowano réwniez istotnie statystycznie roz-
nic w aktywnosci czynnika XIlI-A u oséb z jednym
lub brakiem jakiegokolwiek czynnika ryzyka cho-
réb sercowo-naczyniowych w stosunku do oséb
z kilkoma czynnikami ryzyka. Aktywnos¢ czynnika
XII-A nie miata zwigzku z stanem neurologicznym
pacjenta wyrazonym wg skali NIHSS zaréwno w 1.
jak i 7. dobie. Aktywnos¢ czynnika XIlI-A w gru-
pie badanej byta istotnie nizsza u tych pacjentéw,
u ktorych w skali ASTRAL osiggneli mniej niz 31
punktéw. W grupie badanej wiekszy spadek ak-
tywnosci czynnika XllI-A pomiedzy pierwszym
a drugim pobraniem wiazat sie z gorszym stanem
neurologicznym pacjenta wyrazonym wyzszg
punktacjg w skali mRS. W pierwszym pobraniu
zaobserwowano korelacje w grupie badanej po-
miedzy wskaznikiem NLR oznaczonym w 1. po-
braniu a stanem neurologicznym wg NIHSS, oraz
pomiedzy stanem neurologicznym NIHSS ocenia-
nym w 7. dobie w grupie badanej a wskaznikiem
NLR oznaczonym w pierwszym i drugim pobraniu
oraz stezeniem CRP oznaczonym w drugim po-
braniu. Analiza korelacyjna wynikéw pierwszego
badania w catej grupie (grupa badana tacznie
z kontrolng) pozwolita na stwierdzenie istotnych
korelacji pomiedzy stezeniami D-dimeréw i hsCRP
(r=10,39, p < 0,01), stezeniami D-dimeréw i fi-
brynogenu (r = 0,24, p < 0,01) oraz wskaznikiem
NLR (r =0,28, p = 0,01). Zaobserwowano réowniez
zalezno$¢ pomiedzy stezeniami hsCRP i stezeniami
fibrynogenu (r = 0,46, p < 0,01) oraz pomiedzy
stezeniami hsCRP i wartoscig wskaznika NLR
(r =0,25, p = 0,02). Analiza korelacyjna wynikow
drugiego badania (si6dma doba) w catej grupie
(grupa badana tacznie z kontrolng) pozwolita na
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stwierdzenie istotnych korelacji pomiedzy steze-
niami D-dimeréw i hsCRP (r = 0.42, p < 0.01),
stezeniami D-dimerow i fibrynogenu (r = 0,31,
p < 0,01) orazwskaznikiem NLR (r = 0,25, p = 0,01).
Zaobserwowano réwniez istotna, dodatnig zalez-
nos¢ pomiedzy stezeniami fibrynogenu a wskazni-
kiem NLR (r = 0,38, p < 0,01) oraz hsCRP (r = 0,63,
p < 0.01), jak rowniez pomiedzy stezeniami hsCRP
i wartosciami wskaznika NLR (r = 0,50, p < 0,01).

Whnioski. Aktywnos¢ czynnika XllI-A spada
po zadziataniu rt-Pa, co moze by¢ spowodowane
dziataniem proteolitycznym plazminy na czynnik
XII-A znajdujacy sie w fibrynie.

Brak istotnie statystycznych korelacji miedzy
aktywnoscia czynnika XIII-A a wybranymi czynni-
kami ryzyka choréb sercowo-naczyniowych. Ak-
tywnos¢ czynnika XIlI-A w grupie pacjentéw leczo-
nych trombolitycznie zudarem mézgu o typie TACI
jest istotnie nizsza niz w udarach o innym typie
(nie-TACI), co wigze sie z gorszym rokowaniem.
Wiekszy spadek czynnika XllI-A wigze sie z gor-
szym stanem neurologicznym pacjentéw ocenia-
nych w skali mRs w obserwacji kréotkoterminowej
(7-dniowej).

Aktywnos¢ czynnika XlIlI-A u pacjentéw leczo-
nych trombolitycznie, jak i pozostajacych bez tego
leczenia, nie koreluje ze stezeniem hsCRP, fibryno-
genem oraz D-dimerami.

Na stan neurologiczny pacjentéw w grupie ba-
danej wyrazony poprzez NIHSS majg wptyw para-
metry zapalne: hsCRP oraz wskaznik NLR.

Aparaturowa ocena zaburzen potykania

z zastosowaniem systemu Rehaingest u chorych

w ostrej fazie udaru niedokrwiennego mézgu

oraz chorych z chorobhg Parkinsona

Aleksandra Ciesla-Futawka', Tatiana Lewicka': 3,
Tomasz Chmiela'- 2, Mateusz To$'- 2, Joanna Siuda': 2

1 0ddziat Neurologii z Pododdziatem Udarowym, Uniwersyteckie Centrum
Kliniczne im. prof. K. Gibiniskiego Slaskiego Uniwersytetu Medycznego

w Katowicach

2Katedra i Klinika Neurologii, Wydziat Nauk Medycznych w Katowicach,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

3Klinika Neurorehabilitacji Katedry Neurologii, Wydziat Nauk Medycznych
w Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

Wstep. Dysfagia to nieprawidfowosci, ktére wy-
stepuja podczas tréjetapowego procesu nerwowo-
-miesniowego jakim jest potykanie. Obecnosc¢ dysfa-

|
Polski Przeglad Neurologiczny 2024, tom 20, supl. A

gii moze prowadzi¢ do niedozywienia, odwodnienia
oraz do aspiracji wydzieliny ustno-gardtowej lub
tresci zotadkowej, ktéra stanowi czynnik ryzyka roz-
woju zachtystowego zapalenia ptuc. Przesiewowe
testy potykania, do ktérych nalezy m.in. test GUSS,
wstepnie pokazujg trudnosci w potykaniu, ale nie
pozwalajg ich doktadnie zidentyfikowac. ,,Ztotym
standardem” stosowanym w celu szczeg6towej ana-
lizy dysfagii sq instrumentalne badania potykania,
do ktérych zaliczane s3: Swiattowodowe badanie
endoskopowe potykania (FEES) oraz wideofluoro-
skopia (VFSS). Alternatywng opcjg dla inwazyjnych
badan instrumentalnych moze by¢ analiza zaburzen
potykania za pomoca systemu Rehalngest.

Cel. Celem badania jest ocena przydatnosci wy-
korzystania systemu Rehalngest w analizie zabu-
rzen potykania u pacjentéw po przebytym ostrym
udarze niedokrwiennym moézgu (UN) oraz u pa-
cjentow chorujacych na chorobe Parkinsona (chP).

Materiat. Do badania wtaczonych zostato
20 pacjentow po przebytym pierwszym w zyciu
ostrym incydencie niedokrwiennym. Badanie prze-
prowadzono w pierwszych 48 godzinach hospita-
lizacji, chorzy uzyskali w tescie GUSS 10-20 pkt.
Oceniono takze 14 oséb z chP w stadium I-lll we-
dtug Hoehn-Yahra (HY), ktérzy choruja nie dtuzej
niz 10 lati sg leczeni farmakologicznie (wykluczo-
no pacjentéw po DBS). Pacjenci wyrazili Swiadomga
i pisemng zgode na udziat w badaniu. Uzyskano
pozytywng opinie Komisja Etyki SUM.

Metodyka. Wszyscy pacjenci zakwalifikowani
do badania zostali poddani wczesniejszej ocenie
za pomoca przesiewowego testu potykania GUSS.
Kolejno w czasie rzeczywistym analizowano zabu-
rzenia pofykania za pomoca sprzetu Rehalngest.
System Rehalngest to narzedzie nieinwazyjne i mo-
bilne, ktérego modut diagnostyczny do rejestracji
przebiegu potykania wykorzystuje dwuetapowy
proces — elektromiografie (EMG) i bioimpedan-
cje (Bl). Rehalngest korzysta z wizualnego zapisu
procesu potykania w postaci wykresu pokazuja-
cego szybkos¢ przetknied, elewacje krtani i czas
trwania przetkniecia. Daje mozliwos¢ oceny prze-
tykania sliny (w czasie spontanicznego czuwania)
oraz roznych konsystencji (ciecz, potstata, stata).
Jednostka pomiaru jest Q/s. W czasie pomiaru na
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szyi pacjenta umieszczano piec¢ elektrod w scisle
okreslonych lokalizacjach.

Wyniki. Badanie przeprowadzono u 20 pacjen-
téw z ostrym udarem niedokrwiennym mézgu
(10K/10M), srednia wieku 70,7 + 8,9 latorazu 14
pacjentéw z chP (6K/8M), srednia wieku 67,93 =+
8,47 lat, o czasie trwania choroby 7,64 = 3,65 lat,
w stadium HY 1,86 = 0,53. W tescie przesiewo-
wym GUSS chorzy z obu grup uzyskali wynik 17-19
pkt/20 pkt. Obnizong liczbe (< 2) spontanicznych
przetkniec sliny w ciggu 5 minut w stanie spokoj-
nego czuwania stwierdzono u 4 os6b po udarze
(20%) oraz u 6 0s6b (42,85%) z chP. Analiza pred-
kosci i elewacji krtani przeprowadzona w trzech
5-min. etapach odpowiadajacych konsystencji po-
tykanych pokarmoéw (ciecz, poét-staty, staty) wy-
kazata nieprawidtowosci w zakresie co najmniej
jednej konsystencji u 9 oséb (42,86%) z UN i u 6
0s0b (42,85%) z chP. Natomiast w grupie os6b
z chorobg Parkinsona wzrost lepkosci konsysten-
¢ji poprawiat jakos¢ potykania. Analiza predkosci
i elewacji krtani przeprowadzona w trzech 5-mi-
nutowych etapach odpowiadajgcych konsystencji
potykanych pokarméw (ciecz, péi-staty, staty) wy-
kazata nieprawidfowosci w zakresie przetykania
$liny i co najmniej jednej konsystencji.

Whioski. Ocena dysfagii za pomoca sprzetu Re-
haingest pozwala na bardziej obiektywngq i szcze-
gotowa ocene zaburzen potykania w poréwnaniu
do stosowanego w badaniu testu przesiewowego
GUSS. Zastosowanie analizy dysfagii z wykorzysty-
waniem Rehaingest moze by¢ przydatne u pacjen-
téw po przebytym ostrym incydencie naczyniowym
oraz pacjentow z chP. Rehalngest pozwala réwniez
na wizualizacje potykania, co jest waznym czynni-
kiem motywujgcym pacjentédw do podjecia terapii.

Autoimmunologiczne zapalenie mézgu przyczyna
zahurzen poznawczych, ataksji mézdzkowej i mioklonii
Dariusz Orzechowski, Aleksandra Golenia, Piotr Janik,
Mateusz Grycz, Anna Kostera-Pruszczyk.

Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego,
Warszawa

Wstep. Autoimmunologiczne zapalenie mézgu
to niejednorodna grupa choréb zapalnych mézgu
o etiologii nieinfekcyjnej i zréznicowanym obrazie

klinicznym. Choroba moze by¢ spowodowana
przez przeciwciata skierowane przeciwko po-
wierzchniowym antygenom neuronalnym i/lub
wewnatrzkomoérkowym. W krajach wysoko roz-
winietych rocznie wystepuje u 1 osoby na 100 tys.
mieszkancoéw. Choroba zazwyczaj ma przebieg
ostry lub podostry, a na obraz kliniczny sktada sie
szerokie spektrum objawow, takich jak: zaburzenia
poznawcze, zaburzenia zachowania i objawy psy-
chiatryczne, napady padaczkowe, zesp6t moézdz-
kowy oraz inne zaburzenia ruchowe.

Opis przypadku nr 1. 54-letni mezczyzna bez
choréb przewlektych w wywiadzie zostat przyjety
do Kliniki Neurologii z powodu wystepujgcych co-
dziennie od dwdéch miesiecy 20-40 sekundowych
epizodow wrazenia dreszczy obejmujacych cate
ciato z towarzyszacym lekiem oraz pogorszenia
pamieci krotkotrwatej (nie wptywajace na codzien-
ne funkcjonowanie). W badaniu neurologicznym
przy przyjeciu pacjent przytomny, prawidfowo zo-
rientowany auto- i allopsychicznie, bez objawoéw
oponowych, bez ogniskowych objawéw uszko-
dzenia uktadu nerwowego. W badaniach rezonan-
su magnetycznego mézgowia i w zapisie elektro-
encefalograficznym (takze po deprywacji snu) nie
stwierdzono istotnych nieprawidtowosci. Badanie
ogélne ptynu mézgowo-rdzeniowego (PMR) byto
prawidtowe. Kolejno wykonano badania przeciw-
ciat przeciw powierzchniowym antygenom neuro-
nalnym i onkoneuronalnym w PMR i w surowicy
krwi; wykryto przeciwciata przeciwko biatku LG1
w surowicy krwi, bez innych przeciwciat onko-
neuronalnych. W badaniu neuropsychologicznym
stwierdzono wystepowanie trudnosci z obszaru
funkcji wykonawczych oraz w zakresie proceséw
dfugotrwatej pamieci w modalnosci stuchowej
i wzrokowej. Screening nowotworowy byt nega-
tywny. W leczeniu zastosowano pulsy metylopred-
nizolonu przez okres 5 dni, z poprawa w zakresie
diugotrwatej pamieci wzrokowej i stuchowej oraz
ustgpienie dreszczy. Pacjenta wypisano do domu
z zaleceniem kontynuacji doustnej sterydoterapii
ze stopniowa redukcja dawki w ciggu trzech ko-
lejnych miesiecy.

Opis przypadku nr 2. 61-letni mezczyzna,
leczacy sie z powodu nadcisnienia tetniczego

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny

Streszczenia




i nieprawidfowej glikemii na czczo, zostat przyjety
z powodu zaburzen rownowagi i chodu z towarzy-
szgcym bolem gtowy o ostrym poczatku. W badaniu
neurologicznym przy przyjeciu pacjent przytomny,
prawidtowo zorientowany auto- i allopsychicznie,
bez 0. oponowych, dwojenie przy patrzeniu w lewo
i w gére, bez zaburzen gatkoruchowych, osrodko-
wy niedowtad miesni twarzy po stronie prawej,
ataksja konczyn lewych z ujemnymi miokloniami
miesni proksymalnych konczyny gérnej lewej obec-
nymi w spoczynku i okresowo po wyzwoleniu bodz-
cem dotykowym, chéd ataktyczny na szerokiej pod-
stawie. W badaniach rezonansu magnetycznego
mozgowia i w zapisie elektroencefalograficznym
nie stwierdzono nieprawidtowosci. Badania PMR
w kierunku infekcyjnego zapalenia mézgu oraz ba-
danie ogdlne byty prawidtowe. Uzyskano ujemny
wynik przeciwciat przeciw powierzchniowym an-
tygenom neuronalnym i onkoneuronalnym w PMR
i surowicy krwi. W badaniu neuropsychologicznym
stwierdzono trudnosci w obszarze funkcji wyko-
nawczych i procesach uwagi wzrokowej. Screening
nowotworowy nie wykazat nieprawidtowosci.
W leczeniu zastosowano pulsy metyloprednizolonu
przez okres 5 dni, obserwowano znaczng poprawe
stanu neurologicznego, ustapito podwojne widze-
nie, ataksja i mioklonie, poprawita sie sprawnos¢
chodu. Pacjenta wypisano do domu z zaleceniem
kontynuacji doustnej sterydoterapii ze stopniowa
redukcjg dawki w ciggu trzech kolejnych miesiecy.

Whnioski. Autoimmunologiczne zapalenie mdz-
gu, ze wzgledu na zréznicowany obraz kliniczny
i niespecyficzny charakter objawéw moze stano-
wié wyzwanie w procesie diagnostyczno-terapeu-
tycznym.

Autoimmunologiczne zapalenie mézgu z obecnoscia
przeciwcial ANTY-CASPR2 — opis przypadku
Mateusz Roszak, Alicja Sierakowska', Beata Labuz-
Roszak? 3

1Studenckie Koto Naukowe przy Klinice Neurologii, Instytut Nauk
Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole

2Klinika Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole
30ddziat Neurologii, Wojewddzki Szpital Specjalistyczny im. Sw. Jadwigi,
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Wstep. Autoimmunologiczne zapalenie mézgu
(AZM) to nieinfekcyjna choroba zapalna spowo-
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dowana obecnoscig autoprzeciwciat skierowa-
nych przeciwko antygenom powierzchniowym
lub wewnatrzkomdérkowym neuronu. Ze wzgle-
du na zréznicowany obraz kliniczny i nie zawsze
dostepne mozliwosci diagnostyki serologicznej,
czestosé wystepowania tego schorzenia jest wcigz
niedoszacowana.

Opis przypadku. 79-letni pacjent, obcia-
zony nadcisnieniem tetniczym, cukrzycg typu
2 i migotaniem przedsionkéw, zostat przyjety
do oddziatu neurologii z powodu nagtego wy-
stagpienia zaburzen mowy i pamieci w dniu po-
przedzajagcym. W kolejnych dobach hospitalizacji
stan chorego pogorszyt sie, wystapity zaburzenia
zachowania, dezorientacja, niepokdj ruchowy
i drzenie konczyn. Wykonany kilkukrotnie rezo-
nans magnetyczny (MR, magnetic resonance)
wykluczyt udar mézgu. W badaniu ptynu méz-
gowo-rdzeniowego stwierdzono podwyzszone
stezenie biatka, cytoza byta prawidtowa. W EEG
opisano niewielkie uogélnione zwolnienie czyn-
nosci podstawowej. W zwigzku z wysokimi pa-
rametrami zapalnymi (leukocytoza do 12 tys./ul,
CRP do 252 mg/l) oraz klinicznymi i radiologicz-
nymi cechami zapalenia ptuc u chorego zasto-
sowano szerokospektralng antybiotykoterapie.
W trzecim tygodniu hospitalizacji otrzymano
wynik badania przeciwciat w kierunku AZM —
stwierdzono obecnos¢ anty-CASPR2 w surowicy.
Zastosowano wlewy immunoglobulin dozylnych
(przez 5 dni, w tacznej dawce 2g/kg msc.) z po-
prawa stanu neurologicznego. Przeprowadzo-
no rowniez diagnostyke w kierunku nowotworu
— wykazano podwyzszone stezenie PSA (5,32
ng/ml) i odcinkowe pogrubienie goérnej sciany
pecherza moczowego w USG. Chory zostaf skie-
rowany pilnie do urologa.

Dyskusja. Anty-CASPR2 (contactin-associated
protein-like 2 antibodies), to obok anty-LGI1
(leucine-rich glioma inactivated-1), jedne z naj-
czesciej stwierdzanych przeciwciat w AZM u oséb
starszych. Obraz kliniczny jest zréznicowany, mogg
wystepowac zaburzenia funkcji poznawczych i za-
burzenia ruchowe jak w wyzej opisanym przypad-
ku. Szybka i trafna diagnoza umozliwia wtaczenie
skutecznego leczenia. Nalezy réwniez zachowac
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czujnosc¢ onkologiczng — u czesci chorych stwier-
dza sie obecnos¢ nowotworu.

Whnioski. W diagnostyce réznicowej szybko
postepujacych zaburzen neurologicznych nalezy
zawsze pamietac o autoimmunologicznym zapa-
leniu mézgu, a oznaczanie przeciwciat antyneuro-
nalnych powinno by¢ standardem postepowania
w wybranych przypadkach.

Autoimmunologiczne zapalenie mézgu

z przeciwciatami LGI1 jako neurologiczny
zespot paraneoplastyczny u pacjenta

z nowotworem podscieliskowym przewodu
pokarmowego

Anna Kwaszewska', Marta BetkaZ2, Karol Jastrzegbski
TKlinika Neurologii i Udaréw Mézgu, USK nr 2 Uniwersytetu Medycznego
w todzi, todz
%Klinika Neurologii Wydziatu Nauk o Zdrowiu Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego, Szpital Brodnowski, Warszawa
Wstep. Neurologiczny zespét paranowotworo-
wy (PNS, paraneoplastic neurological syndrome)
jest stanem klinicznym, w ktérym dochodzi do
zaburzenia funkcjonowania uktadu nerwowego
niewynikajacym z miejscowego rozrostu nowo-
tworu lub jego przerzutéw. Obecnie uznawanym
patomechanizmem, lezagcym u podfoza tego sta-
nu, jest autommunologiczna reakcja zachodzaca
w organizmie chorego. W odpowiedzi na obecnos¢
nowotworu dochodzi do wytworzenia przeciwciat
nazywanych przeciwciatami onkoneuronalnymi,
ktore nastepnie kierujg sie wobec antygendéw
obecnych na komérkach uktadu nerwowego.
Opis przypadku. Opis przypadku dotyczy
61-letniego pacjenta przyjetego do kliniki w celu
pogtebienia diagnostyki napadéw padaczkowych
i zaburzen pamieci. W czasie hospitalizacji podej-
rzewano autoimmunologiczne zapalenie mézgu.
Wykonano kompleksowa diagnostyke w kierunku
zespotdédw paraneoplastycznych. W badaniu MR
gtowy w sekwencji FLAIR uwidoczniono w obrebie
przysrodkowej czesci obu ptatéw skroniowych nie-
ostro ograniczone, stabo wyrdzniajace sie obszary
podwyzszonego sygnatu bez cech wzmocnienia
kontrastowego. W badaniach laboratoryjnych
wykazano obecnos¢ przeciwciat przeciw LGI1.
W badaniu tomografii komputerowej jamy brzusz-
nej z kontrastem uwidoczniono zmiane bez cech

wzmocnienia kontrastowego miedzy zotadkiem,
a sledziona. Pacjent zostat zakwalifikowany do
zabiegu chirurgicznego. W badaniu histopato-
logicznym wykazano nowotwér podscieliskowy
przewodu pokarmowego (GIST, gastrointestinal
tumor). Po przeprowadzeniu zabiegu stan pacjen-
ta ulegt poprawie.

Dyskusja. GIST wywodza sie z linii komorek
srodmigzszowych Cajala (ICC, interstitial cells
of Cajal).

Komorki Cajala petnia role rozrusznika w obre-
bie uktadu pokarmowego. Podobnie jak komérki
uktadu nerwowego przekazujg i wywotuja spon-
taniczne, cykliczne impulsy elektryczne. Komor-
ki Cajala moga tworzy¢ potaczenia z komorkami
uktadu nerwowego podobne do synaps. Analo-
gicznie jak w uktadzie nerwowym, komérki Ca-
jala wykazuja ekspresje receptoréw dla szeregu
mediatorow biorgcych udziat w neurotransmisji.
Mozna przypuszczad, ze podobienstwo w zakresie
receptoréw powierzchniowych, funkcji i budowy
komorek Cajala do komoérek uktadu nerwowego
moze sprzyja¢ rozwojowi neurologicznego ze-
spotu paraneoplastycznego pacjentéow z GIST.
Zapalenie mozgu zwigzane z przeciwciatami
anty-LGI1 stanowi 11,2% przypadkdéw autoim-
munologicznego zapalenia mézgu. Objawia sie
ono miedzy innymi napadami padaczkowymi oraz
zaburzeniami poznawczymi. Patognomonicznym
objawem sg napady twarzowo-ramienne (FBDS,
faciobrachial dystonic seizures). Sq to krotko-
trwate, kilkunastosekundowe dystoniczne ruchy
twarzy oraz kofnczyny gérnej po tej samej stronie.

Odchyleniem w badaniach laboratoryjnych
wystepujacym u okoto 60-70% chorych jest hi-
ponatremia.

Whnioski. Powyzszy przypadek swiadczy
o koniecznosci doktadnej analizy przypad-
kéw pacjentéw z nowo powstatymi zaburze-
niami pamieci wraz z towarzyszacymi napadami
padaczkowymi. Objawy zwigzane z paraneo-
plastycznym zespotem neurologicznym moga
wyprzedzac¢ wykrycie nowotworu o kilka mie-
siecy. Postawienie odpowiedniej diagnozy
daje mozliwosc¢ dostosowania metody lecze-
nia i poprawy stanu zdrowia pacjenta.
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Bezpieczenstwo, tolerancja i skutecznosé
dtugoterminowego leczenia efgartigimodem u pacjentow
z miastenia uogolniona — finalna analiza badania
ADAPT+
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Cel. Efgartigimod jest fragmentem Fc ludzkiego
przeciwciata klasy IgG1, ktéry zmniejsza stezenie
IgG catkowitego, w tym patogennych autoprze-
ciwciat IgG przez blokowanie noworodkowego re-
ceptora Fc. Badanie ADAPT byfo 26-tygodniowym,
globalnym, wieloosrodkowym, randomizowanym
badaniem fazy Il z grupa kontrolng, w ktérym
oceniano skutecznos¢ leczenia efgartigimodem
u pacjentdw z miastenia uogdlniong (gMG). Pa-
cjenci, ktérzy ukonczyli badanie ADAPT, byli kwa-
lifikowani do udziatu w ADAPT+ prowadzonym
metoda otwartej préby, oceniajagcym bezpieczen-
stwo i skutecznos¢ dfugoterminowego stosowania
efgartigimodu.

Metodologia. Efgartigimod (10 mg/kg msc.
dozylnie) podawano w 4-tygodniowych cyklach
z cotygodniowymi wlewami. Kolejne cykle rozpo-
czynano na podstawie oceny klinicznej. Gtéwnym
celem badania ADAPT+ byta ocena bezpieczen-
stwa i tolerancji dtugoterminowego leczenia ef-
gartigimodem u pacjentéw z gMG. Skutecznos¢
oceniano za pomocg skal Myasthenia Gravis Acti-
vities of Daily Living (MG-ADL, ocena wptywu mia-
stenii na codzienne czynnosci) oraz Quantitative
Mpyasthenia Gravis (QMG, skala ilosciowa oceny

miastenii).
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Wyniki. 90% (151/167) uczestnikéw badania
ADAPT kontynuowato leczenie w ADAPT+, a 145
(111 o statusie anty-AChR-Ab+ i 34 anty-AChR-
-Ab-) do 30 czerwca 2022 r. otrzymato > 1 cykl
leczenia. Podczas obserwacji kontrolnej (sredni
czas na uczestnika: 610 dni) najczestszymi zda-
rzeniami niepozadanymi byty: bol glowy (25%),
wspotistniejgce zakazenie COVID-19 (16%), za-
palenie nosogardta (14%), biegunka (10%) oraz
zakazenie uktadu moczowego (9%), ktére w wiek-
szosci przypadkdéw byty tagodne albo umiarko-
wane, a ich czestos¢ wystepowania nie wzrastata
w kolejnych cyklach. U pacjentéw z gMG z przeciw-
ciatami anty-AChR-Ab+ obserwowanych przez > 1
rok w badaniach ADAPT/ADAPT+ (n = 95) mediana
(zakres) liczby otrzymanych cykli leczenia rocznie
wyniosta 5,2 (0,5-7,5). U uczestnikow anty-AChR-
-Ab+ (n = 111) w kazdym cyklu obserwowano
konsekwentng poprawe w skali MG-ADL (Srednia
[btad standardowy] zmiana w tygodniu 3 cyklu 1:
-5.0 [0,33], do 16 cykli) i QMG (-4,7 [0,41]; do 7
cykli), co wspotwystepowato ze spadkiem mian
IgG catkowitego (Sredni [bfgd standardowy] spa-
dek: -55,9% [1,15]; do 7 cykli) i autoprzeciwciat
przeciwko AChR (-56,1% [1,43]; do 7 cykli).

Whnioski. Powyzsze analizy z badania ADAPT+
sugerujg, ze dfugoterminowa terapia efgartigi-
modem jest dobrze tolerowana i powoduje staty,
powtarzalny spadek miana przeciwciat IgG oraz
poprawe w skalach klinicznych (MG-ADL i QMG)
u pacjentéw z gMG.

Biomarkery neurodegeneracii i hariery krew-mézg
u pacjentéw z neurodegeneracja z gromadzeniem
zelaza w mozgu (neurodegeneration with brain iron
accumulation)
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Wstep. Neurodegeneracja z akumulacja zelaza
(NBIA) to grupa heterogennych choréb wywota-
na mutacjami ré6znych genéw zwigzanych z me-
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tabolizmem zelaza, lipidéw i innych biatek o nie
do konca poznanej funkgji. Ich cechg wspolng jest
gromadzenie zelaza w jadrach podstawy dajgce
charakterystyczny obraz rezonansu magnetyczne-
go z hipoechogenicznym sygnatem jgder podstawy
w sekwencjach T2 zaleznych. Najczesciej reprezen-
towana na swiecie jest PKAN — neurodegeneracja
zwigzana z kinazg pantotenianu, w Polsce bardzo
licznie reprezentowana jest MPAN — neurodege-
neracja zwigzana z biatkiem mitochondrialnym
C190rf12. Obecnie nie ma celowanego leczenia
w réznych odmianach NBIA, prowadzone sg ba-
dania zaréwno nad odkryciem funkcji uszkodzo-
nych biatek w réznych postaciach NBIA jak réw-
niez nad poszukiwaniem terapii. Rbwnorzednie
niezwykle wazne jest poszukiwanie biomarkerow,
ktére moga stuzy¢ jako wskazniki postepu choroby
i skutecznosci leczenia.

Metody. Badanie przeprowadzono u 25 pa-
cjentow z genetycznie potwierdzonym MPAN
i 12 pacjentéw z PKAN oraz w grupie kontrolnej
zdrowych ochotnikéw dobranej pod wzgledem
wieku i pfci. Krew zylng pobierano rano na czczo,
a nastepnie surowice zamrazano w temperaturze
-80°Ci przechowywano do czasu badania. MMP-
9, S100B, ICAM-1, selektyny E i P oraz catkowitg
a-synukleine mierzono za pomocga testu ELISA,
zgodnie z instrukcjami producenta. Poziom NfL,
GFAP, biatka Tau i UHC-L1 w surowicy badano
przy uzyciu metody ultraczutej ELISA (SIMOA
Quanterix).

Wyniki. U pacjentéw z MPAN wykazano wyzsze
poziomy w surowicy wszystkich biomarkeréw z wy-
jatkiem BDNF. MMP-9, selektyny E i P wzrosty 1,4-2
razy powyzej poziomu kontrolnego. S100B byto 10
razy wyzsze u pacjentow z MPAN, co wskazuje na
potencjalne uszkodzenie bariery krew-moézg. Po-
ziom alfa-synukleiny wzrdst 25-krotnie, co odpo-
wiada akumulacji tego biatka w moézgu. Wartosci
NfL, GFAP i UCH-L1 byty wyzsze odpowiednio 8, 2
i 5 razy. U pacjentow z PKAN biomarkery zapale-
nia nie roznity sie od kontroli, BDNF byt obnizony
o ok.30% i alfa-synukleina o0 50%. NfL, taui GFAP
zwiekszaty sie w stosunku do kontroli.

Whniosek. Nasze wyniki pokazujg, ze S100B,
alfa-synukleina, NfLi UHC-L1 moga by¢ przydatne

jako biomarkery w MPAN. W PKAN nie zmieniaja sie
biomarkery bariery krew-mézg, zas BDNF i NfL, tau
i GFAP moga bys$ wskaznikiem uszkodzenia. Bio-
markery MPAN i PKAN réznig sie miedzy sobg, su-
gerujac réozne podfoze obserwowanych zaburzen.
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Cel. Ocena wzorcow opieki nad chorymi na mi-
grene w Polsce.

Metodyka. Badanie ,Migrena w Polsce” to
ogodlnokrajowe przekrojowe badanie online prze-
prowadzone w okresie od sierpnia 2021 r. do
czerwca 2022 r. Uczestnicy byli rekrutowani po-
przez szeroka dystrybucje kwestionariusza w me-
diach tradycyjnych, elektronicznych oraz duze
bazy danych potencjalnych odbiorcéw. Protokét
badania oparty zostat na badaniu American Mi-
graine Prevalence and Prevention i zawierat pyta-
nia pozwalajgce na rozpoznanie migreny bez aury
(MwoA). Ponadto kwestionariusz oceniat czesto-
tliwosc konsultacji z lekarzem, a takze stosowanie
leczenia doraznego lub profilaktycznego, w tym
réwniez metod niefarmakologicznych.

Wyniki. 3225 respondentéw w wieku od 13
do 80 lat (srednia wieku 38,94 lat) udzielito od-
powiedzi (87,10% stanowity kobiety). Diagnoze
MwoA potwierdzono u 1679 (52,73%) badanych,
a 1571 (93,57%) z nich konsultowato bol gtowy
z lekarzem w przesztosci.

1553 (92,50%) uczestnikow z MwoA zadekla-
rowato, ze obecnie stosuje jakas forme leczenia.
Najczesciej stosowanymi lekami przeciwbélowymi
(n =991, 59,02%) byty ztozone leki przeciwboé-
lowe (zwtaszcza zawierajace kodeine). Niestero-
idowe leki przeciwzapalne (NLPZ) i paracetamol
stosowato 1318 (78,50%) uczestnikow. Tryptany
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lub pochodne ergotaminy byty stosowane przez
959 (57,12%) os6b z MwoA. 383 (23%) badanych
stosowato leki dorazne z czestotliwoscig wskazu-
jacag na naduzywanie lekow.

Leczenie profilaktyczne byto w pewnym mo-
mencie zycia stosowane przez 599 (35,68%),
podczas gdy 193 (11,49%) przyjmowato obecnie
leki zapobiegawcze. Ponad pofowa oséb, ktérym
zapisano leczenie profilaktyczne, przerwata je
bez konsultacji z lekarzem. Najczesciej przepisy-
wanym lekiem w profilaktyce migreny byt iprazo-
chrom 151 (8,99%), a nastepnie flunaryzyna 136
(8,10%) i topiramat 99 (5,90%). 23,28% badanych
stosowato nutraceutyki w profilaktyce migreny
(najczesciej magnez). Jedynie 23% pacjentow wy-
magajacych leczenia profilaktycznego stosowato
takie leczenie.

Whnioski. Wskaznik konsultacji specjalistycz-
nych pacjentéw z migreng w Polsce byt stosun-
kowo wysoki, a wiekszos$¢ badanych otrzymata
prawidtowa diagnoze. Istnieje jednak potrzeba
poprawy standardéw opieki, zwtaszcza w od-
niesieniu do wyboru profilaktyki oraz potrzeba
podniesienia sSwiadomosci spotecznej na temat
zagrozen zwigzanych z lekami na bazie kodeiny,
ktére nie znajdujg miejsca w rekomendacjach
leczenia doraznego i dostepne sg w Polsce bez
recepty.
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Autosomalna dominujaca arteriopatia mézgowa
z zawatami podkorowymi i leukoencefalopatia
(CADASIL) to dziedziczna choroba naczyniowa
charakteryzujaca sie nawracajacymi udarami,
zaburzeniami funkcji poznawczych, objawami
psychiatrycznymi, apatig i migreng. Okofo 40%
pacjentow z CADASIL doswiadcza migreny z aurg
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(MA). Oprécz MA, w literaturze opisano pacjentéw
z CADASIL cierpigcych na migrene bez aury (MO)
iinne rodzaje boélow gtowy. Przyczyng CADASIL sg
mutacje w genie NOTCH3. Celem pracy byta ocena
wariantéw genetycznych NOTCH3 u pacjentow
z CADASIL i ich potencjalny zwigzek z rodzajem
bolu gtowy.

Badania genetyczne przeprowadzono u 30
pacjentow z CADASIL, 20 kobiet w wieku 43,6 +
11,5 lati 10 mezczyzn w wieku 39,6 = 15,8 lat.
W badaniach genetycznych wykorzystano metode
PCR-HRM i sekwencjonowania.

Opisano trzy warianty jako patogenne/prawdo-
podobnie patogenne (p.Tyr189Cys, p.Arg153Cys,
p.Cys144Arg) i dwa ftagodne (p.Ala202=,
p.Thr101=) wgenie NOTCH3, a takze przedstawio-
no wariant genu NOTCH3 (chr19:15192257 T>G).
Po raz pierwszy opisano cechy kliniczne, w tym
bol gtowy zwigzany z NOTCH3 (chr19:15192257
T>G). Korelacje kliniczne ujawnity mozliwe wzorce
bolu gtowy powigzane z okreslonymi wariantami
genetycznymi NOTCH3.

Wydaje sie, ze réozne warianty genu NOTCH3
moga przyczyniac sie do zréznicowanego obrazu
bdélu gtowy zwigzanego z CADASIL, ktéry moze
by¢ wykorzystany jako dodatkowy czynnik diag-
nostyczny i prognostyczny w tej chorobie.

Brak eskalaciji terapii przy nieskutecznosci terapii
platformowych a dalszy przebieg kliniczny RRMS
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Wprowadzenie. Zasady terapii eskalacyjnej po-
staci rzutowo-remisyjnej stwardnienia rozsianego
(RRMS) zalecajg, aby po stwierdzeniu nieskutecz-
nosci terapii platformowej zastosowac leki o wy-
sokiej skutecznosci. W praktyce klinicznej czes¢
pacjentow kontynuuje dotychczasowgq terapie ze
wzgledu na ograniczenia administracyjne lub de-
cyzje samych chorych. W tej grupie wazna jest
identyfikacja chorych, ktérzy sg najbardziej nara-
zeni na dalszy aktywny przebieg chorobyi progre-
sje niesprawnosci.
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Cel. Celem badania byta ocena zwigzku pomie-
dzy kliniczng i/lub radiologiczng nieskutecznoscia
terapii, a dalsza aktywnoscig choroby, u pacjen-
téw, u ktorych mimo nieoptymalnej odpowiedzi
na leczenie lekami o umiarkowanej skutecznosci
nie dokonano eskalacji terapii.

Materiat i metody. Badanie jednoosrodkowe
o charakterze obserwacyjnym obejmowato ocene
danych demograficznych i klinicznych pacjentéow
otrzymujgcych terapie platformowe przez mi-
nimum 12 miesiecy. Wyodrebniono pacjentéw,
u ktoérych w dowolnym momencie terapii stwier-
dzono nieskutecznos¢ kliniczng (minimum 1 rzut
choroby) lub radiologiczng (minimum 1 nowa
zmiana Gd+ lub 2 nowe T2) lub zaréwno klinicz-
ng i radiologiczng, a mimo to kontynuowano do-
tychczasowe leczenie lub dokonano zmiany hory-
zontalnej. Po 48 miesigcach oceniono czy rodzaj
nieskutecznosci wigzat sie z kliniczng progresja
choroby oceniang przy pomocy EDSS (Expanded
Disability Status Scale ) i ARR (Annualized Relapse
Rate), aktywnoscig radiologiczng oceniang w MRI
oraz z utrwalong 6-miesieczng progresjg niespraw-
nosci.

Wyniki. Analizie poddano 153 pacjentow.
Sredni wiek wynosit 38 = 10,9 lat, stosunek K:M
= 1,62/1. W momencie stwierdzenia nieskutecz-
nosci terapii 34% badanych wykazywato wytacznie
aktywnos¢ kliniczng (grupa B1), 43% aktywnos¢
radiologiczna (grupa B2), a 23% wykazywato ak-
tywnos¢ kliniczng i radiologiczng jednoczesnie
(grupa B3). Po 48 msc. obserwacji najwieksza licz-
be nowych zmian w MRI, najwyzsze wyniki EDSS
i ARR stwierdzono w grupie B3, a najnizsze w gru-
pie B2.W modelu podstawowym (analiza regresji
Coxa) — przynaleznos¢ do grupy B2 zwigzana byta
z mniejszym ryzykiem wystgpienia progresji (HR
0,456, 95% CI 0,225-0,995; p = 0,03). W mo-
delu skorygowanym przynaleznos$¢ do grupy nie
miatfa znaczenia dla ryzyka wystgpienia utrwalonej
progresji. Ryzyko powigzane za$ byto z wiekiem,
w ktérym rozpoczeto leczenie (HR 1,028, 95% Cl
1,001-1,057; p = 0,045).

Whnioski. Pacjenci wykazujacy jednoczesnie
nieskutecznos¢ kliniczng i radiologiczng tera-
pii platformowych wymagaja szybkiej eskalacji

i zastosowania lekéw o wysokiej skutecznosci.
Pacjenci, u ktorych nieskutecznos¢ dotychczaso-
wego leczenia manifestuje sie wytgcznie nowymi
zmianami w badaniu MRI sg najmniej narazeni na
dalszy aktywny przebieg choroby.

Carotid web u pacjenta z udarem niedokrwiennym mézgu
— opis przypadku
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Wstep. Zmiana typu Carotid web po raz pierw-
szy zostata opisana w 1968 roku. Jest przyczyng
okoto 1,2% udaréw niedokrwiennych, z przewa-
ga u mezczyzn. Na podstawie dotychczasowych
wynikéw badan mozna stwierdzi¢, ze patologia
Carotid web obejmuje gtownie warstwe we-
wnetrzng sciany tetnicy. Zmiana zazwyczaj jest
zlokalizowana na tylnej $cianie opuszki tetnicy
szyjnej wewnetrznej (ICA).

W aktualnej prezentacji przedstawiono przypa-

dek pacjenta z udarem niedokrwiennym i carotid
web — jako potencjalnym Zzrédtem zatoru.
Opis przypadku. Pacjent 59-letni zostat przekaza-
ny z innego osrodka udarowego w celu wykonania
arteriografii i udroznienia tetnicy srodkowej méz-
gu lewej (LMCA).

W wywiadzie leczone nadcisnienie tetniczei hi-
percholesterolemia.

Chory obudzit sie zobjawami neurologicznymi.
W badaniu neurologicznym stwierdzono afazje
motoryczng, niedowtad potowiczy prawostronny
z tozstronng niedoczulicg. Wykonano badanie to-
mografii komputerowej (TK) gtowy i angiografie
TK tetnictuku aorty i tetnic wewnatrzczaszkowych.
Ze wzgledu na nieznany czas wystapienia obja-
wow neurologicznych poszerzono diagnostyke
o badanie rezonansu magnetycznego (MRI, mag-
netic resonance imaging), na podstawie ktérego
zakwalifikowano chorego do trombektomii wg
protokotu badania DAWN.

Wykonano arteriografie diagnostyczna, uwi-
daczniajac materiat zatorowy w odcinku M1 LMCA.
Tetnice zrekanalizowano za pomocga aspiracji,
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uzyskujac catkowite przywrécenie przeptywu (TICI
3). Dodatkowo w arteriografii wykazano obecnos¢
carotid web w opuszce LICA.

W kontrolnym badaniu TK gtowy uwidocznio-
no Swieze ognisko niedokrwienno-obrzekowe
w okolicy skroniowej lewej. Stan neurologiczny
znacznie poprawit sie — ustgpit niedowtad i nie-
doczulica potowicza prawostronna oraz afazja
motoryczna.

Wykonane badania dodatkowe, takie jak, ba-
dania laboratoryjne — w tym: poziom glikemii
na czczo, cholesterol LDL, trojglicerydy, ECHO
serca, badanie Holter EKG, nie wykazaty istot-
nych odchylen. W badaniu Duplex-scan tetnic
przedczaszkowych uwidoczniono pogrubienie
kompleksu intima-media w LICA. W profilak-
tyce wtdrnej wdrozono podwdjng profilaktyke
przeciwptytkowa. Chory byt konsultowany przez
kardiologa, chirurga naczyniowego. Ze wzgledu
na obecne ognisko zawatowe wyznaczono odro-
czony termin leczenia zabiegowego carotid web
LICA.

Dyskusja. Ze wzgledu na matg czestos¢ wyste-
powania Carotid web jest przedstawiana w opi-
sach przypadkéw i seriach przypadkédw. Skutkuje
to niska Swiadomoscig klinicystow i radiologéw
mozliwosci wystepowania takiej zmiany i co sie
z tym wigze prawdopodobienstwem jej rozpozna-
nia. Mozliwe jest wiec, ze liczba chorych z Carotid
web jest niedoszacowana. Natomiast prawidfowe
zdiagnozowanie takich pacjentow jest wazne ze
wzgledu na udowodniong zaleznos¢ miedzy Caro-
tid web i zawatem mozgu. Nierozpoznane carotid
web predysponuje do powtdrnego zawatu mézgu,
szczegolnie u mtodszych pacjentéw z kryptogen-
nym udarem.

Leczenie zachowawcze obejmuje leki prze-
ciwptytkowe lub przeciwkrzepliwe. 30% chorych
zudarem niedokrwiennym i carotid web przyjmu-
jacych lek przeciwptytkowy doznato ponownego
zawatu mézgu w ciggu 12 miesiecy. W leczeniu
zabiegowym stosuje sie zaréwno endarterektomie,
jakistentowanie tetnicy, uzyskujac poréwnywalnie
pozytywne efekty. Badania wykazaty, ze chorzy
poddani procedurom zabiegowym nie doswiad-
czyli powtdérnych udarow.
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Whnioski. Zmiane typu carotid web nalezy trak-
towac jako potencjalne zrédto zatoru i przyczyne
udaru niedokrwiennego moézgu.

Chora z migreng przewlekiq leczona fremanezumabem
i rimegepantem
M. Kopka

Centrum Medyczne NeuroProtect, Warszawa

Wstep. Celem leczenia prewencyjnego przewle-
ktej migreny jest zmniejszenie czestoscii ciezkosci
napadéw, a dzieki temu poprawa jakosci zycia
chorych. Peptyd zwigzany z genem kalcytoniny
odgrywa istotng role w patofizjologii migreny
i stat sie celem terapeutycznym. Opracowane
zostaty dwie grupy lekéw dziatajace poprzez ten
szlak: przeciwciata monoklonalne skierowane
przeciwko samemu CGRP lub jego receptorowi
(CGRP Abs) oraz antagonisci receptora CGRP (tzw.
gepanty). Przeciwciata monoklonalne zarejestro-
wano w leczeniu profilaktycznym, natomiast ge-
panty réwniez w leczeniu doraznym migreny.
Jak dotad brakuje opiséw chorych leczonych
fremanezumabem (CGRP Abs) i rimegepantem
(gepant).

Opis przypadku. 37-letnia chora zrozpoznang
wiele lat temu migrena. Ze wzgledu na nieskutecz-
nos¢ niesterydowych lekéw przeciwzapalnych oraz
tryptandéw doraznie przyjmowata preparaty ztozo-
ne z kodeing z czesciowym efektem. Zgtosita sie
do osrodka w lutym 2024 roku. W ciggu ostatnich
€O najmniej szesciu miesiecy miata co najmniej 25
dni z bolem gtowy w miesigcu (z czego w poto-
wie spetniat on kryteria migreny). Podejmowano
u niej proby stosowania w profilaktyce migreny
preparatow doustnych, ale byto one przez chorg
zle tolerowane — dokumentacja dotyczaca tego
okresu byta niedostepna. Choroba miata istotny
negatywny wptyw na zycie chorej. Pacjentka nie
chciata podja¢ kolejnej préby leczenia profilak-
tycznego migreny lekami doustnymi oraz toksy-
ng botulinowa. Podjeto decyzje o zastosowaniu
przeciwciata monoklonalnego — fremanezuma-
bu (w dawce 225 mg podskérnie co 4 tygodnie).
W leczeniu doraznym z uwagi na nieskutecznos¢
niesterydowych lekéw przeciwzapalnych oraz
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tryptanéw zalecono rimegepant. Uzyskano istot-
ne zmniejszenie liczby dni z migreng w miesigcu.
W ciggu pierwszego, drugiego i trzeciego miesigca
leczenia chora miata odpowiednio 7, 2 oraz 5 dni
z migrena. Dorazne leczenie rimegepantem oka-
zato sie skuteczne w potowie z nich. Leczenie byto
przez chora dobrze tolerowane. Nie odnotowano
istotnych objawéw ubocznych. Ponadto uzyskano
istotne zmniejszenie negatywnego wptywu choro-
by na codzienng aktywnosé. Generalnie chora jest
zadowolona z efektow prowadzonej terapii i chce
ja kontynuowac.

Dyskusja. Chociaz w praktyce klinicznej czes¢
specjalistow od leczenia boléw gtowy stosuje
u chorych z migreng przeciwciata monoklonalne
z gepantami, to opublikowanych przypadkéw jest
stosunkowo niewiele. W serii dwoch przypadkow
chorzy leczeni byli rimegepantem oraz innym CGRP
Abs — erenumabem. Uzyskano u nich istotng re-
dukcje ilosci napadéw boélu i nie odnotowano
zwigzanych z terapig objawéw ubocznych. Tole-
rancje oraz bezpieczenstwo stosowania rimege-
pantu z réznymi przeciwciatami monoklonalnymi
oceniano w otwartym badaniu u 13 chorych (w tym
7 leczonych byto erenumabem, 4 — fremane-
zumabem oraz 2 galkanezumabem). U 5 chorych
wystapit co najmniej jeden objaw uboczny, naj-
czesciej o nasileniu tagodnym lub umiarkowanym.
W opisywanym przypadku chorej uzyskano istotng
redukcje napadow. Pacjentka dobrze tolerowata
leczenie. Uzyskane wyniki sa zgodne z opisywa-
nymi wczesniej u chorych leczonych rimegepan-
tem i przeciwciatami monoklonalnymi. Zgodnie
z wiedza autora jest to pierwszy przypadek chorej
z migreng leczonej rimegepantem i fremanezuma-
bem, w ktérym oceniano by zaréwno skutecznos¢,
jakitolerancje terapii oraz jej wptyw na codzienne
funkcjonowanie.

Whnioski. Opisywany przypadek sugeruje korzy-
$ci ze stosowania fremanezumabu i rimegepantu
u chorych z migreng przewlekta. Uzyskane wyniki
sg zgodne z opisywanymi u chorych, u ktérych
stosowano terapie taczong dziatajacq poprzez
szlak CGRP. Potwierdzenie jej skutecznoscii bezpie-
czenstwa, zwtaszcza w dtuzszym okresie, wymaga
przeprowadzenia dalszych badan.

Choroba Creutzfeldta-Jacoba i jej kliniczno-
-patologiczne imitacje — opis przypadku
Liliana Machon, Diana Paszkiewicz-Wozniak],

Albert Acewicz2, Anna Gogol', Jarostaw Pniewski',
Artur Dzikowski®, Mateusz Ostafin4, Matija Mitri¢5

10ddziat Neurologiczny, Szpital Czerniakowski, Warszawa

2Zaktad Neuropatologii, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa

3Zakfad Diagnostyki Obrazowej, Szpital Brodnowski, Warszawa

40ddziat Anestezjologii i intensywnej terapii, Szpital Czerniakowski,
Warszawa

SN Klinika Psychiatryczna, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa
Wstep. Choroba Creutzfeldta-Jacoba (CJD) nalezy
do grupy rzadkich, smiertelnych choréb neuroz-
wyrodnieniowych powodowanych przez priony,
czyli zakazng forme biatka neuronalnego (PrP, Pro-
teinaceous infectious Particle). Najczestsza jest
postac sporadyczna CJD (85-90% przypadkow)
oraz rodzinna CJD (10-15% przypadkow). Pod-
stawe rozpoznania stanowi badanie autopsyjne,
zas przyzyciowo rozpoznaje sie przez wykluczenie
innych choréb.

Opis przypadku. Pacjentka 64-letnia z padacz-
ka i migotaniem przedsionkdéw w wywiadzie zostata
przyjeta na oddziat neurologii z powodu zaburzen
Swiadomosci o ostrym poczatku 2 dni wczesniej.
Trzy tygodnie wczesniej obserwowano zaburzenia
pamieci, spowolnienie, do ktdrych pdzniej dota-
czyt obnizony nastréj. Poczatkowo neurologicz-
nie pacjentka prezentowata zaburzenia orientacji,
dyzartrie, bez wyraznego niedowtadu w konczy-
nach, widoczne byty mioklonie w zakresie prawej
kofczyny gornej i twarzy. W trakcie hospitalizacji
rozwineta cechy uszkodzenia pnia mézgu z dysfa-
gig i czterokonczynowym niedowtadem piramido-
wym, obserwowano falujgce zaburzenia kontaktu.
Wykonana diagnostyka pozwolita wykluczy¢
ostra chorobe naczyniowa osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN), choroby autoimmunologiczne
(oznaczono m.in. przeciwciata anty-titinie, SOX1,
anty-rekowerynie, Hu, Yo, Ri, PNMA2 (Ma2/Ta),
CV2, amfifizynie), neuroinfekcje (posiew ptynu
moézgowo-rdzeniowego, PCR tego ptynu m.in.
w kierunku DNA HSV 1 2), demielinizacyjne (m.in.
przeciwciata anty-MOG i przeciw akwaporynie-4),
stan padaczkowy, proces nowotworowy. W bada-
niu rezonansu magnetycznego (RM) nie uwidocz-
niono swiezych zmian ogniskowych, opisano po-
szerzenie uktadu komorowego z zaniku, bez cech
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wodogtowia normotensyjnego, w obrazowaniu
z dyfuzjq wody bez patologii (obraz bez istotnych
zmian w dwéch kolejnych badaniach). W seryjnie
wykonanych badaniach EEG zarejestrowano zwol-
nienie czynnosci podstawowej, w pierwszym ba-
daniu z falami ostrymi po stronie lewej z tendencja
do uogédlniania sie, w kolejnych z falami ostrymi
obustronnie, bez cech pseudorytmii. Ostatecznie
zdecydowano sie oznaczy¢ biatko 14-3-3, uzyska-
no pozytywny wynik. Pobyt pacjentki powiktat sie
ciezkim, nieleczacym sie zapaleniem ptuc z nie-
wydolnoscig oddechowa. W ramach diagnosty-
ki wykluczono gruzlice ptuc. Ostatecznie chora
wymagata wentylacji mechanicznej, nastepnie
zmarta. Przeprowadzono badanie autopsyjne,
ktére nie potwierdzito rozpoznania CJD — stwier-
dzono obecnos¢ licznych ciat Lewy’ego w istocie
czarnej, miejscu sinawym, jadrach mostu, jadrach
podstawy i korze mézgu, ztogi B-amyloidu w scia-
nach licznych naczyn o réznej srednicy, nasilony
obrzek kory i istoty biatej, nie zidentyfikowano
natomiast patologicznych ztogdéw biatka PrP. Po-
stawiono ostateczne rozpoznanie zaawansowanej
choroby Parkinsona i zaawansowanej angiopatii
amyloidowej.

Dyskusja. Choroba miata u pacjentki przebieg
podostry, dominowaty zaburzenia poznawcze, do
ktorych dotaczyty sie mioklonie, objawy piramido-
we i pozapiramidowe. Pomimo braku typowych
zmian dla CJD w RM i EEG, stwierdzono obecnos¢
biatka 14-3-3 w ptynie mézgowo-rdzeniowym.
Przebieg i wyniki badan spetniaty kryteria praw-
dopodobnej sporadycznej postaci CJD wedtug Na-
tional Creutzfeldt-Jacob Disease Surveillance Unit
w Edynburgu z2017 roku. Rozpoznanie klinicznie
nie potwierdzito sie w badaniu neuropatologicz-
nym, w ktérym nie stwierdzono typowych dla CJD
zmian neuropatologicznych i immunohistoche-
micznych.

Whnioski. CJD stanowi wyzwanie diagnostycz-
ne. Niekiedy moze imitowac¢ inne jednostki cho-
robowe. Ustalenie rozpoznania jest wazne mimo
braku mozliwosci leczenia z powodoéw epidemio-
logicznych, dla samego pacjenta (unikniecie ryzyka
uporczywej terapii) a takze dla rodziny, gdy podej-
rzewana jest przyczyna genetyczna. Jak pokazuje

]
Polski Przeglad Neurologiczny 2024, tom 20, supl. A

powyzszy przypadek, dopiero badanie histopato-
logiczne tkanki mézgowej pozwala na definitywne
rozpoznanie sporadycznej postaci CJD.

Choroba Pompego o wczesnym i pdZznym poczatku —
prezentacja przypadkow klinicznych

M. Budziak', H. Bartosik-Psujek’ 2

"Klinika Neurologii z Pododdziatem Leczenia Udaru Mozgu, Kliniczny
Szpital Wojewddzki nr 2, Rzeszow

2Zaktad Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Kolegium Nauk
Medycznych Uniwersytetu Rzeszowskiego

Wstep. Choroba Pompego jest rzadka, genetycznie
uwarunkowang chorobg metaboliczng wynikajaca
zniedoboru a-glukozydazy —enzymu lizosomalne-
go rozktadajacego glikogen. Nadmiar glikogenu
w komoérkach prowadzi do niewydolnosci wielo-
narzadowej, a gtéwne objawy to ostabienie miesni
szkieletowych, przepony oraz niewydolnos¢ serca
i watroby. Objawy moga pojawic sie w réznym
wieku, mie¢ rézne nasilenie i rézny uktad dominu-
jacych deficytéw. To czesto powoduje opoznienia
zarowno w ustaleniu prawidtowej diagnozy jak
i we wigczeniu terapii celowanej (enzymatyczna
terapia zastepcza).

Opisy przypadkoéw. Praca przedstawia dwa
przypadki o r6znej manifestacji klinicznej: postac
0 wczesnym oraz péznym poczatku.

Przypadek 1 — kobieta, lat 26. Pierwsze objawy
w 2. roku zycia: zaburzenia chodu,

ustawienie konsko-szpotawe stop, w bada-
niach laboratoryjnych podwyzszone aminotran-
sferaza asparaginowa (AspAT), aminotransferaza
alaninowa (ALT) oraz kinaza kreatynowa (CK).
Mimo szerokiej diagnostyki, rozpoznanie posta-
wiono w 10. roku zycia na podstawie niskiego po-
ziomu a-glukozydazy w limfocytach krwi oraz ty-
powej mutacji genetycznej (genotyp IVS1-13T>G/
/C1039). Pomiedzy rokiem 2007 a 2020 pacjentka
byta leczona alglukozydaza alfa. Od 2020 roku
otrzymuje cipaglukozydaze w potaczeniu z miglu-
statem.

Przypadek 2 — kobieta lat 47. Pierwsze objawy
w 25. roku zycia pod postacig ostabienia mies-
ni, meczliwosci oraz nieprawidfowosci w bada-
niach laboratoryjnych: podwyzszone AspAT, ALT
oraz CK. Dodatkowo cechy uszkodzenia watro-
by. Rozpoznanie postawiono w 34. roku zycia na
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podstawie obnizonego poziomu a-glukozydazy
w suchej kropli krwi, badania genetycznego (ge-
notyp IVS1-13T>G/C1039) oraz biopsji miesnia.
Pomiedzy rokiem 2011 a 2020 pacjentka byta le-
czona alglukozydazg alfa. 0d 2020 roku otrzymuje
cipaglukozydaze w potgczeniu z miglustatem.

Opdznienie diagnozy wynosito u pacjentek
odpowiednio osiem i dziewie¢ lat. Po wtaczeniu
enzymatycznej terapii zastepczej u obu stwierdza
sie petng stabilizacje choroby w

oparciu o regularng ocene sprawnosci rucho-
wej, wydolnosci uktadu oddechowego oraz kon-
trole AspAT, ALT i CK.

Dyskusja. Aktualnie obie pacjentki pracuja za-
wodowo. Stanowig przyktad zaréwno trudnosci
diagnostycznych jak tez i skutecznosci stosowanej
terapii.

Whnioski. Wtaczenie leczenia przyczynowego
oraz kompleksowa opieka nad pacjentem pozwa-
laja na stabilizacje choroby, przedtuzenie zycia
oraz zachowanie aktywnosci spotecznej i zawo-
dowej pacjentow.

Czestos¢ i nasilenie dysregulacja autonomicznej
uktadu sercowo-naczyniowego u pacjentow z miastenia
rzekomoporaing (MG, mysthenia gravis)

tukasz Rzepinski!, Monika Zawadka-Kunikowska?2

'Klinika Neurologiczna 10 Wojskowego Szpitala Klinicznego z Poliklinika

w Bydgoszczy

%Katedra Fizjologii Czlowieka, Wydziaf Lekarski, Collegium Medicum w
Bydgoszczy, Uniwersytet Mikotaja Kopernika w Toruniu
Wprowadzenie. Celem diagnostyki autonomicz-
nego uktadu nerwowego (AUN) jest ocena cze-
stosci wystepowania, nasilenia oraz réznicowanie
tagodnych i zagrazajacych zyciu objawow w prze-
biegu choroby.

Cel badania. Ocena czestosci nasilenia dysfunk-
¢ji autonomicznej u pacjentéw z rozpoznang mia-
stenig rzekomopodobng (MG, mysthenia gravis)
przy uzyciu ztozonego systemu nasilenia dysfunkgji
autonomicznej (AD, autonomic dysfunction) Com-
posite Autonomic Severity Score (CASS).

Materiat i Metody. Do badania zakwalifiko-
wano 53 pacjentéw z MG. Do oceny odruchowej
regulacji autonomicznej uktadu sercowo-naczy-
niowego wykorzystano 7 minutowy test bier-
nej pionizacji do kata 70°, poprzedzony 10 min.

odpoczynkiem. Pomiary wykonano miedzy godzi-
ng 8.00-12.00 przy pomocy systemu Task Force
Monitor (CNSystems, Graz, Austria), w warunkach
spetniajacych kryteria badania AUN. CASS obli-
czano oceniajac domene adrenergiczng i kardio-
wagalng (przywspotczulng). Komponente przy-
wspoéiczulng oceniano poprzez analize zmienno-
Sci akcji serca w odpowiedzi na test gtebokiego
oddychania (HRDB, heart rate responses to deep
breathing) oraz manewr Valsalvy (VR, Valsalva ra-
tio). Komponente adrenergiczng oceniano poprzez
rejestracje zmiennosci cisnienia tetniczego krwi
w odpowiedzi na manewr Valsalvy (VM, faza lli V)
oraz poprzez identyfikacje hipotonii ortostatycz-
nej (OH, orthostatic hypotension). Czas powrotu
skurczowego cisnienia tetniczego do normy (PRT,
pressure recovery time) po VM stuzyt jako iloscio-
wy wskaznik odruchowej funkcji baroreceptoréw
(komponenta adrenergiczna). CASS sktada sie
z 3 poddomen: sudomotorycznej, kardiowagalnej
i adrenergicznej. Wynik < 3 lub wskazuje na tagod-
ne AD, 4-6 umiarkowane, 7-10 ciezkie. AD zdefi-
niowana jako minimalny wynik CASS wynoszacy >
1w 2 domenach: kardiowagalneji adrenergicznej,
lub wynik > 2 w co najmniej 1 z tych domen.

Wyniki. W badanej grupie 38% (20/53) pacjen-
téw z MG uzyskato wynik CASS > 2 wskazujaca
na AD ukfadu sercowo-naczyniowego. Mediana
catkowitej punktacji CASS wynosita 1,0 (rozstep
miedzykwartylowy 1,2). Dysfunkcje adrenergiczng
wykazano u 27 pacjentow (52%), wsrod ktorych 13
(24.5%) wykazywato wydtuzong wartos¢ PRT wy-
noszaca 6-10 sekund, a u jednej z 0séb badanych
wartos¢ PRT przekraczata 20 sekund. Mediana
punktacji CASS w zakresie domeny adrenergicz-
nej wynosita 1.00. Dysfunkcje przywspotczulng
wykazano u 71% (37/53) z mediang wartosci CASS
wynoszaca 1.00. W poréwnaniu do wartosci refe-
rencyjnych 39.6% badanych (21/53) wykazywato
nieprawidfowe wartosci HRDB, a 56.6% (30/53)
nieprawidtowe wartosci VR.

Whnioski. Wyniki badania wskazuja na tagod-
ng dysfunkcje autonomiczng uktadu sercowo-
-naczyniowego u pacjentéw z MG obejmujace
zarowno dysregulacje funkcji wspotczulnej, jak
i przywspotczulnej. Wigczenie oceny nasilenia AD,
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obejmujacej standaryzowane testy oceniajgce od-
ruchowa czynnos¢ uktadu sercowo-naczyniowego
moze dostarczy¢ dodatkowych informacji na te-

mat objawow nietolerancji ortostatycznej w tej
grupie.

Charakterystyka podstawowa oséb badanych

Liczba os6b badanych, (n) 53
Pte¢, kobiety n (%) 45 (84,9)
41 (36,00-45,00)

Wiek, mediana (pierwszy -trzeci kwartyl
Q1-Q3)

Czas trwania choroby, mediana (Q1-Q3)
MGFA, mediana (Q1-Q3)

3,0 (2,00-8,00)
2,0 (1,00-3,00)

Seropositivity to AChR antibodies, n (%) 30 (56,6)
Seropositivity to MuSK antibodies, n (%) 5 (9,43)
Double-seropositive, n (%) 1(1,88)
Posta¢, n (%)

Oczna 8 (15,09)
Uogélniona 45 (84,9)
Tymektomia, n (%) 17 (32,07)
Stopien zaawansowania choroby (MGFA,

%)

Class 0 0 (0,00)
Class | (oczna) 12 (22,64)
Class lla 24 (45,28)
Class llla 17 (32,07)
Zmiany histologiczne grasicy, n (%)

Patologia grasicy 33 (62,26)
Grasiczak 2 (3,77)
Brak danych 2 (3,77)

Czestos¢ i nasilenie dysregulacji autonomicznej uktadu
sercowo-naczyniowego u pacjentow z przeciwciatami
przeciw glikoproteinie oligodendrocytow mieliny
(MOGAD, myelinoligodendrocyte glycoprotein antibody-
associated disease) oraz stwardnieniem rozsianym
(MS, multiple sclerosis) — badanie pilotazowe

tukasz Rzepinski', Monika Zawadka-Kunikowska?
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w Bydgoszczy, Uniwersytet Mikotaja Kopernika w Toruniu
Wprowadzenie. Obecnie istniejg ograniczone
dane na temat czestosci wystepowania dysfunk-
cji autonomicznej (AD, autonomic dysfunction)

uktadu sercowo-naczyniowego wsrdéd pacjentow
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z przeciwciatami przeciw glikoproteinie oligoden-
drocytow mieliny (MOGAD, myelin-oligodendro-
cyte glycoprotein antibody-associated disease),
stwardnieniem rozsianym (MS, multiple sclerosis).
Konsensus z 2021 r. opracowany przez American
Autonomic Society i American Academy of Neu-
rology zatwierdzit Composite Autonomic Severity
Score (CASS) jako wiarygodny system ocenynasi-
lenia AD. CASS sktada sie z domeny sudomoto-
rycznej, kardiowagalnej, adrenergicznej. Wynik
< 3 oznacza tagodne, 4-6 umiarkowane, 7-10
ciezkie AD.

Cel. Celem badania byta ocena czestosci wyste-
powania i nasilenia AD uktadu sercowo-naczynio-
wego u pacjentdow z MS oraz MOGAD przy uzyciu
skali CASS.

Materiat i metoda. Badanie wykonano u 48
0s6b z MS i 4 MOGAD. CASS obliczano uwzgled-
niajac domeng kardiowagalng i adrenergiczng.
Funkcje kardiowagalng (przywspoétczulng) oce-
niano poprzez odpowiedzi tetna na gtebokie od-
dychanie (HRDB) i manewr Valsalvy (VM). Funkcje
adrenergiczng oceniano analizujac reakcje cisnie-
nia krwi w VM oraz w tescie pochyleniowym do
kata 70° identyfikujgc hipotonie ortostatyczna
(OH). Czas powrotu cisnienia skurczowego do
normy (PRT, Pressure recovery time) w VM stuzyt
jako wskaznik odruchowej funkcji baroreceptoréw
(komponenta adrenergiczna). AD uktadu serco-
wo-naczyniowego, zdefiniowano jako minimalny
wynik CASS wynoszacy > 1 w 2 domenach: kar-
diowagalnej i adrenergicznej, lub wynik > 2 w co
najmniej 1 z tych domen.

Wyniki. AD uktadu sercowo-naczyniowego
(kryterium CASS > 2) o tagodnym nasileniu stwier-
dzono u 37% (18/48) pacjentéw z MS, oraz 25%
(1/4) z MOGAD. Mediana catkowitego wyniku
CASS wynosita odpowiednio 1,00 dla MS (rozstep
miedzykwartylowy 0,5; 2,0), 1,00 dla MOGAD (roz-
step miedzykwartylowy 0,5; 1,5). Czestos¢ wyste-
powania dysfunkcji adrenergicznej byta zblizona
we wszystkich grupach i dotyczyta 50% chorych
(23/49% MS, 2/4 MOGAD). U 13 os6b z MS (28%)
oraz 3 (75%) os6b z MOGAD wystgpit przedfuzo-
ny PRT wynoszacy 6-10 sekund w VM. AD uktadu
przywspoétczulnego stwierdzono u 69% oséb z MS
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i oraz u 50% oséb z MOGAD. Dodatkowo, 40%
oraz 50% os6b z MS i MOGAD (23/48%) wykazy-
wafo nieprawidtowy wskaznik Valsavy (VR). Nie-
prawidtowy HRDB zaobserwowano tylko w grupie
pacjentéw z MS (23%, 12/48). OH wystapita u 4%
(2/48) przypadkow z MS.

Whnioski. Standaryzowane testy oceniajgce od-
ruchowga czynnos¢ uktadu sercowo-naczyniowego
wykazaty obecnos¢ tagodnej AD, w tym ortosta-
tycznego niedocisnienia i/lub chwiejnosci cisnienia
krwi, u os6b z MS i MOGAD. Badanie to podkresla
przydatnosc skali CASS w ocenie nasilenia AD w tej

grupie pacjentow.

Charakterystyka oséb badanych

4
4

Liczba pacjentow 48
Pte¢, kobiety, n (%) 39

(81,25) (100,00)
Wiek, srednia (lata) 44,00 + 10,76 39,75 = 12,47
Wiek zachorowania, sred- 35,21 + 9,90 34,00 + 9,49
nia (lata)
Czas trwania choroby 8,79 + 6,45 5,75 * 3,2
(lata), srednia (zakres) (0,5-28) (1,0-8,0)
EDSS 3,38 +1,76

(0,5-7,00)
tagodne (< 3,5), n (%) 24 (50,00)
Umiarkowane (4-5,5) 18 (37,50)
n (%)
Ciezkie (> 6,0) n (%) 6 (12,50)
MS wariant, n (%)
RRMS 28 (58,33)
SPMS 7 (14,58)
PPMS 13 (27,08)
Lokalizacja pierwszych
zmian demielinizacyjnych
(%)
Nadnamiotowe + nerw 33 (68,75)
wzrokowy
Rdzen kregowy 12 (25,00)
Mézdzek 2 (4,16)
Pien mozgu 1(2,08)
Rodzaj DMD n (%)
Interferon-beta 3 (16,66)
Glatiramer acetate 2 (4,16)
Dimethyl fumarate 2 (4,16)
Natalizumab 1(2,08)

Czestosé wystepowania dysfunkceji autonomicznej
mierzonej za pomoca kwestionariusza COMPASS-31
u pacjentow z miastenia rzekomoporaing

(MG, myasthenia gravis)

Monika Zawadka-Kunikowska',

Mirostawa Cieslicka', Wojciech Kazmierczak’,
tukasz Rzepinski?

'Katedra Fizjologii Cztowieka, Wydziat Lekarski, Collegium Medicum

w Bydgoszczy, Uniwersytet Mikotaja Kopernika w Toruniu

%Klinika Neurologiczna 10 Wojskowego Szpitala Klinicznego z Poliklinikg

w Bydgoszczy

Wprowadzenie. Miastenia rzekomoporazna (MG),
to rzadka choroba nerwowo-miesniowa, ktéra
stwarza duze wyzwania diagnostyczne i terapeu-
tyczne. Celem badania byta ocena czestosci wyste-
powania dysfunkcji autonomicznej (AD, autonomic
dysfunction) u pacjentéw z MG i oséb zdrowych
(healthy controls-HCs) za pomocg kwestionariusza
COMPASS-31.

Materiat i Metoda. 53 pacjentéw z MG i 30 HCs
przeszto standardowe testy oceniajgce odruchowa
czynnosc¢ uktadu sercowo-naczyniowego i wypet-
nito kwestionariusz COMPASS-31. Pacjentow po-
dzielono na grupy Non-CAN i CAN na podstawie
statusu sercowo-naczyniowej AD (CAN, cardiova-
scular autonomic neuropathy), za pomoca skali
Composite Autonomic Scoring Scale (CASS). CAN
zdefiniowano jako minimalny wynik CASS > 1 w 2
domenach: kardiowagalnej i adrenergicznej, lub
wynik > 2 w co najmniej 1 domenie. COMPASS-31
ocenia: objawy ortostatyczne (Ol, orthostathic in-
tolerance), wazomotoryczne, sekretomoryczne,
zotgdkowo-jelitowe, uktadu moczowego/peche-
rza, zreniczne. Do oceny stanu klinicznego zasto-
sowano Myasthenia Gravis Foundation of America
(MGFA).

Wyniki. CAN MG zgtaszali wyzsze catkowity
COMPASS-31 oraz objawy Ol (p < 0,001), sekre-
tomotoryczne i zreniczne (p = 0,004) vs. HCs.
Wykazano istotne réznice miedzy grupami w cze-
stosci wystepowania objawdéw autonomicznych
(procent wynikéw dodatnich, > 0), domeny Ol
i sekretomoryczna byty najbardziej dotkniete, do-
mena wazomotoryczna byta mniej powszechna
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, Kwartyl Q1-kwartylQ3)

Total MG

Pte¢, kobiety n (%) 21 45

(70,0) (84,9)
Wiek, lata 38 41

(25,00-42,00) (36,00-45,00)
Czas trwania choroby, - 3,0
lata (2,00-8,00)
MGFA (I-111) - 2,0

(1,00-3,00)
Seropositivity to AChR - 30
antibodies, n (%) (56,6)
Postac uogdlniona - 45
(84,9)

Wynik catkowity COM- 4,35 26,94
PASS-31 score, (2,78-21,58)* (12,29-36,80)
Ol 0,00 16,00

(0,00-12,00)* (0.00, 20,00)
> 0 [n (%)] 8 34

(27) (64)
Wazomotoryczna, 0,00 0,00

(0,00-0,00) (0.00, 0,00)
> 0 [n (%)] 0 (0) 10 (19)
Zotadkowo-jelitowa, 1,78 2,67

(0,89-4,46) (0,00-6,24)
> 0 [n (%)] 24 43

(80) (81)
Secretomotoryczna, 0,00 4,28

(0,00-4,28) (0,00-6,42)
> 0 [n (%)] 13 43

(43) (81)
Pecherza moczowego, 0,00 0,00

(0,00-1,10) (0,00-2,22)
> 0 [n (%)] 8 27

(27) (51)
Zreniczna, 0,99 2,66

(0,00-1,99) (1,33-3,33)
> 0 [n (%)] 22 (73) 43 (81)

*istotnos¢ statystyczna p < 0,05

w grupie CAN MG. Objawy sekretomoryczne,
zreniczne i zotgdkowo-jelitowe byty najczestsze
wsrdéd Non-CAN MG i HCs. Nie zaobserwowano
réoznic w COMPASS-31 miedzy Non-CAN vs. CAN.
Catkowity wynik COMPASS-31 i Ol korelowaty
z czasem trwania (R = 0,41, p = 0,002) i stop-
niem zaawansowania choroby-MGFA (R = 0,28,
p = 0,045), ale nie z wiekiem, p > 0,05.

p-value
HCs vs Non
MG vs CAN
28 17 0,987
(85) (85)
39,5 41 0,720
(36,00-45,00) (36,00-45,00)
6,00 3 0,144
(2,50-9,50) (2,00-7,00)
2,0 2,0 0,033
(2,00-3,00) (1,00-3,00)
16 14 0,309
(48,48) (70)
25 20
(75,75) (100)
26,14 33,12 < 0,001
(8,08-30,04) (22,99-39,82)*
0,00 16,12 < 0,001
(0,00-20,00) (16,00-24,00)*
15 19 < 0,001
(45) (95)
0,00 0,00 0.042
(0,00-0,00) (0,00-0,00)
5 (15) 5 (25) 0,022
2,67 3,12 0,721
(0,00-6,20) (0,89, 7,14)
26 17 0,850
(79) (85)
4,28 6,42 0,003
(0,00-6,42) (3,21-6,42)
24 19 < 0,001
(73) (95)
0,00 1,11 0,061
(0,00, 2,20) (0,00-2,22)
17 10 0,098
(52) (50)
2,33 2,83 0,004
(1,33-2,99) (1,66-3,33)
28 (85) 15 (75) 0,497

Whnioski. Pacjenci z MG spetniajgcy kryteria AD
uktadu sercowo-naczyniowego (CASS > 2) wyka-
zywali wieksze obcigzenie objawami autonomicz-
nymi w skali COMPASS-31, w domenach ortosta-
tycznej, sekretomorycznej i zrenicznej w poréw-
naniu do HCs. Subiektywne objawy ortostatyczne
silniej korelowaty z czasem trwania choroby niz
z jej nasileniem mierzonym skalag MGFA.
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Czy agonisto- i lewodopofohia w chorobie Parkinsona
znajdujq odzwierciedlenie w codziennej praktyce
klinicznej w Polsce?

Jakub Kasprzak', Filip Przytuta', Jarostaw Dulski'- 2,
Dariusz Koziorowski, Magdalena Kwasniak-Butowska'- 2,
Witold Sottan', Anna Roszmann'- 2,

Katarzyna Smitkowska?, Michat Schinwelski®,
Jarostaw Stawek’: 2

10ddziat Neurologii, Szpital $w. Wojciecha w Gdarsku
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0 Zdrowiu, Gdanski Uniwersytet Medyczny
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Podejscie do farmakoterapii choroby Parkinsona
(chP) ulegto modyfikacji w ostatnich latach ze
wzgledu na zjawisko agonistofobii i wczesniej le-
wodopofobii. Celem naszego retrospektywnego,
obserwacyjnego, wieloosrodkowego badania byto
pokazanie, jak obecnie neurolodzy w osrodkach re-
ferencyjnych w Polsce leczg pacjentéw i jak ostrze-
zenia zawarte w literaturze medycznej wptywaja
na ich codziennga praktyke. Badanie przeprowa-
dzono miedzy listopadem 2020 a pazdziernikiem
2021 roku i wzieto w nim udziat 494 pacjentow
(mezczyzni: 301, kobiety: 193). Ich sredni wiek
wynosit 64,75 lat (SD 10,62, zakres 27-89), sred-
nia punktacja w skali H-Y 2,45 (SD 0,68, zakres
1-5), a sredni czas trwania choroby 9,54 lat (SD
5,80, zakres 1-30). 465 (94.13%) pacjentow le-
czono lewodopa (Srednia dawka 810,58 mg), 292
(59.11%) agonistami dopaminergicznymi (ropi-
nirol — 176, srednia dawka 8,64 mg, pramipek-
sol — 105, srednia dawka 1,76 mg, pirybedyl —
8, rotygotyna — 3), 202 (40.89%) inhibitorami
MAO-B (rasagilina — 198, selegilina — 4), 197
(39.88%) amantadynga, 7 (1.42%) entakaponem
i 4 (0.81%) lekami antycholinergicznymi. U 119
pacjentow stosowano monoterapie ChP, 152
chorych leczono dwoma lekami, a 223 trzema lub
wiecej lekami. Pacjentéw podzielono na podgrupy
w zaleznosci od ich punktacji w skali H-Y, wieku
i czasu trwania choroby, a nastepnie dokonano
analizy farmakoterapii w kazdej grupie. Wykazano,
ze najczesciej stosowang strategia leczenia chP
w osrodkach referencyjnych w Polsce jest ztozona
politerapia. We wszystkich podgrupach lewodopa

byta najczesciej stosowanym lekiem i pozostaje
ztotym standardem w farmakoterapii chP. U zde-
cydowanej wiekszosci pacjentéw dawki lewodopy
nie przekraczaty 2000 mg/d, co moze swiadczy¢
o zmianie paradygmatu leczenia w ciggu ostatnich
20 lat. Agonisci dopaminergiczni stanowili druga
najczesciej przepisywang grupe lekéw, chod rza-
dziej stosowano je u 0séb starszych (> 70 lat) oraz
w bardziej zaawansowanym stadium choroby (HY
> 3), najpewniej ze wzgledu na potencjalne skutki
uboczne. Stosowane dawki agonistéw dopaminy
byty rowniez stosunkowo niskie, co moze odzwier-
ciedlac istniejacg agonistofobie. Amantadyneiin-
hibitory MAO-B stosowano rzadziej, cho¢ nadal sg
one istotnym elementem ztozonej farmakoterapii
chP. Inhibitory COMT oraz leki antycholinergiczne
stosowano rzadko w badanej grupie.

Czy hipoperfuzja sSrodmézgowia i mostu jest cecha
roéznicujaca podtypy postepujacego porazenia
najadrowego? — Badanie wstepne

Natalia Madetko-Alster!, Bartosz MigdaZ,

Michat Nieciecki3, Leszek Krdlicki4, Piotr Alster

TKlinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny
2Pracownia Diagnostyki Ultrasonograficznej Zakfadu Radiologii
Pediatrycznej, Warszawski Uniwersytet Medyczny
3Zaktad Medycyny Nuklearnej, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii
i Rehabilitacii
4Zaktad Medycyny Nuklearnej Warszawski Uniwersytet Medyczny
Wprowadzenie. Charakterystyczng cechg pod-
typu Richardson’a-Steele’a postepujgcego po-
razenia nadjadrowego (PSP-RS) jest zanik $rod-
mozgowia. Nieprawidtowosd ta jest przedmiotem
roznych badan interpretowanych jako mozliwy
czynnik réznicujacy PSP-RS od innych atypowych
parkinsonizméw, wsréd ktérych mozna wymienié
takze postepujace porazenie nadjgdrowe w pod-
typie parkinsonowskim (PSP-P). Zanik ocenia sie
najczesciej za pomoca rezonansu magnetycznego
(MRI). Prowadzi sie ocene weryfikujac odchylenia-
mi standardowymi stosunku most/srédmézgowie.
Cel badania. Celem badania byta wstepna we-
ryfikacja mozliwosci réznicowania podtypéw PSP
poprzez ocene ukrwienia mostu i Srédmdzgowia.
Intencja badania byta weryfikacja, czy zmiany w to-
mografii emisyjnej pojedynczego fotonu (SPECT)
moga byc¢ istotne w diagnostyce réznicowe;.
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Opis materiatu i metod. Zbadano 21 pacjentéw
z rozpoznaniem klinicznym prawdopodobnego
PSP-RS (13 mezczyzn i 8 kobiet) ze srednig wieku
73,4 lat (zakres 61-82 lata) oraz 13 chorych z roz-
poznaniem klinicznym prawdopodobnego PSP-P
(7 mezczyzn i 6 kobiet) ze srednig wieku 70,5 lat
(przedziale wiekowym 60-80 lat), wszyscy pacjenci
byli praworeczni, a czas trwania choroby wahat sie
od 2 do 6 lat. U wszystkich pacjentéw jako znacz-
nika uzyto 99mTc-HMPAO podawanego dozylnie
oraz wykonano skany SPECT/CT mézgu dwugfowi-
cowa kamerg gamma Siemens Symbia T6.

Wyniki. Istotnosc¢ statystyczng uzyskano tylko
dla jednego parametru, tj. stosunku perfuzji odchy-
lenia standardowego w moscie do srédmdézgowia
(P/M SD), uzyskujac istotnie wyzsze wartosci dla
chorych z PSP-RS (p = 0,0238). Wszystkie pozo-
state parametry nie réznity sie istotnie pomiedzy
grupami.

Whnioski. Badania perfuzji mézgu moga miec
zastosowanie w diagnostyce réznicowej podty-
péw PSP.

Ocena zaburzen perfuzji mézgu, a takze ewa-
luacja radioizotopowa z wykorzystaniem innych
znacznikéw w podtypach postepujgcego pora-
zenia nadjadrowego wymagaja szerszych analiz,
prawdopodobnie opartych na wiekszych grupach
pacjentow.

Czy lekarze potrzebuja pantografii nieklinicznych?
0d powiesci neurologicznej Oliviera Sacksa do
wafazjografii literackiej” Karoliny Wiktor (rozwazania
literaturoznawczo-jezykoznawczo-logopedyczne)

Diana Saniewska
Zakfad Stosowanego Jezykoznawstwa Polonistycznego, Wydziat
Filologiczny, Uniwersytet w Biatymstoku
Cel. Celem badan jest przyblizenie medykom zja-
wisk z obszaru dyskursu medycznego, w ktérym
patografie, czyli opisy choréb (gr. pathos — cho-
roba, cierpienie; graphein — pisanie), przecho-
dza z domeny klinicznej do literackiej, by sta¢
sie w koncu fenomenem kulturowym, mogacym
wspierac proces humanizacji medycyny i ksztatce-
nia kompetencji z tego zakresu.

Metodyka. Badania przeprowadzono zgodnie
z klasyczng metodgq filologiczna, w ktéra pisuje sie
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metoda uwaznego czytania, a takze przy uzyciu
narzedzi etnolingwistyki. Jako materiat badaw-
czy (lingwokulturowy) postuzyty utwory literackie,
reprezentujgce rézne punkty rozwoju patografii:
.Stanad na nogi” Oliviera Sacska, neurologa, po-
pularyzatora medycyny i felietonisty ,, The New
York Times"”, oraz ,,Wotgg przez Afazje"” Karoliny
Wiktor, artystki wizualnej, ktora opisuje swoje zy-
cie z afazjg po udarze za posrednictwem wielu
medidw.

Wyniki. Ttem podjetych rozwazan jest interdy-
scyplinarny proces humanizacji medycyny, daza-
cy do wspierania dobrostanu pacjentow poprzez
wtasciwg komunikacje. Remedium na zgtaszane
przez nich zastrzezenie, ze lekarze nie stuchaja
ich w zadowalajgcym stopniu, moze sie okaza¢
praktyka medycyny narracyjnej w koncepcji Rity
Charon, internistki i literaturoznawczyni.

Punktem wyjscia dla wtasciwej analizy stato sie
przejscie od pragmatyki jezykowej do Swiadome-
go i wrazliwego obcowania z tkanka wypowiedzi
pacjenta, a wiec do semantyki uwzgledniajacej ele-
menty paralingwalne. Wsréd nich do klasycznych
i najbardziej cenionych kompetencji humanistycz-
nych zalicza sie empatie, ktdrag mozna rozwijac
przez obcowanie z literatura.

Punkt dojscia stanowi zatem wykorzystanie
uniwersalnych wtasciwosci literatury — patogra-
fii literackich — jako elementu uzupetniajacego
wiedze naukowa, zawartg w pantografiach kli-
nicznych (historiach chordb, notatkach w kartach,
opisach przypadkéw). Czytanie indywidualnych
patografii literackich (metoda uwaznego czytania
wg Rity Charon), bedacych wyznaniami swiado-
mych, refleksyjnych pacjentéw — na przyktad cho-
rych neurologicznie — pozwala personalizowad
proces leczenia i holistycznie patrze¢ na cztowieka
w procesie leczenia. Czesto — jak w przypadku
afazjografii — daje to wglad w to, czego pacjent
nie moze wyrazi¢ w ostrej fazie afazji.

Za kontrapunkty przyjeto istniejgce juz propo-
zycje genologiczne — kancerografie M. Okupnik
i piciorys B. Zmigrodzkiej, do ktoérych dodano afa-
zjografie D. Saniewskiej. Pokazuja one, ze potrzeba
tworzenia patografii jest tak duza, jak zaintere-
sowanie nimi. Mozna wiec sadzi¢, ze w dyskursie
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medycznym wytaniac sie bedg nowe rozpoznania
gatunkowe.

Whnioski. Rozumienie tego, jak pacjenci mysla
o swoich chorobach, wptywa na poprawe komuni-
kacji w obszarze medycyny, co z kolei przektada sie
na wieksza satysfakcje z leczenia i jego pomysiniej-
szy przebieg. Szeroki wachlarz patografii, a wiec
takze ich ,,przynaleznos¢” do réznych specjalno-
$ci, pozwala uznac je za wartosciowe poznawczo
i atrakcyjne dydaktycznie narzedzie ksztatcenia
kompetencji w procesie humanizacji medycyny
i personalizowania leczenia — tak w formach ofi-
cjalnych (warsztaty medycyny narracyjnej), jak tez
w ramach samoksztatcenia lekarzy (samodzielne
czytanie).

Czy rodzaj migotania przedsionkdw jest czynnikiem
predykcyjnym zgonu w ciggu 30 dni od czasu leczenia
trombolitycznego za pomocq alteplazy w przebiegu
udaru niedokrwiennego?

Karol Jastrzebski

Uniwersytet Medyczny w todzi

Cel badania. Wptyw migotania przedsionkéw na
ryzyko udaru niedokrwiennego oraz rokowanie
jest dobrze udokumentowane. Celem badania jest
sprawdzenie czy rodzaj migotania przedsionkéw
moze réwniez miec znaczenie rokownicze.
Materiat i metody. Aby oceni¢ wptyw rodzaju
migotania przedsionkéw (napadowe vs. utrwalo-
ne/przetrwate) z grupy 591 pacjentow leczonych
trombolitycznie wyodrebniono 174 pacjentéw,
u ktérych rozpoznano migotanie przedsionkdw.
Z tej grupy usunieto pacjentdéw leczonych tromboli-
tycznie i za pomocg trombektomii mechanicznej (N
= 30). Pozostata grupe (N = 139) podzielono na pa-
cjentéw z migotaniem przedsionkéw napadowym
oraz utrwalonym lub przetrwatym. Do poréwnania
30 dniowego przezycia w badanych grupach uzyto
metody Kaplana Meiera oraz testu logrank. W celu
wyliczenia ryzyka wzglednego oraz 95% przedzia-
tu ufnosci zastosowano regresje Coxa. W analizie
ptec¢ oraz wiek uznano za zmienne zaktécajace. Za
wartosci statystycznie istotne uznano p < 0,05.
Wyniki. W grupie 139 pacjentéow zaobserwowa-
no 26 zgonow w ciggu 30 dni obserwacji (18,7%).

Przezycie w grupie pacjentéw z napadowym migo-
taniem byto istotnie dtuzsze w poréwnaniu z gru-
pa z utrwalonym lub przetrwatym migotaniem
przedsionkéow test logrank p = 0,0048. Ryzyko
zgonu w grupie z przetrwatym lub utrwalonym
migotaniem przedsionkow jest 2,6 X wieksze niz
w grupie z napadowym migotaniem przedsionkéw
HR 2,6 (95% Cl 1,05-6,61, p = 0,03 przy uwzgled-
nieniu jednoczesnie poprawki na wiek (HR 1,04
95% C1 0,99-1,08, p = 0,09) i pte¢ (HR 1,58, 95%
Cl0,66-3,77, p = 0,3).

Whnioski. Utrwalone lub przetrwale migotanie
przedsionkow jest 2,6 X gorzej rokujacg artymia,
pod wzgledem 30 dniowego przezycia pacjentéw
zudarem niedokrwiennym leczonych alteplazgi.v.
niz napadowe migotanie przedsionkéw u pacjen-
téw z udarem niedokrwiennym leczonych altepla-
z3 i ryzyko to jest niezaleznie od pfici i/lub wieku
pacjenta.

Czynniki wptywajace na wyhor oraz zadowolenie z terapii
infuzyjnych stosowanych w leczeniu zaawansowanej
choroby Parkinsona — perspektywa pacjenta

J. Wegrzynek-Gallina®, T. Chmiela2, A. Buczek!,

P. Hudzinska', H. Bigajski!, D. Waksmundzki',
M. Bororiczyk!, J. Gawryluk?, J. Siuda?

1Studenckie Koto Naukowe przy Katedrze i Klinice Neurologii na Wydziale
Nauk Medycznych, Slaski Uniwersytet Medyczny, Katowice
%Katedra i Klinika Neurologii na Wydziale Nauk Medycznych, Slaski
Uniwersytet Medyczny, Katowice
Wprowadzenie. Choroba Parkinsona (chP) jest
postepujaca chorobg neurodegeneracyjng, ktorej
farmakologiczne leczenie za pomocg lekéw do-
ustnych wraz z postepem choroby nie zapewnia
satysfakcjonujacej kontroli objawéw. Obecnie
coraz powszechniej dostepne stajg sie metody
przyrzagdowe stosowane w zaawansowanym
stadium choroby. Decyzja o wyborze danej te-
rapii jest podejmowana indywidualnie, jednak-
ze w przypadku pacjentéw kwalifikujgcych sie
do wiecej niz jednego rodzaju leczenia nalezy
wzig¢ pod uwage preferencje chorego. Poznanie
punktu widzenia pacjentéw pozwala na lepsze
dostosowanie sie do ich potrzeb i personalizacje
terapii.

Cel. Ocena z perspektywy pacjentéw czyn-
nikow wptywajgcych na wybdr i zadowolenie
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z terapii infuzyjnych stosowanych w leczeniu za-
awansowanej chP.

Materiat i metody. Praca ma charakter prze-
krojowego badania ankietowego, ktdére zostato
przeprowadzone z pacjentami Oddziatu Neu-
rologii Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego
im. K. Gibinskiego w Katowicach. Grupe badang
stanowili pacjenci z zaawansowang chP obecnie
leczeni terapiami infuzyjnymi (wlewem dojelito-
wym lewodopy z karbidopa [LCIG], albo ciggtym
podskérnym wlewem apomorfiny [CSAI]). Ankiete
przeprowadzono telefonicznie po uzyskaniu zgo-
dy pacjenta na udziat w badaniu. Uzyskano takze
pozytywna opinie Komisji Etycznej SUM (BNW/
NWN/0052/KB/112/24).

Wyniki. Do badania zakwalifikowano grupe
59 pacjentéw z chP, w tym 41 (69,49%) os6b le-
czonych LCIG i 18 (30,51%) leczonych CSAl. Spo-
$réd nich 29 oséb kwalifikowato sie wytgcznie do
jednego rodzaju terapii infuzyjnej. Szczeg6towe;j
analizie poddano grupe 30 pacjentéw mogacych
wspoétdecydowac o wyborze terapii, obejmujaca
17 (56,67%, w tym 52,94% mezczyzn) osob sto-
sujacych LCIG oraz 13 (43,33%, w tym 61,54%
mezczyzn) 0séb leczonych CSAIL. W badanej grupie
u 14 (46,67%) pacjentéw wystepowaty przeciw-
skazania do zastosowania gtebokiej stymulacji
moézgu (DBS, deep brain stimulation) z powodu
zaburzen funkcji poznawczych lub istotnych zmian
strukturalnych w obrebie mézgowia uwidocznio-
nych w badaniu obrazowym. Pozostali pacjenci
rezygnowali z terapii gtéwnie ze wzgledu na jej
najwiekszg inwazyjnos¢. Sredni wiek trwania cho-
roby wsréd pacjentéow stosujgcych LCIG wynosit
16,82 + 4,84 lat, natomiast pacjentéw stosuja-
cych CSAI 16,08 = 4,87 lat. Czas stosowania te-
rapii infuzyjnej byt istotnie dtuzszy w przypadku
pacjentéw leczonych LCIG (3,35 = 1,50 vs. 1,85
+ 1,34 lat, p = 0,018). W przypadku obu metod
leczenia najistotniejszym kryterium byto zaufa-
nie do lekarza prowadzacego (15 [88,24%] i 10
[76,92%]) oraz przekazane przez niego informacje
(13 [76,47%] 19 [69,23%]). W przypadku decyzji
o leczeniu LCIG dla pacjentéw istotniejsza byta
skutecznosé¢ leczenia (13 [76,47%] vs. 6 [14,15%],
p = 0,0426), natomiast decydujgc o wyborze CSAI
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istotne znaczenie odgrywat lek przed leczeniem za-
biegowym (6 [35,29%] vs. 9[69,23%], p = 0,0397)
oraz mniejsze skomplikowanie terapii (1 [5,88%)]
vs. 5[38,46%], p = 0,0397). W opinii pacjentow
obie metody cechowaty sie wysoka skutecznos-
cig, a satysfakcjonujaca kontrole objawéw dekla-
rowato 70,6% o0so6b leczonych LCIG oraz 61,54%
leczonych CSAI. Ponadto 14 (82,35%) pacjentow
leczonych LCIG oraz 10 (76,92%) leczonych CSAI
uwazato swoj wybor leczenia za dobry, a wiek-
szos$¢ pacjentdéw polecitaby stosowang terapie (14
[82,35%] 19 [69,23%]).

Whnioski. Pacjenci kierujg sie réznymi czynni-
kami wptywajacymi na wybor pomiedzy terapiami
infuzyjnymi. Decyzja o wyborze CSAl podyktowana
byta przede wszystkim niskg inwazyjnoscia tera-
pii, natomiast pacjenci preferujgcy leczenie LCIG
decydowali sie na nig z uwagi na wysokg skutecz-
nos¢ terapii. Zdaniem chorych obie metody terapii
infuzyjnych cechowaty sie wysokga skutecznoscia.

Diugofalowa prospektywna ocena wartosci
prognostycznej i predykcyjnej markerow molekularnych
krwi obwodowej i ptynu mézgowo-rdzeniowego

u pacjentow na wezesnym etapie stwardnienia
rozsianego.

Mariola Swiderek-Matysiak, Magdalena Oset,

Karolina Pendrasik, Dominika Swierczewska,

Matgorzata Domowicz, Grazyna Gatazka,
Magdalena Namiecinska, Mariusz Stasiofek

'Klinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny w todzi

27aktad Immunogenetyki, Uniwersytet Medyczny w Lodzi
Wprowadzenie. Stwardnienie rozsiane (MS, mul-
tiple sclerosis) jest przewlektg demielinizacyjng
chorobg osrodkowego uktadu nerwowego (OUN),
ktora pozostaje jak dotychczas nieuleczalna. Do-
stepnych jest jednak coraz wiecej terapii modyfi-
kujacych przebieg choroby o réznej skutecznosci
i profilu bezpieczenstwa. Decyduje to o rosnacej
potrzebie identyfikacji biomarkeréw pomocnych
w prognozowaniu aktywnosci choroby i przewidy-
waniu odpowiedzi na stosowane leczenie.

Cel. Ocena korelacji poziomu biomarkeréw im-
munologicznych u pacjentéw w trakcie stawiania
diagnozy MS z pdzniejszg aktywnoscig choroby
i odpowiedzig na terapie modyfikujgcq przebieg
MS.
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Metody. Badanie miato charakter prospek-
tywny, wigczono do niego 121 pacjentéw z roz-
poznaniem postaci rzutowo-remisyjnej MS (81
kobiet, sredni wiek w momencie diagnozy 35,26
lat). W surowicy krwi oraz ptynie mézgowo-rdze-
niowym (PMR) uzyskanymi od pacjentéw w trak-
cie procesu diagnostycznego oznaczano metoda
ELISA stezenia interferonu y (IFN v), interleukiny
6 (IL6), osteopontyny (OPN), chemokiny CXCL13,
kwasnego biatka wtékienkowego gleju (GFAP),
biatka 1 podobnego do chitynazy-3 (CHI3L1/YLK-
40) i tancuchéw lekkich neurofilamentéw (NfL).
Wyniki oznaczen molekularnych korelowano
z danymi z dtugofalowej obserwacji klinicznej
obejmujacej aktywnosé rzutowgq, postep niepet-
nosprawnosci w skali EDSS i aktywnos¢ radiolo-
giczng (nowe zmiany w sekwencji T2 lub/i nowe
zmiany wzmacniajgce sie po kontrascie) w trakcie
leczenia modyfikujacego przebieg MS. W analizie
statystycznejzastosowano test U Manna-Whitneya
z poprawka na ciggtosc oraz test korelacji porzad-
ku rang Spearmana.

Wyniki. Sredni czas obserwacji pacjentéw wy-
nosit 60 miesiecy (mediana 50 miesiecy). Pierw-
szym lekiem modyfikujgcym przebieg MS byt: fu-
maran dimetylu (77,1%), octan glatimeru (7,6%),
teryflunomid (6,8%), interferon beta (3,4%), na-
talizumab (2,5%), fingolimod (1,7%), kladrybina
(0,8%). 33 pacjentéw (27,3%) zmieniato leczenie
w trakcie obserwacji. U 19 pacjentow (16%) od-
notowano pogorszenie sprawnosci w skali EDSS,
u 10 pacjentéw aktywnos¢ radiologiczng (8,3%).
Wyjsciowo wyzsze stezenie NfL (Test U Manna-
-Whitneya: Z = 2,28; p = 0,02) i CXCL13 (Test
U Manna-Whitneya: Z = 2,14; p = 0,03) w su-
rowicy krwi korelowato z koniecznoscig zmiany
terapii. Natomiast wyzsze stezenie NfL w PMR ko-
relowato z pézniejszym wystgpieniem aktywnosci
radiologicznej (Test U Manna-Whitneya: Z = 2,02;
p = 0,04). Wyzsze stezenie NfL i IL6 w PMR kore-
lowato z ryzykiem progresji niepetnosprawnosci
w skali EDSS (Test U Manna-Whitneya: odpowied-
nioZ=2,81;,Z=2,87,p=0,004; p=0,003).

Whnioski. Uzyskane dane wskazujg na zwigzek
stezenia NfLi IL6 w PMR przed wtaczeniem lecze-
nia z aktywnosciag MS w pdzniejszym przebiegu.

Obserwacje te mogg przyczynic sie do stworzenia
systemu prognostycznego przebiegu MS i utatwic
personalizacje terapii.

Diugoterminowe monitorowanie parametrow
metaholizmu miedzi oraz ocena skutecznosci i leczenia
pacjentdw z chorobg Wilsona

Monika Misztal, MD', Anna Cztonkowska, MD, PhD',
Anna Wisniewska, MD2

"I Klinika Neurologiczna, Instytut Psychiatrii i Neurologii w Warszawie

2 7aktad Genetyki, Instytut Psychiatrii i Neurologii w Warszawie
Wprowadzenie i cel badania. Pacjenci z chorobg
Wilsona (ChW) wymagajg leczenia przeciwmie-
dziowego oraz regularnego monitorowania pa-
rametrow metabolizmu miedzi przez cate zycie.
Systematyczne badanie tych parametréw jest nie-
zbedne, aby ocenic¢ skutecznos¢ leczenia. Podczas
terapii dazy sie do negatywnego bilansu miedzi, co
prowadzi do usuwania nadmiaru miedzi z tkanek i za-
pobiega jej dalszemu gromadzeniu sie. Waznym réw-
niez jest, aby nie doprowadzi¢ do niedoboru miedzi.
W zwigzku z powyzszym celem badania jest ob-
serwacja zmian parametrow metabolizmu miedzi
w trakcie dtugotrwatej terapii pacjentow z ChW
oraz ocena skutecznosci leczenia.

Metody. Badanie opiera sie na dokumentacji
medycznej 906 pacjentéw, u ktérych zdiagnozo-
wano ChW miedzy 1970 a 2022 rokiem. Grupa
badana objeta 480 pacjentow, deklarujgcych prze-
strzeganie zalecen lekarskich, ktérzy oceniani
byli na co najmniej dwoch wizytach, w tym
240 pacjentow leczonych D-penicylaming (DPA)
(89 z postacig watrobowg, 120 z neurologiczna,
28 bezobjawowych, 3 niesklasyfikowanych) oraz
240 leczonych siarczanem cynku (ZS) (94 z postacig
watrobowa, 70 z neurologiczna, 64 bezobjawo-
wych, 12 niesklasyfikowanych). Retrospektywnie
przeanalizowano parametry metabolizmu miedzi
— stezenia ceruloplazminy, catkowitej i wolnej
miedzi we krwi oraz dobowego wydalania miedzi
zmoczem (DWM) — przed leczeniem oraz w trak-
cie wieloletniego leczenia. Stezenie wolnej miedzi
obliczono na podstawie stezenia ceruloplazminy
oraz catkowitej miedzi we krwi. Ponadto oceniono
skutecznos¢ terapii pod wzgledem laboratoryjnych
cech uszkodzenia watroby (aktywnosci enzymdw
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watrobowych, zdolnosci syntetycznej), zaawanso-
wania neurologicznego wedtug ujednoliconej skali
choroby Wilsona (UWDRS) oraz cech nadmiernego
odmiedziowania w morfologii krwi.

Wyniki. Niezaleznie od rodzaju leczenia
w pierwszym roku terapii obserwuje sie istotny
spadek stezenia ceruloplazminy, miedzi catkowitej
i wolnej we krwi. Parametry te stabilizujg sie w
kolejnych latach, ale po dziesieciu latach leczenia
nieznacznie wzrastajg. Wiekszy ich spadek obser-
wuje sie w postaci neurologicznej niz watrobowe;.
Zmiany dotyczace DWM zalezg od stosowanego
leczenia. W grupie leczonej DPA wystepuje znacz-
ny wzrost DWM w ciggu po6t roku od rozpoczecia
terapii. Natomiast w grupie leczonej ZS obserwuje
sie spadek DWM w ciggu pierwszego roku. Za-
obserwowane zmiany parametréw metabolizmu
miedzi przebiegajg z rownoczesng poprawa funk-
cji watroby i kliniczng poprawa stanu neurologicz-
nego. Dtugotrwate leczenie nie prowadzi do zmian
morfologii krwi mogacych wskazywad na proces
nadmiernego odmiedziowania, przypadki takie
obserwuje sie sporadycznie.

Whnioski. Parametry metabolizmu miedzi osia-
gaja optymalne wartosci w ciggu pierwszego roku
leczenia, a nastepnie sie stabilizujas. Obserwo-
wany ich niewielki wzrost w trakcie dfugotrwatej
terapii moze by¢ zwigzany z nieprzestrzeganiem
zalecen lekarskich pomimo deklaracji w trakcie
badan kontrolnych. Pacjenci z postacig neurolo-
giczng moga by¢ bardziej podatni na nadmierne
odmiedziowanie podczas leczenia, co nie wigze sie
z pogorszeniem klinicznym. Jednak wydaje sie, ze
w trakcie wieloletniego leczenia wiekszym proble-
mem moze by¢ ponowne nadmierne gromadzenie
sie miedzi, niz nadmierne odmiedziowanie.

Doswiadczenia terapeutyczne w praktyce klinicznej
podczas terapii Tofersenem u pacjentow ze
stwardnieniem rozsianym hocznym zanikowym
zwigzanym z mutacja SOD1 (SOD1-ALS)

Matgorzata Dorobek!, Justyna Zielinska-Turek!,
Magdalena Kuzma-Kozakiewicz?

"Klinika Neurologii, Panstwowy Instytut Medyczny MSWiA, Warszawa
2Katedra i Klinika Neurologii, Zespot Badawczy Chordb
Neurodegeneracyjnych Warszawski Uniwersytet Medyczny
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Wprowadzenie. Stwardnienie boczne zanikowe
(ALS) to Smiertelna choroba neurozwyrodnieniowa
charakteryzujaca sie postepujacym uszkodzeniem
gornego i dolnego neuronu ruchowego. W 3%
przypadkoéw (20% rodzinnych i 6% sporadycznych)
choroba zwigzana jest z mutacjg w genie koduja-
cym dysmutaze ponadtlenkowa 1 (SOD7). W 2022
r. wykazano, ze oligonukleotyd antysensowny, To-
fersen, moze spowalniac¢ pogorszenie funkcji ru-
chowych i oddechowych u pacjentéw z SOD1-ALS.
Wiekszos¢ dziatan niepozgdanych obserwowanych
w badaniu klinicznym oraz programie wczesne-
go dostepu byta tagodna do umiarkowanej (bdle
gtowy, plecdw, nudnosci, reakcje w miejscu poda-
nia). Powaznym ale rzadkim powiktaniem lecze-
nia byto aseptyczne zapalenie opon mdzgowych.
W lipcu 2023 r. Ministerstwo Zdrowia dopuscito
czasowo Tofersen do obrotu w Polsce, co zaowo-
cowato programem wczesnego dostepu (EAP). Ze
wzgledu na potencjalne ryzyko dziatan niepoza-
danych, pacjenci poddawani terapii Tofersenem
sg $cisle monitorowani, co obejmuje regularne
badania neurologiczne, internistyczne oraz oceny
laboratoryjne, w tym biomarkeréw w surowicy
i ptynie mézgowo-rdzeniowym.

Metody. Od pazdziernika 2023 r. w Klinice
Neurologii PIM MSWiA leczonych jest siedmiu
pacjentow z SOD1-ALS. Rozpoznanie postawiono
w Klinice Neurologii WUM na podstawie badania
neurologicznego, neurofizjologicznego oraz ba-
dan genetycznych genu SODT.

Przed wtaczeniem do EAP, przeanalizowano
wywiad, przebieg choroby i nasilenie objawow
pacjentow, w tym stan funkcjonalny oraz wydol-
nos¢ oddechowa. Po uzyskaniu swiadomej zgody
na leczenie zastosowano $cisty nadzér nad bez-
pieczenstwem farmakoterapii w celu identyfikacji
zdarzen niepozadanych zwigzanych ze stosowa-
niem Tofersenu u pacjentow i zarzadzania nimi,
aby unikng¢ powiktan zwigzanych z leczeniem.

Po wtaczeniu do EAP, regularnie oceniano od-
powiedz na leczenie Tofersenem, tolerancje lecze-
nia, wystgpienie zdarzen niepozadanych, kazdo-
razowo monitorujgc objawy, postep choroby, stan
funkcjonalny za pomoca zrewidowanej skali funk-
cjonalnej ALS (ALSFRS-R) oraz funkcje oddechowe.
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Wyniki. Grupe leczong stanowili 3 mezczyzni
i 4 kobiety. Pieciu z siedmiu pacjentéw z SOD1-
-ALS miato negatywny wywiad rodzinny. Sredni
czas trwania leczenia wynosit 6,5 (zakres od 2 do
9) miesiecy. U jednego pacjenta podczas podawa-
nia leku zaobserwowano podwyzszone parametry
biatka i cytozy. Pozostali nie doswiadczyli obja-
wow ubocznych, aich stan neurologiczny nie ulegt
pogorszeniu od czasu kwalifikacji do podawania
Tofersenu. W okresie dotychczasowego leczenia
nie obserwowano pogorszenia funkcjonalnego
w skali (ALSFRS-R).

Podsumowanie. Zastosowanie Tofersenu
stanowi nowg mozliwos¢ terapii przyczynowej
u pacjentow z SOD1-ALS. Wobec obiecujacych
wynikéw badan klinicznych konieczne jest regu-
larne monitorowanie pacjentéw w celu oceny bez-
pieczenstwa oraz dfugoterminowej skutecznosci
terapii.

Dysautonomia i zmeczenie u pacjentow z przewlekia
zapalng polineuropatia demielinizacyjna (CIDP, chronic
inflammatory demyelinating polyneuropathy) — hadanie
pilotazowe

tukasz Rzepiiski', Monika Zawadka-Kunikowska?
TKlinika Neurologiczna 10 Wojskowego Szpitala Klinicznego z Poliklinika
w Bydgoszczy
%Katedra Fizjologii Czlowieka, Wydziaf Lekarski, Collegium Medicum w
Bydgoszczy, Uniwersytet Mikotaja Kopernika w Toruniu
Cel badania. Ocena nasilenia zmeczenia i jego
korelacja z objawami autonomicznego uktadu
nerwowego u pacjentéw z przewlekta zapalng
polineuropatia demielinizacyjng (CIDP, chronic
inflammatory demyelinating polyneuropathy).
Materiat i Metody. Do badania zakwalifikowa-
no 36 pacjentéw z rozpoznaniem CIDP ustalonym
na podstawie kryteriow EAN/PNS 22021 r. W bada-
nej grupie byto 27 mezczyzn i 9 kobiet. Sredni wiek
badanych wynosit 59,94 + 12,8 lat. Ocene nasilenia
zmeczenia przeprowadzono w oparciu o Fatigue
Severity Scale (FSS). Objawy autonomiczne ocenio-
no przy uzyciu kwestionariusza Composite Auto-
nomic Symptom Scale-31 (COMPASS-31). Wartos¢
punktacji w skali FSS wyzsza lub réwna 36 wskazy-
wata na nieprawidfowe nasilenie zmeczenia.
Wyniki. W badanej grupie $rednia wartos¢
punktacji w skali COMPASS-31 wynosita 15,11

+ 12,68. W odniesieniu do poszczeg6lnych ob-
jawow dysautonomii najczesciej raportowano:
objawy zotadkowo-jelitowe (Srednia punktacja
4,71 = 3,92; punktacja > 0 u 86% badanych),
zaburzenia widzenia (Srednia punktacja 1,32 +
1,5; punktacja > 0 u 66% badanych), zaburze-
nia potowydzielnicze (Srednia punktacja 2,62 +
3,36; punktacja > 0 u 50% badanych), objawy
ze strony uktadu moczowego (Srednia punktacja
0,74 = 1,13; punktacja > 0 u 38% badanych),
objawy ortostatyczne (Srednia punktacja 5,0 =
7,31; punktacja > 0 u 37% badanych) i objawy
naczynioruchowe (Srednia punktacja 0,72 =
1,53; punktacja > 0 u 17% badanych). Zmeczenie
raportowali wszyscy pacjenci z CIDP — srednia
punktacja w skali FSS wynosita 51,31 = 11,22.
W badanej grupie nasilenie zmeczenia nie
korelowato z nasileniem objawdéw dysautonomii
i nie réznito sie znaczaco pomiedzy kobietami
a mezczyznami (p > 0,05).

Whnioski. Nasilone zmeczenie jest czestym ob-
jawem CIDP i wystepuje niezaleznie od raportowa-
nych przez pacjentéw objawdéw autonomicznych.

Dystonia Segawy niejedno ma imieg
Kamil Dzwilewski, Marta Pietruszka, Magdalena Krygier,
Marta Zawadzka, Maria Mazurkiewicz-Betdzinska.

Klinika Neurologii Rozwojowej, Gdanski Uniwersytet Medyczny

Dystonia Segawy (DS), znana réwniez jako dopa-
-wrazliwa dystonia, jest rzadka choroba neu-
rologiczng charakteryzujacq sie zaburzeniami
ruchowymi, takimi jak nieprawidtowe napiecie
miesniowe oraz ruchy mimowolne, ktére nasilajg
sie w ciggu dnia. Wczesne rozpoznanie choroby
stanowi duze wyzwanie diagnostyczne z uwagi
na réznorodny przebieg kliniczny. DS jest choroba
dziedziczng, najczesciej dziedziczong w sposob
autosomalny dominujacy, cho¢ wystepujg réwniez
formy recesywne. Zwigzana jest z mutacjami ge-
now odpowiedzialnych za synteze dopaminy, co
prowadzi do jej niedoboru w osrodkowym uktadzie
nerwowym (OUN). Podstawowa forma leczenia DS
jest farmakoterapia z zastosowaniem preparatéw
lewodopy. W pracy przedstawiono trzy przypadki
pacjentow z DS o réznym przebiegu klinicznym
oraz wieku rozpoznania choroby.
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Rozpoznanie DS u opisywanych pacjentéw zo-
stato postawione w réznym wieku: 5, 6 oraz 17 lat.
U jednej z pacjentek pierwsze objawy, pod posta-
cig dystonicznego ustawienia konczyn dolnych,
wystapity dopiero w wieku 7 lat, natomiast u po-
zostatych dwéch pacjentéw rozwoéj motoryczny
przebiegat z opdznieniem od urodzenia. Do po-
czatkowych objawéw nalezaty zaburzenia chodu,
dystonia, drzenie gtowy, hipotonia oraz zaburze-
nia mowy. Mozna byfo zaobserwowac rytm dobo-
wy nasilenia dolegliwosci — prezentowane objawy
nasilaty sie w trakcie dnia. U wszystkich pacjentow
wysunieto podejrzenie dopa-wrazliwej dystonii
oraz rozpoczeto leczenie preparatem lewodopy.
Po zastosowaniu leczenia uzyskano znamienna
poprawe u kazdego z pacjentéw. U wszystkich
pacjentow wykonano badanie panelu genéw zwig-
zanych z dystoniami metoda sekwencjonowania
kolejnej generacji. U kazdego z nich wykryto wa-
rianty w genie GCHT.

Zaprezentowane przypadki pacjentow ukazuja
réznorodnosc obrazu klinicznego u pacjentéw cier-
pigcych na DS. Istotna jest jak najszybsza diagnoza,
réwniez z wykorzystaniem diagnostyki genetycz-
nej, oraz wprowadzenia odpowiedniego leczenia
celem poprawy jakosci zycia pacjentéw z DS.

Dystrofia miotoniczna typu | o pdZznym poczatku — opis
przypadku

A. Lubieniecka; A. Szacitto; M. Sptawski.

Oddziat Neurologiczny i Leczenia Udaréw Mozgu, Wojewddzki Szpital
Zespolony im. L. Rydygiera w Toruniu

Dystrofie miotoniczne (DM) to grupa rzadkich
choréb genetycznych, ktére prowadza do po-
stepujacej utraty sity miesniowej oraz dysfunkc;ji
innych narzadéw, m. in. zaburzen rytmu serca,
za¢my. W wiekszosci przypadkdéw sg to choroby
dziedziczne, chociaz wystepujg rowniez przypad-
ki sporadyczne, wynikajace z mutacji genetycz-
nych de novo. Istniejag dwa gtéwne typy dystrofii
miotonicznych: dystrofia miotoniczna typu 1
(DM1), znana réwniez jako choroba Curschman-
na-Steinerta, oraz dystrofia miotoniczna typu 2
(DM2), nazywana takze chorobg PROMM (pro-
ximal myotonic myopathy). Obie formy choroby
charakteryzujg sie wystepowaniem miotonii, czyli
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zjawiska op6znionego rozluznienia miesni poich
skurczu. DM1 i DM2 réznig sie pod wzgledem
wieku wystgpienia objawéw, ich nasilenia oraz
obszarow ciata, ktére sg najbardziej dotkniete.
DM1 zazwyczaj ma wczesniejszy poczatek i ciez-
szy przebieg, z objawami mogacymi zacza¢ sie
juz w dziecinstwie, podczas gdy DM2 zazwyczaj
manifestuje sie w wieku dorostym i czesto ma
tagodniejszy przebieg. Obie formy DM s zwia-
zane z mutacjami w specyficznych genach, kté-
re prowadzg do nieprawidtowej ekspresji biatek
w komérkach miesniowych. W przypadku DM1
dochodzi do ekspansji trinukleotydowej w genie
DMPK, co prowadzi do produkcji toksycznych
RNA zaktécajacych normalng funkcje komérki.
DM2 jest zwigzana z podobng ekspansja w ge-
nie CNBP. Aktualnie nie dysponujemy leczeniem
przyczynowym DM, stosuje sie leczenie objawowe
oraz rehabilitacje celem poprawy jakosci zycia
pacjentéw z DM.

Przedstawiamy opis przypadku 45-letniej pa-
cjentki z rozpoznang DM typu 1. Pierwsze objawy
choroby pod postacig pogorszenia sprawnosci
chodu oraz trudnosci z wchodzeniem po scho-
dach wystapity w 2019 roku. W naszym Oddzia-
le Neurologicznym chora byta diagnozowana
w sierpniu 2022 roku, gdzie zgtosita sie z po-
wodu opadania gtowy, nasilajgcego sie od ok.
3-4 miesiecy przed przyjeciem do szpitala, bez
zmiennosci dobowej. Pacjentka obcigzona astma
oskrzelowa oraz za¢ma obuoczng. W wywiadzie
rodzinnym chora negowata wystepowanie cho-
réb uktadu nerwowego, matka pacjentki zmarta
w wieku 45 lat, najprawdopodobniej z powodu
choroby serca, siostra pacjentki w wieku 45 lat
przebyta zabieg implantacji kardiostymulatora
z powodu zaburzen rytmu serca. W badaniu neu-
rologicznym przy przyjeciu stwierdzono opadanie
powiek, opadanie gtowy, zaniki miesni szyi, zaniki
miesni odsiebnych konczyn, ostabienie zginania
grzbietowego i podeszwowego stop, ostabiony
uscisk obu rak, zniesienie odruchow sciegnistych
z konnczyn goérnych i dolnych. Badanie ENG wy-
kazato obustronne uszkodzenie pni obu nerwéw
strzatkowych, w badaniu EMG obecne byty cechy
miogennego uszkodzenia miesni. W badaniach
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laboratoryjnych obserwowano podwyzszone ste-
zenie GGTP (4-krotnie ponad granice normy) oraz
niedobor witaminy D. Pacjentka nie wyrazita zgo-
dy na wykonanie badania MR gtowy. Wykonano
24-godzinne monitorowanie EKG oraz echokar-
diografie, ktére nie wykazaty nieprawidtowosci.

Konsultujacy neuropsycholog rozpoznat dysfunk-

cje uktadu autonomicznego z objawami somaty-

zujacymi. Diagnostyke poszerzono o wykonanie
badania genetycznego, ktore potwierdzito zwie-
lokrotniong liczbe powtoérzen CTG w genie DMPK,

co potwierdzito rozpoznanie DM typu 1.

Whnioski.

1) Interdyscyplinarna opieka jest kluczowa, aby
skutecznie diagnozowad¢ DM1, uwzgledniajac
réoznorodnosc¢ objawow.

2) Badanie genetyczne jest kluczowe dla ostatecz-
nego potwierdzenia diagnozy DM1, co podkresla
koniecznos¢ uwzglednienia badan genetycznych
w standardowym procesie diagnostycznym.

3) Konieczne jest uwzglednienie DM typu 1 w
diagnostyce réznicowej takze u oséb w sred-
nim wieku.

4) Wazne jest zebranie doktadnego i komplekso-
wego wywiadu rodzinnego, ktéry moze poméc
w identyfikacji potencjalnych nierozpoznanych
przypadkéw DM1 w rodzinie.

Dystrofia obrgczowo-konczynowa typu 27
— opis przypadku polskiej rodziny
K.Janiszewska', B.Kierdaszuk?, A.tusakowska?,
A.Kostera-Pruszczyk?
"Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Kliniczne Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego, Warszawa
2Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego,
Warszawa
Wstep. Dystrofie obreczowo-konczynowe (LGMD,
limb-girdle muscular dysrophies) to szeroka grupa
uwarunkowanych genetycznie choréb z dominu-
jacym klinicznie niedowtadem dwuobreczowym.
Badania genetyczne pozwalajg na wyodrebnienie
typoéw dystrofii i podziat jednostek chorobowych
w zaleznosci od patogennego wariantu, a nie jak
dawniej na podstawie obrazu klinicznego.

LGMD typu 27 (LGMD R27) to jedna z najnow-
szych opisanych postaci dystrofii obreczowo-kon-
czynowych. Choroba jest spowodowana recesywng

mutacjg w genie JAG2 powodujgcg utrate funkgji
biatka Jagged2, ligandu szlaku sygnalizacyjnego
Notch2, petnigcego role w rozwoju i determina-
cji wielu tkanek. Poczgtek objawdéw przypada na
wiek dzieciecy i mtodzienczy. W obrazie klinicz-
nym dominuje ostabienie ksobne miesni obreczy,
miesni osiowych, a takze twarzy (z ptoza w ok.
25% przypadkdéw) i miesni oddechowych. Ponadto
wystepuja skolioza, przykurcze sciegien Achillesa,
objaw sztywnego kregostupa (rigid spine), rzadziej
kardiomiopatia. Aktywnos¢ kinazy kreatynowej
(CK, creatine kinase) zazwyczaj miesci sie w grani-
cach normy lub nieznacznie powyzej. W rezonansie
magnetycznym (MR, magnetic resonance) miesni
opisywane sg asymetryczne sttuszczenie i zanik
zajetych miesni, w badaniu histopatologicznym —
niecharakterystyczne zmiany miopatyczne. Nie sg
znane metody leczenia przyczynowego LGMD R27.

Wsréd 22 pacjentdw (13 rodzin) z catego swia-
ta z potwierdzonym genetycznie rozpoznaniem sg
3 osoby polskiego pochodzenia.

Opis przypadku. Prezentujemy przypadek
trojga rodzenstwa (2 kobiety oraz mezczyzna)
z rozpoznaniem dystrofii LGMD R27, z muta-
cjg nonsensowng w genie JAG2: c.2515G>A,
p.[Gly839Arg];[Gly839Arg] (stwierdzone w ramach
projektu MYOSEQ). Pacjenci od dziecinstwa byli
nieco stabsi od réwiesnikow, poczatek wyraznego
ostabienia proksymalnego konczyn dolnych z trud-
nosciami w chodzeniu datujg na okofo 30. rok
zycia. W kolejnych latach zycia powolna progresja
objawéw: ostabienie dystalne koficzyn dolnych
z czestszymi upadkami, proksymalno-dystalny nie-
dowtad konczyn gérnych, opadanie gtowy, u jed-
nej z pacjentek ptoza oraz skargi na meczliwos¢,
ponadto znaczna hiperlordoza ledZzwiowa, béle
miesni oraz béle i zwyrodnienie kostno-stawowe.
W biopsji miesni opisywano zmiany miopatyczne,
w MR mieséni uogdlniony zanik ze sttuszczeniem,
w badaniu elektrofizjologicznym (EMG) niecha-
rakterystyczne zmiany miopatyczne. Aktywnos¢
CK byta w normie, w przypadku mezczyzny okoto
1,1 X powyzej gérnej granicy normy. Na uwage
zastuguje fakt, ze mezczyzna przebyt zapalenie
miesnia sercowego, epizody napadowego czesto-
skurczu nadkomorowego (PVST) oraz z powodu
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bloku przedsionkowo-komorowego (PV) miat
wszczepiony stymulator serca.

Wszyscy opisywani chorzy sa obecnie osobami
z gteboka niepetnosprawnoscig ruchowga spowo-
dowang znacznie nasilonym ostabieniem miesni
konczyn oraz osiowych, wymagajg statej rehabi-
litacji ruchowej oraz wsparcia bliskich w codzien-
nym funkcjonowaniu.

Dyskusja. Przedstawiony opis przypadku to
przyktad wskazujacy na mozliwos¢ wystapienia
odmiennego od typowego obrazu klinicznego dys-
trofii miesniowej. Ptoza oraz meczliwos¢ miesni
odczuwana przez jedng z pacjentek sugerowaty
zespot naktadania z miastenig, ktory zostat wy-
kluczony. W obrazie klinicznym innego pacjenta
dominowato, oprocz niedowtadu konczyn, zajecie
miesnia sercowego. Szeroka diagnostyka obejmu-
jaca badanialaboratoryjne, EMG, a takze MR mies-
ni, nawet w korelacji z obrazem klinicznym, nie
zawsze sg wystarczajgce do ustalenia jednoznacz-
nego rozpoznania. Dlatego tak wazna jest w toku
diagnostyki wspotpraca neurologa z genetykiem.

Whnioski. W przypadku dziedzicznych choréb
pierwotnie miesniowych o podobnym fenotypie
badania genetyczne sq obecnie podstawowym
narzedziem do ustalenia rozpoznania. Wtasciwa
diagnoza daje mozliwos¢ oceny prognozy postepu
choroby, towarzyszacych objawdw oraz objecia
pacjenta i jego rodziny poradnictwem genetycz-
nym. Ustalenie defektu genetycznego stanowi
podstawe do zastosowania w przysztosci celowa-
nej terapii modyfikujacej przebieg choroby.

Efekty leczenia pacjentow dorostych z SMA leczonych
nusinersenem w ramach programu lekowego
Adrianna Wéjcik' 2, Jan Kubicki', Klaudia Smyrak’,
Ryszard Nowak',

1Szpital Specjalistyczny im. Ludwika Rydygiera w Krakowie Spotka z 0.0.,
Oddziat Neurologii i Udaréw Mézgu z Pododdziatem Udaréw Mézgu
2Uniwersytet Jagiellonski Collegium Medicum, Wydziat Lekarski, Katedra
Fizjologii

Cel. Celem badania jest przedstawienie efektow
leczenia pacjentow dorostych z rdzeniowym za-
nikiem miesni (SMA, spinal muscular atrophy)
otrzymujacych nusinersen w ramach programu
lekowego leczenia rdzeniowego zaniku miesni (za-
tacznik B102.FM) w Oddziale Neurologiii Udarow
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Mézgu z Pododdziatem Udaréw Moézgu Szpitala
Specjalistycznego im. Ludwika Rydygiera w Kra-
kowie Spétka z o.0.

Metodyka. Do analizy wigczono 51 pacjen-
téw z grupy 60 chorych leczonych nusinersenem
w tutejszym Oddziale, z ktérych kazdy musiat
spetni¢ kryterium czasowe leczenia nusinersenem
zdefiniowane jako minimalny i maksymalny czas
leczenia odpowiednio 30 i 50 miesiecy. Badana
kohorta charakteryzowata sie duzg zmiennoscia
pod wzgledem wieku (18-70 lat) i typu SMA (1c-4).
Stan funkcjonalny pacjentéw byt oceniany zgodnie
z kryteriami programu lekowego B102.FM skalami
CHOP-INTEND (Children’s Hospital of Philadelphia
Infant Test of Neuromuscular Disorders; n = 23)
lub HFMSE (Hammersmith Functional Motor Scale
Expanded; n = 28).

Wyniki. U zdecydowanej wiekszosci badanej
populacji zaobserwowano stabilizacje lub popra-
we w tym poprawe znaczaca klinicznie okreslong
jako >3 pkti>4 pkt odpowiednio dla skali HFMSE
i CHOP-INTEND. Zauwazono, ze na niekorzystny
wynik oceny w skalach funkcjonalnych maja wptyw
inne zdarzenia medyczne (np. urazy ze ztamania-
mi), paradoksalnie bedgce konsekwencjg poprawy
stanu pacjenta i wiekszej aktywnosci zyciowej.

Jednoczesnie odnotowano, ze utrzymanie w le-
czeniu nusinersenem pozwala wrdéci¢ choremu do
stanu sprzed zdarzenia, co jest widoczne w przy-
wréceniu utraconej punktacji w skalach CHOP-
-INTEND lub HFMSE.

Whioski. Leczenie nusinersenem poprawia stan
funkcjonalny pacjentéw dorostych z SMA nieza-
leznie od wieku i typu choroby.

Encefalopatia mitochondrialna z kwasica mleczanowa
z epizodami udaropodobnymi — studium przypadku

U. Wiodarczyk, K. J. Strojny, M. Wiszniewska

Szpital Specjalistyczny w Pile im. Stanistawa Staszica

Wprowadzenie. Encefalopatia mitochondrialna
z kwasicq mleczanowg z epizodami udaropodob-
nymi (MELAS) jest najczesciej wystepujacg choro-
bg mitochondrialng o ustalonym fenotypie i do-
tyka kobiet i mezczyzn w réwnym stopniu. Jest to
schorzenie o postepujacym neurodegeneracyjnym
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przebiegu, ktéry rézni sie w zaleznosci od wieku
pacjenta w momencie wystgpienia objawow. Po-
sta¢ mtodziencza MELAS wyrdznia sie znacznie
szybszg progresja choroby i wyzszg smiertelnoscia.
Choroba jest oparta o mutacje genetyczne mtDNA,
ktére dziedziczone sg od matki, ale mogg stanowié
mutacje spontaniczna.

Cel badania. Niniejsza praca ma na celu przy-
blizenie choroby rzadkiej, a takze przedstawienie
regut postepowania diagnostyczno-terapeutycz-
nego z pacjentem z podejrzeniem, a nastepnie
rozpoznaniem zespotu MELAS. Réznorodnos¢ kli-
nicznej prezentacji choroby oraz jej zréznicowanie
miedzyosobnicze nawet wsrdd cztonkéow jednej
rodziny opiera sie na heteroplazmii (wspotistnienia
wewnatrzkomoérkowo zaréwno organelli z pra-
widfowym jak i tych ze zmutowanym DNA) oraz
odmiennej wrazliwosci poszczegdlnych tkanek
organizmu na hipoksje. Diagnostyka oraz terapia
MELAS powinna konsekwentnie uwzgledniac spe-
cyfike choréb mitochondrialnych.

Opis materiatu. Niniejsza praca przedstawia
i poddaje konstruktywnej analizie przypadek mez-
czyzny, lat 27, u ktoérego nagle wystapity zabu-
rzenia mowy typu dysfazji mieszanej czuciowo-
-amnestycznej, poprzedzone intermitujgcymi za-
burzeniami mowy okoto miesigc wczesniej. Pacjent
dotychczas chorujacy na cukrzyce oraz gteboki
niedostuch obustronny korygowany aparatami
stuchowymi. Na uwage zastuguje niski wzrost pa-
cjenta. Matka réwniez choruje na cukrzyce i poste-
pujaca utrate stuchu. Pacjent byt wszechstronnie
konsultowany. Wykonano badania obrazowe méz-
gu, EEG, ENGi EMG, echokardiografie, USG naczyn
szyi doppler, USG brzucha i przestrzeni zaotrzew-
nowej. Pobrano krew na badania genetyczne.

Opis metod. Z uwagi na trudnosci zwigzane
z badaniem choréb rzadkich, to jest z pozyskaniem
odpowiednio licznej grupy pacjentéw, a takze dy-
lematy zwigzane z niekorzystnym jak dotad roko-
waniem dla chorych z MELAS, zdecydowano sie
na badanie opisowe w formie studium przypadku
obejmujace przedstawienie wynikdw wykonanych
badan diagnostycznych i obserwacji w trakcie le-
czenia i procesu formutowania wstepnych podej-
rzen, co do choroby rzadkiej, i jej ostatecznego

rozpoznania w kontekscie aktualnego stanu wie-
dzy naukowej o MELAS.

Wyniki. W uzyskanych obrazach mézgu pa-
cjenta — najpierw metoda tomografii kompu-
terowej a nastepnie rezonansu magnetycznego
— uwidoczniono rozsiane, r6znoczasowe zmiany
ogniskowe o charakterze niedokrwiennym sku-
pione przede wszystkim w obwodowych partiach
ptatéw skroniowych. W badaniu MR obustronnie
prawidtowe elementy btoniaste ucha wewnetrz-
nego. W badaniu echokardiograficznym sciencza-
ta przegroda miedzyprzedsionkowa oraz matego
stopnia niedomykalnos¢ zastawek komorowo-
-przedsionkowych. W badaniach ENG i EMG uzy-
skano prawidtowe wyniki. W elektroencefalografii
zapis nieprawidtowy ze zwolnieniem czynnosci
podstawowej. Badanie genetyczne potwierdzito
zespot MELAS (obecnos¢ wariantu genomu mito-
chondrialnego 3243A>G w genie MT-TLT).

Whioski. Pacjent byt leczony na réznych eta-
pach procesu diagnostycznego wedtug réznych
koncepcji farmakoterapeutycznych, w tym argini-
ng, oraz rehabilitowany neurologopedycznie z uzy-
skaniem znacznej poprawy, jednak bez catkowite-
go wycofania sie zaburzen afatycznych. Wykonane
ambulatoryjnie badanie genetyczne potwierdzito
rozpoznany dotad tylko klinicznie zespét MELAS.
Niniejsze studium przypadku pokazuje, ze objawy
choroby mozna tagodzi¢, a okresy miedzy kolejny-
mi epizodami udaropodobnymi mozna wydtuzy¢,
poprzez wczesne wdrozenie wtasciwego leczenia.
Aby jednak to byto mozliwe choroba musi by¢ na
czas rozpoznana.

Funkcjonowanie poznawcze w miastenii

z uwzglednieniem chronotypu, pory dnia i zaburzen
depresyjnych

M. Witko$é-Debczyniska®, M. Liberacka-Dwojak’,

t. Rzepinski?

TWydziat Psychologii, Uniwersytet Kazimierza Wielkiego, Bydgoszcz
ZKlinika Neurologiczna, 10 Wojskowy Szpital Kliniczny z Poliklinika,
Bydgoszcz

Wstep. Miastenia objawia sie zmeczeniem i osta-
bieniem miesni szkieletowych o nasileniu zmie-
niajacym sie wraz z rytmem dobowym zwigzanym
z transmisjg impulséw elektrycznych. U chorych
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z miastenig obserwuje sie réwniez obnizong
sprawnos¢ w zakresie funkcji werbalnych i wzro-
kowo-przestrzennych, szybkosci przetwarzania
informacji, werbalnej i wzrokowej pamieci krotko-
trwatej oraz odroczonego przypominania. Jedno-
czesnie stwierdza sie u nich czeste wystepowanie
zaburzen depresyjnych. Procesy umystowe, w tym
poznawcze i emocjonalne, sg istotnie zwigzane
z chronotypem rozumianym jako fenotyp cykli
okotodobowych determinowanych przez endo-
genny zegar biologiczny.

Cel. Celem badania byta analiza funkcjonowa-
nia poznawczego u oséb z miastenig z uwzgled-
nieniem ich chronotypu, pory dnia i zaburzen de-
presyjnych.

Metodyka. W badaniu udziat wzieto 50 kobiet
chorych oraz 50 zdrowych z grupy kontrolnej. Do
pomiaru sprawnosci funkcji poznawczych przepro-
wadzonego rano i wieczorem tego samego dnia
uzyto Testu uczenia sie werbalno-stuchowego Reya
(RAVLT), Testu Powtarzania cyfr (PC). Préby seryj-
nego dodawania (SD). Préby seryjnego odejmowa-
nia (SO), Testu fluencji stownej semantycznej (FS)
i fonetycznej (FF). Do oceny chronotypu zastoso-
wano Kwestionariusz rytmu aktywnosci dobowej
(KRAD), a do pomiaru nastroju Inwentarz depresji
Becka (BDI-II) oraz Skale uczu¢ pozytywnych i ne-
gatywnych (SUPIN).

Wyniki. Uzyskane wyniki wskazujg, ze obecnos¢
choroby wptywa na réznice w wynikach testu PC
wprost miedzy porannymi a wieczornymi pomiara-
mi. Osoby z miastenig uzyskujg nizsze wyniki w obu
przypadkach. Ponadto, chronotyp wptywa na réz-
nice w zakresie btedéw w RAVLT. Osoby o chrono-
typie porannym popetniaty znacznie wiecej btedéw
wieczorem niz rano, a osoby o chronotypie posred-
nim rano niz wieczorem. Chronotyp ma réwniez
wptyw na réznice w wynikach testu PC wprost.
Osoby z chronotypem posrednim uzyskaty wyzsze
wyniki wieczorem niz rano. U oséb o chronotypie
porannym wyniki byty podobne w obu pomiarach.
Z kolei, wynik testu BDI-II jest ujemnym predykto-
rem wyniku testu PC wprost rano, a poranny na-
stréj dodatnim predyktorem wyniku testu FS rano.

Whnioski. Osoby z miastenig uzyskujg nizsze
wyniki niezaleznie od pory dnia w zakresie pamieci
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krétkotrwatej, a ich wyzszy nastréj w godzinach
porannych zwigzany jest z wiekszg sprawnoscia
pamieci krotkotrwatej oraz fluencji stownej. Chro-
notyp natomiast wptywa na funkcje uwagi i pa-
mieci krotkotrwatej.

Glejak wielopostaciowy oraz autoimmunologiczne
zapalenie mozgu u pacjentki w trakcie leczenia
immunosupresyjnego filgotynibem — opis przpadku

B. Swiatkiewicz, A. Szacitto, M. Sptawski

Oddziat Neurologiczny i Leczenia Udarow Mozgu, Wojewddzki Szpital
Zespolony im. L. Rydygiera w Toruniu.

Glejaki to najczesciej rozpoznawane pierwotne
guzy moézgu. Guzy te podzielono na 4 stopnie
ztosliwosci w klasyfikacji WHO. Glejakiem o naj-
wyzszym, IV° ztosliwosci wg WHO, jest glejak wie-
lopostaciowy (GBM). Czestosc jego wystepowania
osigga szczyt w 6.1 7. dekadzie zycia. Istniejg dwie
postacie GBM: pierwotna i wtérna, ktora rozwija
sie na bazie glejaka o nizszym stopniu ztosliwosci.
W obrazie klinicznym choroby czesto wystepuja
béle gtowy i zaburzenia osobowosci, ktore cze-
sto opdzniajg prawidtowe rozpoznanie. Poza tym
wystepowad moga objawy zwigzane ze wzmo-
zonym cisnieniem srédczaszkowym lub objawy
ogniskowe. Diagnoza guzéw mdézgu opiera sie
gtéwnie na badaniu MRl — guzy wykazujg niski
sygnat w obrazach T1 i wysoki sygnat w T2 oraz
FLAIR, otoczone sg obszarem palczastego obrzeku.
Rokowanie w przypadku GBM jest zte — mediana
przezycia wynosi 15-19 miesiecy.

W opisywanym przypadku chora przyjmowata
lek immunosupresyjny (filgotynib), ktéry w prze-
biegu badan klinicznych wykazywat dziatanie
kancerogenne. Nie mozna wiec wykluczy¢ wpty-
wu tego leku na rozwdéj choroby nowotworowej
u naszej pacjentki.

Przedstawiamy przypadek 60-letniej pacjentki
z podejrzeniem GBM IV° WHO, z naktadajacym sie
autoimmunologicznym zapaleniem moézgu. Pierw-
sze objawy choroby wystgpity w majuilipcu 2023 r.
pod postacig béléw gtowy oraz kilkusekundowych
incydentéw podwodjnego widzenia. W naszym Od-
dziale byta diagnozowana od sierpnia 2023 r. Przed
hospitalizacjg wykonata MRI mézgowia, w ktérym
opisano w lewej okolicy ciemieniowo-potylicznej
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obszar hyperintensywny w T2W, hypointensywny

w FLAIR, z obrzekiem kory, podobne zmiany w dol-

nym biegunie ptata skroniowego, w hipokampie

i haku hipokampa, we wzgorzu, w gatce bladej oraz

w prawej okolicy skroniowo-potylicznej, z rozla-

nym obrzekiem, istocie biatej obu pétkul mézgu

obecne byty rozsiane ogniska o wysokim sygnale

w T2W oraz FLAIR — podejrzenie zmian zapalnych/

demielinizacyjnych. W badaniu neurologicznym nie

stwierdzono cech ogniskowego uszkodzenia OUN.

W badaniu PMR: cytoza 1/ul, biatko 40 mg/dl, czyn-

niki infekcyjne ujemne; p/ciata a/Borrelia, p/ciata

anty-MOG i a/AQP-4, p/ciata p/AZM (NMDA, AMPA,

DPPX, GABA, LGI1 i CASPR2) w surowicy i PMR

ujemne; OCB w klasie IgG obecne w surowicy oraz

PMR — 2 prazki; nie wykryto DNA wirusa JC w suro-

wicy. Wysunieto podejrzenie autoimmunologiczne-

go zapalenia mézgu (AZM); w leczeniu zastosowa-
no pulsy Solu-Medrolu w tgcznej dawce 5 g, zdobrg
tolerancja. W listopadzie 2023 r. kontrolne MRI
wykazato obraz stabilny. Ponowna hospitalizacja

w Oddziale w grudniu 2023 r. z powodu zaburzen

Swiadomosci oraz ruchow stereotypowych konczyn

goérnych. Poszerzono diagnostyke o kontrolne MRI

mébzgowia oraz spektroskopie MRI. Na podstawie
obrazu wysunieto podejrzenie chtoniaka w obre-
bie ptata ciemieniowego prawego; w badaniu PMR
nie oznaczono komérek o fenotypie chtoniaka.

W badaniu histopatologicznym zmiany rozpozna-

no astrocytoma WHO II°. W styczniu 2024 chora

hospitalizowana w naszym Oddziale po raz czwar-
ty. W badaniu neurologicznym: spowolniata psy-
choruchowo, bez cech ogniskowego uszkodzenia

OUN. W MRI mézgowia — znaczna progresja zmia-

ny w prawej pétkuli moézgu, wysunieto podejrzenie

GBM IV° WHO. Pacjentke skierowano do Oddziatu

Neurochirurgicznego celem dalszego leczenia.

Whnioski.

1) Podczas diagnostyki neurologicznej pacjentéw
przyjmujacych leki immunosupresyjne, nalezy
wykluczy¢ mozliwg przyczyne onkologiczng
zgtaszanych dolegliwosci.

2) Pacjentow z glejakiem o niskim stopniu zto-
$liwosci nalezy uwaznie obserwowad w celu
wychwycenia klinicznych i radiologicznych ob-
jawow rozwoju choroby.

3) Zarowno autoimmunologiczne zapalenie méz-
gu, jakiglejaki moga miec niespecyficzny obraz
kliniczny, co moze opd6zniac postawienie pra-
widtowej diagnozy.

Globalne wystepowanie i penetracja zaburzen
zwigzanych z mutacjami genu GSF1R
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Wstep. Zaburzenia zwigzane z mutacjami genu
CSF1R(CSF1R-Related Disorder, CSF1R-RD) torzadka,
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dziedziczna choroba neurodegeneracyjna. W ostat-
nich latach obserwuje sie wzrost liczby zidentyfi-
kowanych mutacji patogennych, jednakze ich pe-
netracja oraz korelacje genotyp—fenotyp pozostaja
niewystarczajgco zbadane.

Cele. Podkreslenie globalnego rozpowszech-
nienia CSFTR-RD, prezentacja pierwszej analizy
haplotypéw oraz dyskusja nad penetracjg gene-
tyczna.

Materiat i metody. Zgromadzono dane do-
tyczace nowo zdiagnozowanych przypadkow
CSF1R-RD z catego swiata, uwzgledniajac dane
demograficzne, genotyp, historie rodzinng oraz
stan kliniczny pacjentéw. Analiza haplotypéw
zostata przeprowadzona z wykorzystaniem po-
limorfizméw krotkich powtoérzen tandemowych
(STR) u trzech niezaleznych rodzin z mutacjg CSF1R
p.lle794Thr.

Wyniki. Wtagczono 19 nowych przypadkow
o srednim wieku 38,7 lat (zakres: 11-74 lat) z 14
rodzin z réznych regiondw swiata, w tym pierwsze
przypadki z Meksyku, Macedonii Pétnocnej i Ukrai-
ny. Zidentyfikowano 15 mutacji genu CSF1R, w tym
8 mutacji dotad nieopisanych. Trzy przypadki byty
ztozonymi heterozygotami, z manifestacjg obja-
wow w wieku 1, 4 i 22 lat. W grupie heterozygot
objawy rozwinety sie srednio w wieku 39.0 lat
(zakres: 8-71 lat). Cztery przypadki zakonczyty
sie Smiercig srednio po 3,3 latach od diagnozy
(zakres: 2-5 lat). W siedmiu przypadkach stwier-
dzono ujemny wywiad rodzinny. Analiza haplo-
typow ujawnita, ze dwie rodziny dzielity wspdlny
haplotyp obejmujacy region ~6 Mb ponizej genu
CSF1R, podczas gdy trzecia rodzina charakteryzo-
wafa sie niezaleznym haplotypem.

Podsumowanie. CSFTR-RD ma zasieg global-
ny. Przyczyny negatywnego wywiadu rodzinne-
go w wielu przypadkach pozostajg nieustalone.
Potencjalne wyjasnienia obejmujg mutacje de
novo (potwierdzone przez analize haplotypow),
mozaikowatos¢ oraz niepetng penetracje, ktora
moze by¢ modulowana przez czynniki genetyczne
i sSrodowiskowe. Dalsze badania sg niezbedne, by
gtebiej zrozumieé mechanizmy penetracji mutacji
oraz wptyw modyfikatoréow srodowiskowych i ge-
netycznych na fenotyp choroby.
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Gruzlica o$rodkowego uktadu nerwowego — opis
przypadku

W. Rybicki', A. Lasek-Bal', A. Barczyk?, J. Maciejiczek?
10ddzi@t Neurologii Gornoslaskiego Centrum Medycznego im. prof. Leszka
Gieca Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

20ddziat Pneumonologii Gornoslaskiego Centrum Medycznego im. prof.
Leszka Gieca Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach
Gruzlica (TB) wcigz pozostaje istotnym problemem
zdrowotnym w skali Swiatowej, bedgc wiodaca
infekcyjng przyczyna Smierci. Kazdego roku do-
chodzi do 10 milionéw nowych zakazen i okoto
1,5 miliona zgonoéw. Posta¢ pozaptucna dotyczy
okoto 15% przypadkoéw z czego najpowazniejsza,
jesli chodzi o rokowanie, stanowi gruzlica osrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN). Zajecie OUN
moze przybra¢ forme zapalenia opon mézgowo-
-rdzeniowych, gruzliczakéw mézgu i rdzenia kre-
gowego, ropni gruzliczych, encefalopatii, a takze
zajecia kanatu kregowego w przebiegu choroby
w strukturach kostnych kregostupa.

Objawy moga by¢ niespecyficzne w postaci
goraczki i cech wzmozonego cisnienia srodczasz-
kowego. U okoto 1/3 chorych dochodzi do zajecia
nerwéw czaszkowych (najczesciej n. VI) lub udaru
moézgu w przebiegu zapalenia naczyn. Moga po-
jawic sie objawy uszkodzenia dolnego neuronu
ruchowego, w czesci przypadkow przypominajace
przebieg zespotu Guillain-Barre.

W diagnostyce przydatne sg wyniki badan mi-
krobiologicznych ze zmian w innych lokalizacjach,
badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego oraz bada-
nia neuroobrazowe. Waznym elementem w pro-
cesie diagnostycznym jest badanie w kierunku
infekcji HIV (TB stanowi gtéwnga przyczyne zgonu
w populacji pacjentéw HIV+).

Standardem leczenia gruzlicy jest terapia DOT
(Directly Observed Treatment), polegajaca na
odpowiednio dtugim podawaniu preparatéw
w warunkach nadzorowanych. Leczenie sktada
sie z 2 faz — intensywnej oraz kontynuacji. Faza
intensywna, trwajgca 2 miesigce, podczas ktorej
stosuje sie przynajmniej 3 leki przeciwpratkowe,
ma na celu przede wszystkim szybkie zmniejsze-
nie populacji pratkéw i zapobieganie wystapieniu
lekoopornosci. Faza kontynuacji (podtrzymujaca)
trwa 4 miesigce polega na stosowaniu przynaj-
mniej 2 lekéw przeciwpratkowych w celu eliminacji
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wolno dzielgcych sie pratkédw. W szczegdlnych sy-
tuacjach, takich jak gruzlicze zapalenie opon moz-
gowo-rdzeniowych czy gruzlica kosci i stawodw,
leczenie zostaje przedtuzone.

W leczeniu skojarzonym stosowane sg izonia-
zyd (INH), ryfampicyna (RMP), pyrazynamid (PZA)
i etambutol (ETB), w kazdym przypadku wykrycia
M. tuberculosis zostaje przeprowadzona ocena le-
koopornosci. W sytuacji, gdy zostajq wykryte prat-
ki jedno- lub wielolekooporne oraz w przypadku
przeciwwskazan do zastosowania lekow pierwsze-
go wyboru stosuje sie leki alternatywne — miedzy
innymi fluorochinolony, linezolid, streptomycyne,
amikacyne, meropenem, a w ramach programu
lekowego bedakiline i pretomanid.

Prezentowany przypadek dotyczy 30-letniego
mezczyzny, obywatela Ghany od rokumieszkaja-
cego w Polsce, ktéry zgtosit sie na SOR tutejszego
osrodka z powodu znacznego ogdlnego ostabie-
nia, bolu i uczucia dretwienia konczyn, a takze
ostabienia sity miesni konczyn gérnych. Dolegliwo-
$ci miaty charakter podostry. Pacjent rok wczesniej
byt leczony w Oddziale Chirurgii tutejszego osrod-
kazpowoduropnijamy brzusznej, gdziew badaniu
histopatologicznym stwierdzono zmiany serowa-
ciejace, w trakcie tego samego pobytu wykona-
no bronchoskopie — wynik PCR i bakterioskopii
w kierunku Mycobacterium tuberculosis complex
byt ujemny. Postawiono rozpoznanie gruzlicy po-
zaptucnej, zalecono ambulatoryjng terapie prze-
ciwpratkowa, ktérego jednak pacjent najprawdo-
podobniejnie podjat. Zewzgledu naniejasnystatus
epidemiologiczny (podejrzenie gruzlicy) pacjent
zostat przyjety na sale izolowana Oddziatu Pneu-
monologii.

Wyjsciowo w badaniu neurologicznym — pa-
cjent byt przytomny, w logicznym kontakcie, bez
objawdéw oponowych, bez cech uszkodzenia ner-
wow czaszkowych, z umiarkowanym niedowta-
dem konczyn goérnych z lateralizacjg lewostronng
3st wg MRC oraz dyskretnym konczyny dolnej
lewej, z dysmetrig konczyn goérnych, niedoczuli-
c3 (zwtaszcza w obrebie dtoni). Uwage zwracaty
liczne zmiany guzkowate w tkance podskdrnej
oraz owrzodzenia w okolicy stawow skokowych.
W kolejnych dobach obserwowano pogorszenie

stanu neurologicznego, nasilenie niedowtadu do
tetraparezy, pojawita sie niezbornos¢ w konczy-
nach dolnych a takze czkawka.

Wykonano badanie rezonansu magnetyczne-
go (MRI) gtowy oraz odcinka szyjnego kregostu-
pa w ktoérym stwierdzono obecnos¢ zmian ogni-
skowych w obrebie mézgowia z towarzyszacym
obrzekiem, a takze pojedynczg zmiane ognisko-
wa w obrebie rdzenia kregowego na wysokosci
C3-C4. Zmiany ulegaty brzeznemu wzmocnieniu
pokontrastowemu. Dodatkowo w zakresie bada-
nia stwierdzono obecnosc¢ obszaréw patologicz-
nych sygnatéw w obrebie miesni szyi po stronie
lewej. Zmiany widoczne byty przykregostupowo
po stronie lewej z czesciowym zajeciem miesnia
wielodzielnego, pétkolcowego szyi i gtowy, mies-
nia najdtuzszego szyi, bocznie z przyleganiem do
miesnia dzwigacza topatki oraz ku dotowi i przo-
dowi z dojsciem do miesni pochytych. Naciek frag-
mentarycznie ulegatf rozlegtemu wzmocnienieniu
pokontrastowemu. Dodatkowo w obrebie tych
zmian na poziomie miesnia wielodzielnego wy-
odrebniat sie zbiornik ptynowy tubularnego ksztat-
tu z brzeznym wzmocnieniem pokontrastowym
dtugosci okoto 20 mm, zlokalizowany na wysoko-
$ci C6, C7 iTh1 z zatarciem prawidtowej struktury
wyrostka poprzecznego lewego Th1 na wysokosci
dojscia wyzej opisanych zmian w miesniach do
kregostupa.

Badania mikrobiologiczne w kierunku infekcji
pratkiem guzlicy z poptuczyn uzyskanych droga
bronchofiberoskopii z drzewa oskrzelowego pozo-
stawaty niejednoznaczne. Ostatecznie wykonano
badanie mikrobiologiczne z materiatu uzyskane-
go z ropnia podudzia prawego — potwierdzono
infekcje M. tuberculosis, w korelacji z wynikami
badan obrazowych rozpoznano gruzlice poza-
ptucna, wtaczono leczenie przeciwpratkowe oraz
przeciwobrzekowe uzyskujgc stopniowa poprawe
stanu chorego przed przekazaniem go do osrod-
ka leczenia gruzlicy. Juz po przekazaniu pacjenta
otrzymano wynik hodowli pratkéw na podtozach
ptynnych — potwierdzono obecnosc¢ szczepu na-
lezacego do Mycobacterium tuberculosis complex
zaréwno z materiatu pobranego podczas broncho-
skopii, jak i punkcji ropnia.
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W opisywanym przypadku poczatkowaq trud-
nos¢ diagnostyczng stanowity niejednoznaczne
wyniki badan mikrobiologicznych z materiatu
pobranego z uktadu oddechowego, opdzniaja-
ce wdrozenie celowanego leczenia, a wynikajace
z pozaptucnej postaci choroby. Wazng wskazéwka
w procesie diagnostycznym byt doktadny wywiad
oraz analiza dokumentacji pacjenta, a takze in-
formacja o pochodzeniu z obszaru zwiekszonego
wystepowania gruzlicy.

Kluczowym elementem w zmniejszaniu Smier-
telnosci oraz zapobieganiu lekoopornosci pratkéw
gruzlicy jest z wczesna diagnoza oraz petny cykl
leczenia. Pierwszym krokiem do rozpoznania po-
zostaje mysl o mozliwosci wystagpienia danej cho-
roby — nie zapominajmy wiec, takze w XXI wieku,
o gruzlicy jako mozliwej przyczynie neuroinfekgji.

Gruzlica osrodkowego uktadu nerwowego — opis
przypadku

A. Drozdowska, A. Szacitto, M. Sptawski

Oddziat Neurologiczny i Leczenia Udaréw Mozgu, Wojewddzki Szpital
Zespolony im. L. Rydygiera w Toruniu.

Wprowadzenie. Gruzlica osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN) powstaje w wyniku zakaze-
nia pratkami Mycobacterium tuberculosis drogg
rozsiewu krwiopochodnego, najczesciej z ptuc.
Rzadsza drogg jest zakazenie przez ciggtos¢ —
od ogniska zapalnego w obrebie gtowy, np. ucha
srodkowego. Do rozsiewu krwiopochodnego do-
chodzi szybciej u mtodych dzieci oraz dorostych
z obnizeniem odpornosci. Zajecie OUN wyste-
puje u 2-5% chorych na gruzlice, u oséb z AIDS
dochodzi do 10-15%. Gruzlicze zakazenia OUN
najczesciej przybierajg postac gruzliczego zapa-
lenia opon moézgowo-rdzeniowych (ZOMR) oraz
gruzliczakéw, rzadziej wystepujg ropnie. Gruzlicze
ZOMR stanowi 1% przypadkéw gruzlicy, w tym
u 5% oséb z prawidtowq odpornoscia z lokalizacjg
pozaptucng. W przebiegu choroby dochodzi do
powstawania ziarniniakdw na powierzchni opon
lub moézgowia, ktorych zawartos¢ przebija sie do
przestrzeni podpajeczynéwkowej. W wyniku re-
akcji na antygen gruzlicy dochodzi do powstania
procesu zapalnego, najczesciej szerzacego sie
u podstawy mozgu.

|
Polski Przeglad Neurologiczny 2024, tom 20, supl. A

Opis przypadku. 22-letni mezczyzna z gruzlicg
OUN, z wytworzeniem gruzliczakéw oraz gruzlica
ptucnga. Pacjent zostat przywieziony do SOR z po-
wodu postepujacego niedowtadu prawych konczyn.
W sierpniu 2022 r. u chorego wystgpit napad padacz-
kowy o ogniskowym poczatku w konczynach pra-
wych — od tego momentu zaczat zgtaszac narasta-
jace ostabienie sity miesniowej tychze konczyn. Na
poczatku 2022 r. pacjent byt leczony w POZ z powo-
du trwajacych okoto miesigca stanow podgoraczko-
wych. W wywiadzie: zespét zaleznosci alkoholowej
(od 17 rz.), uzywanie substancji psychoaktywnych
(amfetamina, marihuana), kontakty z osobami cho-
rymi na gruzlice. W badaniu neurologicznym przy
przyjeciu do Oddziatu stwierdzono cechy zespotu
wzmozonego cisnienia srédczaszkowego pod po-
stacig spowolnienia psychoruchowego oraz zespét
piramidowy pod postacig niedowtadu potowiczego
prawostronnego znacznego stopnia. W wykonanym
w SOR RTG klatki piersiowej uwidoczniono zacienie-
nie duzej czesci ptuca lewego — ograniczony ptyn.
W badaniu MRI gtowy zobrazowano rozlegty ob-
szar podwyzszonego sygnatu w istocie biatej lewej
potkulimézgu, z jej obrzekiem oraz wzmocnieniem
i pogrubieniem opon. Dyskretniejsze zmiany opisa-
no takze w prawej okolicy czotowej i lewej okolicy
skroniowej. Dodatkowo uwidoczniono niewielkie
ogniska z obrgczkowatym wzmocnieniem w obu
potkulach mézgu — jak gruzliczaki. Odstgpiono
od badania PMR z powodu opisywanego obrzeku
lewej poétkuli mézgu oraz objawdéw wzmozonego
cisnienia srodczaszkowego. Pacjenta konsultowa-
no pulmonologicznie, wykonano punkcje opfucnej
z pobraniem ptynu — wynik w kierunku gruzlicy
dodatni. W wynikach laboratoryjnych p/ciata HIV
oraz HCV ujemne, nieznacznie podwyzszony marker
nowotworowy CA15.3. Pacjenta przekazano celem
dalszego leczenia do osrodka o wyzszym stopniu
referencyjnosci.

Whnioski.

1) U pacjenta z podejrzeniem gruzlicy oraz obja-
wami neurologicznymi nalezy wykluczy¢ zaje-
cie przez pratki OUN.

2) W diagnostyce nalezy uwzgledni¢ mozliwe
przyczyny obnizenia odpornosci, np. zakaze-
nie wirusem HIV.
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3) Leczenie powinno odbywac sie w dedykowa-
nym oddziale leczenia gruzlicy.

Immuno-zalezna miopatia martwicza u 14 polskich
pacjentow — przehieg kliniczny i wyniki leczenia
C. Rajczewska-Oleszkiewicz!, B. Kierdaszuk?,
A. Kostera-Pruszczyk?
TPoradnia Neurologiczna Chordb Nerwowo-Migsniowych, Uniwersyteckie
Centrum Kliniczne, Warszawa
%Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego,
Warszawa.
Wprowadzenie. Immuno-zalezna miopatia
martwicza (IMNM, immune-mediated necroti-
zing myopathy) nalezy do grupy idiopatycznych
miopatii zapalnych. W ostatnich latach zostata
wyodrebniona ze wzgledu na charakterystycz-
ny obraz kliniczny, serologiczny i morfologicz-
ny. Wiekszos¢ postaci rozpoczyna sie powyzej
czwartej dekady zycia. Aktywnosc kinazy kreaty-
nowej (CK) moze przekraczac¢ nawet 20-50 razy
gbérng granice normy. Badaniem neurologicznym
stwierdza sie postepujacy niedowtad dwuobre-
czowy, czasem dochodzi do zajecia serca i ptuc.
Badania immunologiczne potwierdzajg obecnos¢
przeciwciat przeciw czagsteczkom rozpoznajacym
sygnat (anty-SRP, anti-signal recognition particle)
oraz reagujacych z reduktazg 3-hydroksy-3-me-
tyloglutarylokoenzymu A (anty-HMGCR, anti-3-
-hydroxy-3-methylglutaryl coenzyme A reducta-
se). Czes¢ pacjentéw pozostaje seronegatywna.
Wytworzenie przeciwciat anty-HMGCR moze by¢
zwigzane ze stosowaniem statyn, niemniej wie-
lu pacjentow z postacig o wczesnym poczatku
nie przyjmowato tych lekéw, a rokowanie w tej
grupie jest czesciej niepomysine. Obraz morfo-
logiczny wycinka miesnia potwierdza obecnos¢
wiokien ulegajacych martwicy. W IMNM typowo
nie obserwuje sie naciekéw z komérek jednoja-
drzastych. Przebieg wiekszosci postaci IMNM jest
niepomysiny, pacjenci w réznym stopniu odpo-
wiadajg na leczenie immunosupresyjne i czesto
jest ono niezbedne przez wiele lat. U czesci cho-
rych, szczegdlnie z seronegatywng IMNM, zwiek-
szone jest ryzyko wspoétwystepowania choroby
nowotworowe;j.

Cel badania. Przedstawienie charakterystyki
klinicznej, serologicznej i morfologicznej oraz

omowienie efektdéw leczenia grupy 14 pacjentow
z IMNM.

Materiaty i metody. Grupa 14 polskich pa-
cjentéw z IMNM, diagnozowanych i leczonych
w Katedrze i Klinice Neurologii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego w ciggu ostatnich 8 lat.

Wyniki. Grupa sktada sie z 13 kobiet i 1 mez-
czyzny. Sredni wiek zachorowania wynosi 52 lata
(przedziat 38-75 lat). Diagnoze ustalono miedzy 1.
a 5. rokiem od wystgpienia pierwszych objawow.
U wszystkich pacjentéw obserwowano postepujacy
niedowtad dwuobreczowy z podwyzszong aktyw-
noscig CKw przedziale wartosci miedzy 1700 a 16000
U/l, norma do 192 U/l. Osmiu pacjentow stosowato
statyny w przesztosci. Biopsja miesnia szkieletowe-
go zostata wykonana u 11 pacjentéw — u wszyst-
kich opisywano martwice wtdkien miesniowych,
a dodatkowo u trzech wystepowaty nacieki limfo-
cytarne. 12 pacjentéw miato badania serologiczne,
u 9 wykryto przeciwciata anty-HMGCR, u 3 anty-SRP.
Srédmigzszowa choroba ptuc zostata zdiagnozowa-
na u jednego pacjenta. Pacjenci byli leczeni gliko-
kortkosteroidami (GKS), azatiopryng (AZT), myko-
fenolanem mofetilu (MMF), metotreksatem (MTX),
immunoglobulinami dozylnymi (IVIG), rytuksyma-
bem (RTX). Stopien zaawansowania farmakoterapii
byt zwigzany z przebiegiem IMNM. Wszyscy pacjenci
byli poczatkowo leczeni GKS. Obecnie dwoch pa-
cjentow jest leczonych wytacznie GKS, dwéch tyl-
ko MMEF, po dwoch GCS+AZT i GCS+MMF, dwoch
GKS+MMF+I1VIG, jeden GKS+MTX+IVIG, jeden
GCS+MMF+IVIG+RTX oraz jeden GKS+MMF+RTX.
Stan neurologiczny wszystkich pacjentow poprawit
sie po wiaczeniu farmakoterapii. Pomimo leczenia
jeden pacjent z najciezszym przebiegiem choroby
rozwingt istotng niepetnosprawnosé po 10 latach
trwania choroby.

Whnioski. IMNM jest rzadkg idiopatyczng mio-
patig zapalnga, charakteryzujaca sie wysokimi
wartosciami CK oraz postepujgcym ostabieniem
miesni prowadzacym do istotnej niesprawnosci
ruchowej pacjentéw. Prawidtowe i szybkie usta-
lenie rozpoznania jest niezbedne do rozpoczecia
leczenia. Zastosowane leczenie jest skuteczniej-
sze u pacjentéw z krotszym przebiegiem choroby.
Intensywne leczenie immunosupresyjne, w tym
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podawanie rytuksymabu wsparte okresowo prze-
toczeniami dozylnych preparatéw immunoglobu-
lin, daje szanse na stabilizacje objawéw i uzyskanie
lepszego rokowania.

Interleukina 6 (IL-6) oraz przeciwciata przeciwko
akwaporynie 4 (anty-AQP4) jako kluczowe elementy

w patogenezie i diagnostyce NMOSD (choroby ze
spektrum Neuromyelitis Optica)

Michat Kwasniak', Gabriela Chlebowska',

Michat Braczkowski'- 2

TUniwersytet Opolski, Instytut Nauk Medycznych, Studenckie Koto
Naukowe Fizjologii

2Uniwersytet Opolski, Wydziat Lekarski, Zaktad Fizjologii

Wstep. Przeprowadzone analizy dotyczg chordb
ze spektrum Neuromyelitis Optica (NMOSD), ina-
czej nazywanymi zespotem Devica, ze szczegdlnym
uwzglednieniem funkgcji interleukiny-6 (IL-6) oraz
przeciwciat przeciwko akwaporynie 4 (anty-AQP4).
Zaburzenia te s grupa przewlektych i zapalnych
choréb osrodkowego uktadu nerwowego (OUN)
o podtozu autoimmunologicznym, ktére charak-
teryzujg sie wysoce agresywnym przebiegiem.
NMOSD czesto mylone sg ze stwardnieniem roz-
sianym (MS). Specyficzne przeciwciata anty-AQP4
pozwalajg réznicowacd te schorzenia. Akwapory-
na 4 jest biatkiem btonowym, ktére znajduje sie
w OUN, zotadku, nerkach oraz miesniach po-
przecznie prazkowanych. Wyzwala reakcje immu-
nologiczna, w wyniku ktorej powstajg specyficzne
przeciwciata przeciwko temu biatku. Z kolei IL-6
jest cytoking prozapalng, ktéra moze przyspieszac
przebieg choroby w NMOSD, miedzy innymi po-
przez stymulacje produkcji przeciwciat anty-AQP4
oraz zaburzanie homeostazy w prawidtowym funk-
cjonowaniu bariery krew—mézg (BBB). Podwyzsze-
nie jej aktywnosci w ptynie mézgowo-rdzeniowym
oraz w surowicy wystepuje u pacjentéw z NMOSD.

Cel. W tym przegladzie podsumowano role
IL-6 oraz przeciwciata anty-AQP4 w patogenezie
i diagnostyce NMOSD.

Materiat i metody. Badanie opiera sie na ana-
lizie statystycznej prac oryginalnych i przeglado-
wych opublikowanych w latach 2020-2024.

Wyniki. Analiza prac oryginalnych i przegla-
dowych opublikowanych w latach 2020-2024
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wskazuje, ze poziomy IL-6 sg podwyzszone we krwi
oraz ptynie mézgowo-rdzeniowym u pacjentow
zNMOSD w poréwnaniu z pacjentami z MS lub in-
nymi zaburzeniami neurologicznymi. Barros i wsp.
doniesli, ze poziomy IL-6 we krwi podczas remisji
NMOSD sg zwigzane z ryzykiem nawrotéw klinicz-
nych oraz ciezkoscig choroby podczas dwuletniego
okresu obserwacji. Przeciwciata anty-AQP4 wykry-
wa sie u okoto 70% pacjentéw z NMOSD, ale nie
wystepujg one u pacjentédw z MS czy innymi scho-
rzeniami neurologicznymi. Techniki molekularne
wskazujg, ze anty-AQP4 jest wytwarzana réwniez
dooponowo w trakcie zaostrzen NMOSD.

Whnioski. Przeprowadzone analizy wskazuja, ze
IL-6 oraz przeciwciata anty-AQP4 odgrywajg istot-
ng role z perspektywy patofizjologii oraz diagno-
styki choréb ze spektrum Neuromyelitis Optica.
Pozwalajg one naréznicowanie ich od innych jed-
nostek chorobowych, dzieki temu mozna zapew-
ni¢ pacjentom odpowiednia terapie i zwiekszy¢
szanse na skuteczne leczenie, a takze poprawe
jakosci zycia.

Izolowana dystonia o wezesnym poczatku spowodowana
recesywnymi mutacjami COL6A3 (DYT27) — opis
przypadku fenotypu klinicznego

Justyna Zielinska-Turek!, Kamila Bojakowska',

Jacek Zaremba?, Anna Sutek?, Matgorzata Dorobek!
TKlinika Neurologii, Pastwowy Instytut Medyczny MSWiA, Warszawa
27aktad Genetyki, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa
Wprowadzenie. Genetyczne podtoze izolowanej
dystonii o wczesnym poczatku pozostaje nadal
niepotwierdzone. Jak do tej pory zidentyfikowa-
nych zostato wiele genéw odpowiadajacych za
wystepowanie izolowanej dystonii, a w ostatnim
czasie takze zidentyfikowano bialleliczne muta-
cje genu COL6A3 bedacego przyczyng rzadkiego
zespotu dystonii DYT27. Do chwili obecnej
w literaturze opisano jedynie szes¢ przypadkow
dystonii DYT27.

Metody. Zgtaszamy przypadek izolowanej
dystonii o wczesnym poczatku zwigzanej praw-
dopodobnie z mutacja COL6A3-DYT27.

Opis przypadku. 20-letni mezczyzna hospita-
lizowany w naszej klinice z powodu krétkotrwa-
tych napadowych ruchéw mimowolnych konczyn
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goérnychidolnych. Niekontrolowane, poprzedzone
przejsciowymi ruchami mimowolnymi catego cia-
ta, pojawity sie w wieku 16 lat. W trakcie zdarzen
nie zaobserwowano zaburzen swiadomosci. Na-
pady trwaty 20-60 sekund, z czestotliwoscig od
kilku do kilkudziesieciu dziennie, z kilkudniowga
przerwa.

W trakcie diagnostyki u pacjenta kilkukrotnie
powtarzano badanie rezonansu magnetycznego
(MR) gtowy (sekwencje T1, T2, FLAIR, TOF), elektro-
encefalografie (EEG), wideo-EEG, elektromiografie
(EMG), jednakze powyzsze badanie nie wykazywa-
ty nieprawidtowosci. Na podstawie badania krwi
i moczu nie mozna byto potwierdzi¢ wtérnego
charakteru dyskinez. Wywiad rodzinny w zakresie
jakichkolwiek zaburzen ruchu byt negatywny.

W trakcie hospitalizacji kilkukrotnie obserwo-
wano napady o typowej morfologii. Wiekszos¢
byta prowokowana poprzez wykonywanie szyb-
kich ruchow, takich jak wstawanie czy bieganie
w miejscu. W czasie wystepowania napaddéw ru-
chéw mimowolnych pacjent nawigzywat kontakt
werbalny i zawsze logicznie odpowiadat na zada-
wane pytania.

Poczatkowo, z powodu podejrzenia dystonii
indukowanej ruchem, wigczono karbamazepine,
uzyskujac catkowite ustgpienie dolegliwosci. Po
uzyskaniu od chorego materiatu biologicznego
przeprowadzono sekwencjonowanie genomu
nowej generacji ujawniajgc mutacje w genie CO-
L6A3 c.9358A>C p.(T3120P) odpowiedzialng za
dystonie typu 27. Zidentyfikowany wariant w ge-
nie COL6A3 zostat sklasyfikowany jako wariant
o niepewnym znaczeniu klinicznym. Jest to wa-
riant heterozygotyczny, a mutacje w genie COL6A3
mogq by¢ odpowiedzialne za zespoty chorobowe
dziedziczone zaréwno w sposéb dominujacy, ale
takze recesywny. W ciggu 2-letniej obserwacji pa-
cjent po zastosowanym leczeniu karbamazeping
w dawce 100 mg dziennie nie zgtaszat zadnych
incydentow ruchowych.

Dyskusja. Choroba zwigzana z mutacjg w genie
COL6A3 zostata jak do tej pory opisana jedynie
w szesciu przypadkach. W opisywanych przypad-
kach mutacje byty patogenne. Choroba pojawia
sie w pierwszej lub w drugiej dekadzie zycia. Wiek

naszego pacjenta jest typowy dla DYT-27. Objawy
podobnie jak w naszym przypadku zaczynajg sie
od jednej konczyny, poczatkowo tylko podczas
wykonywania jakiej$ czynnosci, p6zniej powoli
postepuje i obejmuje inne czesci ciata i utrzymuje
sie nawet w spoczynku, bez angazowania funkcji
poznawczych, drgawek lub innych schorzen neu-
rologicznych. Z uwagi na niewielka liczbe opisa-
nych w literaturze przypadkow zakwalifikowalismy
naszego pacjenta jako klinicznie dominujacy ze-
spot neurogenetyczny z dystonig przypominajaca
DYT27 spowodowang mutacjami w genie COL6A3.

Whnioski. DYT27 spowodowang mutacjami
w genie COL6A3 jest nowg postaciag dystonii.
Skutecznos¢ leczenia uzyskuje sie stosujgce leki
przeciwpadaczkowe (klonazepam, karbamazepi-
na) oraz toksyne botulinowg. Konieczne sg dal-
sze badania, aby zrozumie¢ mechanizmy lezace
u podstaw i potencjalne cele terapeutyczne tego
rzadkiego podtypu dystonii.

Jednoosrodkowa analiza retrospektywna naturalnego
przebiegu stwardnienia zanikowego

M. Sarnowska, A. Kutakowska, M. Chorazy,

R. Pogorzelski, J. Kochanowicz

Klinika Neurologii, Uniwersytecki Szpital Kliniczny, Biatystok

Stwardnienie zanikowe boczne jest chorobg cha-
rakteryzujaca sie zwyrodnieniem neurondéw rucho-
wych, powodujaca trwatg niesprawnosé pacjen-
téw, o przebiegu postepujacym, w konsekwencji
prowadzac do smierci. Pomimo nieustannie pro-
wadzonych badan mechanizmy lezgce u podioza
tej choroby nie s w petni poznane, a metody le-
czenia ograniczone. Niniejsza praca przedstawia
wyniki jednoosrodkowej analizy retrospektywne;
naturalnego przebiegu stwardnienia zanikowego
bocznego, majacej na celu okresdlenie wzorcéw pro-
gresji choroby, oceny stanu pacjenta wg zmodyfi-
kowanej skali Barthel, czasu przezycia oraz ilosci
pacjentow decydujgcych sie na przeprowadzenie
diagnostyki genetycznej. Do tej analizy wykorzy-
stano dane uzyskane podczas pobytu pacjentéw
w Klinice Neurologii Uniwersyteckiego Szpitala
Klinicznego w Biatymstoku w latach 2022-2023,
uzupetnione informacjami uzyskanymi od pacjen-
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téw iich rodzin w trakcie rozméw telefonicznych
przeprowadzonych w maju 2024 r.

W latach 2022-2023 w Klinice Neurologii ho-
spitalizowano 23 pacjentéw, u ktérych rozpozna-
no stwardnienie zanikowe boczne. W maju 2024
roku uzyskano informacje dotyczace progres;ji
choroby u 20 osob, z trojgiem pacjentéw i ich
rodzinami nie udato sie skontaktowac.

Sposrdéd 20 pacjentow poddanych analizie 6
0s6b zmarto, srednio po 7 miesigcach od rozpo-
znania, pozostali pacjenci przebywajg w domu.
Po wykonaniu oceny pacjentéw za pomocg zmo-
dyfikowanej skali Barthel ustalono, ze 5 0so6b jest
niezdolnych do samoopieki, sposréd ktorych jed-
na osoba ma zatozong gastrostomie typu PEG,
a 2 osoby wymagaja respiratoterapii domowej,
6 pacjentdw wymaga czesciowej pomocy oséb
trzecich, a 3 jest samodzielnych. Z grupy 20 pa-
cjentow kompleksowej diagnostyce genetycznej
z uwzglednieniem genu SOD1 poddato sie 5 cho-
rych, w trzech przypadkach oznaczenie jest ujem-
ne, a 2 osoby oczekujg na wynik.

Uzyskane dane wskazujg, ze w ciggu 2 lat ok.
30% pacjentow z rozpoznaniem SLA umiera. Tyl-
ko 20% pacjentéw z rozpoznaniem stwardnienia
zanikowego bocznego wykonuje badanie gene-
tyczne.

Jednoosrodkowe hadanie nad stratyfikowanymi
wskaznikami ryzyka specyficznymi dla szlakdw
chorohowych w podtypach choroby Parkinsona

Jarostaw Dulski': 2 3.4, Michael G. Heckman®,
Launia J. White5, Elliot J. CahnS, Zbigniew K. Wszolek!,
Owen A. Ross 7
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Nauk o Zdrowiu z Instytutem Medycyny Morskiej i Tropikalnej, Gdanski
Uniwersytet Medyczny, Gdansk

30ddziat Neurologiczny i Udarowy, Szpital Specijalistyczny $w. Wojciecha
w Gdansku, COPERNICUS Podmiot Leczniczy Sp. z 0.0, Gdansk
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Wstep. Zréznicowanie choroby Parkinsona (PD,
Parkinson’s Disease) spowodowato wyodrebnienie
réznych podtypow choroby. W praktyce klinicz-
nej i badaniach naukowych najczesciej stosuje sie
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klasyfikacje empiryczng, w ktérej klasyfikuje sie
pacjentow na podstawie dominujgcych objawéw
ruchowych. W ostatnich latach wiedza na temat
genetyki PD znaczgco sie rozwineta, czesciowo
dzieki kilku metaanalizom danych z badan asocja-
cyjnych catego genomu (GWAS). Ostatnie badania
nad PD, wykorzystujace poligeniczne wskazniki ry-
zyka specyficzne dla szlakow chorobowych (PRS),
dostarczyty nowych danych na temat biologicz-
nych mechanizméw choroby. Jednak dotychczas
nie przeprowadzono badania nad wskaznikami
PRS w kontekscie réoznych podtypéw PD.
Materiat i metody. Do badania wtgczono 830
pacjentéw z PD, zbadanych w Klinice Mayo w Jack-
sonville w latach 2000-2016. Wszyscy pacjenci
byli niespokrewnieni, identyfikowali sie jako osoby
rasy biatej i nie byli nosicielami mutacji patogen-
nych zwigzanych z rodzinng PD. Kryteria wyklucze-
nia oparte na danych GWAS obejmowaty: wskaznik
wywotan < 98%, bliskos¢ pokrewienstwa (PI_HAT
> 0,25), inng niz kaukaska przynaleznos¢ etnicz-
na, a takze eliminacje wartosci odstajacych do 6
odchylen standardowych z 10 najwazniejszych
sktadowych (principal components) w pieciu ite-
racjach. Po zastosowaniu tych kryteriow wyklu-
czenia do ostatecznej analizy zakwalifikowano
799 pacjentow. Podtypy PD sklasyfikowano jako
dominujace drzenie (TD), sztywnos¢ z akineza (AR),
zaburzenia chodu (GD) lub zaburzenia mieszane.
Kryteria wykluczenia dla wariantéw genetycz-
nych obejmowaty: wspdtczynnik wywotan < 95%,
wartos¢ P rownowagi Hardy’'ego-Weinberga < 1 X
1075, imputacje R2 < 0,8 lub wskaznik minor allele
frequency < 1%. Po zastosowaniu tych kryteriéw
do analizy wtgczono 7 918 344 warianty. Stworzo-
no 10 réznych PRS, ktore oceniaty specyficzne dla
sciezki ryzyko PD, m.in. zwigzane z alfa-synuklei-
ng, odpornoscia nabyta i wrodzong, lizosomami,
transportem endocytarnym, mitochondriami, mi-
kroglejem, monocytami oraz chorobg Alzheimera.
Wyniki. Podtyp AR PD byt powigzany z wyz-
szym wskaznikiem stratyfikowanego PRS dla od-
pornosci nabytej (B: 0,04, P = 0,012) i wyzszym
wskaznikiem PRS (B: 0,18, P = 0,049). Podtyp TD
PD byt powigzany z nizszym wskaznikiem straty-
fikowanego PRS dla odpornosci nabytej (B: -0,03,
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P = 0,037). Nie zaobserwowano innych istotnych
powigzan miedzy podtypami PD a PRS (wszystkie
P>0,16).

Podsumowanie. Podtyp AR PD réznit sie pod
wzgledem stratyfikowanego PRS dla nabytej od-
pornosci oraz PRS PD. Podtyp TD PD réznit sie
w stratyfikacji PRS dotyczacej nabytej odporno-
$ci. R6znice w obcigzeniu genetycznym w obre-
bie okreslonych sciezek biologicznych moga by¢
przyczyna klinicznego zréznicowania podtypdéw
PD. Stratyfikowane PRS mogg utatwi¢ identyfika-
cje nowych celéw terapeutycznych dla pacjentow
z konkretnymi podtypami PD. Pacjenci z okreslony-
mi podtypami PD moga by¢ dobrymi kandydatami
do udziatu w badaniach klinicznych skoncentro-
wanych na specyficznych $ciezkach patofizjolo-
gicznych. Konieczne sa dalsze badania na wiekszej
grupie pacjentow, aby lepiej zrozumiec genetyczne
podstawy heterogenicznosci PD.

Jednoosrodkowe doswiadczenia w leczeniu
enzymatyczng terapig zastepcza pacjentow

z choroba Pompego

Jan Ktopocki', tukasz Sokotowski, Karolina Glowacka',
Violetta Palacz-Duda’, Milena Switofiska'

"Klinika Neurochirurgii i Neurologii. Centrum Interwencyjnego Leczenia
Udarow Mézgu. Oddziat Neurologii. Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr. J.
Biziela CM UMK w Bydgoszczy.

Wstep. Choroba Pompego jest rzadka choroba
genetyczng zwigzang z mutacja w genie wytwa-
rzajgcym enzym zwany kwasng alfa-glukozydaza
(GAA). Mutacja ta doprowadza do zmniejszenia
lub catkowitego braku tego enzymu, ktoéry po-
woduje gromadzenie sie nieprawidfowych form
glikogenu w miesniach szkieletowych i sercu.
Nasilenie choroby i wiek zachorowania, ktére sa
bardzo zréznicowane, sa powigzane ze stopniem
niedoboru enzymu. Posta¢ klasyczna/niemowleca
objawia sie w pierwszych miesigcach zycia prob-
lemami z karmieniem, niskim przyrostem masy
ciata, zaburzeniami oddychania, uogélnionym
ostabieniem miesni, wiotkoscig i powiekszeniem
serca. Postac¢ nieklasyczna/dorosta moze wystgpic
w réznym wieku do p6znej dorostosci a najczes-
ciej przebiega pod postacig postepujgcej miopatii
z zajeciem miesni proksymalnych, osiowych i odde-

chowych z rzadszym zajeciem miesnia sercowego.
W ostatnich latach mozliwe stato sie skuteczne
leczenie tej grupy chorych metodg enzymatycznej
terapii zastepczej kwasng maltaza, ktérg podaje
sie we wlewach dozylnych co 2 tygodnie.

Materiaty i metody. W pracy przedstawiono
roczne efekty leczenia dwdch pacjentéw z po-
twierdzong genetycznie chorobg Pompego, kto-
rzy sg leczeni w ramach programu lekowego NFZ
enzymatyczng terapig zastepcza.

Wyniki/opisy przypadkéw. Pacjent 1 to 30-let-
ni mezczyzna bez wczesniejszego wywiadu choro-
bowego, u ktérego rozpoznanie choroby Pompego
wysunieto ze wzgledu na niedowtad obreczowo-
-konczynowy z objawem odstawania topatek. Od
poczatku diagnostyki do rozpoznania uptyneto
u niego okoto roku.

Pacjent 2 to 65-letni mezczyzna obcigzony
przewlektym zespotem wiencowym, cukrzyca typu
2, nadcis$nieniem tetniczym i przewlektym zapa-
leniem btony sluzowej zotadka, u ktérego objawy
miopatii obreczowo-konczynowej wystepowaty
od okoto 7 lat przed postawieniem rozpoznania.
Diagnoze u obydwu pacjentéw postawiono na
podstawie badania suchej kropli krwi (DBS) stwier-
dzajac deficyt enzymatyczny i patogenne mutacje
potwierdzajgce chorobe Pompego.

U pacjenta 1 w trakcie rocznej terapii zanoto-
wano dos¢ wyrazng poprawe stanu funkcjonal-
nego. W tescie 6-minutowego marszu uzyskano
(6MWT, 6 minute walk test) poprawe z wyjscio-
wych 480 m do 897 m po roku leczenia. Poprawity
sie parametry wentylacji FEV1 wzrosto z 44% do
50% a EF lewej komory serca wzrosta z 58% do
65%. Zaobserwowano natomiast niewielki wzrost
kinazy kreatynowej (z 964 do 1138 U/I) oraz CK-MB
(z 34,78 do 37,45 ng/ml). Pacjent subiektywnie
stwierdzat poprawe stanu funkcjonalnego.

U pacjenta 2, ktérego wyjsciowy stan funk-
cjonalny byt wyraznie gorszy, w trakcie leczenia
zaobserwowano niewielkie pogorszenie w 6MWT
2260 mna 216 m oraz w parametrach wentylacji
ze spadkiem FEV1 z 61% na 54%, EF wynosita wyj-
sciowo 64% i nie ulegta zmianie. Zanotowano na-
tomiast spadek wartosci kinazy kreatynowej z 395
U/l na 174 U/l oraz CK-MB z 15,17 na 8,43 ng/ml.
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Pacjenta objeto dodatkowo opiekg pulmonolo-
giczna, postawiono rozpoznanie ciezkiej postaci
obturacyjnego bezdech sennego i wtagczono lecze-
nie CPAP w nocy. Pacjent subiektywnie stwierdzat
niewielka poprawe stanu funkcjonalnego.

W trakcie roku leczenia u zadnego z pacjentéw
nie obserwowano dziatan niepozgdanych leczenia,
nie byto przerw w leczeniu, pacjenci stosowali sie
do zalecanego schematu leczenia.

Whnioski. W omawianych przypadkach lecze-
nie substytucyjne enzymatyczng terapia zastep-
czg jest dobrze tolerowane. Efekty leczenia zale-
zq prawdopodobnie od choréb towarzyszacych,
stanu funkcjonalnego oraz wieku pacjenta przed
rozpoczeciem leczenia. Konieczne jest dalsze, dtu-
goterminowe monitorowanie leczenia oraz ocena
efektow leczenia w wiekszych grupach chorych.

Kladrybina w tabletkach — dtugookresowa ohserwacja
chorych na stwardnienie rozsiane w populacji polskiej
— wieloo$rodkowe hadanie w rzeczywistej praktyce
klinicznej
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Wstep. Kladrybina w tabletkach (CLAD) jest wy-
soce skuteczng i bezpieczng terapig modyfikujaca
przebieg rzutowo-remisyjnej postaci stwardnienia
rozsianego (RRMS, relapsing remitting multiple
sclerosis). Zostato to udowodnione w licznych
badaniach klinicznych oraz potwierdzone w rze-
czywistej praktyce (RWE, real world evidence). Do-
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tychczas publikowane wyniki chorych leczonych
w Polsce rowniez wskazujg na wysokg efektyw-
nosc i bezpieczenstwo tego leczenia. Prezento-
wane dane pochodza z kontynuacji wieloosrodko-
wej 4-letniej obserwacji chorych leczonych CLAD
w osrodkach krajowych.

Metodyka. W badaniu retrospektywnie prze-
analizowano dane chorych z RRMS leczonych CLAD
w okresie od grudnia 2019 r. do lutego 2024 r.
pochodzace z 10 osrodkéw klinicznych leczenia
stwardnienia rozsianego w catej Polsce.

Wyniki. Wyjsciowo grupe stanowito 230 cho-
rych, w tym 78% kobiet (n = 179), o sredniej wieku
37,72 = 10,7 lat, srednia dtugos¢ trwania choro-
by wynosita 9,24 = 5,92 lata, wiekszos¢ chorych
(92%) byta uprzednio leczona — najczesciej fuma-
ranem dimetylu (44%) lub fingolimodem (15%).
Dane uzupetniajace byty dostepne dla 181 chorych
po 1.roku, 111 po 2. roku, 61 po 3. roku i 6 po 4.
roku leczenia. Roczny wspdétczynnik rzutéw (ARR,
annual relapse rate) zmniejszyt sie z 1,42 = 0,88
na poczatku leczenia do 0,26 = 0,52 po 1. roku,
0,22 = 0,51 po 2. roku, 0,36 = 0,71 po 3 latach
oraz do 0 po 4 latach leczenia. Odsetek pacjen-
téw wolnych od rzutéw wzrést z 14% na poczatku
leczenia do 72% w 1. Roku, 88% w 2. roku, 72%
w 3. roku oraz 100% w 4. roku leczenia. Odsetek
pacjentow z aktywnymi zmianami chorobowymi
spadt z 90% na poczatku leczenia do 36% w 1.
roku, 25% w 2. roku, 46% w 3. roku oraz 8% w 4.
roku. Wynik w Expanded Disability Status Scale
(EDSS) — ktorego mediana na poczatku leczenia
wynosita 2,5 — pozostat stabilny lub poprawit sie
u 86%pacjentéw w 1. roku, 81% w 2. roku, 73%
w 3. roku oraz 83% w 4. roku. Nie uzyskano dowo-
déw na aktywnos¢ choroby (NEDA-3, No Evidence
of Disease Activity - 3) u 49% pacjentéw w 1. roku
i 59% w 2. roku, 45% w 3. roku oraz 83% w 4. roku.
W ciggu 4 lat obserwacji tylko jeden pacjent miat
limfopenie 4. stopnia, a 31 miato limfopenie 3.
stopnia. Najczestszymi dziataniami niepozadany-
mi byty zmeczenie, bél gtowy, zakazenie wirusem
potpasca oraz infekcja uktadu moczowego.

Whnioski. Wyniki prezentowanego badania po-
twierdzajg, ze leczenie dwoma cyklami CLAD sku-
tecznie kontroluje aktywnos¢ choroby w dtuzszej
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perspektywie. Dowodzg réwniez, ze u niektérych
chorych z suboptymalng odpowiedzig na lecze-
nie efekt ochronny CLAD zmniejsza sie w 3. roku
leczenia, co rodzi pytanie, czy nalezy zastosowac
dodatkowy trzeci cykl terapii w 3. lub 4. roku.
Ograniczeniem prezentowanej analizy byta ni-
ska liczebnos¢ danych dla grupy chorych, ktéra
ukonczyta petne 3 i 4 lata obserwacji. Dane po 3.
roku obserwacji byty dostepne jedynie dla 26,5%
pacjentow. Istnieje zatem potrzeba dalszej, wielo-
osrodkowej obserwacji chorych zRMMS leczonych
CLAD.

Klazomania w zespole Gillesa de la Tourette’a

Justyna Kaczynska, Piotr Janik

Katedra i Klinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny

Wprowadzenie. W obrazie klinicznym zespotu
Gillesa de la Tourette’a (GTS) moze wystepowac
klazomania, czyli napadowy, kompulsyjny, prze-
ciagty i gtosny krzyk. Objaw ten jest najczesciej
klasyfikowany jako tik gtosowy. W dostepnej litera-
turze medycznej brak jest systematycznych badan
na temat klazomanii w GTS. Celem niniejszej pra-
cy byta ocena czestosci wystepowania oraz wieku
poczatku klazomanii u pacjentéw z GTS. Ponadto,
chcielismy ocenic czy korelacje kliniczne klazoma-
nii obejmujg zmienne zwigzane z tikami, czy raczej
jej wystepowanie zwigzane jest ze wspotistnieja-
cymi zaburzeniami psychiatrycznymi.

Materiat i metody. PrzeprowadziliSmy jedno-
razowe badanie rejestracyjne w grupie 133 pa-
cjentow z GTS w wieku 4-50 lat (Sredni wiek 14,7
+ 8,8; 39 kobiet, 29,3%; 37 dorostych, 27,8%;
sredni czas trwania choroby 7,5 + 7,1 lat). Prze-
prowadzono czesciowo ustrukturyzowany wy-
wiad obejmujacy dane demograficzne i kliniczne.
Rozpoznanie GTS oraz wspodtistniejagcych zaburzen
psychiatrycznych stawiano zgodnie z Kryteriami
Diagnostycznymi Zaburzen Psychicznych DSM-5.
Rozpoznania zaburzen psychiatrycznych posta-
wione przez psychiatréw przed naszg oceng byty
akceptowane i wtaczane do analizy. Klazomanie
definiowano jako kompulsyjne, napadowe, bar-
dzo gtosne i nieadekwatne do sytuacji okrzyki.
Rozpoznanie klazomanii stawiano na postawie

wywiadu zebranego od pacjentow (dorosli), ich
rodzicéw (dzieci) lub zaréwno pacjentéw jaki ro-
dzicow (mtodziez). Do oceny ciezkosci tikow wy-
stepujgcych w ciggu ostatniego tygodnia przed
badaniem stosowano Globalng Skale Nasilenia
Tikéw z Yale (YGTSS), natomiast najwieksze na-
silenie tikow, jakiego kiedykolwiek doswiadczyt
pacjent, klasyfikowano jako tagodne, umiarkowa-
ne lub ciezkie. Uzyskane wyniki poddano analizie
statystycznej.

Wyniki. Klazomania wystapita w pewnym mo-
mencie trwania choroby u 31 pacjentow (23,3%)
ze srednim poczatkiem w wieku 10,3 = 4,4 lat.
Analiza statystyczna wykazata istotny zwigzek
miedzy wystepowaniem klazomanii a punk-
tacjag w Globalnej Skali Nasilenia Tikow z Yale
(p = 0,003) i najwieksza ciezkosciag tikow jakiej
kiedykolwiek doswiadczyt pacjent (p = 0,005).
Nie stwierdzono istotnej korelacji miedzy wy-
stepowaniem klazomanii a obecnoscia zespotu
nadpobudliwosci psychoruchowej z deficytem
uwagi, zaburzenia obsesyjno-kompulsyjnego,
zaburzenia lekowego, depresji, zaburzen ze
spektrum autyzmu, zaburzenia opozycyjno-
-buntowniczego.

Whnioski. Klazomania nalezy do spektrum ti-
koéw, jest dos¢ czestym objawem GTS i wystepuje
u pacjentéw z ciezkimi tikami.

Kliniczne réznice u pacjentow ze stwardnieniem
rozsianym w zalezno$ci od wieku zachorowania
Aleksandra Tobiasz', Piotr Oleksy', Zuzanna
Szatkowska', Magdalena Reclik!, Justyna Talaska',

Ewa Goralczyk!, Michalina Rzepka', Tomasz Chmiela’,
Joanna Siuda’

! Katedra i Klinika Neurologii, Wydzial Nauk Medycznych w Katowicach,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach
Wstep. Stwardnienie rozsiane (MS, multiple scle-
rosis) jest przewlektg zapalno-degeneracyjna cho-
robg osrodkowego uktadu nerwowego (OUN). MS
moze wystapi¢ w kazdym wieku, aczkolwiek naj-
czesciej dotyka oséb w wieku od 20 do 40 lat. Wiek
ujawnienia sie MS moze mie¢ wptyw zaréwno na
przebieg choroby jak i sposdb leczenia.

Cel. Celem badania jest poréwnanie réznic
w leczeniu i nasileniu choroby pomiedzy réznymi
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grupami wiekowymi pacjentéw chorujacych na
MS.

Materiaty i metody. Przeprowadzono retro-
spektywna analize 443 pacjentow (302 kobiet, 141
mezczyzn) z potwierdzonym rozpoznaniem MS,
ktérzy byli hospitalizowani w Klinice Neurologii
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Katowi-
cach w okresie od kwietnia 2018 r. do lipca 2023 r.
Zebrano dane dotyczace wieku pacjentow, postaci
MS, czasu trwania choroby, stopnia niesprawnosci
ruchowej wedtug skali EDSS (Expanded Disability
Status Scale), stosowanego leczenia modyfikujg-
cego przebieg choroby (DMT) oraz wystepowania
choréb wspéfistniejacych.

Wyniki. Pacjentow MS podzielono na trzy
grupy wiekowe ze wzgledu na poczatek choroby:
18-31 lat (n = 209; 47%); 31-49 lat (n = 205;
46%); powyzej 49 lat (n = 29; 7%). Najczestsza
postaciag MS we wszystkich grupach byta postac
rzutowo-remisyjna (RRMS) (odpowiednio: 91%,
82%, 52%). Jednak w najstarszej grupie wiekowej
w poréwnaniu do najmtodszej czesciej wystepo-
wata postac pierwotnie postepujgca (PPMS) (31%
vs. 1,4%) (p < 0,001). Sredni czas trwania choroby
byt istotnie krétszy w grupie najstarszej (7,6 =
4,6 lat) w poréwnaniu z grupg najmtodsza (11,5
+ 7,9 lat) i sSrodkowg (10,8 * 6,6 lat) (p < 0,05).
Sredni wynik w skali EDSS byt najnizszy w grupie
najmtodszej w poréwnaniu do grupy srodkowej
i najstarszej (2,5 +1,8vs. 3,3+ 1,8vs. 4,3 +1,7)
(p < 0,001). Wykazalismy, ze u pacjentéow z MS
w najmtodszej grupie wiekowej istotnie czesciej
dochodzito do zmian DMT (p < 0,001). Ponadto
najstarsza grupa chorych na MS charakteryzowata
sie najwieksza liczba choréb wspdtistniejgcych,
z ktérych najczesciej wystepowaty nadcisnienie
tetnicze, choroba zwyrodnieniowa kregostupa
oraz dyslipidemia (p < 0,001).

Whnioski. U pacjentéw, u ktérych rozpoznano
MS po 49. roku zycia, czesciej wystepuje postac
pierwotnie postepujaca, czas trwania choroby
jest krétszy i dotyka ich wieksza niesprawnos¢
ruchowa wedtug skali EDSS. Natomiast u mtod-
szych pacjentéw z MS dominuje postac rzutowo-
-remisyjna oraz czesciej dochodzi u nich do zmian
DMT.
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Kliniczne, demograficzne i terapeutyczne aspekty
przehiegu zapalenia krazka migedzykregowego i trzondw
kregowych (spondylodiscitis)

Tomasz Fijatkowski, tukasz Rzepinski, Katarzyna Kuleta,
Stawomir Wawrzyniak

Klinika Neurologiczna 10. Wojskowego Szpitala Klinicznego w Bydgoszczy

Cel badania. Okreslenie kliniczno-demograficzne-
go profilu pacjentéw z rozpoznaniem zapaleniem
krazka miedzykregowego i trzonéw kregowych
(spondylodiscitis) z identyfikacjg potencjalnego
drobnoustroju chorobotwérczego oraz rodzaju
zastosowanej farmakoterapii.

Metody. Retrospektywnej ocenie poddano
dane z kart informacyjnych 35 pacjentéw (23 M,
12 K) z rozpoznanym spondylodisicitis hospitali-
zowanych w Klinice Neurologicznej 10. Wojsko-
wego Szpitala Klinicznego w Bydgoszczy w latach
2014-2023.

Wyniki. Sredni wiek badanych wynosit 62,29
+ 11,55 lat. Dominujgcym objawem klinicznym
byt farmakooporny zespét bolowy kregostupa
(100% badanych). Obecnos¢ objawdéw ubytko-
wych stwierdzono u 7 oséb (20%); w tym deficyt
ruchowy (3 osoby), zaburzenia zwieraczy (2 osoby)
oraz ubytkowe objawy czuciowe (2 osoby). Wczes-
niejsza goraczke/stany podgorgczkowe raporto-
wato 7 badanych (20%). Przy przyjeciu podwyz-
szone wartosci CRP (> 5 mg/l) stwierdzono u 30
pacjentéw (86%), podwyzszone wartosci OB (>
20 dla mezczyzn, > 30 dla kobiet) u 28 pacjentéw
(80%). Srednie wartosci CRP i OB przy przyjeciu
wynosity odpowiednio 90,68 *+ 103,91 mg/l oraz
58,88 = 34,25 mm/h. Wsrod najczesciej zgtasza-
nych choréb towarzyszacych wymieniano nadcis-
nienie tetnicze (14 oséb), cukrzyce typu 2 (8 0so6b),
przewlekig chorobe nerek (3 osoby), chorobe no-
wotworowa (2 osoby: 1 osoba rak trzonu macicy,
1 osoba rak piersi). Uraz kregostupa poprzedzajacy
zachorowanie raportowato 5 0séb (14%), a wczes-
niejszy zabieg operacyjny kregostupa na poziomie
zajetym przez proces zapalny — 3 osoby (8,5%).
U wszystkich pacjentéw z grupy badanej ujaw-
niono radiologiczne wyktadniki spondylodiscitis.
U 32 oséb proces zapalny obejmowat odcinek
ledzwiowo-krzyzowy kregostupa, u 2 oséb odci-
nek piersiowy kregostupa, au 1 osoby pogranicze
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piersiowo-ledzwiowe kregostupa. U zdecydowanej
wiekszosci pacjentow (25/35, 71%) nie zidentyfi-
kowano drobnoustroju wywotujgcego zachoro-
wanie. U 10 pacjentow (29%) w posiewach krwi
wyhodowano potencjalne drobnoustroje chorobo-
tworcze — najczesciej Staphylococcus aureus (6
0s06b). U 6 z 25 0s6b (24%) z ujemnymi wynikami
posiewdw krwi ujawniono dodatni wynik testu
Quantiferon. U 3 0s6b z grupy badanej (8,5%)
odnotowano nieodlegte czasowo poprzedzaja-
ce zachorowanie na COVID-19. Srednia dtugos¢
hospitalizacji wynosita 31,30 = 21,76 dni. Sredni
czas antybiotykoterapii dozylnej wynosit 30,19 =
19,84 dni. Najczesciej stosowanym schematem
leczenia byta monoterapia klindamycyng poda-
wang dozylnie w dawkach od 3 x 300 mg do 3 X
600 mg — 10 pacjentéw, skojarzenie podawanych
drogg dozylng ceftriaksonu (2 g/dobe) oraz wan-
komycyny (dawkowanie pod kontrolg poziomu
leku w surowicy) — 7 oséb; skojarzenie dozylnie
podanego ceftriaksonu (2 g/dobe), metronidazolu
(1,5 g/dobe) i wankomycyny (dawkowanie pod
kontrolg poziomu leku w surowicy) — 6 oséb.
W trakcie leczenia szpitalnego u wszystkich pa-
cjentdw uzyskano regresje dolegliwosci bélowych,
a u pacjentéw z wyjsciowo podwyzszonymi war-
tosciami CRP znaczacy spadek tego parametru
(Srednia wartos¢ CRP przy wypisie 29,10 * 32,57
mg/l) (p = 0,006). Po wypisie ze szpitala u 23 pa-
cjentéw zalecono kontynuacje antybiotykoterpii
w formie doustnej. Sredni czas doustnej antybio-
tykoterapii w tej grupie wynosit 16,27 = 12,61
dni. Najczesciej stosowanym schematem leczenia
(15/23 pacjentéw, 65%) byta doustna monoterpia
klindamycyna w dawce od 3 x 300 mg do 3 x 600
mg (dawka dostosowana do masy ciata pacjenta).

Whnioski. Spondylodiscitis jest heterogenng
jednostka chorobowa dotykajaca najczesciej od-
cinek ledzwiowo-krzyzowy kregostupa. Zachoro-
wanie czesciej wystepuje u mezczyzn, a czynnik
etiologiczny nie zawsze udaje sie ustali¢. Antybio-
tykoterapia jest leczeniem z wyboru, ktére przyczy-
nia sie do redukcji bélu oraz spadku wyktadnikow
stanu zapalnego. Wysoce pozadane jest ujedno-
licenie schematu postepowania diagnostyczno-
-terapeutycznego.

Korelacja progresiji klinicznej stwardnienia rozsianego
ze stopniem i wzorcem atrofii u chorych leczonych
kladrybhing w tabletkach.

Aleksandra Pogoda-Wesotowska', Joanna Aftyka?,
Arkadiusz Zegadio®, Jacek Staszewski', Adam Stepien’
'Klinika Neurologiczna, Wojskowy Instytut Medyczny — Paristwowy
Instytut Badawczy

2\Wydziat Fizyki, Politechnika Warszawska

37akiad Radiologii Lekarskiej, Wojskowy Instytut Medyczny — Paristwowy
Instytut Badawczy

Wstep. Stwardnienie rozsiane (SM, sclerosis mul-
tiplex) to choroba zapalna osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN), obejmujaca ztozone potacze-
nie demielinizacji i neurodegeneracji. Wiadomo,
ze terapie modyfikujace przebieg choroby hamuja
aktywnosc rzutowaq i postep niepetnosprawnosci,
jednakze nadal brakuje danych oceniajacych ich
wptyw na proces neurodegeneracyjny. Celem ba-
dania byta ocena korelacji postepu klinicznego
choroby z nasileniem atrofii mézgu oraz ocena
roli wyjsciowego stanu klinicznego chorych jako
czynnika predykcyjnego zmian objetosci poszcze-
go6lnych obszarow mézgu na przestrzeni czasu
wsrod chorych z SM leczonych kladrybing w tab-
letkach (CLAD).

Metodyka. Do badania retrospektywnie zre-
krutowano chorych z rzutowo-remisyjna postacia
SM leczonych CLAD znajdujacych sie pod opieka
Poradni Neurologicznej Wojskowego Instytutu Me-
dycznego — Panstwowego Instytutu Badawcze-
go. Zebrano dane demograficzne i kliniczne oraz
z obrazéw rezonansu magnetycznego (MRI) w 3
punktach czasowych: przed leczeniem, rok po le-
czeniu oraz 2 lata po leczeniu. Badania MRI zostaty
poddane analizie volumetrycznej za pomocg opro-
gramowania volBrain. Z analizy wykluczono cho-
rych powyzej 55. roku zycia w momencie badania
oraz obrazy MRI o niskiej jakosci. Obliczono zmia-
ny objetosci poszczegdlnych obszaré6w OUN w 3
punktach czasowych i skorelowano je ze zmianami
parametrow klinicznych (roczny wskaznik rzutow
[ARR], ocena niepetnosprawnosci w Expanded Di-
sability Status Scale [EDSS], liczba nowych zmian
na obrazach T2-zaleznych, w tym wzmacniajgcych
sie po kontrascie [Gd+], stan braku aktywnosci
choroby [NEDA3] oraz postep choroby niezalezny
od aktywnosci rzutowej [PIRA]).
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Wyniki. Wyjsciowo grupe stanowito 33 cho-
rych, wtym 70% kobiet (n = 23), o sredniej wieku
38 lat, srednia dtugos¢ trwania choroby wynosita
10,5 lata, wszyscy chorzy byli uprzednio leczeni,
mediana EDSS wynosita 2,5. ARR zmniejszyt sie
z 1,18 przed leczeniem do 0,27 po 1. roku (p <
0,001) orazdo 0,1 po 2. roku (p = 0,16). Srednia
liczba nowych zmian Gd+/ T2 spadta z 1,7/3,24
przed leczeniem do 0,23/0,62 (p < 0,001) po 1.
roku oraz do 0/0 (p = 0,16/=0,007) po 2 latach.
Nie odnotowano progresji w skali EDSS zaréwno
po 1. jak i po 2. roku. NEDA-3 uzyskato 54,8%
chorych po 1. roku i 85% po 2.

Dane wolumetryczne po 1/2 roku leczenia uzy-
skano odpowiednio dla 27/19 chorych. Chorzy
z progresjg w skali EDSS po 1. roku leczenia wykazy-
wali mniejsze nasilenie atrofii ciata migdatowatego
po 2. roku w poréwnaniu do chorych stabilnych lub
z poprawa (p = 0,017). Chorzy z progresja w ska-
li EDSS po 2 latach leczenia wykazywali wiekszg
atrofie brzusznej czesci miedzymodzgowia przed
leczeniem (p = 0,044) oraz prawej czesci podstawy
przodomdzgowia po 1. roku (p = 0,046). Chorzy
z PIRA po 2 latach leczenia wykazywali wieksza
atrofie brzusznej czesci miedzymozgowia przed
leczeniem (p = 0,023). Chorzy, ktérzy mieli nowe
zmiany w obrazach T2-zaleznych po 2. roku lecze-
nia mieli wieksza atrofie istoty biatej po 1. roku (p
= 0,048) i po 2. latach leczenia (p = 0,032) oraz
wieksza objetosé komory bocznej przed leczeniem
(p =0,030), po 1. roku (p =0,030) i po 2 latach le-
czenia (p = 0,032). Biorgc pod uwage stan kliniczny
przed leczeniem chorzy, ktérzy mieli wigksza liczbe
zmian Gd+ w badaniu MRI przed leczeniem, mieli
wiekszg atrofie istoty szarej po 2 latach leczenia.
Wsréd chorych z NEDA-3, NEDA-4 osiggneto 33,3%
po 1. rokui 50% po 2.

Whnioski. W badaniu wykazano, ze chorzy
z progresjg niepetnosprawnosci w skali EDSS
i PIRA wykazywali wiekszy stopien atrofii mézgu
zwtaszcza w obrebie miedzymdzgowia i przo-
domézgowia. Wzrost zmian demielinizacyjnych
widoczny w obrazach T2-zaleznych wigzat sie
z wiekszym stopniem atrofii istoty biatej moéz-
gu. Pomimo znacznego postepu w leczeniu cho-
rych z SM, mechanizmy powodujace narastanie
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niepetnosprawnosci nie sg w petni poznane.
Poprzez ocene atrofii poszczegolnych obszarow
moézgu uzyskuje sie wglad w potencjalng role tych
struktur i mozliwos¢ wykorzystania ich jako bio-
markerdw postepu niepetnosprawnosci u chorych.

Leczenie modyfikujace przebieg stwardnienia
rozsianego w populacji o poczatku zachorowania
przed 18. rokiem zycia — jednosrodkowa analiza
retrospektywna

Magdalena Oset, Adriana Baczek, Anna Jurewicz,
Mariusz Stasiotek, Mariola Swiderek-Matysiak
Katedra i Klinika Neurologii UM w todzi

Wprowadzenie. Stwardnienie rozsiane (MS, mul-
tiple sclerosis) to przewlekta, zapalno-demieliniza-
cyjna choroba osrodkowego uktadu nerwowego,
ktéra dotyka najczesciej mtodych dorostych (AOMS,
adult onset MS), jednak w 3-5% przypadkow rozpo-
znawana jest u dzieci (pediatric onset MS; POMS).
POMS charakteryzuje sie najczesciej przebiegiem
rzutowo-remisyjnym (RRMS), wiekszg niepetno-
sprawnoscia ruchowa oraz zaburzeniami w funkcjo-
nowaniu poznawczym i spotecznym w poréwnaniu
z chorymi AOMS w tym samym wieku.

Cel badania. Celem badania byta analiza przebie-
gu choroby, odpowiedzi na leczenie modyfikujace,
przebieg choroby i rokowanie u pacjentéw z POMS.

Materiat i metody. Badanie obserwacyjne
objeto retrospektywna analize przebiegu choro-
by u pacjentéw z rozpoznaniem RRMS postawio-
nym pomiedzy 13. a 17. rokiem zycia. Uzyskano
informacje dotyczace pierwszych objawéw cho-
roby, stopnia niepetnosprawnosci (EDSS, expan-
ded disability status scale), stosowanego leczenia
modyfikujgcego przebieg choroby oraz przyczyn
ewentualnej zmiany terapii.

Wyniki. Analiza objeto 39 chorych, sredni czas
obserwacji 8,4 lat; mediana 8 lat. Sredni wiek pa-
cjentéw w chwili rozpoznania wynosit 15,8 lat,
sredni wiek w momencie analizy 24,3 lata, 82%
pacjentéw (n = 32) stanowity kobiety. Sredni wy-
nik EDSS w chwili rozpoznania wynosit 1,79. Pierw-
sze objawy MS w badanej grupie to: niedowtady
konczyn (50%), objawy czuciowe (27,8%), poza-
gatkowe zapalenie nerwu wzrokowego (19,4%),
objawy pniowe (11,1%).
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Pierwszym lekiem modyfikujagcym przebieg
choroby zastosowanym w leczeniu u poszczegdl-
nych pacjentéw byt najczesciej interferon beta (n
= 17), w dalszej kolejnosci fumaran dimetylu (n =
15), octan glatirameru (n = 6), fingolimod (n = 1).
W trakcie obserwacji 15 pacjentow nie zmienia-
to terapii (38,5%), 13 pacjentow stosowafo dwa
leki, 10 pacjentéw trzy leki, jeden pacjent obecnie
stosuje piata terapie. U 19 chorych zmieniano lek
w obrebie | linii (w 58% z interferonu beta). W trak-
cie obserwacji u 19 pacjentéw zastosowano Il linie
leczenia: okrelizumab (n = 5), fingolimod (n = 4),
kladrybine (n = 4), ofatumumab (n = 3) oraz nata-
lizumab (n = 3). tacznie w analizowanej populacji
40 razy zmieniano leczenie, najczesciej z powodu
nieskutecznosci terapii (60%), w drugiej kolejno-
$ci z powodu dziatan niepozadanych (16%), nato-
miast w 20% przypadkéw podano obie wymienione
przyczyny. Wsrod pacjentow, u ktérych doszto do
zmiany terapii odnotowano istotnie wyzszy EDSS
pod koniec obserwacji (Z = 2,01, p = 0,045), w tej
grupie pacjentow jako pierwsze objawy domino-
waty zaburzenia pniowe (33%) i niedowtady (29%).

Whnioski. W analizowanej grupie pacjentow
z POMS ponad 60% zmieniato leczenie modyfiku-
jace przebieg MS, a 25% stosowato trzy kolejne
terapie w trakcie pierwszych 8 lat od rozpoznania
choroby. Obserwacje te wskazujg na intensywny
schemat stosowania terapii immunomoduluja-
cych w populacji najmtodszych pacjentéw z MS.
Podkresla to koniecznos$¢ Scistego monitorowa-
nia aktywnosci choroby i bezpieczenstwa terapii
celem optymalnego planowania postepowania
u pacjentow z POMS.

Leczenie rytuksymahem pacjentow z miastenia
uogolniong i idiopatycznymi miopatiami zapalnymi
w przypadku stwierdzenia nieskutecznosci,
przeciwskazan do stosowania lub braku dostgpnosci
dotychczasowej immunoterapii

J. Baranska, M. Lipowska, B. Kierdaszuk,

A. Kostera-Pruszczyk

Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Wstep. Rytuksymab (RTX) jest chimerycznym prze-
ciwciatem monoklonalnym skierowanym przeciw-
ko biatku CD20, ktére prowadzi do zmniejszenia

liczby limfocytéw B i syntezy komorek plazma-
tycznych wydzielajgcych przeciwciata. W terapii
choréb nerwowo-miesniowych RTX jest stosowany
poza wskazaniami rejestracyjnymi w przypadku
nieskutecznosci lub przeciwwskazan do terapii
I linii, m.in. w miastenii gravis, zwtaszcza w po-
staci z przeciwciatami przeciwko biatku MuSK oraz
miopatiach zapalnych. Celem pracy byta ocena
skutecznosci oraz bezpieczenstwa terapii rytuk-
symabem u pacjentéw z miopatiami zapalnymi
i miastenig, w przypadku stwierdzenia nieskutecz-
nosci, przeciwwskazan do stosowania lub braku
dostepnosci dotychczasowej immunoterapii.

Materiaty i metody. Do badania kwalifikowa-
no pacjentow Kliniki Neurologii w wieku powyzej
18 lat z rozpoznaniem idiopatycznej miopatii za-
palnej (zapalenia skérno-miesniowego, zapale-
nia wielomiesniowego, immunologicznej miopatii
martwiczej albo zespotu nakfadania) lub miaste-
nii ze wskazaniami do intensyfikacji leczenia oraz
brakiem skutecznosci, przeciwwskazan lub brak
dostepu do dotychczas stosowanych dwodch ro-
dzajow immunoterapii, a w przypadku miastenii
z przeciwciatami przeciwko biatku MuSK jednego
rodzaju immunoterapii. Rodzaje immunoterapii
i czas ich trwania zostaty okreslone w protokole
badania. Stosowano nastepujacy schemat leczenia
rytuksymabem: podanie 1000 mg leku i.v. 1.1 15.
dnia, a nastepnie co 6-9 miesiecy w zaleznosci od
wystepowania objawdw klinicznych i odtwarzania
limfocytow B (limfocytéw CD19/CD20). Przy dfu-
gotrwatym stosowaniu lub w razie zwiekszonego
ryzyka leczenia immunosupresyjnego dopuszczo-
no stosowanie dawki 100 mg i.v. rytuksymabu 1.
i 15. dnia, a nastepnie co 3-6 miesiecy w zaleznosci
od odtwarzania limfocytow B (limfocytow CD19/
CD20). Przed kazdym podaniem leku przeprowa-
dzano badanie neurologicznie i ocene w skalach
dla miastenii: MG-ADL; dla miopatii: 6MWT, GRIP
i MRC; aktywnos¢ kinazy kreatynowej (CK). Ana-
lizowano modyfikacje doustnego leczenia immu-
nosupresyjnego oraz dziatania niepozadane wy-
stepujace podczas stosowania RTX.

Wyniki. W latach 2018-2024 do badania za-
kwalifikowano 14 pacjentek. Wsrod tej grupy 8
0so6b stanowity pacjentki z miastenig (7 z miastenia
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MuSK(+) i 1 z miastenig AChR(+); sredni wiek 45
lat) i 6 z miopatig zapalng (Sredni wiek 46 lat; w tym
z zapaleniem skdrno-miesniowym (3), z miopatia
martwiczq z obecnoscig przeciwciat anty-HMGCR
(2) i anty-SRP (1)). U 4/14 zastosowano terapie in-
dukcyjng RTX w dawce 1000 mg/cykl, a u 10/14
zredukowana dawka 100 mg/cykl. Ostatecznie
u wszystkich pacjentek zastosowano terapie pod-
trzymujacg zredukowanymi dawkami 100 mg i.v.
Po ok 6 msc. trwania leczenia stwierdzono zmniej-
szenie objawow (potwierdzong w skalach/testach
i ocenie stanu klinicznego) u 5/8 i stabilizacje u 1/8
(w dtuzszej obserwacji u 2/8) pacjentek z miastenia
MuSK(+) oraz poprawe u 2/6 i stabilizacje u 2/6 pa-
cjentek w grupie miopatii zapalnych. W ocenie po
6 msc. leczenia zredukowano dawke kortykosteroi-
déw u 4/6 pacjentek z miopatiamiiu 5/8 pacjentek
z miastenig (w toku trwania badania ostatecznie
u 2/8 pacjentek odstawiono, u 4/8 zredukowano
sterydoterapie, a u 2/8 odstawiono azatiopryne).
U 2/14 pacjentek z rozpoznaniem zapalenia skor-
no-miesniowego oraz 1/14 pacjentki z miastenia
AChR(+) nie stwierdzono istotnej poprawy i zostaty
wytaczone z badania. tagodne i przemijajace dzia-
tania niepozadane obserwowano u 8/14 chorych.

Whniosek. W grupie badanej wykazano skutecz-
nos¢ leczenia RTX w dawkach podtrzymujacych 100
mag/cykl w postaci poprawy lub stabilizacji u wszyst-
kich pacjentek z miasteniag MuSK(+), a u 4 pacjen-
tek w grupie miopatii. U 6/8 pacjentek z miastenia
MuSK(+) i 4/6 z zapalnymi miopatiami uzyskano
dodatkowy efekt terapeutyczny pod postacig re-
dukcji dawek doustnych lekéw immunosupresyj-
nych (najczesciej sterydéw). Rytuksymab w zredu-
kowanych dawkach byt na ogét dobrze tolerowany,
a najczestszymi dziataniami niepozadanymi byty
infekcje o tagodnym lub umiarkowanym nasileniu.

Leczenie rytuksymahem pacjentow z zapaleniem rdzenia
i nerwoéw wzrokowych — obserwacja 10-letnia
Aleksandra Podlecka-Pigtowska, Monika Nojszewska,

Joanna Rychter, Kinga Sujkowska, Krzysztof Nieporecki,
Beata Zakrzewska-Pniewska

Katedra i Klinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny

Choroby z kregu zapalenia rdzenia i nerwéw wzro-
kowych (NMOSD, neuromyelitis optica spectrum
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disorders) stanowig wyzwanie zaréwno diagno-
styczne, jak i terapeutyczne. Skutkiem nawet jed-
nego rzutu moze by¢ ciezka niepetnosprawnos¢,
choroba stanowi zagrozenie dla zdrowia a takze
zycia pacjenta. Odpowiednio szybki i wtasciwy do-
bor terapii jest kluczowy dla skutecznosci leczenia.
Terapia anty-CD20 rytuksymabem, cho¢ off-label,
byta do niedawna pierwszym wyborem polecanym
w rekomendacjach eksperckich. Obecnie zareje-
strowane sg leki dedykowane seropozytywnemu
NMOSD, ale rytuksymab pozostaje istotng i sku-
teczna terapiag NMOSD.

Przedstawiamy 10-letnie doswiadczenia le-
czenia NMOSD rytuksymabem w Klinice Neuro-
logii WUM. W latach 2014-2024 leczonych byto
rytuksymabem 30 oséb z NMOSD (25 kobiet, 5
mezczyzn; sredni wiek: 49,2 = 14,2; EDSS 4,6 +
2,1; czas trwania choroby — 11,7 = 7,3). U 18
pacjentow (60%) potwierdzono obecnosc przeciw-
ciat przeciwko akwaporynie 4 (AQP4-1gG). Trzeba
podkresli¢, ze sposrod pacjentéw seronegatyw-
nych u 5z nich (5/12) oznaczano AQP4-1gG juz po
rozpoczeciu leczenia immunosupresyjnego, wiec
ich status nie jest w petni znany. Pacjenci otrzymujg
kolejne dawki rytuskymabu w zaleznosci wyniku
fenotypowania limfocytéw CD19/CD20, aby utrzy-
mac deplecje limfocytéw B.

U 24 (80%) pacjentéw leczenie jest kontynuo-
wane w Klinice Neurologii WUM. Z pozostatych 6
0s6b u 1 zmieniono terapie z powodu niepetnej
skutecznosci, 2 osoby wypadty z obserwacji, 1
pacjentka zrezygnowata, ale pozostaje w obser-
wacji, a u 2 chorych leczenie jest kontynuowane
W miejscu zamieszkania. Liczba rzutéw przed roz-
poczeciem terapii wynosita 4,5 = 1,9; w trakcie
leczenia — 1,7 + 2,6. Dwunastu chorych (40%)
jest catkowicie wolnych od rzutéw. Z pozostatych
18 pacjentéw u 8 0sob (44,4%) w trakcie leczenia
rytuksymabem odnotowano tylko 1 rzut choro-
by, zwykle miedzy 2. a 3. podaniem rytuksymabu.
Tylko u 13 0s6b (43,4%) rytuksymab byt pierwsza
zastosowang terapia. U 17 chorych (56,6%) wy-
kazano wczesniej nieskuteczne leczenie innymi le-
kami, czasem dwoma. Byty to: immunoglobuliny
dozylne (7 oséb), azatiopryna (10), mykofenolan
mofetylu (2), mitoksantron (3), satralizumab (1).
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Kontrole rzutéw (brak lub znaczng redukcje
ciezkosci i czestosci) uzyskano u 28 pacjentow
(93,4%). Dane z literatury potwierdzajg ponad
80% skutecznos¢ rytuksymabu w leczeniu NMOSD.
Warto podkresli¢, ze rytuksymab moze by¢ stoso-
wany zaréwno w seropozytywnym (NMOSD AQP-
-lgG+), jak i w seronegatywnym NMOSD. Terapie
nowymi lekami sg zarezerwowane tylko dla cho-
rych z seropozytywnym NMOSD.

Whnioski. Leczenie rytuksymabem jest sku-
teczne u wiekszosci chorych z NMOSD. Dtugie
doswiadczenie z tg terapig pozwala na modyfi-
kowanie dawkowania. Leczenie rytuksymabem
pozostaje istotng opcja terapii, zwtaszcza w sero-
negatywnym NMOSD.

Leczenie wewnatrznaczyniowe udaru niedokrwiennego
mézgu wywotanego podwdjna patologia (fandem
occlusion)

Jan Kiopocki®, Violetta Palacz-Duda’,

Joanna Matjanowska', Magdalena Konieczna-Brazis',
tukasz Sokotowski' Mariusz Baumgart!,

Krzysztof Stominski'!, Paulina Sobieszak-Skural,

Piotr Pteszka', Iwona Rutkowska', Piotr Rusinski’,
Karolina Glowacka', Joanna Krzywania-Fifielska',
Sonia Deja-Piesik', Adrian Biernaciak', Aleksander
Dobrzanski', Agnieszka Gorska', Grzegorz Meder?,
Wojciech Skura?, Pawet Gruchata?, Marianna Mizera',
Milena Switonska’

TKlinika Neurochirurgii i Neurologii. Centrum Interwencyjnego Leczenia
Udaréw Mdzgu. Oddziat Neurologii. Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr.

J. Biziela CM UMK w Bydgoszczy.

%Zakiad Radiologii i Diagnostyki Obrazowej. Szpital Uniwersytecki nr 2 im.
dr. J. Biziela CM UMK w Bydgoszczy.

Wstep. Udar niedokrwienny wywotany podwdjna
patologig (tandem occlusion) jest definiowany w li-
teraturze jako wspotwystepowanie wewnatrzczasz-
kowej niedroznosci duzego naczynia (LVO) i duze-
go stopnia zwezenia/okluzji zewnatrzczaszkowego
odcinka tetnicy szyjnej wewnetrznej po tej samej
stronie. Problem jest istotny, gdyz szacuje sie, ze
podwdjna patologia jest przyczyng 15-20% uda-
réow niedokrwiennych zwigzanych z LVO i wigze sie
z gorszym rokowaniem. Stato sie to jeszcze waz-
niejsze w dobie trombektomii mechanicznej, kto-
rej skutecznos¢ zostata potwierdzona w licznych
badaniach i ma ona silne zalecenia w wytycznych.
Jednak postepowanie w przypadku podwadjnej pa-
tologii jest nadal przedmiotem dyskusji i w tym

zakresie brakuje jednoznacznych danych.

Materiat i metody. W pracy przedstawiono
retrospektywna analize pacjentéw leczonych
z powodu udaru niedokrwiennego mézgu wywo-
tanego podwdjna patologig w Centrum Interwen-
cyjnego Leczenia Udaréw Mézgu (CILUM) w roku
2023. Ze wzgledu na brak jasnych wytycznych
postepowania metoda leczenia byta dobierana
indywidualnie w zaleznos$ci od czasu trwania
objawow, ciezkosci zespotu neurologicznego,
wielkosci ogniska niedokrwiennego, stopnia
zwezenia oraz doswiadczenia radiologa zabie-
gowego. Majac na uwadze brak jednoznacznych
wytycznych postepowania podjeto probe porow-
nania metody leczenia stentowaniem w trakcie
trombektomii z samg trombektomia. Jako punkty
koncowe przyjeto dobry stan funkcjonalny oce-
niany jako wynik w skali Rankin 0-2 w dniu wypisu
i w 90. dobie po zabiegu oraz smiertelnos¢ w 90.
dobie po zabiegu.

Wyniki. W analizowanym okresie w CILUM
leczono tacznie 432 pacjentéw metoda trom-
bektomii mechanicznej. Sposréd tych pacjentéow
u 60 (13,9%) na podstawie badania ANGIO-TK
lub arteriografii mézgowej stwierdzono istotne
zwezenie (> 70% wg NASCET) lub niedroznos¢
zewnatrzczaszkowego odcinka tetnicy szyjnej
wewnetrznej z towarzyszacq niedroznoscig du-
zego naczynia wewnatrzczaszkowego (tandem
occlusion). Do dalszej analizy wtaczono 53 pa-
cjentéw, u ktorych wykonano zabieg trombek-
tomii. Wykluczono chorych, u ktérych uzyska-
no reperfuzje wewngatrzczaszkowg po leczeniu
trombolitycznym oraz tych, u ktérych nie udato
sie pokonac niedroznosci zewnatrzczaszkowego
odcinka tetnicy szyjnej. W badanej grupie dobry
stan funkcjonalny (mRS 0-2) osiggneto 50,9%,
a Smiertelnos¢ wyniosta 9,4%. U 30 pacjentéw
(56,6%) w trakcie zabiegu implantowano stent
do tetnicy szyjnej wewnetrznej (grupa |) a u 23
(43,4%) zastosowano jedynie zabieg trombekto-
mi z ewentualng balonoplastyka tetnicy szyjnej
(grupa I1). W dniu wypisu stan funkcjonalny
mRS 0-2 osiggneto 56,7% pacjentéw w grupie
| oraz 43,5% w grupie Il, natomiast 90 dni po
zabiegu odpowiednio 60,0% i 65,2% pacjentéw.
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Smiertelno$¢ 90-dniowa wyniosta 6,7% w grupie

| oraz 17,4% w grupie Il

Whioski.

1) W pracy potwierdzono skutecznos¢ trombek-
tomii mechanicznej w grupie chorych z tandem
occlusion (w uzyskiwaniu mRS 0-2 w 90-dobie)
i Smiertelnos¢ ponizej 10%.

2) Na podstawie analizowanego materiatu
mozna stwierdzi¢, ze leczenie stentowaniem
tetnicy szyjnej w trakcie trombektomii wigze
sie z mniejszg Smiertelnoscig niz leczenie
zachowawcze przy podobnych wynikach stanu
funkcjonalnego.

3) Niezbedne sg dalsze wieloosrodkowe badania
z randomizacjg i ujednoliconym protokotem
leczenia celem ustalenia optymalnego poste-
powania w grupie chorych z tandem occlusion.

Lot samolotem a udar mézgu
M. Wiszniewska®: 2, P Wiszniewski®, U. Wiodarczyk?,
t. Pawtowski‘
'Akademia Nauk Stosowanych im. Stanistawa Staszica, Pita, Katedra
Ratownictwa Medycznego
20dddziat Neurologii z Pododdzialem Udarowym, Szpital Specjalistyczny
im St. Staszica, Pita
30ddziat Hematologiczny, Ars Medical, Pita
40ddziat Intensywnej Terapii, Szpital Specjalistyczny im. St. Staszica, Pita
Wstep. Do udaru moézgu rzadko dochodzi pod-
czas lotu lub po locie samolotem. Jeden udar wy-
stepuje na 35 000 lotéw. 70% udaréw dotyczy
0s0b ze zwezong tetnicg szyjng wewnetrzna. Nie
ma réznicy miedzy lotem < 2 godz. i > 2 godz.
W samolocie wystepuja: niedotlenienie, obnizona
wilgotnos¢, réznice cisnien. Sprzyja to oddzielaniu
sie warstw Sciany naczynia, co uszkadza jej btone
wewnetrzng i dochodzi do uwalniania czynnikéow
trombogennych oraz tworzenia zakrzepéw.
Metoda. Prezentacja dwdch pacjentéow u kto-
rych do udaru moézgu doszto nastepnego dnia po
locie samolotem.
30-to letni mezczyzna dotychczas zdrowy,
u ktérego doszto do ciezkiego zylnego udaru méz-
gu, gdzie pierwsze objawy pod postacig bolu gtowy
ujawnity sie nastepnego dnia po locie samolotem.
Udar rozpoznano 4 dni od pierwszych objawéw.
57-letni mezczyzna obudzit sie z niedowtadem
pofowiczym prawostronnym i afazjg nastepnego
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dnia po oSmiogodzinnym locie samolotem. Stwier-
dzono zakrzep lewej tetnicy srodkowej mézgu
w M3. Poczatkowo oprdécz nadcisnienia tetnicze-
go nie zidentyfikowano innego czynnika ryzyka,
jednak po dziesieciu miesigcach wykryto istot-
ng hemodynamicznie bradykardie i pacjentowi
wszczepiony zostat stymulator serca.

Wyniki. W udarze zylnym u pacjenta 30-letnie-
go wdrozono leczenie heparyng drobnoczastecz-
kowa, jednak doszto do progresji choroby i pa-
cjent wymagat leczenia na Oddziale Intensywnej
Terapii. Po rozpoznaniu nadptytkowosci samoist-
nej dodano leczenie swoiste hydroxycarbamidem.
Pacjent wypisany po dwoch miesigcach leczenia
do dalszej rehabilitacji jako chodzacy z podpdrka
(mRs 3 pkt).

U pacjenta 57-letniego z udarem tetniczym typu
PACI podano dozylnie rekombinowany tkankowy
aktywator plazminogenu, nastepnie wdrozono le-
czenie przeciwptytkowe oraz statyne. Kiedy tylko
wykryto istotng hemodynamicznie bradykardie,
natychmiast wszczepiony zostat stymulator serca.

Obaj pacjenci byli intensywnie rehabilitowani.
U kazdego z pacjentéw wdrozono indywidualnie
dobrang prewencje wtérna udaru.

Whnioski. Po locie samolotem moze dojs¢ do
udaru mézgu i kazdy taki przypadek wymaga wni-
kliwych i wszechstronnych badan w celu poszuki-
wania dodatkowej przyczyny udaru, ktéra moze
zostac zidentyfikowana nawet w odlegtym czasie
od zachorowania.

Przed kolejnym lotem uzasadnione jest dodanie
prewencyjnej dawki heparyny drobnoczasteczko-
wej o ile nie przyjmuje juz doustnych antykoagu-
lantow w prewencji.

Stowa kluczowe: lot samolotem, udar niedo-
krwienny, trombolizy, nadptytkowows¢

Mioklonie indukowane ruchem (action myoclonus) jako
powikfanie terapii CAR-T
Justyna Chojdak-tukasiewicz, Stawomir Budrewicz

Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Neurologii i Neurochirurgii,
Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

Wstep. Terapia CAR-T jest terapig genowg wyko-
rzystujgcq sztucznie wprowadzony chimeryczny

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny



receptor antygenowy do limfocytéw T (chimaeric
antigen receptor T-cell therapy), ktérego zada-
niem jest rozpoznanie komoérek nowotworowych
i ich zneutralizowanie. CAR-T jest obecnie coraz
szerzej stosowang i skuteczng metoda leczenia
nawrotowych i opornych na leczenie nowotwo-
row ztosliwych uktadu krwiotwérczego. Terapia
cechuje sie duzg efektywnoscig, ale réwniez tok-
sycznoscia. Z terapig CAR-T zwigzany jest zespot
uwalniania cytokin (CRS, cytokine release syn-
drome) oraz neurotoksycznos¢ (ICANS, immune
effector cell-associated neurotoxicity syndrome).
Objawy neurotoksycznosci sg réznorodne i obej-
mujg encefalopatie, zaburzenia funkcji poznaw-
czych, dysfazje, splatanie, majaczenie, halucynacje
wzrokowe, drgawki i obrzek mézgu. ICANS wynika
z uwalniania cytokin, bedacym efektem aktywacji
i proliferacji komoérek CAR-T in vivo.

Opis przypadku. 56-letnia kobieta z chtonia-
kiem grudkowym FL G3b, IV B zakwalifikowana
do leczenia CAR-T z powodu nieskutecznosci
dotychczasowej terapii. W wywiadzie dwa lata
wczesniej wznowa choroby podstawowej prze-
biegajaca z zajeciem rdzenia kregowego na po-
ziomie Th12-L2, od tego czasu utrzymywat sie
niedowtad konczyn dolnych. Ponadto rozpozna-
na polineuropatia konczyn dolnych o charakterze
polekowym. Okotfo 1,5 tygodnia po zastosowa-
nym leczeniu CAR-T (tisagenlecleucel, majacy
chimeryczny receptor anty-CD19) pojawity sie
de novo ruchy mimowolne o charakterze mio-
klonii w zakresie obu konczyn gérnych. Objawy
byty prowokowane ruchem, utrudniaty wykony-
wanie czynnosci dnia codziennego. Bez innych
nowych objawdéw neurologicznych. W badaniu
neurologicznym stwierdzono niedowtad koriczyn
dolnych z przewagq po lewej i w odcinku dy-
stalnym (ostabione zginanie podeszwowe stopy
lewej), zniesione odruchy gtebokie, zaburzenia
czucia powierzchniowego oraz gtebokiego w za-
kresie dystalnych czesci obu podudzi zwtaszcza
w obrebie grzbietu obu stéop. Widoczne mioklo-
nie w zakresie obu kofnczyn gérnych pojawiaja-
ce sie przy wykonywaniu czynnosci dowolnej.
W badaniu MR (magnetic resonance) mézgowia
uwidoczniono w istocie biatej ptatow czotowych

i ciemieniowych pojedyncze, drobne ogniska hi-
perintensywne w obrazach T2-zal./FLAIR o cha-
rakterze przebytych zmian naczyniopochodnych.
Bez cech wzmocnienia po podaniu srodka kon-
trastowego. W terapii dotgczono levetiracetam
w dawce 2 X 500 mg, zdobrym efektem terapeu-
tycznym w postaci ustapienia obserwowanych
ruchéw mimowolnych o charakterze mioklonii
indukowanych ruchem.

Whnioski. Personalizowana terapia CAR-T to
przefom w leczeniu pacjentéw z nowotworami
hematologicznymi. Leczenie niesie ze sobg ry-
zyko ciezkiej reakcji immunologicznej zwigzanej
z uktadem odpornosciowym oraz nerwowym.
Neurotoksycznos¢ jest znanym dziataniem nie-
pozadanym CAR-T. Jednym z objawoéw ICANS
moga by¢ mioklonie aktywowane ruchem (action
myoclonus), ktére mogq pojawic sie w pierw-
szych dniach po zastosowaniu leczenia. W terapii
z dobrym efektem moze by¢ zastosowany leve-
tiracetam. Neurotoksycznos¢ zwigzana z tera-
pig CART-T stanowi coraz wieksze wyzwanie, ze
wzgledu na coraz szersze zastosowanie CAR-T nie
tylko w chorobach nowotworowych ale réwniez
w terapii choréb autoimmunologicznych.

Modyfikowanie i niemodyfikowane korelaty akceptacji
choroby u pacjentéw ze stwardnieniem rozsianym
Edyta Matusik?, Barbara Lewicka2, Kamila Czepczor-
-Bernat, Katarzyna Maciejowska®, Paulina Kowalcze®

TKatedra i Klinika Rehabilitacji, Wydziat Nauk o Zdrowiu w Katowicach,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach )
2Katedra i Klinika Rehabilitacji, Szkota Doktorska, Slaski Uniwersytet
Medyczny w Katowicach
3Klinika Pediatrii, Otytosci Dziecigcej i ChorQb Metabolicznych Ko$ci,
Wydziat Nauk Medycznych w Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny
w Katowicach
4MA-LEK, Katowice, Polska
50ddziat Rehabilitacji Leczniczej, Gornoslaskie Centrum Medyczne im.
prof. Leszka Gieca Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach
Wstep. Stwardnienie rozsiane (SR) jest przewle-
kta chorobg neurodegeneracyjna prowadzacay do
postepujgcej niepetnosprawnosci, ktéra moze
wptywac zardwno na fizyczny, jak i psychiczny
stan pacjentéw. Akceptacja choroby jest istotnym
czynnikiem wptywajgcym na ogdlng efektywnos¢
leczenia.

Cel badania. Celem badania byto okresle-

nie modyfikowalnych i niemodyfikowalnych
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korelatéw akceptacji choroby u pacjentéow cho-
rujgcych na SR.

Materiat i metody. Do badania wigczono ogo-
tem 96 pacjentow z SR (75 kobiet) w srednim wieku
41,9 = 11,1 roku. Zastosowano kwestionariusze
obejmujace: dane demograficznei kliniczne (wraz
z oceng w Rozszerzonej Skali Niepetnosprawnosci
— EDSS, Expanded Disability Status Scale), Skale
Akceptacji Choroby (AIS, Acceptance of lllness Sca-
le), Skale Doceniania Wtasnego Ciata (BAS-2, Body
Appreciation Scale-2) oraz Skale Depresji, Leku
i Stresu 21 (DASS-21, Depression Anxiety Stress
Scales). Dane zebrano w osrodkach zajmujacych
sie leczeniem stwardnienia rozsianego w Katowi-
cach w okresie od stycznia 2023 roku do stycznia
2024 roku.

Wyniki. Brak akceptacji choroby wykazato 20
0s6b (20,1%), sredni poziom akceptacji choroby
prezentowato 19 0sob (19,8%), a akceptacje cho-
roby na poziomie dobrym — 57 oséb (59,4%).
Wynik w skali AlS byt istotnie, ujemnie skorelowa-
ny z wiekiem (rs = -0,35, p < 0,001), EDSS (rs =
-0,43, p < 0,001) i czasem od rozpoznania (rs =
-0,27, p < 0,01). Ponadto wynik AIS wykazat ko-
relacje dodatnig z wynikiem BAS-2 (rs = 0,54, p <
0,001) i ujemng ze wszystkimi trzema podskalami
DASS-21: depresji (rs = -0,50), leku (rs = -0,50)
i stresu (rs = -0,46), wszystkie p < 0,001. Ponadto
wynik w skali AIS wykazat pozytywna korelacje
ze statusem zatrudnienia: pacjenci pracujacy lub
studiujacy mieli wyzszy wynik w skali AIS niz osoby
nieaktywne zawodowo (rs = 0,42, p < 0,001).

Whnioski. Akceptacja choroby wykazuje kore-
lacje zarowno z czynnikami modyfikowalnymi, jak
i niemodyfikowalnymi. Uwzglednienie pracy nad
czynnikami modyfikowalnymi w kompleksowym
programie rehabilitacji i leczenia chorych na SR
moze poprawic jego efektywnosc.

Nieprawidtowe zachowanie u chorych z zespotem Gillesa
de la Tourette’a

M. Grycz, P. Janik

Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Wprowadzenie: Zaburzenia zachowania sg cze-
stym objawem zespotu Gillesa de la Tourette’a (GTS),
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do ktérych nalezg obsceniczne zaburzenia zacho-
wania (koprolalia i kopropraksja) oraz nieobsce-
niczne, spotecznie nieakceptowalne zachowania
(NOSIB, non-obscene socially inappropriate beha-
vior). Nozologia NOSIB nie jest ustalona.

Cel. Ustalenie czestosci wystepowania, poczat-
ku zachorowania oraz korelacji klinicznych NOSIB
z nasileniem tikdw oraz wystepowaniem zaburzen
psychiatrycznych w GTS.

Materiat i metody. Badaniem objeto 365 ko-
lejnych chorych z GTS, 278 (76,2%) dzieci i mto-
dziezy oraz 87 (23,8%) dorostych (Srednia wieku
badanych: 14,4 + 9,8; zakres: 4-63 lat, 272 mez-
czyzn; 74,5%). Poczatek zachorowania (tikow)
wystgpit w wieku 5,8 + 2,3 lat. Dane kliniczne
zebrano w czasie rutynowego, ambulatoryjnego
badania klinicznego z wykorzystaniem pot-ustruk-
turyzowanego kwestionariusza opracowanego
przez autorow. Nasilenie tikbw oceniono w ska-
li YGTSS (Yale Global Tic Severity Scale: 0-100
pkt). Poréwnania dla dwdch niezaleznych grup,
z uwzglednieniem cech liczbowych, obejmowaty
jednoczynnikowgq analize wariancji bez replikacji.
Wszystkie zmienne, ktére byty istotnymi czynni-
kami w analizach jednoczynnikowych, wprowa-
dzono do modelu wieloczynnikowej regresji lo-
gistycznej.

Wyniki. NOSIB wystgpity u 86 chorych z GTS
(23,6%). Poczatek pojawienia sie NOSIB przypa-
dat w wieku 6,6 = 4,1 lat (zakres: 2-19), u 58
na 70 (82,9%) chorych < 10. roku zycia, srednio
1,4 = 3,7 lat po pojawieniu sie pierwszych ti-
kéw, w 18 (26,1%) przypadkach je poprzedza-
jac, aw 13 (18,8%) wystepujgc w tym samym
wieku. Pomimo nieakceptowalnego spotecznie
zachowania NOSIB pociggaty za sobg powazne
konsekwencje u jedynie 3 (3,7%) pacjentow,
a tylko 9 chorych (11,0%) uwazato NOSIB za ob-
jaw choroby. Analiza jednoczynnikowa wykaza-
ta korelacje kliniczng NOSIB z nasileniem tikow
w skali YGTSS w momencie badania (p < 0,01),
obecnoscig koprolalii i kopropraksji (p < 0,01)
oraz wystepowaniem zespotu nadpobudliwosci
psychoruchowej z deficytem uwagi (ADHD, p
< 0,01), zaburzenia obsesyjno-kompulsyjnego
(OCD, p < 0,01), zaburzen lekowych (p = 0,02),

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny



zaburzenia opozycyjno-buntowniczego (ODD, p
< 0,01), zaburzen ze spektrum autyzmu (ASD, p <
0,01). W analizie wieloczynnikowej potwierdzono
zwigzek NOSIB z nasileniem tikéw w skali YGTSS
(p =0,02), obecnoscig koprolalii i kopropraksji (p
< 0,01) oraz wystepowaniem ADHD (p < 0,01),
ODD (p = 0,01), ASD (p < 0,01) i zaburzen leko-
wych (p = 0,02).

Whnioski. NOSIB sg wczesnym, z poczatkiem
zachorowania w wieku dzieciecym, i czestym obja-
wem GTS wystepujgcym u 1/4 chorych. Duze nasi-
lenie tikéw i obecnosc zaburzen psychiatrycznych,
ktére stanowiq o ciezkiej postaci choroby, moga
stanowi¢ czynnik ryzyka wystepowania NOSIB.

Nieprawidfowy zapis EEG u pacjentow z zespofem Gillesa
de la Tourette’a

Justyna Kaczyiska, Piotr Janik

Katedra i Klinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny

Wstep. Rozpoznanie zespotu Gillesa de la
Tourette'a (GTS) stawiane jest na podstawie obrazu
klinicznego, zazwyczaj bez koniecznosci wykony-
wania badan dodatkowych, takich jak EEG. Wielu
pacjentéw z GTS miato jednak wykonane badanie
EEG celem réznicowania tikéw z padaczky. Obraz
kliniczny tikbw moze czasami przypominac napady
padaczkowe i w takich przypadkach nieprawidto-
wy zapis EEG moze prowadzi¢ do niepotrzebnego
wtgczenia lekdw przeciwpadaczkowych. Jedno-
czesnie, pacjenci z GTS maja 18-krotnie wieksze
ryzyko padaczki w poréwnaniu z ryzykiem popu-
lacyjnym. Celem niniejszej pracy byta ocena, jak
czesto wystepuje nieprawidtowy zapis EEG u pa-
cjentow z GTS bez wspdtistniejgcej padaczki oraz
jakie sa jego korelacje kliniczne.

Materiat i metody. Przeprowadzilismy jedno-
razowe badanie rejestracyjne w grupie 692 pa-
cjentdédw z rozpoznaniem GTS. Wsrod nich bada-
nie EEG w pewnym momencie choroby wykonano
u 290 pacjentéw (41,9%), wtymu 11 postawiono
rozpoznanie padaczki. Do dalszych analiz wtgczy-
liSmy 279 pacjentow w wieku 4-48 lat (Sredni wiek
12,9 = 7,4 lat; 76 kobiet, 27,2%; 49 dorostych,
17,6%) z rozpoznaniem GTS bez wspotistnieja-
cej padaczki, u ktérych wykonano badanie EEG

przed pierwsza wizytg ewaluacyjng w naszym
osrodku. Przeprowadzono czesciowo ustruktu-
ryzowany wywiad obejmujgcy dane demogra-
ficzne i kliniczne. Rozpoznanie GTS oraz wspét-
istniejgcych zaburzen psychiatrycznych stawiano
zgodnie z Kryteriami Diagnostycznymi Zaburzen
Psychicznych DSM-5. Rozpoznania zaburzen
psychiatrycznych postawione przez psychiatréow
przed naszg oceng byty akceptowane i wtgczane
do analizy. Analizowano retrospektywnie wyniki
badan EEG, ktore zostaty przeprowadzone i opi-
sane przez réznych lekarzy w réznych osrodkach.
Wyroéznilismy 4 rodzaje zapisow: 1) prawidtowy,
2) zmiany napadowe padaczkowe uogodlnione,
3) zmiany napadowe padaczkowe ogniskowe,
4) zapis nieprawidfowy, bez napadowych zmian
padaczkowych. Jako zmiany padaczkowe klasyfi-
kowano fale ostre, iglice, wieloiglice oraz zespoty
fala ostra-fala wolna. Ponadto, zebralismy infor-
macje na temat czasu trwania choroby, nasilenia
tikéw oraz wystepowania wspotistniejacych za-
burzen psychiatrycznych. Uzyskane dane zostaty
poddane analizie statystycznej.

Wyniki. Prawidtowy zapis EEG zarejestrowa-
no u 166 pacjentow (59,5%), zmiany napadowe
padaczkowe uogodlnione stwierdzono u 38 pa-
cjentow (13,6%), zmiany napadowe padaczkowe
ogniskowe stwierdzono u 30 pacjentow (10,8%),
natomiast zapis nieprawidtowy bez zmian padacz-
kowych wystepowat u 45 pacjentéw (16,1%). Wy-
kazano istotng statystycznie zaleznos¢, zaréwno
w analizie jednoczynnikowej jak i wieloczynniko-
wej, miedzy wystepowaniem zmian padaczkowych
w EEG a czasem trwania GTS. Nie stwierdzono
zaleznosci miedzy wystepowaniem zmian padacz-
kowych w EEG a pfcig, wiekiem, nasileniem tikéw
ani zadnym zaburzeniem psychiatrycznym wyste-
pujacym u chorych z GTS.

Whnioski. 1 na 4 chorych z przewlektymi tikami
wykazuje typowe dla padaczki zmiany napadowe
w EEG pomimo niewystepowania klinicznych ob-
jawow padaczki. Nieprawidtowy zapis EEG wy-
stepuje u 40% pacjentdéw i wydaje sie zaleze¢ od
GTS per se. Interpretacja EEG przy rozpoznawaniu
padaczki u chorych z GTS musi by¢ ostrozna.
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Obustronny zespot Benedikta u osoby z udarem
niedokrwiennym Srodmdzgowia w przebiegu niedroznosci
tetnicy podstawnej

M. Konopko', P. Jezierski', M. Bozek', M Kotkowski?,

H. Sienkiewicz-Jarosz'

1| Klinika Neurologiczna, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa
2Pracownia Badan Naczyniowych, Instytut Psychiatrii i Neurologii,
Warszawa

Wstep. Zespdt Benedikta jest rzadkim zespotem
naprzemiennym objawiajgcym sie porazeniem ner-
wu okoruchowego po stronie ogniska i ruchami
plasawiczymi, atetotycznymi lub/i drzeniem po
stronie przeciwnej, ktérych przyczyna jest uszko-
dzenie srédmozgowia.

Do jego rozwoju moze dojs¢ wskutek wielu
schorzen (np. udaru niedokrwiennego, guzow
pierwotnych i przerzutowych do pnia mézgu, ura-
zu, krwawienia z naczyniaka jamistego czy peknie-
cia tetniaka tetnicy gérnej mézdzku), a leczenie
i rokowanie zalezy o etiologii choroby.

Autorzy przedstawiajg przypadek pacjenta
z obustronnym zespotem Benedikta wskutek udaru
niedokrwiennego srodmoézgowia spowodowane-
go niedroznoscia tetnicy podstawnej leczonego
trombolitycznie i mechaniczng trombektomia.

Opis przypadku. 29-letni pacjent (bez obcia-
zen somatycznych) zostat przyjety z powodu gte-
bokich zaburzen swiadomosciiniedowtfadu czte-
rokofczynowego o nagtym poczatku okoto 3 go-
dziny wczesniej. Chory byt gteboko nieprzytomny
(5 pkt w Skali Spigczki Glasgow, GCS), zrenice byty
szerokie, bez reakcji na Swiatto, obserwowano
sztywnos¢ czterokorficzynowa i obustronnie do-
datni objaw Babiniskiego. Chorego zaintubowano
i wykonano tomografie komputerows (TK) gto-
wy i angio-TK od tuku aorty, w ktérych opisano
niedroznosé¢ w koncowym odcinku tetnicy pod-
stawnej na dtugosci okoto 7-8 mm. Nie stwier-
dzano zmian ogniskowych w strukturach mdézgu.
Wtaczono wlew rt-PA i zakwalifikowano chorego
do zabiegu mechanicznejtrombektomii. W 4. go-
dzinie od wystapienia objawéw wykonano angio-
grafie kregowg lewostronng, ktéra potwierdzita
niedrozno$¢ tetnicy podstawnej na poziomie
okoto 16 mm od jej poczatku. Po trombaspiracji
uzyskano petng droznosc tetnic krgzenia tylnego
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(TICI 3). Po zabiegu pacjent zostat ekstubowa-
ny, a jego Swiadomosc¢ oceniono na 13 pkt. GCS.
W badaniu neurologicznym zrenice byty szerokie,
areaktywne, stwierdzono niewielkg dyzartrie,
nie opisano niedowtadéw. Kontrolne TK mdzgu
uwidocznito ognisko niedokrwienia w obrebie
srodmaozgowia obejmujgce oba jadra czerwien-
ne, konary mdzgu i czesciowo oba wzgdrza.

W kolejnych dniach stan chorego ulegt po-
gorszeniu wskutek skurczu tetnicy podstawnej.
Ponownie wymagat zaintubowania i podtgcze-
nia do respiratora. Rozwingt objawy napadowej
nadpobudliwosci wspotczulnej (PSH, paroxysmal
sympathetic hyperactivity).

Mimo szerokiej diagnostyki nie ustalono przy-
czyn ani potencjalnych czynnikéw ryzyka udaru
mozgu. Pacjent byt leczony z powodu licznych in-
fekcji i lekoopornego PSH, wymagat tracheostomii
i zywienia przez zgtebnik dozotadkowy, a nastep-
nie przezskdrng gastostomie. Uzyskano stabiliza-
cje stanu ogolnego. W badaniu neurologicznym
utrzymywaty sie obustronna ptoza, rozszerzenie
Zrenic ze zniesiong reakcjg na swiatto, gatki oczne
byty ustawione do dofu i w bok, obserwowano
obustronna choreoatetoze i ataksje towarzyszaca
niewielkiemu niedowtadowi czterokonczynowe-
mu. W kontrolnym badaniu rezonansu magnetycz-
nego (MR, magnetic resonance) mdbzgu opisano
uszkodzenie obu jader czerwiennych, centralnej
gornej czesdci srodmaozgowia i obu wzgdrz. Cho-
rego wypisano do oddziatu rehabilitacji neuro-
logicznej celem dalszego usprawniania.

Dyskusja. Srédmoézgowie zawiera wiele waznych
struktur, takich jak jadro Edingera—Westphala (za-
pewniajace przywspotczulne unerwienie do miesnia
zwieracza zrenicy przez nerw okoruchowy), jadro
nerwu okoruchowego, jagdro czerwienne (czesé
uktadu pozapiramidowego odpowiedzialnego za
napiecie miesni i koordynacje ruchéw), substancja
czarna (odpowiedzialna za kontrole ruchéw do-
wolnych) oraz konary mézgu (przez ktdre przebie-
gaja drogi piramidowe). Uszkodzenie tych struktur
moze prowadzic¢ do rozszerzenia zrenic, porazenia
nerwu okoruchowego, choreoatetozy, zaburzen
koordynacji przeciwlegtej potowy ciata z drzeniem
oraz przeciwstronnego niedowtadu konczyn, a wiec
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objawoéw zespotu Benedikta — rzadkiego schorze-
nia o nieznanej czestosci wystepowania i niepew-
nym rokowaniu zaleznym od etiologii. U opisane-
go chorego doszto do obustronnego uszkodzenia
struktur srodmozgowia, co doprowadzito do roz-
woju obustronnie objawéw zespotu Benedikta.

Whnioski. Udar niedokrwienny mézgu wtérny
do niedroznosci tetnicy podstawnej jest najciezsza
postacig zawatu mézgu, zwigzang z duzym ryzy-
kiem ciezkiego zespofu neurologicznego i istotng
Smiertelnoscig. Niedroznos¢ tetnicy podstawnej
moze doprowadzi¢ do uszkodzenia mostu, rdze-
nia przedtuzonego, srédmoézgowia, mdézdzku czy
wzgobrza, co moze objawiac sie roznymi deficytami
neurologicznymi.

Zespot Benedikta jest rzadkim schorzeniem be-
dacym nastepstwem uszkodzenia struktur srod-
mdzgowia o réznej etiologii, ale jego obustronna
posta¢ wedtug wiedzy autorow dotychczas nie
byta opisywana.

Ocena dysfagii neurogennej w fiheroskopowym
badaniu potykania u pacjentow w podostrej fazie
naczyniopochodnego uszkodzenia mézgowia

E. Zomkowska', P. Misiowiec?,

N. Jarmotowicz-Aniotkowska', V. Jaiswal’,
M. Tokarczyk*, H. Zajaczkiewicz'

'Katedra Otorynolaryngologii, Chorab Glowy i Szyi, Collegium Medicum,
Uniwersytet Warminsko-Mazurski, Olsztyn, Polska

20ddziat Rehabilitacji Neurologicznej, Wojewodzki Szpital Specjalistyczny,
Olsztyn, Polska

SKatedra Badan Sercowo-Naczyniowychm, Larkin Community Hospital,
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SWydziat Lekarski, Akademia Medycznych i Spotecznych Nauk
Stosowanych, Elblag, Polska

Wprowadzenie. Czestos¢ wystepowania pouda-
rowej dysfagii neurogennej (PSD, post stroke dys-
phagia) u pacjentéw po przebytym incydencie na-
czyniowo-moézgowym (CVA, cerebro-vascular acci-
dent) pod postaciag udaru niedokrwiennego mézgu
(IS, ischaemic stroke) wynosi 29-81% w zaleznosci
od podanej literatury. Wystapienie dysfagii w pod-
ostrym okresie udaru mézgu trzykrotnie zwieksza
ryzyko wystgpienia zachtystowego zapalenia ptuc
(AP, aspiration pneumonia). Natomiast masywny
deficyt neurologiczny w potfaczeniu z aspiracjq az
jedenastokrotnie.

Cel badania. Celem badania byto wykazanie
czestotliwosci wystepowania PSD oraz niemej
aspiracji (SA, silent aspiration) u pacjentow w fa-
zie podostrej CVA pod postacig udaru mézgu oraz
uzyskanie potwierdzenia na materiale wtasnym
znaczenia FEES (fiberoptic endoscopic evaluation
of swallowing) w diagnostyce fazy gardtowej PSD
w kontekscie wykrywania SA. Celem badania jest
potwierdzenie koniecznosci wprowadzenia FEES
do rutynowej diagnostyki PSD jako tzw. ,gold
standard”.

Materiat. Materiat badan stanowito 91 pacjen-
téw po przebytym IS hospitalizowanych w Klinice
Neurologii oraz Klinicznym Oddziale Rehabilitacji
Neurologiczneji Ogdlnoustrojowej Uniwersyteckie-
go Szpitala Klinicznego w Olsztynie. Badania byty
wykonywane w ramach konsultacji otorynolaryngo-
logicznych w Klinice Otorynolaryngologii, Choréb
Gtowy i Szyi USK w Olsztynie w latach 2022-2024.

Metoda. Wszyscy pacjenci hospitalizowali
w ww. Klinikach USK z podejrzeniem IS mieli wy-
konane przesiewowe badanie potykania GUSS (gu-
gging swallowing scale). W przypadku uzyskania
mniej niz 17/20 punktow pacjent byt kwalifikowa-
ny do poszerzenia diagnostyki o badanie instru-
mentalne zaburzen potykania — FEES, wykonywa-
ne w ramach konsultacji otorynolaryngologicznej,
w ktérym oceniano:

1) zaleganie (residue) — obecnos¢ tresci pokar-
mowej na poziomie gardta dolnego (nasada
jezyka, dotki jezykowo-nagtosniowe, zachytki
gruszkowate, okolica wejscia do przetyku)

2) penetracje (penetration) — tres¢ pokarmowa
dostaje sie do krtani od poziomu krtaniowej
powierzchni nagtosni do poziomu fatdéw gto-
sowych

3) aspiracje (aspiration) — tres¢ pokarmowa prze-
dostaje sie ponizej fatdow gtosowych do dolnej
drogi oddechowej.

Wynik badania FEES zostat podsumowany
w formie opisu konsultacji oraz punktowej oce-
nie 1-8 w skali PAS (penetration-aspiration scale,
Rosenbek 1996).

Wyniki. W badanej grupie pacjentéw na pod-
stawie badania FEES i uwzgledniajac skale PAS
stwierdzono:
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U 14,29% pacjentéw pokarm przedostawat
sie do drég oddechowych, co stanowi 13/91
pacjentow ( PAS 7-8)

e U 19,78% pacjentéw stwierdzono obecnos¢
zalegania tresci pokarmowej w gardle dolnym
(w okolicy wejscia do krtani, tylnej scianie gar-
dta, zachytkach gruszkowatych i/lub w dotku
jezykowo-nadgtosniowym, co stanowi 18/91
pacjentow ( PAS 3-6)

* U65,93% pacjentow badanie byto w granicach
normy ( PAS 1-2)

e U zadnego z pacjentow, ktoremu w podostrym
okresie udaru mézgu wykonano FEES, w trakcie
pobytu na oddziale nie stwierdzono klinicznie
ani radiologicznie zapalenia ptuc.

Whnioski. Potwierdzenie instrumentalnym ba-
daniem FEES aspiracji tresci pokarmowej do drogi
oddechowej umozliwia wczesne zabezpieczenie
pacjenta przed ewentualnymi powiktaniami aspi-
racyjnymi w postaci wprowadzenia odpowiednigj
konsystencji pokarmu, zaopatrzenia pacjenta
w sonde nosowo-zotgdkowa lub zatozenia PEG
(percutaneous endoscopic gastrostomy) celem
zmniejszenia ryzyka AP.

Badanie FEES powinno by¢ wprowadzone do
podstawowej diagnostyki zaburzen potykania
u pacjentow z CVA.

Ocena kliniczna zaburzen snu w chorobie Huntingtona

P. Kaczmarska, T. Tomaszewski, D.J. Levendowski,

M. Rudzifiska-Bar

Katedra i Klinika Neurologii, Krakowska Akademia im. Andrzeja Frycza
Modrzewskiego, Krakow

Choroba Huntingtona (HD) to genetycznie uwa-
runkowana choroba neurodegeneracyjna, w kté-
rej obserwuje sie progresje zaburzen ruchowych,
pogorszenie funkcji poznawczych i zaburzenia de-
presyjne. Mimo, ze wystepowanie problemow ze
snem zgtasza prawie 90% pacjentéw z HD, wiedza
o typie zaburzen snu jest ograniczona. Doniesienia
pochodzgce z badan polisomnograficznych suge-
rujg, ze pacjenci z HD czesciej doswiadczajg zespo-
tu niespokojnych n6g oraz zespotu okresowych
ruchéw konczyn w czasie snu, natomiast wyste-
powanie zaburzen zachowania w czasie snu REM
(RBD) byto jak dotad opisywane incydentalnie.
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Celem badania jest ocena zaburzen snu u pa-
cjentéw z HD z zastosowaniem skal klinicznych
oraz obiektywnej oceny aparaturowe;j.

Materiat i metoda. Do badania zakwalifiko-
wano 20 pacjentdéw z genetycznie potwierdzong
HD: 6 mezczyzn i 14 kobiet, srednia wieku bada-
nych 42 lata (28-57), srednia liczba powtdrzen
CAG 45 (38-52). Stadium zaawansowania choro-
by okreslono na podstawie skali UHDRS (Unified
Huntington’s Disease Rating Scale): 4 pacjentow
pre-manifest i 16 pacjentow w stadium objawo-
wym, chorujacy srednio 8 lat (1-18), o srednim
wyniku TMS (Total Motor Score) wynoszgacym 29
(11-66), srednim TFC (Total Functional Capacity)
10 (5-13). Wykorzystano baterie skal oceniajacych
parametry snu: Epworth Sleepiness Scale (ESS), In-
somnia Severity Index (ISI), Pittsburgh Sleep Qual-
ity Index (PSQI), REM Sleep Behavioural Disorders
Questionnaire (RBDSQ), stan emocjonalny: Gen-
eral Anxiety Disorders-7 (GAD7), Beck Depression
Inventory Il (BDI-Il), nasilenie zaburzen poznaw-
czych: Mini-Mental State Examination (MMSE),
Montreal Cognitive Assessment (MoCA). Wszyscy
pacjenci mieli wykonane badanie snu z uzyciem
monitora snu EEG Sleep Profiler™ (Advanced Bra-
in Monitoring). Urzadzenie taczy zapis EEG, EOG,
EMG celem opisu architektury snu i detekcji zabu-
rzen zachowania w fazie. Badanie wykonywano
w warunkach domowych przez dwie kolejne noce.

Wyniki. 65% pacjentéow zgtaszato nieprawid-
towosci w zakresie snu nocnego. Srednia w skali
PSQI wyniosta 6 (zakres 2—13). Zaobserwowano
istotng statystycznie korelacje miedzy ztg jakoscig
snu nocnego a wspotistniejacymi zaburzeniami de-
presyjnymi wg skali BDI-II (wspdtczynnik korelacji
SpearmanaR = 0,46 p < 0,05). Objawy obnizonego
nastroju w BDI-Il zgtaszato 45%, ze srednim wyni-
kiem 13 (1-32) — w stopniu fagodnym 15% (> 13),
umiarkowanym 20% (> 19), ciezkim 10% (> 28).
Bezsennosc¢ zgtaszato 40% badanych ze srednim
wynikiem skali ISl 8 (0-27) co réwniez korelowa-
to z PSQI (wspodtczynnik korelacji Spearmana R =
0,75 p < 0,05). Sennos¢ w ciagu dnia w oparciu
o skale ESS (> 10) pojawita sie u 25%. 9 pacjentéw
(45%) uzyskato pozytywny wynik w skali RBDSQ
(> 5). Zauwazono istotng statystycznie korelacje
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miedzy skalg RBDSQ a iloscig powtérzen CAG, jed-
nak ograniczong do chorych o wywiadzie chorobo-
wym krétszym niz 3,5 roku (wspotczynnik korelacji
SpearmanaR = 0,79 p < 0,05). Sredni wynik grupy
w skali MMSE wyniést 27 (17-30), cechy otepienia
(MMSE < 27) stwierdzono u 15%. W MoCA sredni
wynik 24 (12-30), zaburzenia poznawcze tagodne
(< 26) wystapity u 30%, a umiarkowane (10-17)
u 20% badanych. Zaburzenia lekowe pojawity sie
u 55% pacjentow, ze srednim wynikiem GAD-7 wy-
noszgcym 6 (1-13) — 30% w stopniu tagodnym
(5-9), 35% umiarkowanym (10-14). Zaburzenia
funkcji poznawczych jak i zaburzenia lekowe nie
korelowaty z nasileniem zaburzen snu.

U 17 pacjentow uzyskano jakosciowy zapis snu
przy uzyciu EEG Sleep Profiler™. W analizie auto-
matycznej u ok. 88% chorych zarejestrowano ztozo-
ne nieprawidtowosci w zakresie efektywnosci snu,
czasu trwania faz snu, liczby wybudzen. U dwéch
pacjentow zidentyfikowano wspodtwystepowanie
nieprawidtowosci czasu trwania wrzecion snu
oraz non-REM hipertonie. Potgczenie tych dwéch
zmiennych proponowane jest jako nowy biomarker
réznicowania choréb neurozwyrodnieniowych.

Whnioski. Zaburzenia snu czesto wystepuja
w HD, ich rodzaj i zwigzek z objawami choroby
wymaga dalszych badan.

Ocena liczby jednostek ruchowych mune jako
potencjalny hiomarker u dorostych pacjentow

z rdzeniowym zanikiem migs$ni leczonych nusinersenem
A. Fraczek-Kozlovska', A. tusakowska', A. Potulska-

-Chromik!, M. Burlewicz2, Z. Gierlak-Wéjcicka2,
E. Sobieszczuk', A. Kostera-Pruszczyk!

TKlinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny, Warszawa, ERN
EURO-NMD

2Klinika Neurologii, UCK WUM CSK, Warszawa,

Wprowadzenie. Rdzeniowy zanik miesni (SMA,
Spinal muscular atrophy) jest genetycznie uwarun-
kowang, postepujaca choroba obwodowego ukta-
du nerwowego prowadzacg do zaniku, niedowtadu
miesni i niepetnosprawnosci. Od pieciu lat w Polsce
refundowana jest terapia nusinersenem dla pacjen-
tow z SMA bez wzgledu na wiek i typ choroby. Do
oceny skutecznosci leczenia stosowane sq walido-
wane skale fizjoterapeutyczne. Wptyw terapii na
liczbe zachowanych jednostek ruchowych (MUNE)

i zachowang pule efektora oceniang jako amplituda
odpowiedzi na stymulacje (CAMP, compound mu-
scle action potential) byty raportowane w populacji
pediatrycznej. W populacji dorostych z SMA dane
te sg skgpe.
Cel. Ocena odpowiedzi parametréw neurofizjolo-
gicznych u dorostych z SMA leczonych nusinersenem.
Materiaty i metody. Do badania wtagczono 22
chorych, ostatecznie do analizy statystycznej wta-
czono 17 pacjentéw — SMA typu 2 (n = 1) lub 3
(n=16)(35,3%F, n = 6) leczonych nusinersenem,
u ktérych amplituda CMAP z ADM byta > 1 mV.
Grupe kontrolng (HC) stanowili zdrowi ochot-
nicy dobrani pod wzgledem ptci i wieku. Pacjenci
chodzacy stanowili 65% (n = 11) grupy badane;.
Oceny wykonano: przed rozpoczeciem leczenia
i podczas kazdego kolejnego podania leku (tj
w punktach T0, po 6, 14-22, 26-34, 38-50 mie-
sigcach). Pacjenci byli oceniani za pomocg skal
fizjoterapeutycznych (odpowiednio HFMSE lub
CHOP-INTEND, RULM) i elektrofizjologicznie. Ba-
dano amplitude CMAP, SMUP i MUNE w miesniu
przywodzicielu palca matego (ADM, stymulacja
n. fokciowego) oraz amplitude CMAP z miesniem
odwodziciela krétkiego kciuka (APB, stymulacja n.
posrodkowego). Pacjentéw wigczono do badania
w okresie od lipca 2019 roku do grudnia 2020
roku. Czas obserwacji wynosit 34-50 miesiecy.
Wyniki. Wartosci CMAP ADM i MUNE byty istot-
nie nizsze u chorych na SMA niz u HC (Srednia
CMAP odpowiednio: 5,6 +/-2,7 mVi9,1 +/-1,9
mV, p < 0,001; srednia MUNE 68+/-41,2i163,6+/-
40,5; SMUP byt istotnie wyzszy u chorych na SMA
niz u HC (Srednie odpowiednio: 100,1 +/- 46,7
mVi57,9 +/- 16,4 mV, p < 0,001). Wyjsciowa
srednia amplituda CMAP ADM u pacjentéw z SMA
wynosita 5,6 mV (1,1-10,4) vs. CMAP APB 6,2 mV
(1,8-10,5), w kolejnych ocenach odpowiednio po
6 miesigcach—5,1mV (1,8-10,1) vs. 5,8 mV (2,7-
9,5), po 14-22 miesigcach—5,7 (1,2-10,6) vs. 5,8
(2,6-10,3), 26-34 miesigce 6,6 (2,7-10,2) vs. 7,7
(4,1-11,9) oraz 38-50 miesiecy 5,9 (1,4-10,8) vs.
6,8 (1,3-11,7). Zaobserwowalismy spadek sred-
nich wartosci CMAP ADM i MUNE w pierwszym
roku leczenia, od 14. miesigca leczenia nastgpit
wzrost, a nastepnie stabilizacja tych parametréw,
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ale nie stwierdzono istotnej réznicy pomiedzy wyj-
$ciowg oceng CMAP ADM i MUNE a oceng w kolej-
nych wizytach kontrolnych. Stwierdzono istotng
dodatnia korelacje pomiedzy wyjsciowymi wyni-
kami CMAP ADM i MUNE a koncowymi wynikami
w skali HFMSE (p < 0,001) oraz ujemng korelacje
pomiedzy wyjsciowymi SMUP i koicowymi wy-
nikami w skali HFMSE (p = 0,005). CMAP ADM
i MUNE byty istotnie wyzsze u pacjentéw chodza-
cych w stosunku do niechodzacych (p < 0,001)
w czasie cafej obserwacji, amplituda CMAP APB
byta istotnie statystycznie wyzsza jedynie w ocenie
po 14. miesigcu i 26-34 miesigcach. Pacjenci, kto-
rzy osiggneli poprawe w skali HFMSE (> 3 pkt) mieli
istotnie nizsze wartosci amplitudy CMAP ADM po
6 miesigcach obserwacji (p < 0,05) oraz nizsze
wartosci MUNE (z wyjatkiem oceny wyjsciowej
i 26-34 miesigcach, p < 0,05). Nie obserwowano
natomiast istotnej statystycznie réznicy w ampli-
tudzie CMAP APB pomiedzy tymi dwoma grupami.

Whnioski. Terapia nusinersenem stabilizuje liczbe
czynnych jednostek ruchowych, amplitude CMAP
ADM, MUNE i SMUP od 6 miesigca leczenia nusi-
nersenem u dorostych pacjentéw z SMA z SMA2-3
w czasie obserwacji siegajagcym 50 miesiecy.

Ocena markerow neurodegeneracji w ptynie mézgowo-
-rdzeniowym chorych ze stwardnieniem rozsianym

Natalia Niedziela'
TKatedra i Klinika Neurologii, Wydziat Lekarski w Zabr zu, Slaski
Uniwersytet Medyczny w Katowicach

Wprowadzenie. Procesy patologiczne w prze-
biegu stwardnienia rozsianego (SM, sclerosis mul-
tiplex) prowadza do demielinizacji, uszkodzenia
aksonalnego oraz neurodegeneracji w obrebie
OUN. Zidentyfikowanie biomarkeréw aktywnosci
i progresji choroby umozliwi monitorowanie kli-
niczne i terapeutyczne chorych z SM.

Cel. Celem niniejszej pracy byto okreslenie ste-
zenia potencjalnych markeréw neurodegeneracji
w PMR pacjentéw z SM z ich poréwnaniem oraz
okresleniem parametréw klinicznych i laboratoryj-
nych w grupie chorych w trakcie rzutu wzgledem
0s6b bez zaostrzenia SM.

Materiat i metody. Analiza objeto chorychzSM,
u ktérych dokonano oceny klinicznej oraz wykonano
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oznaczenie stezenia wybranych parametrow
w PMR, tj. tancuchy ciezkie neurofilamentéw
(NF-H), kwasne biatko wtokienkowe (GFAP), bat-
ko wigzace wapn (S100B) i hydrolaza C-koncowa
ubikwityny 1 (UCHL1) wraz z badaniem MRI gtowy
oraz rdzenia Ci Th z kontrastem.

Wyniki. Do badania wtaczono 52 chorych:
41 z postaciag rzutowa-remisyjng (RRSM) oraz 11
z pierwotnie lub wtérnie postepujgcym SM (PPSM
lub SPSM), wsrdd ktérych 87% nie stosowato le-
czenia immunomodulujgcego, mediana wieku
wyniosta 38 (30,48) lat, 67% stanowity kobiety.
W poréwnaniu do pacjentéw RRSM, chorzy z po-
staciami postepujgcymi (PPSM/SPSM) byli starsi
(52 [48,54] latvs. 36 [29,41] lat, p = 0.001), uzy-
skali wyzszy wynik w EDSS (4,5 [4,0-4,75] vs. 2,5
[2,0-3,0), p < 0,001, czesciej chorowali na nadcis-
nienie tetnicze (45%vs. 12%, p = 0,025) oraz mieli
wyzsze stezenie GFAP w PMR (3,626 [2,450-7,129]
pg/mlvs. 1,878 [1,260-3,055] pg/ml, p = 0,007).
Parametr ten byt wyzszy takze u os6b z nadwaga
lub otytoscig w poréwnaniu do chorych z prawid-
towa masg ciata (1,457 [1,232-2,171]) vs. 2,210
[1,653-3,837], p = 0,028). Poréwnujac pacjen-
tow z potwierdzonym w trakcie analizy rzutem
SM wzgledem chorych bez objawoéw zaostrzenia
choroby, odnotowano czestsze wystepowanie
zmian aktywnych (Gd+) zaréwno w badaniu MRI
gtowy (80% vs. 21%, p < 0,001) jak i rdzenia C
i Th (30% vs. 4,8%, p = 0.043) z jednoczesnym
brakiem réznic w stezeniu markerow uszkodzenia
moézgowia w ww. podgrupach. Nie stwierdzono
rowniez istotnych réznic w zakresie pozostatych
analizowanych parametrow (Tabela 1).

Whnioski. Wsréd chorych z objawami rzutu SM
obserwowano 3,5-krotnie czesciej zmiany aktywne
w badaniu MRI gtowy lub rdzenia Ci Th wzgledem
0s6b bez zaostrzenia SM. Wzrost stezenia markerow
neurodegeneracji w PMR stanowi potencjalne
odzwierciedlenie postepujacej utraty neuronéw.
Pomimo, iz koncepcja ,tlgcego sie SM"” zaktada,
ze ogniskowe zmiany zapalne i rzuty SM sg wtdrne
do utraty aksonoéw i neurondéw, nie stwierdzono
roznic stezeniu markeréw neurodegeneracji
u chorych w tarkcie rzutu wzgledem oso6b bez za-
ostrzenia SM.
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Poréwnanie stezenia markeréw uszkodzenia mézgowia oraz parametréw klinicznych i radiologicznych w gru-
pach chorych z SM w zaleznosci od wystepujacego rzutu choroby.

_m Tok, n = 10

p-value?

Gd+ 10/42 (24%) 9/10 (90%) < 0,001
(MRI gtowy lub MRI rdzenia szyjnego i
piersiowego z kontrastem)

RRSM 31/42 (74%) 10/10 (100%) 0,096
Wiek (lata) 38 (30, 48) 38 (30, 43) 0,907
Pte¢ (kobiety) 28/42 (67%) 7 /10 (70%) > 0,999
Czas trwania SM (lata) 0,0 (0,0, 1,0) 0,5 (0,0, 1,0) 0,436
EDSS 3,00 (2,00, 4,00) 3,25 (3,00, 3,50) 0,925
Leczenie immunomodulujace (%) 4/42 (9,5%) 3/10 (30%) 0,120
Gd+ 9/42 (21%) 8/10 (80%) < 0,001
(MRI gtowy) (%)

Gd+ 2/42 (4,8%) 3/10 (30%) 0,043
(MRI rdzenia szyjnego i
piersiowego z kontrastem) (%)

Niedobor witaminy D (%) 27/41 (66%) 5/10 (50%) 0,470
Stezenie witaminy D (ng/ml) 26 (20, 34) 30 (17, 39) 0,824
Dyslipidemia (%) 27/42 (64%) 6/10 (60%) > 0,999
Nadwaga lub otytos¢ (%) 13/42 (31%) 4/10 (40%) 0,711
Nadcisnienie tetnicze (%) 9/42 (21%) 1/10 (10%) 0,664
Cukrzyca t.2 (%) 2/42 (4.8%) 1/10 (10%) 0,481
Zaburzenia funkgji tarczycy (%) 4/42 (9,5%) 2/10 (20%) 0,324
Nikotynizm (%) 5/42 (12%) 1/10 (10%) > 0,999
GFAP (pg/ml) 2,083 (1,437, 3,624) 2,027 (1,408, 2,676) 0,706
NF-H (pg/ml) 4(3,22) 33, 4) 0,163
S100B (pg/ml) 11 (3, 16) 12 (5, 15) 0,935
UCHL1 (pg/ml) 56 (49, 59) 56 (53, 60) 0,508

Ocena odpowiedzi humoralnej i komérkowej

po szczepieniu przeciwko SARS-COV-2 u chorych

na stwardnienie rozsiane leczonych fumaranem dimetylu
lub interferonami heta.

M. Bazylewicz', J. Kulikowska', K. Kapica- Topczewska',
M. Zajkowska?2, D. Jakubowicz- Lachowska’,

M. Gudowska- Sawczuk?, A. Kulczyiska- Przyhik?,

A. Miroiczuk’, A. Czarnowska', M. Chorazy,
B. Mroczko? 3, J. Kochanowicz!, A. Kutakowska'

TKlinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku, Biatystok,
27aktad Diagnostyki Chorob Neurozwyrodnieniowych, Uniwersytet
Medyczny w Bialymstoku, Biatystok,

3Zakiad Diagnostyki Biochemicznej, Uniwersytet Medyczny

w Biatymstoku, Biatystok

Wstep. Celem badania byto okreslenie poziomdéw
odpornosci humoralnej i komdrkowej po szczepieniu
przeciwko SARS-CoV-2 u chorych na stwardnienie
rozsiane (SM, sclerosis multiplex) leczonych fumara-

nem dimetylu (DMF) lub interferonami beta (INF-B).

Metody. Grupe badang stanowito 72 chorych
na SM (w tym kobiet 73,6%), zaszczepionych prze-
ciwko SARS- CoV-2 przynajmniej dwiema dawkami
szczepionki mRNA lub jedng dawkg szczepionki
Ad26.COV2.S, ktérzy byli leczeni fumaranem di-
metylu (n = 48) lub interferonami beta (n = 24)
w ramach programu lekowego przez minimum
6 miesiecy przed szczepieniem. Grupe kontrolna
stanowili pacjenci niechorujacy na SM, zaczepieni
przeciwko SARS- CoV-2 przynajmniej dwiema daw-
kami szczepionki mRNA lub jedna dawka szcze-
pionki Ad26.COV2.S (n = 28). U wszystkich oséb
biorgcych udziat w badaniu zostaty oznaczone:
stezenie przeciwciat anty-S-RBD i anty-N-SARS-
-CoV-2 w surowicy krwi metoda CMIA (Chemilumi-
nescent Microparticle Immunoassay) oraz aktyw-
nos¢ INF-y za pomocg EUROIMMUN Quan-T-Cell
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ELISA (IGRA, Interferon-Gamma-Release Assay).
Ponadto uczestnicy badania wypetnili krotkg an-
kiete odnosnie szczepienia dotyczacqg miedzy in-
nymi rodzaju szczepionki, schematu szczepienia,
reakcji na szczepienie.

Wyniki. Badania wykazaty ze, poziomy prze-
ciwciat anty-S-RBD i anty-N-SARS-CoV-2 w surowi-
cy krwi oraz aktywnosc¢ INF-y nie réznity sie istot-
nie statystycznie w grupach leczonych DMF, INF-B
i wgrupie kontrolnej (odpowiedniop = 0,77, p =
0,96, p = 0,98). W grupach badanych po szcze-
pieniu przeciwko SARS-CoV-2 odnotowano 12
przypadkdéw pogorszenia stanu neurologicznego
i 5 rzutéw choroby. Najczestszymi dziataniami nie-
pozadanymi po szczepieniu przeciwko SARS-CoV-2
zgtaszanymi przez pacjentéw ze wszystkich grup
byty: bél w miejscu iniekcji w okresie 1-2 dni i go-
raczka utrzymujaca sie do 2 dni. Nie odnotowano
powaznych odczynéw niepozadanych, takich jak
wstrzas anafilaktyczny czy obrzek Quinkego.

Whnioski. Chorzy na SM leczeni fumaranem
dimetylu lub interferonami beta sg immunokom-
petentni — rozwijajg prawidfowa odpowiedz po-
szczepienna, humoralng i komoérkows, po szcze-
pieniu przeciwko SARS-CoV-2.

Ocena odsetka pacjentéw z udarem niedokrwiennym
maézgu potencjalnie kwalifikowanych do leczenia metoda
trombektomii mechanicznej

M. Wiacek!, K. Koszarska?2, K. Wachata?, S. Lepak?,

P. Wrona34, M. Martysiewicz5, M. Kachnic®,
M. Szu$cikS, D. Wrdbel5, H. Bartosik-Psujek!

1Zakfad Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Rzeszowski
2Neurologiczne Studenckie Koto Naukowe, Instytut Nauk Medycznych,
Uniwersytet Rzeszowski

3Katedra i Klinika Neurologii, Collegium Medicum, Uniwersytet
Jagielloriski, Krakow

40ddziat Kliniczny Neurologii, Szpital Uniwersytecki, Krakow

SStudenckie Koto Naukowe Chorob Naczyniowych Mdzgu, Collegium
Medicum Uniwersytet Jagiellonski, Krakow

Tto i cel. Trombektomia mechaniczna jest standar-
dem terapeutycznym w wyselekcjonowanej grupie
chorych z udarem niedokrwiennym mézgu (AIS,
acute ischemic stroke). Dotychczas oceniano, ze
ilos¢ pacjentéw potencjalnie kwalifikowanych do
leczenia wewnatrznaczyniowego przy zastosowa-
niu kryteriow opartych na 6-godzinnym oknie tera-

peutycznym moze siega¢ 10% wszystkich chorych
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z AIS. W ostatnim czasie opublikowano wyniki kilku
randomizowanych badan klinicznych (RCTs; rando-
mized clinical trials) wykazujacych skutecznos¢ tego
rodzaju leczenia w szerszej grupie chorych, ktéra
obejmuje m.in. pacjentéw > 6 godzin od zachoro-
wania, z duzym rdzeniem zawatu (tzw. large core)
oraz niedroznoscia tetnicy podstawnej. Rosnaca
grupa chorych, ktéra potencjalnie moze zostac
poddana leczeniu, stanowi wyzwanie dla istniejg-
cych systeméw opieki nad pacjentami z udarem
mozgu. Celem pracy jest ocena odsetka pacjentéw
z AIS kwalifikujgcych sie do leczenia wewnatrzna-
czyniowego na podstawie kryteriow stworzonych
w oparciu o obowigzujgce zalecenia towarzystw
naukowych oraz kolejno publikowanych RCTs.

Materiat i metody. Dokonano retrospektywnej
analizy dokumentacji medycznej 2025 pacjentéw
z AIS przyjetych bezposrednio (w tzw. systemie
mothership) do dwdch Centréw Interwencyjnego
Leczenia Udaru Mézgu na terenie wojewodztwa
podkarpackiego i matopolskiego w latach 2022-
2023. Protokoty diagnostyczno-lecznicze obu
osrodkéw obejmowaty: brak selekcji przedszpital-
nej oraz wykonanie TK, angiografii-TK i perfuzji-TK
u pacjentéw z czasem od zachorowania do przyje-
cia (OTD, onset-to-door) do 24 godzin. W jednym
z nich protokdét dopuszczat odstagpienie od badania
z kontrastem w przypadku podjecia takiej decyzji
przez lekarza specjaliste neurologii. Zidentyfiko-
wano 449 (22,1%) chorych z niedroznoscia na-
czynia wewnatrzczaszkowego stwierdzong w nie-
inwazyjnym badaniu naczyniowym. W tej grupie
przeanalizowano dane demograficzne, kliniczne
oraz pochodzace z badan obrazowych. Przepro-
wadzono kwalifikacje pacjentéw do leczenia we-
wnatrznaczyniowego na podstawie zestawdw kry-
teriow opartych na: [1] zaleceniach leczenia udaru
moézgu AHA/ASA z2019 r. u chorych z czasem OTD
< 6 godzin, [2] kryteriach kwalifikacji do badania
MRCLEAN, [3] kryteriach kwalifikacji do badania
DEFUSE-3, [4] badan large core (ANGEL-ASPECT,
SELECT2, RESCUE-Japan LIMIT, TESLA), [5] badan
large core z uwzglednieniem pacjentéw z punk-
tacjg mRS 0-3 przed zachorowaniem, [6] zalece-
niach ESO/ESMINT leczenia niedroznosci tetnicy
podstawnej z 2024 r.
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Wyniki. Sposrdéd 449 pacjentdéw z niedroz-
noscig naczynia wewnatrzczaszkowego okluzje
wewnatrzczaszkowego odcinka tetnicy szyjnej
wewnetrznej stwierdzono u 94 (21%), odcinka
M1 u 170 (38%), odcinka M2 u 89 (20%), odcinka
M3 tetnicy sSrodkowej mdzgu u 25 (6%), tetnicy
przedniej mézgu u 16 (4%), tetnicy tylnej moz-
gu u 19 (4%), tetnicy podstawnej u 28 (6%) oraz
obustronnej okluzji tetnicy kregowej u 4 (1%) pa-
cjentéw. Wedtug wczesniej przyjetych kryteriéw
kwalifikacji leczeniu wewnatrznaczyniowemu po-
tencjalnie poddanych moze zosta¢ odpowiednio:
[1] 220 (10,9%), [2] 265 (13,1%), [3] 36 (1,8%),
[4] 42 (2,1%), [5] 50 (2,5%) [6] 14 (0,7%) niewy-
selekcjonowanych pacjentow z AlS.

Whnioski. Wdrozenie kryteriéw kwalifikacji
do leczenia metodg trombektomii mechanicz-
nej opartych na ocenie skali ASPECT/pc-ASPECT
z uwzglednieniem chorych do 24 godzin od za-
chorowania moze pozwoli¢ na zastosowanie tego
rodzaju terapii u ok. 16% chorych z udarem niedo-
krwiennym moézgu. Osrodki oferujace terapie we-
wnatrznaczyniowg moga spodziewac sie do 18%
wzrostu ilosci pacjentéw leczonych w stosunku
do kryteridw opartych na 6-godzinym oknie tera-
peutycznym z badania MRCLEN lub do 4% wzrostu
w przypadku wczesniejszego stosowania dodat-
kowej kwalifikacji opartej na badaniu perfuzji-TK.

Stowa kluczowe: udar niedokrwienny mézgu,
trombektomia mechaniczna, kryteria kwalifikacji.

Ocena parametréw wolumetrycznych mozgowia
w kontekscie rokowania kilkuletniego u pacjentow
z rzutowo-remisyjnym stwardnieniem rozsianym

K. Kania', M.A. Pawlak!, M. Forycka2, M. Wilkosc-
-Debczynska®, S. Michalak': 4 5, A. tukaszewska',

A. WypychS, Z. Serafin?, W. Kozubski', A. Kalinowska-
-tyszczarz!: 4

TKatedra i Klinika Neurologii Uniwersytet Medyczny im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu

2Katedra Medycyny Paliatywnej, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet
Zielonogorski

3Wydziat Psychologii, Katedra Psychologii Zdrowia, Uniwersytet im.
Kazimierza Wielkiego w Bydgoszczy

47aktad Neurochemii i Neuropatologii, Uniwersytet Medyczny im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu

5Katedra Neurochirurgii i Neurotraumatologii, Uniwersytet Medyczny im.
Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

BInterdyscyplinarne Centrum Nowoczesnych Technologii, Uniwersytet im.
Mikofaja Kopernika w Toruniu

“Katedra Radiologii i Diagnostyki Obrazowej, Uniwersytet im. Mikotaja
Kopernika w Toruniu

Wprowadzenie. Stwardnienie rozsiane (SM,
sclerosis multiplex) jest chorobg demielinizacyjng
o etiologii zapalno-neurodegeneracyjnej. Stan-
dardowe techniki radiologiczne oceniajg liczbe
i aktywnos¢ zmian demielinizacyjnych, natomiast
coraz wiekszego znaczenia w kontekscie rokowa-
nia nabiera ocena zaniku mézgu.

Cel badania. Ocena parametréw wolumetrycz-
nych mézgowia jako czynnikdw prognostycznych
u pacjentéw z rzutowo-remisyjnym SM.

Metodologia. Do badania wtgczono 30 pa-
cjentdéw z rzutowo-remisyjng postacig SM, w tym
27 kobiet (90%) i 3 mezczyzn (10%), u ktérych na
wizycie wyjsciowej wykonano badanie neuropsy-
chologiczne oraz badanie MR mézgowia z oceng
wolumetryczng poszczegdlnych struktur. W mo-
mencie wtaczenia do badania wszyscy pacjenci byli
leczeni terapiami modyfikujgcymi przebieg choro-
by przez mediane 3 lat (zakres 0,5-6). Sredni wiek
w chwili rozpoznania stwardnienia rozsianego
(lata) wynosit 31 = 7; mediana wyniosta 30. Sredni
wiek na poczatku badania (lata) wynosit 36 = 7;
mediana 35. Sredni czas trwania choroby w latach
od wystgpienia pierwszych objawéw stwardnienia
rozsianego do stanu wyjsciowego wynosit 6 = 4.
Na poczatku badania mediana EDSS wynosita 1,0
(zakres 0-3,5), podczas gdy w koncowej fazie ob-
serwacji mediana EDSS wynosita 2,0 (zakres 0-6).
W ciggu 6 lat obserwacji pacjenci pozostawali pod
opieka Kliniki i byli regularnie oceniani przez lecza-
cego neurologa. Na wizycie kontrolnej pacjentéw
ponownie oceniono neuropsychologicznie oraz
przeanalizowano postep choroby w perspektywie
6-letniej (liczbe rzutow oraz wzrost w skali EDSS).

Wyniki. Wieksza objetos¢ kory oraz catkowitej
istoty szarej mézgu a takze wyjsciowa objetos¢
prawej gatki bladej, prawego jadra ogoniastego
i prawego jadra potlezacego korelowaty dodatnio
z lepszymi wynikami w testach neuropsychologicz-
nych po 6 latach (p < 0.05).

Catkowita liczba rzutow w okresie miedzy wi-
zytg wyjsciowg a kontrolng korelowata istotnie
ujemnie z objetoscig lewego i prawego splotu
naczyniowkowego (R = -0,452, p = 0,02 iR =
-0,402, p = 0,042). Wyjsciowe objetosci: lewej
i prawej gatki bladej, prawego jadra ogoniastego,
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prawej skorupy, prawego jadro potlezacego, kory
obu pétkul oraz catkowitej istoty szarej korelowa-
ty istotnie ujemnie (p < 0,05, R < 0) z narastaniem
niesprawnosci ocenianej w skali EDSS. Nie wyka-
zaliSmy zwigzku pomiedzy liczba rzutéw a po-
gorszeniem w skali EDSS na wizycie kontrolnej.

Whnioski. Wyjsciowe parametry wolumetryczne
oceniajgce zanik mézgu silniej niz liczna kolejnych
rzutéw wptywaty na postep niesprawnosci w per-
spektywie kilkuletniej. Wsréd wielu parametréw
najbardziej uzyteczne wydaja sie ocena kory moéz-
gu oraz catkowitej istoty szarej.

Tabela 1.

Parametry radiologiczne i ich wptyw na EDSS oraz

liczbe rzutow w obserwacji 6-letniej

Pogorszenie | Liczba rzutéw
w skali EDSS

P wzgdrze R=-0,185p R=-0323,p=
= 0,356 0,107

L wzgorze R=-0,249,p R=-0,176,p =
=0,211 0,39

P splot pajeczynéwkowy R =-0,124,p R =-0,402,p =
= 0,536 0,042*

L splot R=-0,146,p R =-0,452,

pajeczynowkowy = 0,467 p = 0,02*

P jadro pétlezece R=-0444,p R=-0,12,
= 0,02* _

p = 0,559

L jadro poétlezace R=-0,262,p R=-0,099 p=
= 0,186 0,629

P gatka blada R=-0,519,p R=-0371,p=
= 0,006* 0,062

L gatka blada R=-0467,p R=-0,295p=
=0,014* 0,143

P jadro ogoniaste R=-0424,p R=-0,247,p=
=0,027* 0,224

L jadro ogoniaste R=-0,265p R=-0,308p=
=0,181 0,126

P skorupa R=-0,397,p R=-0,361,
= 0,04* p = 0’07

L skorupa R =-0,33, p R=-0,377,p =
= 0,093 0,058

Kora mézgu R=-0,583,p R=-0,239,p=
= 0,001* 0,239

Catkowita istota szara R=-0,517,p R=-0,305p=
= 0,006* 0,129

Kora P potkuli R=-0,579,p R=-0,246,p =
= 0,002* 0,227

Kora L potkuli R =-0,61, p R=-0,243,p =
= 0,001* 0,232

EDSS — Expanded Disability Status Scale; L — lewe; P— prawe;
*p < 0.05, istotne statystycznie, R > 0 korelacja pozytywna, R
< 0 korelacja negatywna
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Ocena przydatnosci skali stuzacej do predykcji ryzyka
wystepowania zakrzepicy zylnej mézgowia
Jakub J. Malkiewicz', Piotr Wisniewski2, Florentyna

Matejko?, Gabriela Zielinska2, Marta Pencko?, Katarzyna
Jakubiec?, Wiktoria Skowron2, Joanna Siuda’

TKatedra Neurologii, Wydzial Nauk Medycznych w Katowicach, Slaski
Uniwersytet Medyczny w Katowicach.

2Studenckie Koto Naukowe przy Klinice i Katedrze Neurologii, Wydziat
Nauk Medycznych w Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny

w Katowicach.

Wprowadzenie. Zakrzepica zylna moézgowia
(CVT) moze powodowac trudnosci diagnostyczne
w codziennej praktyce klinicznej. D-dimery sq uzy-
teczne w diagnostyce CVT. Ponadto w 2020 roku
M. Heldner i wsp. opracowali skale pomagajaca
w diagnostyce CVT uwzgledniajgca: doustng anty-
koncepcje hormonalna (2 pkt), wywiad trombofili
(4 pkt), drgawki (4 pkt), deficyt neurologiczny (1
pkt), najsilniejszy bol gtowy w zyciu (1 pkt) i czas
trwania objawoéw > 6 dni (2 pkt). Na podstawie
skali wyrézniono kategorie ryzyka: niskie (< 3 pkt
—ryzyko CVT 6%), posrednie (3-5 pkt — ryzyko CVT
28%) i wysokie (> 5 pkt — ryzyko CVT 93%). Do-
datkowe uwzglednienie poziomu d-dimeréw (DD)
> 500 ng/ml wg publikacji zrédtowej pozwalato
wykluczy¢ CVT w grupie pacjentow z DD w normie
i niskim ryzykiem CVT na podstawie opracowanej
skali.

Cel badania. Ocena przydatnosci poziomu DD
i skali opracowanej przez Heldner i wsp. w 2020
roku w diagnostyce CVT.

Materiaty i metody. Retrospektywnie ocenio-
no dokumentacje pacjentéw z potwierdzonym
w badaniach obrazowych rozpoznaniem CVT ho-
spitalizowanych w Oddziale Neurologii i Udaro-
wym w okresie 1.01.2018-1.04.2024. Wykluczono
z badania pacjentéw z zaostrzeniem wczesniej roz-
poznanej zakrzepicy oraz przypadki, w ktérych roz-
poznanie budzito watpliwosci. Zebrano dane de-
mograficzne dotyczace choréb wspédtistniejgcych,
przebiegu choroby oraz poziomu DD. Wszystkich
pacjentéw oceniono w badanej skali. W przypadku
kryterium dotyczacego bolu gtowy (najsilniejszy
bol gtowy w zyciu) przyznawano pkt réwniez, je-
sli w historii choroby opisywano silny bél gtowy.
Zmienne o rozktadzie normalnym przedstawiono
jako srednig + odchylenie standardowe, zmienne
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o rozktadzie innym niz normalny jako mediana
(rozstep miedzykwartylowy), dane jakosciowe
przedstawiono w wartosciach bezwzglednych
i procentach.

Wyniki. Do badania wtaczono 35 pacjentow,
w tym 18 (51%) kobiet i 17 (49%) mezczyzn, w wie-
ku 56,4 + 17,6 lat. Czas trwania objawéw wynosit
3 (1-7) dni i miescit sie w zakresie od < 1 doba do
180 dni. Przebieg CVT byt powiktany krwawieniem
wewnatrzczaszkowymu 11 (31%) i udarem niedo-
krwiennym 9 (26%) pacjentéw. Deficyt ogniskowy
przy wypisie stwierdzono u 10 (28%) pacjentow,
zaden pacjent nie zmart w trakcie hospitalizacji.
Poziom DD w grupie wynosit 1213 (602-3384)
ng/ml, w tym wyniki nieprawidtowy > 500 ng/ml
stwierdzono u 29 (83%) pacjentéw. Stwierdzono
ujemnga korelacje miedzy czasem trwania obja-
wow, a wartoscig DD (R, = [-0,38], p = 0,023),
ale 2 z6 pacjentéw z DD < 500 ng/ml miato objawy
trwajgce < 6 dni. W skali oceniajacej ryzyko CVT,
bez uwzglednienia poziomu DD odpowiednio: ni-
skie, srednie i wysokie ryzyko wystepowato u 21
(60%), 9 (26%) i 4 (14%) pacjentéw. Z 21 (60%)
pacjentéw z niskim ryzykiem CVT szacowanym na
podstawie skali, DD byty ujemne u 3 (9%) z nich. Na
podstawie skali oceniajacej ryzyko CVT z uwzgled-
nieniem DD u 3 (9%) pacjentéw z potwierdzong
radiologicznie chorobg, wykluczono by CVT.

Whnioski. Prawidtowy poziom DD i niskie ryzy-
ko CVT oszacowane na podstawie skali zapropo-
nowanej przez Handler nie pozwalajg na pewne
wykluczenie zakrzepicy zylnej mézgu, dlatego
diagnostyka CVT powinna zawsze uwzgledniac
badanie obrazowe.

Ocena skutecznosci klinicznej leczenia ostrej fazy
udaru niedokrwiennego mozgu za pomoca trombektomii
mechanicznej w zalezno$ci od wieku

Dominika Jakubowicz-Lachowska', Anna Miroficzuk?,
Anna MilewskaZ, Alina Kutakowska', Jan Kochanowicz'

"Klinika Neurologii Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku
2Zakiad Biostatystyki i Informatyki Medycznej, Uniwersytet Medyczny
w Biatymstoku
Wprowadzenie. Trombektomia mechaniczna

(MT, mechanical thrombectomy) zostata uznana

za standardowa metode leczenia ostrej fazy udaru
niedokrwiennego mézgu spowodowanej niedroz-
noscig duzych tetnic. Pomimo braku goérnej granicy
wieku przy kwalifikacji do tego zabiegu, MT u oséb
powyzej 80. roku zycia obarczona jest wiekszym
ryzykiem niepowodzenia.

Cel. Celem badania byta ocena skuteczno-
sci klinicznej leczenia ostrej fazy udaru niedo-
krwiennego mdézgu za pomocg MT oraz ocena
wynikéow badan laboratoryjnych w zaleznosci
od wieku.

Materiat i metody. Przeprowadzono bada-
nie retrospektywne na podstawie dokumentacji
medycznej pacjentéw z udarem niedokrwiennym
mozgu leczonych MT, hospitalizowanych w Klini-
ce Neurologii USKwB w okresie od grudnia 2017
do grudnia 2023. Do badania wtgczono 254 pa-
cjentéw (119 kobiet i 135 mezczyzn). Pacjentow
podzielono na dwie grupy wiekowe: < 80 lati >
80 lat. Zmienne obejmowaty miedzy innymi: wyj-
Sciowy wynik w skali NIHSS, poziom glukozy we
krwi (BG), stezenie lipidow, BMI, leczenie rtPA,
wynik TICI po zabiegu MT, wynik w skali Rankina
(mRS) po wypisaniu ze szpitala obecnos¢ chorob
wspotistniejagcych, miedzy innymi nadcisnienia (H),
migotania przedsionkow (AF) oraz obecnos¢ trans-
formacji krwotocznej (HT) na podstawie TK gtowy
wykonanej 24 godziny po zabiegu MT.

Wyniki. Sposrod 254 pacjentow (68,7 + 12),
93 (36,6%) doswiadczyto HT po trombektomii.
W pordéwnaniu ze starszg grupg, mtodsza grupa
miafa wyzsze poziomy cholesterolu (p = 0,0002),
miata takze wyzsze poziomy cholesterolu LDL (p
= 0,0002) i TG (p = 0,04). Mtodsi pacjenci przy
wypisie ze szpitala istotnie statystycznie czes-
ciej mieli wynik mRS < 2 (p = 0,042). Wykazano
takze statystyczng zaleznos¢ pomiedzy wiekiem
a: ptcig (p = 0,0006), H (p = 0,01), AF (p =
0,01), rtPA (p = 0,0004), LDL (p = 0,002) i TG
(p = 0,01). Nie wykryto réznicy w HT pomiedzy
dwiema grupami.

Whnioski. Osoby w wieku podesztym uzyskaty
mniejszg korzys¢ z postepowania zabiegowego,
w ich grupie wiekowej wykazano ponadto wyzsza
Smiertelnos¢.
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Ocena skuteczno$ci systemu duodopa u pacjentow

z zaawansowang choroba Parkinsona — dane jednego
osrodka

Iwona Rutkowska', Milena Switonska?,

Joanna Krzywania-Fifelska'

1Centrum Interwencyjnego Leczenia Udarow Mozgu, Szpital Uniwersytecki
Nr. 2 im. Biziela w Bydgoszczy

2Katedra Neurochirurgii i Neurologii CM UMK Centrum Interwencyjnego
Leczenia Udarow Mozgu

Wprowadzenie. W zaawansowanej chorobie Par-
kinsona (chP), kiedy optymalne leczenie farma-
kologiczne staje sie nieskuteczne, dysponujemy
nastepujgcymi metodami leczenia: gtebokg sty-
mulacjg mézgu (DBS, deep brain stimulation) oraz
terapiami infuzyjnymi, czyli dojelitowym wlewem
lewodopy z karbidopa (LCIG, levodopa-carbidopa
intestinal gel) oraz ciggtym podskérnym wlewem
apomorfiny (CSAI, continuous subcutaneous apo-
morphine infusion).

Do leczenia lewodopa podawang z karbidopg
kwalifikowani sq pacjenci spetniajacy okreslone
kryteria. Czas trwania choroby musi by¢ rowny
lub dtuzszy niz 5 lat. taczny czas trwania stanow
OFF wynosi co najmniej 2 godz. przy jednoczesnej
obecnosci ucigzliwych dyskinez szczytu dawki co
najmniej 1 godz. w czasie czuwania w ciggu catej
doby. Fluktuacje ruchowe i dyskinezy oraz czasich
trwania powinny by¢ udokumentowane w dzien-
niczku Hausera i powinny obejmowac¢ 3 kolejne
dni. Musi by¢ zachowana dobra odpowiedz na le-
wodope. Réznica wyniku w cz. Il skali MDS UPDRS
(Unified Parkinson’s Disease Rating Scale) miedzy
stanami OFF i ON musi wynosi¢ co najmniej 30%.

Poza tym nalezy wykazac¢ wyczerpanie moz-
liwosci optymalnej farmakoterapii prowadzonej
co najmniej 3 lekami lub nieskutecznosé¢ monote-
rapii przy udokumentowanej nietolerancji innych
lekow. Niezbedne jest zapewnienie codziennej
obecnosci i pomocy opiekuna.

Do zastosowania LCIG niezbedne jest zatoze-
nie przezskérnej gastrostomii (PEG, percutaneous
endoscopic gastrostomy) z cewnikiem siegajgcym
do poczatkowego odcinka jelita cienkiego. Lek jest
podawany przez pompe w dawce, ktdrg ustalit
lekarz lub wykwalifikowana pielegniarka. Daw-
ki mozna modyfikowac¢ w zaleznosci od potrzeb
pacjenta.
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Cel badania. Celem badania byta ocena sku-
tecznosci leczenia systemem Duodopa u pacjen-
tow z zaawansowanga chP po 6 miesigcach od
wtgczenia do programu lekowego w odniesieniu
do czestosci wystepowania stanéw OFF oraz fluk-
tuacji ruchowych.

Metody. Do badania wtgczono 10 pacjentow
z zaawansowang chP (6 mezczyzn, 4 kobiety).
Sredni wiek wynosit 72,5 roku, mediana wieku
wynosita 74 lata. Zakres wieku miescit sie w prze-
dziale 51-82 lata. Nasilenie objawéw choroby byto
oszacowane za pomocg skali UPDRS. Do oceny
czestotliwosci wystepowania stanéw OFF oraz
fluktuacji ruchowych wykorzystano dzienniczek
Hausera, na podstawie ktorego obliczono czas fazy
OFF, fazy ON bez dyskinez, fazy ON z dyskinezami
oraz fazy ON z dokuczliwymi dyskinezami w ciggu
3 kolejnych dni przed wtaczeniem do programu
lekowego i po 6 miesigcach leczenia Duodopa
w programie lekowym.

Wyniki. Analiza wykazata zmniejszenie cze-
stosci wystepowania stanow OFF oraz fluktuacji
ruchowych u pacjentéw z zaawansowang chP po
wigczeniu systemu Duodopa. U wszystkich bada-
nych uzyskano skrécenie fazy OFF Srednio 0 46%,
wydtuzenie fazy ON i fazy ON z niewielkimi dy-
skinezami o 67% i skrocenie czasu ucigzliwych
dyskinez 0 66%.

Whnioski. Zastosowanie dojelitowego wlewu
lewodopy z karbidopa u pacjentéw z zaawanso-
wang chP znaczaco skraca czas trwania stanow
OFF i fluktuacji ruchowych co sprawia, ze jest to
skuteczna terapia ratunkowa w tej grupie chorych.

Ocena stezenia MMP-1, MMP-2 i MMP-3 w PMR
u pacjentow ze stwardnieniem rozsianym i dyslipidemia

M. Nowak-Kiczmer', J. Baczyk!, N. Niedziela',
Z.P. Czuba?, P Sowa3, K. Wierzbicki,
M. Adamczyk-Sowa'

'Katedra i Klinika Neurologii, Wydziat Nauk Medycznych w Zabrzu, Slaski
Uniwersytet Medyczny w Katowicach.

%Katedra i Zaklad Mikrobiologii i Immunologii, Wydziat Nauk Medycznych
w Zabrzu, Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach.

3Katedra i Oddziat Kliniczny Otorynolaryngologii i Onkologii
Laryngologicznej, Wydziat Nauk Medycznych w Zabrzu, Slaski Uniwersytet
Medyczny w Katowicach.

Wprowadzenie. Dyslipidemia i nadci$nienie tet-
nicze sg czestymi chorobami wspoétistniejgcymi
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u pacjentéw ze stwardnieniem rozsianym (SM,
sclerosis multiplex). Stwierdzono zaleznos¢ dys-
lipidemii z progresja oraz aktywnoscig kliniczng
i rezonansowg SM. Powyzsze zjawisko nie zostato
dotychczas wyjasnione. Wspdtistnienie nadcisnie-
nia powigzano z szybszym wystgpieniem niepet-
nosprawnosci w zakresie poruszania sie oraz nasi-
leniem objawow depresyjnych. Metaloproteinazy
macierzy zewngatrzkomoérkowej (MMP) sg istotne
w patologicznym procesie przebudowy $cian
naczyn krwionosnych w przebiegu nadcisnienia
tetniczego, natomiast w SM kontrolujg migracje
komorek przez bariere krew-moézg przez rozerwa-
nie podsréodbtonkowej btony podstawnejiinnych
sktadnikéw macierzy zewnagtrzkomoérkowej
i ostatecznie wptywajg na zniszczenie mieliny
i uszkodzenie aksonéw. Dyslipidemia i nadcis-
nienie tetnicze sq brane pod uwage jako czynniki
mogace stymulowac synteze i aktywnos¢ meta-
loproteinaz.

Cel. W ponizszej pracy przeanalizowano zalez-
nosci miedzy stezeniami MMP-1, MMP-2 i MMP-3
w pitynie mézgowo-rdzeniowym (PMR), lipido-
gramem, cisnieniem tetniczym i EDSS (Expanded
Disability Status Scale) u chorych z SM.

Materiat i metody. Do badania wtaczono 52
pacjentéw z rozpoznanym SM wg kryteriow McDo-
nalda z 2017 roku, hospitalizowanych w Oddziale
Neurologii w Zabrzu. Chorych oceniono wg skali
EDSS. U wszystkich badanych wykonano MRI gto-
wy z kontrastem oraz pobrano PMR oraz krew. Na
badanie uzyskano zgode Komisji Bioetycznej SUM
w Katowicach. Analize statystyczng przeprowa-
dzono za pomocga programu Statistica 13.3.

Wyniki. Dyslipidemie stwierdzono u 63,46%
chorych z SM. Stwierdzono dodatnig korelacje
miedzy stezeniem triglicerydéw a stopniem nie-
petnosprawnosci w skali EDSS oraz ujemna kore-
lacje miedzy cholesterolem HDL i EDSS. Zaréwno
podwyzszone stezenie cholesterolu catkowitego
jakicholesterolu LDL korelowaty dodatnio z pozio-
mem MMP-2 w PMR. Nie wykazano istotnych zalez-
nosci miedzy nadcisnieniem tetniczym a MMP-1,
MMP-2 i MMP-3 w PMR. Nie wykazano zaleznosci
miedzy aktywnoscia i progresjg w MRI a wartos-
ciamilipidogramu oraz stezeniami MMP-1, MMP-2

i MMP-3. Stwierdzono istotng korelacje dodatnig
stezenia MMP-2 z czasem od rozpoznania SM.

Whnioski. Wykazano zaleznosc¢ zaburzen lipido-
wych oraz stezenia MMP-2 w PMR u chorych z SM.
Zwigzek stezenia MMP-2 w PMR i dyslipidemii u pa-
cjentow z SM wymaga dalszych analiz na wiekszej
grupie pacjentow. Czujnos¢ diagnostyczna oraz
podejmowanie dziatan profilaktycznych i leczenia
dyslipidemii i nadcisnienia tetniczego jest istotne
u chorych z SM.

Ocena stopnia atrofii mézgu u chorych ze stwardnieniem
rozsianym leczonych kladryhina w tabletkach
Aleksandra Pogoda-Wesotowska', Sylwia Adamus? 3,
Arkadiusz Zegadio?, Jacek Staszewski', Adam Stepien’
TKlinika Neurologiczna, Wojskowy Instytut Medyczny — Paristwowy
Instytut Badawczy

2\ydziat Lekarski, Warszawski Uniwersytet Medyczny

3Wydziat Fizyki, Uniwersytet Warszawski

4Zaktad Radiologii Lekarskiej, Wojskowy Instytut Medyczny - Panstwowy
Instytut Badawczy

Wstep. Stwardnienie rozsiane (SM, sclerosis
multiplex) jest chorobg demielinizacyjng osrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN), w ktorej
w ciggu ostatnich lat nastapit niezwykty postep
w podejsciu terapeutycznym do stanu zapalnego.
Jednak trwajacy proces neurodegeneracyjny jest
nadal mato poznany i niedostatecznie leczony.
Ocena wolumetryczna moézgu nie jest aktualnie
powszechnie stosowana w praktyce klinicznej. Do-
stepne dane z literatury wskazujg na pozytywny
wptyw leczenia kladrybing w tabletkach (CLAD) na
redukcje utraty objetosci mézgu u chorych z SM.
Celem badania byta ocena wptywu leczenia CLAD
na stopien i wzorzec atrofii mézgu u chorych na
SM znajdujacych sie pod opiekg Wojskowego In-
stytutu Medycznego — Panstwowego Instytutu
Badawczego w ciggu 3 lat obserwacji.

Metody. Do badania retrospektywnie zrekru-
towano chorych z rzutowo remisyjng postacig SM
(RRMS). Zebrano dane demograficznei kliniczne
oraz z obrazéw rezonansu magnetycznego (MRI)
w 4 punktach czasowych: przed leczeniem oraz
rok, 2 latai 3 lata po leczeniu. Badania MRI zosta-
ty poddane analizie wolumetrycznej za pomoca
oprogramowania volBrain. Z analizy wykluczo-
no chorych powyzej 55. roku zycia w momencie
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badania oraz obrazy MRI o niskiej jakosci. Global-
ne i regionalne zmiany atrofii oceniano stosujac
obliczenie procentowych zmian objetosci pomie-
dzy poszczegdlnymi punktami czasowymi. Oce-
niono rowniez postep kliniczny choroby (roczny
wskaznik rzutéw [ARR], ocena niepetnosprawnosci
w Expanded Disability Status Scale [EDSS], liczba
nowych zmian w obrazach T2- zaleznych w MRI,
w tym wzmacniajgcych sie po kontrascie [Gd+],
stan braku aktywnosci choroby [NEDA3]).

Wyniki. Wyjsciowo grupe stanowito 33 cho-
rych, w tym 70% kobiet (n = 23), o $Sredniej wieku
38 lat, srednia dtugos¢ trwania choroby wynosita
10,5 lat, wszyscy pacjenci byli uprzednio leczeni,
mediana EDSS wynosita 2,5.

Dane kliniczne dla wszystkich 4 punktéw cza-
sowych zebrano dla 11 chorych. ARR zmniejszyt
sie z 1,54 przed leczeniem do 0,45 po 1. roku,
do 0,09 po 2. roku do 0,27 w 6. miesigcu 3 roku
oraz do 0,54 po 3. roku. Srednia liczba nowych
zmian Gd+/T2 spadtaz 1,13/3,13 przed leczeniem
do 0/0,50 po 1. roku, 0 po 2., 0,38/1,00 po 3.
Nie odnotowano progresji w skali EDSS (mediana
wyjsciowo wynosita 3,5) zaréwno po 1., 2. jaki 3.
roku leczenia. NEDA-3 uzyskato 64% chorych po
1. roku, 82% po 2.i30% po 3.

Do oceny wolumetrycznej wigczono 9 chorych,
u ktorych dostepne byty dane dla wszystkich 4
punktow czasowych. W ciggu 3 lat obserwacji nie
zaobserwowano istotnych statystycznie zmian
w objetosci jader podstawy takich jak wzgdrze,
prazkowie, jadro ogoniaste, jadro potlezace, gatka
blada. Ponadto, objetos¢ hipokampa wzrastata
w kazdym roku leczenia. Po 1. roku leczenia wysta-
pita istotna statystycznie redukcja objetosciistoty
biatej (WM), ktéra nie byta obserwowana w kolej-
nych latach (a nawet zaobserwowano jej wzrost po
2. roku leczenia) i mogta wigzad sie ze zjawiskiem
pseudoatrofii. Atrofia istoty szarej (GM) byta re-
dukowana po 2. roku leczenia, natomiast catkowi-
tej objetosci mézgu po pierwszym. Po pierwszym
roku leczenia zaden chory nie osiggnat wskaznika
NEDA-4, po drugim 55,55% a po trzecim 25%.

Whnioski. Mechanizm neurodegeneracyjny
wystepujacy w SM powoduje trwate uszkodze-
nie uktadu nerwowego, co koreluje z nasileniem
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niepetnosprawnoscii ostabieniem funkcji poznaw-
czych. Wykazano, ze wczesne wdrozenie leczenia
modyfikacyjnego przebieg choroby zmniejsza sto-
pien atrofii mézgu. W pracy stwierdzono, ze CLAD
spowalnia proces atrofii mézgu zaréwno w obrebie
istoty biatej jak i kory mézgu oraz w obrebie jader
podkorowych. W badanej grupie chorych odnoto-
wano wzrost objetosci hipokampow. Wskazuje
to na ochronne dziatanie CLAD na postep atrofii
u chorych na SM. Postep technologii obliczenio-
wej toruje droge do bardziej rozpowszechnionego
stosowania tej metody w diagnostyce i leczeniu
SM, a takze wdrozenia parametru NEDA-4 w celu
lepszej oceny postepu choroby.

Ocena wptywu terapii rekonstytucyjnych — kladryhiny

w tabletkach i alemtuzumabu — na postep atrofii wsréd
chorych ze stwardnieniem rozsianym

Aleksandra Pogoda-Wesotowska', Ignacy Stachura?,
Marzena Maciagowska-Terela', Adam Stepien’

"Klinika Neurologiczna, Wojskowy Instytut Medyczny — Panistwowy
Instytut Badawczy, Warszawa

2\Wydziat Medyczny, Uniwersytet Warszawski, Warszawa

Wstep. Terapie rekonstytucyjne uktadu immuno-
logicznego (IRT) naleza do wysoko efektywnych
terapii (HET) stwardnienia rozsianego (MS, mul-
tiplex sclerosis). Wsrod IRT wyrdzniamy terapie
czesciowo selektywne takie jak kladrybina w tab-
letkach (CLAD) oraz nieselektywne, do ktoérych
nalezy alemtuzumab (ALEM). Na dzien dzisiejszy
wiadomo, ze terapie te sg skuteczne w kontro-
lowaniu aktywnosci rzutowej choroby i postepu
niepetnosprawnosci klinicznej, co zostato udo-
wodnione zaréwno podczas badan klinicznych jak
i w rzeczywistej praktyce. Jednakze w wiekszosci
brakuje danych oceniajacych wptyw IRT na proces
neurodegeneracyjny, ktéry u chorych z MS jest na-
silony. Celem badania byta ocena wptywu leczenia
IRT na stopien i wzorzec atrofii mézgu u chorych
z MS w ciggu 3 lat obserwacji.

Metodyka. Do badania retrospektywnie zrekru-
towano chorych z rzutowo remisyjng postacig MS
(RRMS) leczonych CLAD oraz ALEM znajdujacych
sie pod opieka Poradni Neurologicznej Wojskowe-
go Instytutu Medycznego — Panstwowego Insty-
tutu Badawczego. Zebrano dane demograficzne,
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kliniczne oraz z obrazéw rezonansu magnetycz-
nego (MRI) w 4 punktach czasowych: przed le-
czeniem oraz rok, 2 i 3 lata po leczeniu. Badania
MRI zostaty poddane analizie wolumetrycznej za
pomoca oprogramowania volBrain. Z analizy wy-
kluczono chorych po 55. roku zycia w momencie
badania oraz obrazy MRI o niskiej jakosci. Globalne
i regionalne zmiany atrofii oceniano poprzez ob-
liczenie procentowych zmian objetosci pomiedzy
punktami czasowymi. Istotnos¢ statystyczna zo-
stata okreslona wzgledem fizjologicznej rocznej
atrofii (< 0,4%). Wyniki grup lekowych zostaty ze-
stawione miedzy sobg. Oceniono réwniez postep
kliniczny choroby (roczny wskaznik rzutéw [ARR],
ocena niepetnosprawnosci w Expanded Disability
Status Scale [EDSS], liczba nowych zmian w obra-
zach MRI T2-zaleznych, w tym wzmacniajacych sie
po kontrascie [Gd+]).

Wyniki. Petne dane kliniczne oraz wolume-
tryczne zebrano dla 9 chorych (56% kobiet, o $red-
niej wieku 39 lat) leczonych CLAD oraz 7 chorych
(100% kobiet, o sredniej wieku 36 lat) leczonych
ALEM. W grupie leczonej CLAD ARR zmniejszyf sie
z 1,3 przed rozpoczeciem leczeniado 0,11 po 1,0
po 2 oraz 0,62 po 3. roku. Odsetek pacjentéow z ak-
tywnymi zmianami chorobowymi spadt z 44,4%
przed leczeniem do 0 po pierwszych 2 latach le-
czenia oraz 37,5% po 3. roku. Wynik w EDSS, ktéry
przed leczeniem wynosit 3,5 (mediana) ulegt po-
prawie we wszystkich latach leczenia. W grupie
leczonej ALEM ARR zmniejszyt sie z 2,43 przed
rozpoczeciem leczenia do 0,14 po pierwszych
2 latach leczenia oraz do 0 po 3. roku. Odsetek
pacjentéw z aktywnymi zmianami chorobowymi
spadt z 71,4% przed leczeniem do 14,3% po 1, 0
po 2 oraz 28,6% po 3. roku. Wynik w EDSS, ktory
przed leczeniem wynosit 4 (mediana) ulegt popra-
wie we wszystkich latach leczenia.

W grupie leczonej CLAD po 1. roku leczenia
wystgpita istotna statystycznie redukcja objetosci
istoty biatej (WM) oraz skorupy, ktdra nie byta ob-
serwowana w kolejnych latach (a nawet zaobser-
wowano ich wzrost po 2. [WM] oraz 3. [skorupa]
roku leczenia) i mogta wigzac¢ sie ze zjawiskiem
pseudoatrofii. Natomiast w grupie ALEM istotng
statystycznie atrofie WM zaobserwowano dopiero

w 3. roku obserwacji. Odnotowano réwniez atrofie
ciata migdatowatego po 1. roku, ktérej nie obser-
wowano w kolejnych latach. W poréwnaniu obu
grup po 3 latach obserwacji istotne statystycznie
réznice dotyczyty hipokampa (wzrost w grupie
CLAD) oraz wzgédrza (wzrost w grupie ALEM). Nie
obserwowano istotnej statystycznie redukcji ob-
jetosci istoty szarej (GM) w ciggu 3 lat leczenia
w obu grupach.

Whnioski. W badanych grupach chorych wyka-
zano, ze terapie IRT w podobnym stopniu spo-
walniajg proces atrofii u chorych na MS. Terapie
te moga petni¢ role neuroprotekcyjng poprzez
zwiekszanie objetosci wzgdrza i hipokampa. Ogra-
niczeniem badania byta niewielka liczebnos¢ obu
grup. Potrzeba zatem dalszych badan aby w petni
oceni¢ wptyw terapii rekonstytucyjnych na procesy
neurodegeneracyjne u chorych z MS.

Ocena wspotwystepowania zaburzen snu i zaburzen
autonomicznych u pacjentéw z idiopatyczng choroha
Parkinsona

Magdalena Doregowska-Stachera?, Jakub Malkiewicz?,
Mateusz Tos2, Joanna Siuda2, Monika Rudzifiska-Bar!
TKatedra i Klinika Neurologii, Collegium Medicum, Wydziat Lekarski i Nauk
0 Zdrowiu Krakowska Akademia im. Andrzeja Frycza Modrzewskiego
%Katedra i Klinika Neurologii, Wydziat Nauk Medycznych w Katowicach,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach, Uniwersyteckie Centrum
Kliniczne im. prof. K. Gibinskiego

Wstep. Wiekszos¢ pacjentéow z chorobg Parkinsona
(PD, Parkinson disease) skarzy sie na wystepowa-
nie kilku objawéw pozaruchowych, ktére istotnie
wptywaja na obnizenie jakosci zycia. Niewiele jest
jednak badan oceniajgcych wspotwystepowanie
i wzajemne relacje tych objawow.

Cel. Celem badania byta analiza wspotwyste-
powania zaburzen autonomicznych i zaburzen snu
u pacjentéw z PD.

Materiat i metody. Do badania wtgczono 74
pacjentéw z rozpoznanym PD o sredniej wieku
64,36 = 8,57 lat i czasie trwania choroby 8,44 +
5,7 lat. W grupie PD analizowano: wiek zachoro-
wania, zawansowanie objawoéw ruchowych w Il
czesci skali MDS UPDRS oraz ilos¢ przyjmowanych
lekéw dopaminergicznych (LEDD, L-dopa equiva-
lent daily dose). Oceny zaburzen snu dokonano za
pomoca kwestionariuszy: ESS (Epworth Sleepiness

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny

Streszczenia




Scale), PDSS-2 (Parkinson’s Disease Sleepiness
Scale v.2) oraz SCOPA Sleep Scale. W celu oceny
zaburzen autonomicznych u chorych wykonano
test biernej pionizacji oraz analize zmiennosci ryt-
mu serca (HRV, heart rate variability) z uzyciem
urzadzenia Biopac Systems, Inc., AcgKnowledge
Software (USA). Grupe kontrolng dla badania HRV
stanowito 21 zdrowych ochotnikéw dobranych
pod wzgledem ptci i wieku.

Wyniki. Badanie testem bierniej pionizacji wy-
konano u 65 chorych. U 50,77% (n = 33) chorych
z PD OH+ stwierdzono niedocisnienie ortosta-
tyczne w tescie biernej pionizacji. Pacjenci z grup
OH+ i OH- pod wzgledem pozostatych badanych
parametrow roznili sie istotnie jedynie wiekiem.
Pacjenci OH+ byli starsi (p = 0,0099).

W analizie czasowej i czestotliwosciowej HRV
grupy OH+ i OH- rdéznity sie istotnie pomiedzy
sobg jedynie w zakresie parametrow widma ni-
skich czestotliwosci (LF, low frequency), w grupie
OH+ byt on istotnie nizszy (p = 0,0418).

Wykazano, ze grupa chorych z PD OH+
w poréwnaniu z grupg kontrolng (n = 21) uzy-
skata statystycznie istotnie nizsze wartosci
parametréw: SDNN — catkowita zmiennos¢
dfugosci odstepdéw NN, RMSSD — pierwiastek
kwadratowy ze sredniej sumy kwadratéow réznic
miedzy kolejnymi odstepami NN, NN50 — liczba
odstepdw NN réznigcych sie > 50 ms, oraz pNN50
— stosunek NN50 wystepujacych w catym zapisie
do wszystkich odstepéw NN w analizie czasowej
oraz w analizie czestotliwosciowej: widmo wyso-
kich czestotliwosci (HF, high frequency) odzwier-
ciedlajgce aktywnos¢ uktadu przywspoétczulnego
i LF odzwierciedlajagcego aktywnosc obu gatezi au-
tonomicznego uktadu nerwowego wspotczulnej
i przywspotczulnej (p < 0,05).

Grupa chorych z PD OH- (n = 32, 49,23%)
w poréwnaniu z grupa kontrolng wykazywata
istotnie nizsze wartosci jedynie w zakresie para-
metru HF.

Ponadto w grupie wszystkich chorych wykaza-
no istotne korelacje wynikéw nasilenia zaburzen
snu z wynikiem oceniajacym parametr LF w ba-
daniu HRV. Dotyczy to skali ESS (r = -0,26;p =
0,0425), skali SCOPA ocenianej w catosci (r
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-0,29;p = 0,0201), czesci SCOPA odnoszacych sie
do zaburzen snu nocnego (r = -0,26; p = 0,043)
i nadmiernej sennosci w ciggu dnia (r = -0,3;p
= 0,0202) oraz skali PDSS2 (r = -0,28;p = 0,03).
Chorzy z wiekszym nasileniem zaburzen snu mieli
istotnie nizsze wartosci widma LF w badaniu HRV.

Obnizenie parametru HF w badaniu HRV kore-
lowato réwniez z wiekiem chorych (r = -0,26, p =
0,0346) oraz LEDD (r = 0,3, p = 0,0165), natomiast
obnizenie parametru LF korelowato z wiekiem cho-
rych (r =-0,45, p = 2e-04) i wiekiem zachorowania
(r=-0,31p=0,013).

Whnioski. U pacjentéw z PD w starszym wieku
czesciej wystepowaty zaburzenia autonomiczne:
hipotonia ortostatyczna w badaniu biernej pio-
nizacji oraz obnizenie parametrow HRV, zwtasz-
cza w zakresie widma LF, odzwierciedlajgcego
aktywnos¢ obu gatezi autonomicznego uktadu
nerwowego wspotczulnej i przywspotczulnej.
Podobnie zaburzenia snu czesciej wystepowaty
u chorych u ktérych w badaniu HRV stwierdzono
cechy uszkodzenia uktadu wspdétczulnego i przy-
wspobtczulnego.

Pacjent z pierwotnym zapaleniem naczyi oSrodkowego
uktadu nerwowego imitujacym zapalenie opon mézgowo-
-rdzeniowych

J. Matjanowska, J. Kiopocki, K. Stominski,

V. Palacz-Duda, M. Switoriska

Klinika Neurochirurgii i Neurologii, Centrum Interwencyjnego Leczenia
Udaréw Mozgu, Oddziat Neurologii, Szpital Uniwersytecki nr 2 im.

J. Biziela w Bydgoszczy

Wstep. Pierwotne zapalenie naczyn osrodkowego
uktadu nerwowego (PACNS) jest rzadka przyczy-
na udaru niedokrwiennego mézgu — wystepuje
z czestoscig 2,4 na 1 mIn oséb. Choroba ta ma
jak dotad nieznang etiologie i charakteryzuje sie
zapaleniem naczyn ograniczajacym sie do migzszu
mozgu, rdzenia kregowego oraz opon miekkich.
Rozpoznanie uogodlnionego zapalenia naczyn wy-
klucza rozpoznanie PACNS.

Opis przypadku. Opis dotyczy 48-letniego pa-
cjenta obcigzonego nikotynizmem, ktéry zgtosit
sie do szpitala z powodu béléw gtowy od ok. 1,5
miesigca, nagtych zaburzen widzenia pod postacia
diplopii, zaburzen réwnowagi, wymiotéw tresciag
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pokarmowa oraz goraczki. W osrodku, w ktérym
pierwotnie byt hospitalizowany, wykonano punk-
cje ledzwiowa z oceng ptynu mdézgowo-rdzenio-
wego — stwierdzono podwyzszone stezenie biatka
(138 mg%) oraz leukocytoze (140 ul) z przewaga
limfocytow (85%). W zwigzku z powyzszym prze-
kazano pacjenta do Szpitala Zakaznego, gdzie
wysunieto rozpoznanie wirusowego zapalenia
opon moézgowo-rdzeniowych. Wykonano pa-
nel badan wirusowych i bakteryjnych, ktére nie
pozwolity na ustalenie czynnika etiologicznego.
Diagnostyke poszerzono o badanie obrazowania
rezonansem magnetycznym (MRI, magnetic reso-
nance imaging) gtowy, ktére uwidocznito liczne
zmiany o charakterze niedokrwiennym zaréwno
w obrebie przedniego jak i tylnego unaczynienia.
Po przekazaniu pacjenta do Kliniki Neurologii
w badaniu neurologicznym stwierdzono: zespét
niewydolnosci pnia mézgu pod postacig sennosci
patologicznej, spowolnienie psychoruchowe, za-
burzenia ruchomosci gatek ocznych — zez zbiezny,
dyzartrie, cechy zespotu mézdzkowego, obustron-
ne objawy piramidowe. W kontrolnym MRI gtowy
opisano niejasny obraz naczyn wewnatrzczaszko-
wych — “ich zarysy wydajg sie by¢ nieregularne,
z obecnoscig odcinkowych przewezen i posze-
rzen”. Wykonano badanie angio-TK gtowy, ktére
potwierdzito obecnos¢ nieregularnego zarysu na-
czyn, odcinkowych przewezen i poszerzen. Wysu-
nieto podejrzenie udaru niedokrwiennego mézgu
w przebiegu zapalenia naczyn OUN. Na podstawie
przeprowadzonej diagnostyki réznicowej uzna-
no, ze pacjent nie spetnia kryteriow rozpoznania
uktadowej choroby tkanki tacznej i postawiono
diagnoze PACNS — rozpoznanie prawdopodobne
(zgodnie ze zmodyfikowanymi kryteriami rozpo-
znania Birnbauma i Hellmanna z 2009 r.).

Do leczenia wtgczono metyloprednizolon do-
zylnie w dawce 1 g przez 5 dni. Po zakonhczeniu
kontynuowano steroidoterapie prednizonem
doustnie w dawce 1 mg/kg mc. Podczas pobytu
w Oddziale stan pacjenta ulegt poprawie w postaci
wycofania sie sennosci patologicznej, zmniejsze-
nia sie dyzartrii i objawéw zespotu mézdzkowego.
Zostat przekazany do oddziatu rehabilitacji neu-
rologicznej, gdzie jego stan funkcjonalny ulegt

dalszej poprawie (w zmodyfikowanej skali Rankina

— 2 pkt). W kontrolnym badaniu MRI gtowy, wy-

konanym 5 miesiecy od wystgpienia objawow, nie

uwidoczniono nowych zmian niedokrwiennych,

a w badaniu angio-TK naczyn wewnatrzczaszko-

wych nie stwierdzono patologii. W zwigzku z tym

nie eskalowano leczenia. Pacjent pozostaje pod
dalszg opieka neurologiczng oraz rehabilitacyjna.

Dyskusja. PACNS to choroba o réznorakiej
manifestacji klinicznej, co utrudnia postawienie
rozpoznania oraz wdrozenie odpowiedniego le-
czenia u pacjentéw.

Leukocytoza oraz podwyzszenie poziomu
biatka w badaniu ogoélnym ptynu mézgowo-
-rdzeniowego pojawia sie u wiekszosci pacjentow
z potwierdzonym rozpoznaniem PACNS (77,8%),
stanowigc jednoczesnie wskazéwke diagnostycz-
ng (czutos¢ 77,7%, swoistosc 68,3%), ale mogaca
rowniez stanowic putapke, jak w przypadku wyzej
opisanego pacjenta.

Whnioski.

1) Rozpoznanie PACNS stanowi wyzwanie dla kli-
nicystow.

2) Nalezy zachowa¢ czujnos¢ diagnostyczng
w przypadku pacjentéw z pleocytoza w bada-
niu ogélnym PMR oraz zmianami o typie nie-
dokrwiennych w badaniach obrazowych OUN,

3) Roladiagnostycznej punkcjiledzwiowej z oce-
ng ptynu mézgowo-rdzeniowego w diagnosty-
ce PACNS jest obecnie niejasna.

Pacjent z postepujacymi zaburzeniami gatkoruchowymi,
dyzartia, dysfagia, ataksja i niedowtadem korczyn
dolnych w przebiegu grypy typu B — opis przypadku
Maja Gorniak', Karolina Hapanowicz-Bogucka? 3,
Beata tabuz-Roszak? 3

1Studenckie Koto Naukowe przy Klinice Neurologii, Instytut Nauk
Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole

2Klinika Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole
30ddziat Neurologii, Wojewaddzki Szpital Specjalistyczny im. Sw. Jadwigi,
Opole

Wstep. Zespot Millera-Fishera (MFS) stanowi
rzadka postac zespotu Guillaina-Barrego (GBS).
Charakteryzuje sie triadq objawow, takich jak of-
talmoplegia, ataksja i arefleksja. Klasyczny MFS
stanowi tagodng odmiane GBS z objawami nie-

zagrazajacymi zyciu. Objawy narastajg w ciagu

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny

Streszczenia




kilku dni lub tygodni, a nastepnie obserwuje sie
ich regresje. Jest autoimmunologiczng neuropatia,
stanowiagca czesto nastepstwo przebytych infekgji.

Opis przypadku. 46-letni pacjent zostat przyje-
ty do Oddziatu Neurologii z powodu nagtego wy-
stapienia zaburzen gatkoruchowych oraz zaburzen
réwnowagi. Od tygodnia miat objawy infekcji gor-
nych drég oddechowych, na podstawie wymazu
z nosogardfa rozpoznano grype typu B. W wywia-
dzie nadcisnienie tetnicze. Rok wczesniej wystgpi-
ty u pacjenta podobne zaburzenia neurologiczne
przy infekcji Covid-19, byt wéwczas hospitalizo-
wany w Niemczech, gdzie podejrzewano udar pnia
mozgu przy towarzyszgcym zespole antyfosfolipi-
dowym. Wykazano woéwczas obecnosc¢ dodatnich
przeciwciat kardiolipinowych w klasie IgM oraz
przeciwko B2 glikoproteinie. W badaniach rezo-
nansu magnetycznego (MR, magnetic resonance
nie wykazano jednak ogniska niedokrwiennego,
a w badaniach naczyniowych nie uwidoczniono
zakrzepu. Wdrozono natomiast leczenie doust-
nymi antykoagulantami, a objawy neurologiczne
ustgpity po okoto tygodniu.

W trakcie obecnej hospitalizacji obserwowano
u chorego narastajgce zaburzenia potykania i dyz-
artrie, zaburzenia gatkoruchowe oraz niedowtad
konczyn dolnych z brakiem odruchow gtebokich
i ataksjg. W wykonanym badaniu MR gtowy nie
wykazano cech udaru mézgu. U pacjenta przez
caty okres hospitalizacji nie obserwowano zabu-
rzen swiadomosci, tym samym wykluczono zapa-
lenie pnia mézgu Bickerstaffa. Celem diagnostyki
réznicowej wykonano badanie angio-TK tetnic do-
gtowowych i mézgowych, nie wykazujgc niepra-
widtowosci naczyn. W badaniu elektroneurogra-
ficznym (ENG) stwierdzono niewielkie uszkodzenie
wtokien ruchowych lewego nerwu posrodkowego
o charakterze demielinizacyjnym oraz uszkodze-
nie wtdkien ruchowych lewego nerwu tokciowego
z cechami bloku przewodzenia podczas stymu-
lacji w punkcie Erba. Dodatkowo uszkodzenie
wtékien czuciowych obu nerwoéw strzatkowych
o charakterze aksonalnym, we wtdknach czucio-
wych lewego nerwu posrodkowego i fokciowe-
go nie wywotano odpowiedzi. W badaniu ptynu
mozgowo-rdzeniowego (PMR) zaobserwowano
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cytoze (25 komoérek) przy prawidtowym poziomie
biatka. W kontrolnym badaniu ENG wykazano nie-
znaczne nasilenie zmian demielinizacyjnych. Na
podstawie catosci obrazu klinicznego u pacjen-
ta wysunieto podejrzenie zespotu Millera-Fishe-
ra. Wdrozono leczenie immunoglobulinami, jak
réwniez przeciwwirusowe, obserwowano szybka
poprawe stanu pacjenta. W dniu wypisu stan
neurologiczny chorego byt prawidfowy.

Dyskusja. Przedstawiony przypadek prezen-
tuje trudnosci diagnostyczne czesto napotykane
w praktyce neurologicznej. Obraz kliniczny zespo-
tu Millera—Fishera u pacjenta byt charakterystycz-
ny, w ENG zaczynaty sie zmiany, natomiast wynik
badania ogélnego PMR nie byt typowy. U chorego
zachorowanie wystgpito dwukrotnie — zawsze
w czasie infekcji wirusowej. Wykluczono udar
pnia mézgu na podstawie prawidtowego wyniku
MR gtowy.

Whnioski. Diagnostyka réznicowa w neurologii
zawsze wymaga szerokiego spojrzenia na pacjen-
ta, zwtaszcza w przypadku niejednoznacznych ob-
jawoéw i wynikéw badan.

Pacjentka z martwiczym zapaleniem mig$ni — opis
przypadku

K. Kwiatos’, A. Potulska-Chromik'- 2, B. Kierdaszuk' 2,
A. Kostera-Pruszczyk': 2

10ddziat Kliniczny Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Kliniczne
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

%Katedra i Klinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny,
EURO-NMD?

Wstep. Immuno-zalezna miopatia martwicza
(IMNM, immune-mediated necrotizing myopathy)
to nabyta, autoimunologiczna choroba miesni,
tradycyjnie zaliczana do grupy idiopatycznych
miopatii zapalnych, szczegélnie rzadko opisywa-
na u dzieci. W jej przebiegu wspétistniejg znacz-
nie podwyzszone wartosci kinazy kreatynowej
(CK, creatine kinase), charakterystyczny obraz
histopatologiczny biopsji miesnia oraz obecnos¢
specyficznych przeciwciat przeciwko reduktazie
3-hydroksy-3-metyloglutarylo-koenzymu-A (anty-
-HMGCR) lub kompleksowi cytoplazmatycznemu
czgsteczki rozpoznajacej sygnat (anty-SRP). U oséb
dorostych IMNM zwykle wigze sie z wczesniejszg
ekspozycja na statyny, jednak u mtodszych pa-
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cjentéw nie obserwuje sie tej korelacji. W lecze-
niu stosuje sie najczesciej: glikokortykosteroidy,
metotreksat, rytuksymab, wlewy immunoglobulin
dozylnych (IVIlg). Odpowiedz na leczenie, szczegol-
nie w populacji dzieciecej, moze by¢ niepetna, jed-
nak w przypadku niektérych pacjentow, u ktérych
stwierdzano przeciwciata anty-HMGCR leczenie
wytacznie IVIg okazywato sie skuteczne.

Opis przypadku. Przedstawiamy przypadek
11-letniej dziewczynki, skierowanej do Kliniki
Neurologii w celu dalszej diagnostyki po niekon-
kluzywnej diagnostyce w kierunku genetycznie
uwarunkowanej choroby miesni prowadzonej
w innym osrodku. W wywiadzie stwierdzano do-
tychczas wrodzonga niedoczynnos$¢ — agenezje
tarczycy, somatotropinowq niedoczynnos¢ przy-
sadki oraz mikroduplikacje 5935.3. Wywiad ro-
dzinny obcigzony byt tuszczycq u ojca i alergig
wziewng u matki. Rozwoj ruchowy byt prawid-
towy. Sprawnos¢ dziewczynki byta podobna jak
rowiesnikéw. Na 16 miesiecy przed przyjeciem
w wykonanych badaniach laboratoryjnych przy-
padkowo stwierdzono podwyzszong aktywnos¢
aminotransferaz, nastepnie dziewczynka zgtaszata
rodzicom skargi na béle miesnii kurcze tydek, ko-
lejno pojawity sie trudnosci ze wstawaniem z po-
zycji lezacej, przysiadu oraz upadki. W badaniu
neurologicznym obserwowano niedowtad mies-
ni osiowych oraz proksymalny konczyn gérnych
i dolnych. Wartosci CK oscylowaty okoto 15 000
U/l, a TSH 15-40 piU/ml, wolne hormony tarczycy
byty w normie. W elektroneurografii (ENG) opisano
cechy demielinizacyjnego uszkodzenia nerwow
obwodowych, a w elektromiografii (EMG) cechy
miopatyczne. W wykonywanym panelu ,,myositis”
nie stwierdzono obecnosci patogennych przeciw-
ciat. Diagnostyke poszerzono o sekwencjonowanie
catego eksomu (WES, whole exome sequencing),
w ktérym stwierdzono mikroduplikacje jak wyzej
oraz duplikacje genu PMP22, ttumaczgce zmiany
stwierdzane w badaniu neurografii. Stwierdzone
zaburzenia genetyczne nie korelowaty z zespotem
dwuobreczowym i hiperCKemig. Pomimo suple-
mentacji L-tyroksyna w zwiekszanej dawce i stop-
niowej normalizacji TSH, oznaczenia CK nadal po-
zostawaty podwyzszone — okoto 10-12 000 U/I.

Przy przyjeciu do naszej Kliniki stwierdzano
zespo6t dwuobreczowy o umiarkowanym nasile-
niu z niepetnym odwodzeniem konczyn goérnych,
koniecznoscig podparcia przy wstawaniu z pozycji
lezacej, siedzacej i z przysiadu oraz objawem Go-
wersa. W wykonanym RM miesni konnczyn i krego-
stupa stwierdzono obrzek miesni konczyn gérnych
i dolnych. Ponownie oznaczono panel myositis, po-
szerzony o anty-HMGCR i anty-cN1A, uzyskujac sil-
nie dodatni wynik w kierunku anty-HMGCR. W bio-
psji miesnia stwierdzono liczne wtdkna ulegajace
martwicy, ale bez zorganizowanych naciekéw z ko-
morek jednojadrzastych, co tacznie pozwolito na
ustalenie rozpoznania autoimmunologicznej mio-
patii martwiczej (ryc.1), wspatistniejacej z choroba
Charcot-Marie-Tooth typu 1A (odziedziczong od
ojca). Wdrozono leczenie cyklicznymi podaniami
IVIg w petnej dawce terapeutycznej, ze znaczaca
poprawa kliniczng i redukcjg CK (ryc.2.itab.1). Nie
obserwowano istotnych dziatan niepozadanych
po leczeniu.

Dyskusja i wnioski. W diagnostyce choréb
miesni u dzieci nalezy uwzgledniaé¢ miopatie za-
palne, w tym rzadkg immuno-zalezng miopatie
martwiczg z przeciwciatami anty-HMGCR. Pod-
ostry poczatek objawodw, wczesniejsze prawidto-
we wartosci kinazy kreatynowej z nastepujagcym
znacznym wzrostem CK oraz wyniki badan obra-
zowych (obrzek miesni) stanowity czerwone flagi
nabytej choroby miesni.

Wytworzenie przeciwciat anty-HMGCR nie musi
by¢ zwigzane z ekspozycjg na leczenie statynami,
natomiast moze najprawdopodobniej powstawacd
po przyjeciu w diecie niektérych produktéw spo-
zywczych na przyktad czerwonego ryzu, grzybéw,
herbaty pu-erh. Zwigzek stwierdzonej mikrodupli-
kacji 5935.3, mutacji genu PMP22 (odziedziczonej
od ojca) z wystepowaniem miopatii martwiczej
najprawdopodobniej jest koincydencja.

Leczenie IVIg u danej pacjentki w ciggu pierw-
szych 10 tygodni terapii byto skuteczne i bezpiecz-
ne. Konieczna jest dalsza dtugofalowa obserwa-
cja skutecznosci i bezpieczenstwa dostepnych
i nowych opcji leczenia immunosupresyjnego,
immunomodulujacego (inhibitory dopetfniacza,
abatacept) i innych (mewalonolakton — lek po
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Ryc. 1. Biopsja miesnia. Wtdkna o roznej srednicy i ksztatcie, ulegajace martwicy z fagocytoza: A-B. HE (hematoksylina —
eozyna); C. TG (trichrom Gomoriego); D. Komérki CD68 dodatnie.

0., 5., 8.i10. tydzien leczenia
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22.04.2024 05.06.2024 22.06.2024 10.07.2024
—@=—CK (U/I) 10665 3538 2986 1836

Ryc. 2. Oznaczenia wartosci CK przed oraz podczas leczenia. Podania IVIg 0.- 70 g (2 g/kgm.c.),5.-60g (1,7 g/kgm.c.), 10.-60g.

Ocena w skalach fizjoterapeutycznych — punkty czasowe mieéf‘iOWej obreczowo—koﬁczynowej LGMD-R28,
zwigzanej z mutacjg w genie HMGCR, w mode-

raz pierwszy badany w nowo opisanej dystrofii

jow.

L peiiys el SHEIP PG lu na myszach skuteczny takze w IMNM anty-
6-minu- Ambulatory  prawej lewej kon-
towego Assesmeent konczynie czynie gor- -HMGCR).
chodu NSAA (maks. gornej nej (kg)
(m) 34 pkt) (kg)
1. tydz. 426 27 7 9
5.tydz. 540 31 10 10
10. tydz. 550 34 11 11
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Padaczka monogenowa w populacji dzieci z polski
i ukrainy — czy jestesmy szczegdlnie obciazeni?
Marta Pietruszka

Wprowadzenie. Padaczka to jedno z najczest-
szych schorzen neurologicznych wieku dziecie-
cego. Ustalenie etiologii padaczki jest krytyczne
z punktu widzenia mozliwosci terapeutycznych,
ktore mozemy zaproponowac pacjentowi. Obecnie
wyrdzniamy etiologie strukturalng, genetyczna,
metaboliczng, infekcyjng, immunologiczng oraz
nieznang.

Dzieki rozpowszechnieniu badan genetycznych
odkryto, ze nawet do 40% padaczek o ciezkim
przebiegu moze mie¢ genetyczng etiologie mono-
genowa. Znajomosc konkretnej mutacji, ktéra jest
odpowiedzialna za objawy wystepujgce u pacjen-
ta, pozwala lekarzom na szybsze, bardziej precy-
zyjne, a co za tym idzie skuteczne leczenie — ,,szyte
na miare” pod konkretnego pacjenta.

Cel pracy. Celem pracy jest ocena czestosci wy-
stepowania padaczki monogenowej w populacji
pacjentéw pochodzenia polskiego i ukrainskiego,
pozostajacych pod opieka pojedynczego osrodka
najwyzszej referencyjnosci w zakresie neurologii
dzieciecej.

Materiat i metody. W badaniu wzieto udziat
127 dzieci w wieku od 2 miesiecy do 18 lat (Sredni
wiek: 4,1 lat). Wiekszos¢ pacjentdéw (123) zostata
przebadana za pomocg panelu sekwencjonowania
genow (NGS), ktory zawierat od 84 do 511 genow
odpowiedzialnych za rozwéj padaczki monogeno-
wej. U czesci pacjentow (16) wykonano réwniez
badanie sekwencjonowania eksomowego.

Wyniki. U 46 (36%) pacjentdéw uzyskano wy-
nik pozytywny — zidentyfikowano gen odpowie-
dzialny za wystepowanie padaczki. Postawienie
diagnozy molekularnej bezposrednio wptyneto
na wybor leczenia przeciwpadaczkowego u 15
pacjentéw. U 82 (65%) pacjentéw wynik badania
byt negatywny lub niejednoznaczny — ziden-
tyfikowane u pacjentéw warianty nie zostaty za-
kwalifikowane jako patogenne lub majg nieznane
znaczenie kliniczne, nie korelujg z fenotypem. U 16
pacjentow z tej grupy rozszerzono diagnostyke

celem rozstrzygnieciapatogennosci wystepujace-
go wariantu (przez sekwencjonowanie eksomowe
czy badanie rodzicow).

Whnioski. Uzyskane wyniki badan potwierdza-
ja powszechnos¢ genetycznej etiologii padaczki
u dzieci, szczegdlnie o podtozu monogenowym.
Mozliwos¢ zidentyfikowania pojedynczego genu
odpowiedzialnego za wystepowanie napadow pa-
daczkowych pozwala na szybkie wdrozenie sku-
tecznego leczenia, pod warunkiem jego dostep-
nosci, a takze stwarza pole do tworzenia nowych
lekéw z precyzyjnym punktem uchwytu. Dalsze
badania sg niezbedne do potwierdzenia, czy tak
wysoki odsetek padaczek monogenowych jest uni-
wersalny w populacji dzieciecej, czy by¢ moze jest
to obcigzenie genetyczne zwigzane z regionem
Europy Srodkowo-Wschodniej.

Pierwszy w Polsce allogeniczny przeszczep

hematopoetycznych komdrek macierzystych
u pacjenta z choroba Sandhoffa o poczatku
w wieku dorostym

Kamila Zur-Wyrozumska': 2,

Patrycja Mensah-Glanowska® 4

'Centrum Innowacyjnej Edukacji Medycznej, Krakow, Collegium Medicum,
Uniwersytet Jagielloniski, Krakow
20ddziat Neurologii Szpital Specjalistyczny im. J. Dietla w Krakowie
30ddziat Kliniczny Hematologii | Chorob Wewnetrznych, Szpital
Uniwersytecki w Krakowie
4Collegium Medicum, Uniwersytet Jagiellonski, Katedra Hematologii,
Krakow
Wprowadzenie. Choroba Sandhoffa to rzadka
choroba lizosomalna o czestosci wystepowania
okoto 1/1 000 000, nalezaca do grupy gangliozy-
doz. Gangliozydozy (GM2) s3 spowodowane muta-
cjamiw podjednostkach a i B B-heksozoaminidazy
(EC 3.2.1.52), w wyniku ktérych dochodzi do roz-
woju choroby Tay-Sachsa (TSD; OMIM 272800)
i choroby Sandhoffa—Jatzkewitza (choroby San-
dhoffa, SD; OMIM 268800). Posta¢ dorostych
charakteryzuje sie zwykle uszkodzeniem rogow
przednich rdzenia kregowego, nastepnie dotgcza
sie ataksja i otepienie. W chwili obecnej jedyne
zalecenia terapeutyczne obejmuja leczenie palia-
tywne.

Metoda. W pracy oméwiono przypadek

40-letniej kobiety z rozpoznaniem choroby
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Sandhoffa postac heterozygotyczna ¢.1165dupC
oraz c.1417G>A. Pierwsze objawy pod postacia
ostabienia ksobnego konczyn dolnych wystapity
w wieku 22 lat, nastepnie dotgczyto drzenie kon-
czyn gornych oraz drzenie pozycyjne. W badaniu
neurologicznym pacjentka przytomna, wszech-
stronnie zorientowana, bez zaburzen funkgcji
poznawczych, zaburzen nastroju i zaburzen ze
strony nerwoéw czaszkowych, niedowtad konczyn
gornych bardziej nasilony proksymalnie 4/5 MRC,
dystalnie 4,5/5 MRC, odruchy sciegniste wygoro-
wane. Zanik miesni obreczy biodrowej, niedowtad
konczyn dolnych proksymalnie 3/5 MRC, dystalnie
4/5 MRC, odruchy sciegniste wygorowane. Ataksja
konczyn lewych- SARA 6 pkt. (na 32 mozliwych).
EDSS 4.

U Pacjentki w dniu 13.12.2023 po uzyskaniu
zgody komisji bioetycznej przeprowadzono al-
logeniczny przeszczep szpiku kostnego od nie-
spokrewnionego dawcy z kondycjonowaniem
mieloablacyjnym zgodnie z protokotem FluBu4
(fludarabina 30 mg/m2 w dniach -6 do -2 i busul-
fan dozylnie 130 mg/m? w dniach -6 do -3). We
wczesnym okresie po zabiegu obserwowano cechy
toksycznosci chemioterapii w zakresie przewodu
pokarmowego oraz przedtuzony okres regeneracji
hematologicznej. Wobec utrzymujacego sie w ko-
lejnych oznaczeniach petnego chimeryzmu dawcy
z dobrym efektem stosowano agoniste receptora
trombopoetynowego. W kolejnych miesigcach
obserwacji stwierdzono niewielkg progresje nie-
sprawnosci z nastepowa poprawg. Ogélnie stan
neurologiczny po 9 miesigcach obserwacji nie
ulegt zmianie EDSS 4.

Whnioski. Zgodnie z naszg wiedzg jest to pierw-
szy tego typu przeszczep u osoby dorostej z cho-
robg Sandhoffa na swiecie. Dowody skutecznosci
na leczenie choroby Sandhoffa za pomocg HSCT
pochodzg z obserwacji w grupach pediatrycznych
oraz posréd innych choréb lizosomalnych. Wska-
zuja one na korzysci polegajace na wydtuzeniu
przezycia oraz spowolnienia tempa narastania
niesprawnosci u pacjentéw, u ktorych procedure
zastosowano przed uzyskaniem znacznego stop-
nia niesprawnosci.
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Pierwszy w Polsce allogeniczny przeszczep
hematopoetycznych komérek macierzystych u pacjenta
z CSF1R-mikroglejopatia o poczatku w wieku dorostym

Kamila Zur-Wyrozumska', Patrycja Mensah-Glanowska?
'Collegium Medicum Uniwersytet Jagielloniski, Centrum Innowacyjnej
Edukacji Medycznej, Krakéw QOddziat Neurologii Szpital Specjalistyczny im.
J. Dietla w Krakowie

20ddziat Kliniczny Hematologii i Chorob Wewnegtrznych, Szpital
Uniwersytecki w Krakowie Collegium Medicum Uniwersytet Jagiellonski,
Katedra Hematologii, Krakow

Wprowadzenie. Leukoencefalopatia o poczatku
dorostym ze sferoidami i pigmentowanym gle-
jem (ALSP, adult-onset leukoencephalopathy with
spheroids and pigmented glia) jest autosomalna,
dominujaca leukoencefalopatiag spowodowang
mutacjami w receptorze czynnika stymulujgcego
tworzenie kolonii 1 (CSF1R). ALSP to postepuja-
ca, neurodegeneracyjna choroba istoty biatej.
Sredni czas jej trwania wynosi 6,8 lat, $redni wiek
w chwili $Smierci 53 lata (zakres 23-84). Obecnie
przeszczep hematopoetycznych komoérek macie-
rzystych (HSCT, hematopoietic stem cell transplan-
tation) jest jedng z niewielu opcji terapeutycznych
u pacjentéw z leukodystrofig i by¢ moze jedyna
majgcg potencjat wyleczenia choroby.

Metody. U 37 letniego mezczyzny zdiagnozowa-
no ALSP i mutacje c.2375C>A w 18. eksonie CSF1R.
Poza nasilonym zespotem pozapiramidowym stwier-
dzono fagodne zaburzenia funkcji poznawczych oraz
nasilone zaburzenia depresyjne, w tym nieudang
prébe samobdjcza. Z uwagi na brak dawcy rodzin-
nego zidentyfikowano dawce niespokrewnionego.
W listopadzie 2019 roku pacjent zostat poddany
przeszczepieniu szpiku kostnego z kondycjonowa-
niem mieloablacyjnym zgodnie z protokotem FluBu4
(fludarabina 30 mg/m? w dniach -6 do -2 i busulfan
dozylnie 130 mg/m?2 w dniach -6 do -3). Jego wynik
w skali EDSS w momencie zabiegu oceniono na 5.
Brak petnej zgodnosci w uktadzie HLA (locus DPB1),
duza niezgodnos¢ w uktadzie ABO i seronegatywny
status CMV dawcy wobec seropozytywnego biorcy
stanowity niekorzystne czynniki ryzyka mogace ne-
gatywnie wptynac na wyniki leczenia. Celem redukgji
ryzyka reaktywacji CMV u chorego i redukgcji ryzyka
powiktan smiertelnych wdrozono pierwotna profi-
laktyka CMV letermowirem w okresie pierwszych 3
miesiecy po transplantacji w ramach RDTL.
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Wyniki. W catym okresie potransplantacyjnym
nie stwierdzono objawow choroby przeszczep
przeciwko gospodarzowi — zaréwno ostrej, jak
i przewlektej. Ponadto przez 5 lat nie wystapity
zadne inne powiktfania, z wyjgtkiem pojedynczego
epizodu niepowiktanego zakazenia drég moczo-
wych. Neurologiczne pogorszenie chodu i og6lne-
go stanu funkcjonalnego utrzymywato sie przez 9
miesiecy po HSCT, a nastepnie ustabilizowato sie,
osiggajac 6 w skali EDSS. W powtarzalnej ocenie
neuropsychologicznej nie stwierdzono progresji
deficytow poznawczych. W badaniu MRI mézgu
potwierdzono stabilizacje nieprawidtowosci T2/
FLAIR w tych samych punktach czasowych.

Whioski. Po 5 latach obserwacji chorego z ALSP
poddanego alloHSCT, potwierdzono, ze procedu-
ra ta skutkuje stabilizacjg objawow klinicznych
i zmian w obrazowaniu MRI moézgu. Dzieje sie tak
dzieki stopniowemu zastepowaniu dysfunkcyjnych
komoérek mikrogleju przez pochodzace od dawcy
komoérki mieloidalne uktadu monocytéow/makrofa-
goéw, migrujgce do CSN z zachowang mozliwoscig
réznicowania tamze do mikrogleju z prawidtowa
funkcjg CSF1R. Czas trwania zabiegu, wybor kon-
dycjonowania, dawcy i zrodta komérek macie-
rzystych ukierunkowane na zmniejszenie ryzyka
GVHD maja kluczowe znaczenie dla skutecznosci
i bezpieczenstwa procedury. HSCT moze by¢ cenng
opcja terapeutycznag w populacji pacjentéw z ALSP
wydtuzajaca przezycie i spowalniajgcq tempo pro-
gresji niesprawnosci.

Planowanie macierzynstwa po rozpoznaniu stwardnienia
rozsianego w regionie kujawsko-pomorskim

tukasz Rzepinski, Stawomir Wawrzyniak

Klinika Neurologiczna, 10. Wojskowy Szpital Kliniczny w Bydgoszczy

Cel badania. Ocena wptywu wybranych parame-
trow klinicznych i demograficznych na planowanie
macierzynstwa po ustaleniu rozpoznania stward-
nienia rozsianego (MS, multiple sclerosis).
Materiat i metody. Badanie obserwacyjne
o retrospektywnym charakterze. Dane kliniczne
zebrano w oparciu o dostepng dokumentacje me-
dycznga. Dane na temat planowanego macierzyn-
stwa pozyskano w oparciu o badanie ankietowe
przygotowane na potrzeby badania. Do grupy

badanej zakwalifikowano 305 kobiet z potwier-
dzonym rozpoznaniem MS, bedacych mieszkan-
kami regionu kujawsko-pomorskiego. Sredni wiek
badanych wynosit43,1 = 12,6 lat. U 274 pacjentek
(89,8%) stwierdzono poczatkowy rzutowo-remi-
tujgcy przebieg MS (RRMS), 31 chorych (10,2%)
doswiadczyto przebiegu pierwotnie postepujace-
go choroby (PPMS). W badanej grupie 210 kobiet
(68,9%) urodzito przynajmniej jedno dziecko. 191
kobiet urodzito pierwsze dziecko przed ustaleniem
rozpoznania MS. taczna liczba zywych urodzen
wynosita 409, najwiekszy odsetek kobiet (47,1%)
deklarowat 2 porody.

Wyniki. Po ustaleniu rozpoznania MS macie-
rzynstwo planowaty 82 (26,9%) kobiety, z ktorych
z ktérych dziecko urodzity 23. Stwierdzono istotne
statystycznie réznice w planowaniu macierzyn-
stwa po rozpoznaniu MS wzgledem wariantu
klinicznego choroby. Najwiekszy odsetek kobiet
planujacych macierzynstwo po rozpoznaniu cho-
roby stwierdzono wsréd pacjentek z poczatkowym
przebiegiem RRMS (Tabela 1).

Statystycznie istotne réznice w planowaniu ma-
cierzynstwa po rozpoznaniu MS wzgledem warian-
tu klinicznego choroby stwierdzono zaréwno u ko-
biet posiadajacych potomstwo, jak i u nierédek.
U kobiet z RRMS macierzynstwo po rozpoznaniu
MS planowato 22,5% kobiet posiadajacych potom-
stwo oraz 58,1% nierodek (p < 0,0001). Zadna ko-
bieta z PPMS nie planowata cigzy po rozpoznaniu
choroby. Stwierdzono istotne statystycznie réznice
planowania macierzynstwa po rozpoznaniu MS
w odniesieniu do wieku kobiet w momencie usta-
lenia diagnozy. Zdecydowanie najczesciej cigze po
rozpoznaniu MS planowaty kobiety bedace w tym
czasie ponizej 25. roku zycia (Tabela 2).

Tabela 1.

Planowanie macierzynstwa po rozpoznaniu MS
wzgledem wariantu klinicznego choroby

Planowanie cigzy po rozpoznaniu
Fenotyp kliniczny MS
TAK (n, %) NIE (n, %)

RRMS 82 (30%) 192 (70%)

PPMS 0 (0%) 31 (100%)
p < 0,0001; PPMS — przewlekle postepujaca postac stwardnie-
nia rozsianego, RRMS —rzutowo-remitujgca postac stwardnienia

rozsianego
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Tabela 2.

Planowanie macierzynstwa po rozpoznaniu MS
wzgledem wieku rozpoznania

Wlek rozpoznania | Planowanie ciazy po rozpoznaniu
TAK (n, %) NIE (n, %)

< 25lat 39 (75,0%) 13 (25%)
25-30 lat 27 (58,7%) 19 (41,3%)
30-35 lat 12 (24,5%) 37 (75,5%)
35-40 Lat 4(10,3%) 35 (89,7%)
> 40 lat 0 (0%) 119 (100%)
p < 0,0001

Kobiety, ktére zaniechaty staran o macierzyn-
stwo po rozpoznaniu MS, deklarowaty nastepu-
jace przyczyny: wiek powyzej 40 r.z. (113 osoby),
wystarczajgca licznosé potomstwa (52 osoby),
obawa przed niepetnosprawnoscia utrudniajgca
wychowanie dzieci (20 oséb), brak statego part-
nera (14 oséb), lek zwigzany z koniecznoscig dys-
kontynuacji leczenia immunomodulacyjnego (12
0s06b), pogorszenie relacji i/lub rozpad zwigzku
z partnerem zyciowym po rozpoznaniu MS (4 oso-
by), wczesniej stwierdzona nieptodnosé (3 osoby),
oczekiwanie na leczenie immunomodulacyjne (2
osoby), choroba psychiczna, konsekracja zakonna
oraz stan po usunieciu macicy (odpowiednio po
1 osobie).

Whnioski. Macierzynstwo po rozpoznaniu MS
znaczgco czesciej planowaty kobiety z poczatko-
wym fenotypem klinicznym RRMS; pacjentki be-
dace w momencie rozpoznania w wieku ponizej
25 lat oraz nierédki. Do najczestszych przyczyn za-
niechania staran o macierzynstwo po rozpoznaniu
MS nalezaty wiek powyzej 40 r.z., wystarczajaca
licznos¢ potomstwa oraz obawa przed niepetno-
sprawnoscia.

Planowanie rodziny u pacjentki z wysoce aktywna
postacia stwardnienia rozsianego — opis przypadku
Tamara Niedzwiecka', Justyna Chojdak-tukasiewicz?,
Anna Pokryszko-Dragan?

0ddziat Neurologii z Pododdziatem Udarowym Dolno$laski Szpital
Specjalistyczny we Wroctawiu

2Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Neurologii i Neurochirurgii,
Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

Wstep. Stwardnienie rozsiane (SM, sclerosis mul-
tiplex) jest przewlektg zapalno-neurodegenera-

cyjng chorobg osrodkowego uktadu nerwowego
(OUN), ktéra w znacznej czesci dotyczy kobiet
w wieku rozrodczym. SM nie wptywa na ptod-
nosc¢ ani przebieg cigzy. Ze wzgledu na wptyw
zmian hormonalnych na ukfad immunologiczny
(zwtaszcza proporcje limfocytéw Th1:Th2), aktyw-
nos¢ choroby podczas cigzy ulega zmniejszeniu,
natomiast ryzyko rzutu i nowych zmian w OUN
widocznych w obrazie rezonansu magnetycznego
(MRI, magnetic resance imaging) wzrasta w okre-
sie pierwszych 3 miesiecy po porodzie. Wzrasta-
jaca dostepnosc i roznorodnosé lekdw modyfi-
kujacych przebieg choroby (DMT) pozwala na
ustabilizowanie aktywnosci SM przed planowang
cigzg i zmniejszenie ryzyka rzutu po porodzie oraz
wybér bezpiecznych terapii, nie wymagajacych
odstawiania przed planowang cigzg. W przypadku
duzej aktywnosci SM u pacjentki planujacej cigze,
wymagajacej lekéw wysoko efektywnych, mozna
rozwazy¢ opcje tak zwanej terapii pomostowej
lub — wybranych przypadkach — kontynuowania
leczenia podczas cigzy.

Opis przypadku. 22-letnia kobieta z rozpo-
znaniem rzutowo-remisyjnej postaci stwardnienia
rozsianego ustalonym w lutym 2020 roku wedtug
kryteriow McDonalda (pierwsze objawy w postaci
lewostronnych zaburzen czucia). W badaniu neuro-
logicznym bez objawdw deficytu neurologicznego,
EDSS 0 pkt. Chora poczatkowo leczona fumaranem
dimetylu, a nastepnie z powodu dziatan niepoza-
danych (nasilone napadowe zaczerwienie skory
twarzy) — IFN-B 1a . We wrzesniu 2022 roku ze
wzgledu na cechy aktywnosci radiologicznej (w MR
moézgowia 5 nowych zmian poétkulowych, w tym
dwie ulegajace wzmocnieniu kontrastowemu)
i klinicznej choroby (rzut w postaci nasile-
nia objawow lewostronnych), po wykluczeniu
przeciwwskazan (brak przeciwciat przeciwko
wirusowi JC) zdecydowano o eskalacji terapii
i wtgczeniu natalizumabu. Wéwczas w bada-
niu neurologicznym niewielki niedowtad lewej
konczyny gérnej, stabszy lewy odruch skoko-
wy, potowicze lewostronne zaburzenia czucia;
w EDSS 2 punkty. Leczenie kontynuowano z do-
bra tolerancjg przez 2 miesigce. W badaniach
kontrolnych przed kolejng dawkg natalizumabu
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stwierdzono dodatni wynik beta HCG w surowicy;
badanie ginekologiczne potwierdzito 8. tydzien
cigzy. Ze wzgledu na dotychczasowg aktywnos¢
choroby, zgodnie z rekomendacjami, zdecydo-
wano o kontynuacji leczenia natalizumabem
do 34. tygodnia cigzy, nie obserwujgc powiktan
cigzy ani innych dziatan niepozadanych W maju
2023 roku pacjentka urodzita zdrowego syna
droga ciecia cesarskiego. Nie obserwowano po-
wiktan ani objawow rzutu w okresie okotoporo-
dowym. Wobec rezygnacji z karmienia piersia,
pacjentka po 10 dniach od porodu ponownie
podjeta terapie natalizumabem. Po 2 miesigcach
stwierdzono zaréwno stabilny stan pacjentki, jak
i prawidfowy rozwdj i wyniki badan laboratoryj-
nych u dziecka.

Whnioski. Podejmujac decyzje terapeutycz-
ne w kontekscie planowania macierzynstwa
nalezy uwzgledni¢ aktywnos¢ choroby i ryzy-
ko jej nawrotu oraz profil bezpieczenstwa leku.
W przypadku pacjentek z wysoce aktywnga postacia
stwardnienia rozsianego, odpowiednig opcja te-
rapeutyczng wydaje sie natalizumab, ktéry mozna
stosowac do 30-34 tygodnia cigzy oraz wznowic
jak najszybciej po porodzie — za czym przemawia-
ja wtasciwosci farmakokinetyczne leku oraz dane
z rejestrow cigzowych.

Podejrzenie autoimmunologicznego zapalenia mézgu lub
atypowego chtoniaka osrodkowego uktadu nerwowego
— opis przypadku

I. Damiza, A. Szacitto, M. Sptawski.

Oddziat Neurologiczny i Leczenia Udaréw Mozgu, Wojewaddzki Szpital
Zespolony im. L. Rydygiera w Toruniu.

Wprowadzenie. Objawy zapalenia mézgu wynika-
jaz podraznienia, zaburzenia funkcji lub uszkodze-
nia tkanki mézgowej. Etiologia jest zr6znicowana,
obejmuje zaréwno czynniki infekcyjne, zespoty
paranowotworowe jak i zaburzenia autoimmu-
nologiczne. Zapalenie mézgu klinicznie jest nie-
charakterystyczne, przebieg moze by¢ ostry lub
podostry. Objawy moga obejmowac zaburzenia
swiadomosci, béle gtowy, podwyzszong tempe-
rature ciata, wzmozone cisnienie srédczaszkowe,
drgawki, rzadziej objawy ogniskowe. Chtoniaki
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) dzieli

sie na pierwotne i wtérne. Posréd pierwotnych
nowotworéw srédczaszkowych przyjmuje sie, ze
2-3% stanowig chtoniaki. Najczesciej wystepuja-
cym chtoniakiem pierwotnym jest chtoniak rozlany
z duzych komorek B (DLBCL). Chtoniaki pierwotne
wystepujg gtéwnie u oséb z wrodzonymi badz na-
bytymi defektami uktadu immunologicznego, jed-
nak nalezy pamietac, ze moga wystapic u oséb bez
takich zaburzen. Szczyt zachorowan na chtoniaka
pierwotnego OUN u 0séb immunokompetentnych
wynosi 50-60 rok zycia.

Opis przypadku. 61-letni pacjent z podejrze-
niem atypowego obrazu chtoniaka OUN. Pacjent
diagnozowany z powodu zawrotéw gtowy i zabu-
rzen rownowagi. W wykonanym MR — niejasne
zmiany w obrebie lewego i prawego pfata poty-
licznego, obu pétkulach mézdzku, pniu mézgu.
W wywiadzie: przebyty udar niedokrwienny pra-
wej potkuli mézgu i pnia mézgu, z niedowtadem
potowiczym prawostronnym; nadci$nienie tet-
nicze; hiperlipidemia; miazdzyca tetnic domédz-
gowych; przebyte usuniecie guza na przysrodko-
wej powierzchni uda lewego — diagnozowany
pod katem zmian przerzutowych, nie znaleziono
zmian nowotworowych w obrebie klatki piersio-
wej, brzucha i miednicy. Kolejna hospitalizacja
z powodu narastania w przeciggu miesigca za-
burzen widzenia i zaburzen réwnowagi. W MR
stwierdzono progresje czesci zmian oraz regre-
sje innych zmian. W badaniu neurologicznym:
spowolnienie psychoruchowe, zorientowany
co do miejsca i czasu, niedowidzenie potowicze
jednostronne prawostronne, zesp6t mézdzkowy
obustronny, z przewagag w konczynach dolnych,
anizorefleksja L > P, objawy piramidowe obu-
stronne, dyzartria. W kolejnym MR obraz zmian
do réznicowania z podostrg leukoencefalopatia
infekcyjng lub zapalng (autoimmunologiczne
zapalenie mozgu); proces rozrostowy (atypo-
wy obraz chtoniaka?). Wykonano badanie PMR:
stwierdzono podwyzszong cytoze (42/ul), czyn-
niki infekcyjne w PMR ujemne; p/ciata onkoneu-
ronalne oraz p/autoimmunologicznemu zapale-
niu moézgu ujemne; nie wykryto DNA wirusa JC;
markery nowotworowe, p/ciata anty-MOG oraz
AQP4 ujemne; wykluczono zakazenie HCV, HBV
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oraz HIV. Rozpoznano zapalenie mézgu o nie-

ustalonej etiologii. Do leczenia wigczono gluko-

kortykosteroidy (Encorton) w dawce redukujgcej,

z poprawa stanu klinicznego. Po miesigcu w kon-

trolnym badaniu MR mézgowia dalsza ewolucja

zmian — nasilenie zmian w lewym pfacie potylicz-
nym oraz pfacie ciata modzelowatego, wyrazna
regresja zmian w ptacie potylicznym i skronio-
wym prawym, w moézdzku i moscie; w MR rdzenia
szyjnego bez zmian ogniskowych. Na podstawie
catosci obrazu klinicznego wysunieto podejrze-
nie autoimmunologicznego zapalenia mézgu,
zakwalifikowano do leczenia immunosupresyj-
nego cyklofosfamidem (Endoxan). Kolejne dawki

zaplanowano w odstepach miesiecznych, przez 6

miesiecy. W kontrolnym badaniu MR mézgowia

z kontrastem — dalsza dynamika zmian, pod-

jeto decyzje o zakonczeniu leczenia immunosu-

presyjnego CTX po 3 dawkach. Ze wzgledu na
koniecznos$¢ wykonania biopsji mézgu pacjenta
skierowano do Oddziatu Neurochirurgii.

Whioski.

1) Etiologia zapalen mézgu jest trudna do ustale-
nia, do tej pory nie poznano wszystkich moz-
liwych przyczyn choroby.

2) Dalszy rozwéj diagnostyki laboratoryjnej
i obrazowej pozwoli na doktadniejsze okre-
Slenie przyczyn choroby, jak réwniez szybsze
wykrywanie i leczenie.

3) Wiekszos¢ zapalen mdzgu z wyboru leczy sie
glikokortykosteroidami.

Podejrzenie autoimmunologicznego zapalenia mézgu

w przehiegu reinfekeji wirusem cytomegalii — opis
przypadKku

M. Panek-Strakowska, A. Szacitto, M. Sptawski

Oddziat Neurologiczny i Leczenia Udarow Mdzgu, Wojewodzki Szpital
Zespolony im. L. Rydygiera w Toruniu.

Wprowadzenie. Zapalenia mézgu to grupa cho-
rob osrodkowego uktadu nerwowego (OUN)
o zréznicowanej etiologii. Zaburzenia neurolo-
giczne manifestujace sie w ich przebiegu oraz
dostep do badan dodatkowych zwykle pozwala-
ja na szybkie postawienie rozpoznania. W ciggu
ostatnich dwodch dekad coraz czesciej uwzgled-
nia sie autoimmunologiczne przyczyny zapalenia
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mozgu, gtéwnie za sprawg odkrycia swoistych dla
tkanki nerwowej autoprzeciwciat, bedgcych bio-
markerami tej grupy choréb. Ponadto w ostatnich
latach stwierdzono istnienie pozakaznych auto-
immunologicznych zapalen mézgu. U czesci pa-
cjentow choroba ma podfoze paranowotworowe,
dlatego w procesie diagnostycznym poszukuje sie
nierozpoznanego dotychczas nowotworu. Jego
leczenie moze przyczyni¢ sie do poprawy stanu
neurologicznego. Obraz mézgowia w badaniach
MR jest zazwyczaj prawidtowy, przebieg moze by¢
fluktuacyjny, z czesciowymi lub catkowitymi samo-
istnymi remisjami.

Opis przypadku. Pacjentka z podejrzeniem au-
toimmunologicznym zapaleniem mézgu w prze-
biegu reinfekcji CMV. Poczatek objawow w stycz-
niu 2023 r. pod postacig podwdéjnego widzenia.
Chora diagnozowano wowczas w kierunku mia-
stenii w innej jednostce. Préba miasteniczna byta
ujemna, p/ciata, a/AChR oraz anty-MuSK ujemne.
W pazdzierniku 2023 r. kobieta trafita do szpi-
tala z powodu pogorszenia sprawnosci konczyn
prawych, zaburzen mowy oraz zaburzen réwno-
wagi. Badaniem neurologicznym stwierdzono
zespo6t pniowy, zespét mézdzkowy, niedowtad
potowiczy prawostronny. W MR mézgowia uwi-
doczniono zlewne ogniska podwyzszonego syg-
natu w sekwencjach T2W i FLAIR w pniu mdzgu,
w obrebie lewego jadra potlezacego, w przednim
biegunie prawego ptfata czotowego, w odnodze
tylnej torebki wewnetrznej lewej oraz w obrebie
istoty biatej centrum semiovale, Gd(+) — obraz
przemawiajacy za zapaleniem mézgu. W badaniu
PMR: cytoza 7/ul, stezenie biatka 70 mg/dL, praz-
ki oligoklonalne obecne w surowicy oraz w PMR
— typ 3 wg Charcot Fundation, czynniki infekcyj-
ne w PMR ujemne, p/ciata, a/Borrelia w surowicy
oraz w PMR ujemne, p/ciata antyneuralne NMDA,
AMPA, DPPX, GABA, LGI1, CASPR2 w surowicy oraz
w PMR ujemne, p/ciata ANA, onkoneuronalne oraz
markery nowotworowe w surowicy ujemne, p/ciata
anty-MOG oraz a/AQP4 w surowicy oraz w PMR
ujemne. Wysunieto podejrzenie autoimmunolo-
gicznego zapalenia moézgu. W leczeniu zastoso-
wano pulsy Solu-Medrolu w tacznej dawce 5 g i.v.
Uzyskano poprawe w zakresie sprawnosci konczyn
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prawych. W listopadzie 2023 r. wykonano kon-
trolne badanie MR mdzgowia, stwierdzajac wy-
raznie mniejsze zmiany w pniu mézgu, w obrebie
lewego jadra potlezacego oraz w przednim bie-
gunie prawego ptata czotowego. Powiekszyty sie
zmiany poprzednio widoczne nadnamiotowo przy-
komorowo i obwodowo oraz pojawity sie nowe
zmiany w tej lokalizacji. Obraz i dynamika zmian

z duzym prawdopodobienstwem przemawiata za

zapaleniem mézgu. Pacjentce ponownie podano

Solu-Medrol w tacznej dawce 3 g i.v., nastepnie

Encorton doustnie w dawce redukujacej, z dobra

tolerancjg. Dodatkowo stwierdzono dodatnie

miano p/ciat CMV w klasie IgG oraz IgM, awid-
nos$¢ wysoka — wysunieto podejrzenie reinfekgji
wirusem CMV. Wstepnie zakwalifikowano chora
do leczenia immunosupresyjnego rytuksymabem

w ostonie acyklowiru.

Whioski.

1) Mozliwosé stwierdzania obecnosci przeciw-
ciat antyneuralnych utatwia postawienie
rozpoznania autoimmunologicznego zapalenia
moézgu, jednak aktualnie szacuje sie, ze nawet
50% stanowig przypadki seronegatywne.

2) Pozytywna odpowiedz na leczenie immunolo-
giczne (kortykosteroidami, plazmafereza lub
lekami immunosupresyjnymi) przemawia za
rozpoznaniem autoimmunologicznego zapa-
lenia mézgu.

3) Wczesne rozpoczecie leczenia poprawia ro-
kowanie odnosnie stanu neurologicznego pa-
cjentéw.

Poréwnanie skutecznosci trombhektomii mechanicznej
w przebiegu niedroznosci dystalnego odcinka tetnicy
$rodkowej mozgu w standardowym oraz péznym oknie
czasowym

Marcin Blajer!, Natalia Haratym?,

Maksymilian Seweryn?, Katarzyna Prus?,
Krzysztof Pyra2, Konrad Rejdak’, Piotr Luchowski'

"Klinika Neurologii USK4 w Lublinie
27aklad Radiologii Zabiegowej i Neuroradiologii USK4 w Lublinie

Wstep. Mechaniczna trombektomia (MT) jest
najbardziej skuteczng metoda leczenia udaru

moézgu w przebiegu niedroznosci duzych naczyn
wewnatrzczaszkowych. Kwalifikacja do leczenia
chorych w tzw. pédznym oknie terapeutycznym
opiera sie na kryteriach badan Defuse-3 oraz ba-
dania DAWN. W obu badaniach kryterium wtacze-
nia byta okluzja dystalnego odcinka tetnicy szyjnej
wewnetrznej i/lub odcinka M1 tetnicy srodkowej
mozgu (MCA).

Cel pracy. Celem pracy byto poréwnanie sku-
tecznosci i bezpieczefAstwa MT u chorych z nie-
droznoscig gatezi M2 MCA, u ktoérych zabieg
wykonano w standardowym 6-godzinnym oknie
czasowym (grupa kontrolna) oraz u chorych za-
kwalifikowanych do zabiegu na podstawie roz-
szerzonego protokotu badania Defuse-3 (poza
standardowym 6-godzinnym oknem czasowym,
grupa badana).

Materiat i metody. Dokonano retrospektyw-
nej analizy pacjentéw z niedroznoscia gatezi M2
MCA zakwalifikowanych do zabiegu MT. Analiza
objeta pacjentéw hospitalizowanych w Klinicznym
Oddziale Udarowym w okresie styczehn 2022—-gru-
dzien 2023. Wskaznikiem skutecznosci zabiegu
byt mRS oceniony w przedziale 0-2 pkt po 3 mie-
sigcach od wystgpienia udaru mézgu. Dodatko-
wo oceniono stan funkcjonalny pacjenta w skali
udarowej NIHSS przy przyjeciu oraz przy wypisie
ze szpitala.

Wyniki. Oceniono tagcznie 31 pacjentéw z MT
w przebiegu niedroznosci odcinka M2 MCA: 11
chorych stanowifo grupe badang, 20 chorych
grupe kontrolng. Korzystny wynik kliniczny
(mRS 0-2) byt porownywalny w obu grupach
(54% chorych w grupie badanej w poréwnaniu
do 35% w grupie kontrolnej, p = 0,29). Wskaznik
Smiertelnosci byt podobny w obu grupach (9%
w grupie badanej w poréwnaniu do 25% w gru-
pie kontrolnej, p = 0,28).

Whnioski. Pacjenci z ostrg niedroznoscia gafezi
M2 MCA kwalifikowani do MT w oknie p6Znym na
podstawie protokotu badania Defuse-3 odnosza
podobng korzys¢ z leczenia jak chorzy zakwali-
fikowani w standardowym 6-godzinnym oknie
czasowym.
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Porownanie wartosci diagnostycznej oceny nigrosomu-1
w rezonansie magnetycznym z hadaniem DaTSCAN/
/SPECT w diagnostyce choroby parkinsona

A. Bystrzynski', M. Burzynska-Makuch3: A. Wypych3,

Z. Serafin®, B. BrockhuisS W. Softan' J. Stawek'- 5
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Wprowadzenie i cel badania. Choroba Parkin-
sona (chP) to postepujaca, neurozwyrodnieniowa
choroba, ktora rozwija sie podstepnie. Diagnosty-
ka réznicowa i postawienie trafnej diagnozy ma
kluczowe znaczenie w celu optymalizacji leczenia
oraz wykluczenia innych schorzen o podobnym
obrazie klinicznym. Badanie SPECT z uzyciem
znacznika DaTSCAN, wykorzystywane w watpli-
wych diagnostycznie przypadkach jest badaniem
o wysokiej czutosci w rozpoznawaniu deficytu
dopaminergicznego, ale pozostaje badaniem
drogim. Ocena Nigrosomu-1 istoty czarnej $réd-
mozgowia, dokonywana z pomocg 3-T Rezonansu
Magnetycznego z obrazowaniem neuronéw do-
paminergicznych jest badaniem tanszym, tatwiej
dostepnym, cho¢ wymaga specjalnych warunkéw
technicznych badania. Celem niniejszego badania
jest poréwnanie czutosci oceny Nigrosomu-1 w ba-
daniu 3 T rezonansu magnetycznego z badaniem
DaTSCAN SPECT.

Metody. Do analizy zakwalifikowano 10 cho-
rych z negatywnym wynikiem DaTSCAN/SPECT i 22
pacjentéw z wynikiem pozytywnym. Oceniono
czutos¢ i swoistos¢ N-1 w wykrywaniu chP oraz
trafnos¢ N-1 we wskazaniu lateralizacji zmian.

Radiolog oceniajacy obrazy MRI nie znat rozpo-
znania klinicznego (,,podejrzenie parkinsonizmu”)
ani wyniku badania DaTSCAN/SPECT.

Wyniki. Wykazano 100% zgodnos¢ i dopaso-
wanie N-1 w wykrywaniu patologicznego sygnatu
DaTSCAN. Rozbieznosci wynikow pojawity sie na-
tomiast w ocenie lateralizacji zmian obustronnych:
chociaz nie byty istotne w tescie Wilcoxona (p =
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0,2059), to wspoétczynnik zgodnosci kappa byt
umiarkowany (0,48).

Whnioski. Wartos¢ diagnostyczna badania Ni-
grosom-1 przy uzyciu 3 T rezonansu magnetycz-
nego jest wysoka, a badanie jest tafnsze i szerzej
dostepne. Wydaje sie, ze powinno zatem byc¢
pierwszym wyborem w przypadku watpliwosci
co do rozpoznania parkinsonizmu z deficytem
dopaminergicznym.

Pordwnanie wybranych parametréw uszkodzenia
mozgu i interleukin w PMR u pacjentow z de novo
zdiagnozowanga RRMS oraz w grupie kontrolnej
Natalia Morawiec, Bozena Adamczyk, Natalia Tredota,

Gabriela Mamak, Sylwia Boczek, Dominika Brzek,
Patryk Walocha, Monika Adamczyk-Sowa

Katedra i Klinika Neurologii w Zabrzu, Wydziat Nauk Medycznych w
Zabrzu, Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

Wstep. Stwardnienie rozsiane (SM, sclerosis mul-
tiplex) jest przewlekta, autoimmunologiczng cho-
roba osrodkowego uktadu nerwowego (OUN). Ze
wzgledu na zmienny przebieg kliniczny choroby
i niespecyficzne pierwsze objawy SM istnieje po-
trzeba okreslenia zestawu biomarkeréw, ktore
mogtyby by¢ przydatne w Sciezce diagnostycznej
SM, umozliwiatyby przewidywanie postepu choro-
by i odzwierciedlaty skutecznos¢ zastosowanego
leczenia. Celem badania byta ocena poziomu pa-
rametrow uszkodzenia mézgu w ptynie mézgowo
rdzeniowym (PMR) u pacjentéw z de novo rozpo-
znang rzutowo-remisyjng postacig stwardnienia
rozsianego (RRMS) oraz poréwnanie wartosci tych
parametrow z grupg kontrolna.

Materiaty i metody. W badaniu oceniono
stezenia wybranych parametréw uszkodzenia
mozgu — tancuchéw ciezkich neurofilamentow
(NF-H), kwasnego biatka wtékienkowego (GFAP),
biatka B wigzgcego wapn S100 (S100B) i C-kon-
cowej hydrolazy ubikwityny (UCHL1) oraz wybra-
nych cytokin. Oznaczenia wykonano w PMR u 101
pacjentéw z de novo zdiagnozowang RRMS oraz
u 75 zdrowych oséb, stanowigcych grupe kontrol-
ng. Pomiary przeprowadzono przy uzyciu metody
Bio-Plex, wykorzystujac panele Brain Injury 4-plex
oraz Bio-Plex ProHuman Cytokine 27-plex. Doko-
nano analizy statystycznej uzyskanych wynikéw
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poréwnujac stezenia biomarkeréw w grupie pa-
cjentéw z RRMS oraz w grupie kontrolnej. Oce-
niono takze obecnos¢ korelacji miedzy wybranymi
parametrami.

Wyniki. Stwierdzono istotnie wyzsze poziomy
NF-H i GFAP w grupie pacjentéw z RRMS
w poréwnaniu z grupa kontrolng. Stezenia
obu czasteczek byty istotnie podwyzszone
u pacjentéw ze zmianami Gd+ w obrazach
rezonansu magnetycznego moézgowia. Po-
ziom S100B nie réznit sie istotnie miedzy gru-
pami. Stezenia UCHL1 byty wyzsze w grupie
kontrolnej. Wykazano réwniez szereg kore-
lacji miedzy poziomami wybranych cytokin
i parametrow uszkodzenia mdzgu a czasem od
wystapienia pierwszych objawéw do diagnozy SM.

Whnioski. Rola NF-H, GFAP, S100B i UCHL1
w patomechanizmie SM wydaje sie obiecujaca.
Wdrozenie tych markeréw do praktyki klinicznej
mogtoby pozwoli¢ nawczesne wykrywanie choroby,
prognozowanie jej progresji oraz wdrazanie
odpowiednich interwencji terapeutycznych.
Konieczne sg jednak dalsze badania celem
doktadnego okreslenia ich funkcji w patogenezie
SM.

Poszerzenie obrazu klinicznego mutacji KIF54
Arg1007Lys: badanie duzej rodziny ze ztozonym
fenotypem stwardnienia zanikowego hocznego

Jarostaw Dulski®- 2 3, Shan Ali', Devesh C. Pant4,
Audrey J. Strongosky’, Zoe A. Parrales’,

Judith A. Dunmore5, Leonard Petrucelli® 5,
Mercedes Prudencio® 8, Zbigniew K. Wszolek'
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Wprowadzenie. Mutacje w genie KIF5A zwigza-
ne sg z réznymi fenotypami, w tym z paraplegia
spastyczng 10 (SPG10), chorobg Charcot-Marie—
Tooth typu 2 (CMT2), stwardnieniem zanikowym
bocznym (ALS) i opornymi na leczenie miokloniami

noworodkowymi. W 2023 roku opisalismy pierw-
szego pacjenta z mutacja KIF5A p.Arg1007Lys
z zespotem naktadania sie objawéw SPG10, CMT2
i ALS. W niniejszej pracy przedstawiamy wyniki
z badan nad jego rodzing.

Cel. Pogtebienie rozumienia obrazu klinicznego
mutacji w genie KIF5A i korelacji genotyp-fenotyp.

Metody. Zbadalismy 12 oséb (5 mezczyzn)
z duzej rodziny (n = 49) z Kansas w Stanach Zjed-
noczonych z rodzinnym ALS. Ocena kliniczna (n =
11) obejmowata szczegétowy wywiad i badanie
neurologiczne, Montrealska Skale Oceny Funkgji
Poznawczych (MOCA), Zrewidowang Skale Oce-
ny Funkcjonalnej ALS (ALS-FRS-R), Ogdlng Skale
Niepetnosprawnosci ALS Rascha (ROADS), czes¢
Il Ujednoliconej Skali Oceny Choroby Parkinsona
(MDS-UPDRS IIl) oraz skale Hoehn i Yahr (H&Y).
W analizie genetycznej wykorzystano sekwencjo-
nowanie Sangera.

Wyniki. Sredni wiek w chwili badania wynosit
45,5 lat (zakres 26-62 lata). Szes¢ osdb zgtaszato
objawy subiektywne, z ktérych najczestsze byty
zaburzenia nastroju (n = 4), skurcze miesniowe
(n = 4), problemy z chodzeniem (n = 3), bdle
gtowy (n = 2) i obturacyjny bezdech senny (n =
2). Zadna z badanych oséb nie zgtosita objawow
swiadczacych o zaburzeniach autonomicznych.
Sredni wynik MoCA wynidst 26,2 (zakres 22-29).
W badaniu neurologicznym najczesciej stwierdza-
no parkinsonizm (n = 8), spastycznos¢ (n = 5),
neuropatie (n = 3), dyzartrie (n = 3) i ataksje (n =
1). Mutacje KIF5A p.Arg1007Lys stwierdzono u 5
0s6b w srednim wieku 49 + 17 lat. U wszystkich
nosicieli tej mutacji stwierdzono nieprawidtowosci
w badaniu neurologicznym, w tym parkinsonizm
(n = 4), spastycznos¢ (n = 4), neuropatie (n =
4), ataksje (n = 1) i dyzartrie (n = 2). Sredni wy-
nik MoCA wynidst 26,0 (zakres 22-29), ALS-FRS-
-R: 41,4 (zakres 28-48), znormalizowany wynik
ROADS: 120 (64-146), MDS UPDRS Ill: 27,25 (za-
kres 6-77), H&Y: 2,5 (zakres 2-4).

Whnioski. Mutacje w genie KIF5A mog3a ob-
jawiac¢ sie réznorodnym obrazem klinicznym,
w tym SPG10, CMT2 i ALS. U wiekszosci naszych
pacjentow obecne byty naktadania sie SPG10,
CMT2 i ALS w réznych kombinacjach. Po raz
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pierwszy zaobserowalismy objawy prodromalne
u nosicieli mutacji w genie KIF5A, na 2-3 dekady
przed typowym wiekiem objawowego poczatku
choroby. Konieczne sg dalsze badania, aby zrozu-
miec korelacje genetyp-fenotyp i heterogennos¢
obrazu klinicznego, nawet w obrebie tej same;j
rodziny.

Poszerzenie spektrum klinicznego mutacji KIF5A:
dystonia rodzinna w romskiej rodzinie

Jarostaw Dulski, MD, PhD'-23, Devesh C. Pant, PhD%,
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-Zacharska, PhDS, Zbigniew K. Wszolek, MD?,
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Wstep. Mutacje genu KIF5A zostaty opisane jako
podtoze molekularne stwardnienia zanikowego
bocznego, pareplegii spastycznej typu 10 (SPG10),
chorobie Charcot-Marie-Tooth typu 2 i opornych
na leczenie mioklonii noworodkowych. Jednak
dane literaturowe i eksperymentalne wskazuja, ze
spektrum fenotypowe moze by¢ znacznie szersze.

Materiat i metody. Badaniem objeto duzag
romska rodzine z dodatnim wywiadem dystonii
szyjnej o dziedziczeniu autosomalnie dominuja-
cym. Badania genetyczne w pierwszej kolejnosci
analize genéw SGCE i TORTA a nastepnie sek-
wencjonowanie catoeksonowe (WES). Weryfika-
cje obecnosci zidentyfikowanego wariantu genu
KIF5A przeprowadzono sekwencjonowaniem me-
toda Sangera.

Wyniki. Proband, mezczyzna pochodzenia
romskiego, w wieku 33 lat rozwingt mimowolne
ruchy szyi. W badaniu neurologicznym w wieku
40 lat stwierdzono dystonie szyjna z nieregular-
nymi, wielokierunkowymi miokloniami i ruchami
torsyjnymi. Obrazowanie mézgu TKi badania labo-
ratoryjne (w tym poziom ceruloplazminy i miedzi
w surowicy) byty prawidtowe. U brata jego dziadka
ze strony ojca w wieku 18 lat wystgpity mimowolne
ruchy szyi, do ktérych pdzniej dotaczyto sie drzenie

|
Polski Przeglad Neurologiczny 2024, tom 20, supl. A

ragk. Podczas badania neurologicznego w wieku 65
lat stwierdzono u niego dystonie szyjng o wzorze
podobnym do probanda oraz obustronne dysto-
niczne drzenie rak. Inni krewni probanda ze strony
ojca rowniez chorowali na dystonie o podobnym
wzorcu ruchowym (w trakcie badania w momencie
przygotowywania abstraktu).

U probanda po wykluczeniu obecnosci warian-
téw patogennych w genach SGCE i TOR1A prze-
prowadzono analize WES i zidentyfikowano w ge-
nie KIF5A substytucje c.118G>A (NM_004984.4)
skutkujgcej wystgpieniem wariantu missense
p.Val40lle, obecnego réwniez u jego chorego
krewnego. Zidentyfikowany wariant zlokalizo-
wany jest w domenie motorycznej biatka KIF5A,
w obszarze wczesniej powigzanym z mutacjami
patogennymi SPG10. Przewiduje sie, ze mutacja
ta wptywa na zmiany konformacyjne biatka KIF5A,
co moze mie¢ znaczgcy wptyw na funkcjonowanie
kinezyny-1, biatka zaangazowanego w transport
neuronalny. Lokalizacja w regionie o wysokim
stopniu konserwacji sugeruje potencjalng pato-
gennos¢ wariantu. Analiza bioinformatyczna nie
jest jednoznaczna (CADD:23,2; SIFT:deleterious;
PolyPhen2 i MutationTaster:benign). Zgodnie
z kryteriami ACMG wariant klasyfikowany jest
jako prawdopodobnie patogenny (PM1, PM2, PP2,
PP3). Jednak kryterium PP2 jest tutaj niejedno-
znaczne, albowiem sg réwniez opisy wariantow
KIF5A typu missense o niejasnym znaczeniu. Jest
to wariant bardzo rzadki, o czym Swiadczy brak
w bazie gnomAD.

Podsumowanie. Charakterystyczny fenotyp
obserwowany u probanda i jego krewnych moze
by¢ spowodowany wariantem KI/IF5A p.Val40lle.
Architektura genetyczna tej rodziny moze mo-
dulowac ekspresje fenotypowa tego wariantu,
sugerujac ztozone interakcje gen—gen oraz gen—
srodowisko. W artykule podkreslono znaczenie
wtaczania do badan genetycznych populacji, ktére
w przesztosci byty niedostatecznie reprezentowa-
ne, co przyniesie bezposrednie korzysci badanym
grupom, ale takze przyczyni sie do rozwoju me-
dycyny zindywidualizowanej i terapii celowanych,
uwzgledniajacych genetyczna i etnicznag réznorod-
nos¢ pacjentow.
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Potencjalny zwigzek stezenia interleukiny 6 z nasileniem
zamian zanikowych o$rodkowego ukiadu nerwowego
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Wprowadzenie. Postepujace porazenie nadjadro-
we (PSP) nalezy do grupy atypowych parkinsoni-
zmoéw. Jest czteropowtdrzeniowq tauopatia, ktora
zgodnie z kryteriami Hoglingera z 2017 roku ma
zréznicowane manifestacje kliniczne, wsrod kto-
rych dwiema dominujgcymi sg PSP w wariancie Ri-
chardsona i w PSP w wariancie parkinsonowskim.
Patomechanizm choroby nie jest zweryfikowany.

Cel badania. Celem badania jest weryfikacja
znaczenia obwodowych parametréow stanu za-
palnego w diagnostyce postepujacego porazenia
nadjagdrowego. W pracy przeprowadzono ewa-
luacje stanu zapalnego poprzez ocene stezenia
interleukiny 6 w surowicy i podstawowych para-
metréw obrazowych opisujacych nasilenie atrofii
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) wykorzy-
stywanych w diagnostyce PSP.

Opis materiatui metod. W pracy zbadano tacz-
nie 36 pacjentéw — 24 chorych z rozpoznaniem
PSP w wieku 50-80 lat z czasem trwania objawéw
3-6 lat i 12 zdrowych ochotnikéw. U wszystkich
pacjentéw wykonano ocene stezenia interleukiny
6 w surowicy. W badaniu za pomoca rezonansu
magnetycznego (3 Tesle) oceniono nasilenie atrofii
srédmédzgowia, mostu, konaréw goérnych i srodko-
wych mézdzku, komory Il oraz rozpietosé rogow
czotowych komor bocznych (FH).

Wyniki. Stwierdzono ujemna korelacje miedzy
stezeniem interleukiny 6 a szerokoscig konarow
goérnych moézdzku (p < 0,01, r = -0,563613) oraz
pozytywna korelacje stezenia interleukiny 6 z mak-
symalng rozpietoscig pomiedzy rogami czotowymi
komoér bocznych (p < 0,02, r = 0,516973).

Whioski. Wyniki dotyczace korelacji stezenia in-
terleukiny 6 z wybranymi parametrami obrazowymi
ocenianymiw PSP sugeruja potencjalnie negatywny
wptyw badanej cytokiny na nasilenie zmian zani-
kowych. Wydaje sie, ze zasadna jest szersza ocena
parametru i badan obrazowych w funkcji czasu.

Powiazanie stosunku neutrofili do limfocytow

i ptytek krwi do limfocytdw ze zmianami zanikowymi

w postepujacym porazeniu nadjadrowym

Natalia Madetko-Alster!, Dagmara Otto-Slusarczyk?,
Michat Kutytowski®, Marta Struga?, Piotr Alster!

TKlinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny

2Katedra Biochemii, Warszawski Uniwersytet Medyczny

S7akiad Diagnostyki Obrazowej, Mazowiecki Szpital Brodnowski

w Warszawie

Wprowadzenie. Postepujgce porazenie nadjadro-
we (PSP) jest atypowym parkinsonizmem klasyfiko-
wanym jako tauopatia. Wsrod patomechanizmow
wigzanych z PSP brana jest pod uwage teoria do-
tyczgca wptywu stanu zapalnego. Od ponad 20 lat
analizowane jest znaczenie obwodowego stanu
zapalnego w réznych jednostkach chorobowych
na bazie parametrow opartych na morfologii krwi
obwodowej to jest NLR — stosunek liczby neutro-
fili do limfocytow i PLR — stosunek liczby ptytek
krwi do limfocytow.

Cel badania. Celem badania jest weryfikacja
niespecyficznych parametrow opartych na analizie
morfologii krwi obwodowej pod katem powigzan
ze zmianami zanikowymi w mézgowiu.

Opis materiatu i metod. W projekcie zbadano
24 chorych z rozpoznaniem PSP w wieku 50-80
lat, z czasem trwania objawoéw 3-6 lat, oraz 12
zdrowych ochotnikéw. W badaniu za pomoca re-
zonansu magnetycznego (3 Tesle) wykonano ocene
srédmozgowia, mostu, konaréow gérnych i sSrodko-
wych moézdzku, komory lll oraz rozpietosci rogow
czotowych komér bocznych. Na tej podstawie wy-
liczono parametry pochodne — MRPI i MRPI 2.0.

Wyniki. W analizie stwierdzono pozytywne
korelacje w przypadku wartosci NLR i szerokosci
konaréw srodkowych mézdzku (r = 0,497427,p <
0,03) oraz wartosci PLRi MRPI 2.0 (r = 0,488959,
p < 0,03).

Whioski. Niespecyficzne obwodowe parametry
stanu zapalnego moga by¢ powigzane z narasta-
niem zmian zanikowych w obrebie sSrédmézgowia,
przy jednoczesnie korzystnym wptywie na nasile-
nie atrofii konaréw srodkowych moézdzku. Uzy-
skane wyniki moga sugerowac¢ odmienny wptyw
stanu zapalnego w zaleznosci od lokalizacji struk-
tur osrodkowego uktadu nerwowego — wyniki
wymagajq dalszej weryfikacji.
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Powiazanie zmian zanikowych oSrodkowego ukfadu
nerwowego z poziomem interleukiny 1 u pacjentéw
z postepujacym porazeniem nadjadrowym

Piotr Alster!, Bartosz Migda2, Michat Kutytowski3,

Dagmara Otto-Slusarczyk?, Marta Struga?,
Natalia Madetko-Alster!

TKlinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny

%Pracownia Diagnostyki Ultrasonograficznej Zakadu Radiologii
Pediatrycznej, Warszawski Uniwersytet Medyczny

37akiad Diagnostyki Obrazowej, Mazowiecki Szpital Brodnowski

“Katedra i Zaktad Biochemii, Warszawski Uniwersytet Medyczny
Wprowadzenie. Postepujace porazenie nadjadro-
we (PSP) jest najczestszym atypowym parkinsoni-
zmem o manifestacji klinicznej moggcej w poczat-
kowych fazach sugerowa¢ chorobe Parkinsona.
Jednostka chorobowa jest tauopatig, mechanizm
neurodegeneracji zachodzacy w jej przebiegu nie
jest zweryfikowany. Choroba ta moze wykazywa¢
odmienne przebiegi kliniczne. Wymienia sie wie-
le podtypdéw, wsrédd ktorych sa dwa dominujace:
z szybsza deterioracjg ruchowa i poznawczg w po-
stepujacym porazeniu nadjgdrowym typu Richar-
dsona (PSP-RS) i z dfugim czasem utrzymywania sie
odpowiedzi na leczenie lewodopg i powolniejszg
deterioracjg w typie parkinsonowskim (PSP-P).

Cel badania. Zatozeniem badania jest weryfi-
kacja powigzan niespecyficznego obwodowego
parametru zapalnego z ewentualnymi zmianami
zanikowymi w PSP. Intencja pracy jest ocena zna-
czenia obwodowego stanu zapalnego za pomocg
oznaczenia poziomu interleukiny zapalnej w su-
rowicy.

Opis materiatu i metod. W pracy zbadano
tacznie 36 pacjentow — 12 chorych z rozpozna-
niem klinicznym PSP-RS, 12 chorych z rozpozna-
niem PSP-P w wieku 50-80 lat z czasem trwania ob-
jawow 3-6 lati 12 zdrowych ochotnikéw. W ana-
lizie oceniono poziom interleukiny-1 w surowicy,
w badaniu rezonansu magnetycznego wyliczono
powierzchnie mostu (P) i sSrodmdzgowia (M). Oce-
na obrazowa byta wykonana z wykorzystaniem
aparatu 3 Teslowego.

Wyniki. W badaniu stwierdzono pozytyw-
ng korelacje poziomu interleukiny 1 w surowicy
z powierzchnig srodmézgowia (R = 0,535208, p
< 0,02) oraz pozytywna korelacje poziomu inter-
leukiny 1 w surowicy ze stosunkiem powierzchni
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srodmozgowia do powierzchni mostu (r =
0,461442, p < 0,04).

Whioski. Ocena obwodowego stanu zapalnego
moze mie¢ znaczenie w ocenie zmian zanikowych
w tauopatycznych atypowych parkinsonizmach.
Wskazana jest ocena oparta na wiekszej liczbie pa-
cjentdw i mnogich pomiarach, a takze odniesienie
do parametréow w ptynie mézgowo-rdzeniowym.

Predykatory aktywnosci i funkcjonowania seksualnego
kohiet i mgzczyzn chorujacych na stwardnienie rozsiane
— wstepne analizy

Edyta Matusik', Kamila Czepczor-Bernat?,

Barbara Lewicka®, Sylwia Chmiel-Szajner*

'Katedra i Klinika Rehabilitacji, Wydziat Nauk o Zdrowiu w Katowicach,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

2Klinika Pediatrii, Otylosci Dziecigcej i Chordb Metabolicznych Kosci,
Wydziat Nauk Medycznych w Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny
w Katowicach )

3Katedra i Klinika Rehabilitacji, Szkota Doktorska, Slaski Uniwersytet
Medyczny w Katowicach

47aktad Biologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Rzeszowski
Dysfunkcje seksualne (DS) sq czestym objawem
stwardnienia rozsianego (SR). Ze wzgledu na trud-
nosci w doborze narzedzi odpowiednich do wy-
krycia problemu, czesto pozostaje on niezdiagno-
zowany. Celem pracy byto okreslenie predyktorow
zaburzen funkcji seksualnych u chorych na SR.

Do badania wigczono ogétem 107 pacjentow
z SR. Aktywnosc i funkcje seksualne oceniano za
pomoca Kwestionariusza Zmian w Funkcjonowa-
niu Seksualnym (CSFQ, Changes in Sexual Fun-
ction. Questionnaire). Uwzgledniono takze objawy
dysfunkcji seksualnych zwigzane z SR (Kwestiona-
riusz Intymnosci i Seksualnosci w Stwardnieniu
Rozsianym-19 — MSISQ-19, the Multiple Sclero-
sis Intimacy and Sexuality Questionnaire), stopien
niepetnosprawnosci w przebiegu stwardnienia
rozsianego (Rozszerzona Skala Stanu Niepetno-
sprawnosci — EDSS, Expanded Disability Status
Scale), ptec i wiek.

Jako wstepnga analize dla modelu regresji prze-
prowadzono analize korelacji Pearsona. Wszystkie
predyktory (pte¢, wiek, wynik w skali EDSS oraz
wszystkie trzy podskale MSISQ-19) byty istotnie
powigzane (i w zatozonym kierunku) z objasnia-
ng zmienng (aktywnoscig i funkcjami seksualny-
mi). Hierarchiczna analiza regresji pokazuje, ze
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istotnymi predyktorami aktywnosci i funkcji sek-
sualnych byty: (a) pte¢ meska, (b) wiek (zwigzek
negatywny), (c) objawy pierwotnych dysfunkcji
seksualnych (zwigzek negatywny).

Aktywnos¢ i funkcje seksualne mozna przewi-
dzie¢ za pomocg kwestionariusza MSISQ-19, co
czyni go uzytecznym narzedziem do komunikacji
miedzy lekarzami a pacjentami.

Profil biatek zwigzanych ze stanem zapalnym

u pacjentow z rzutowo-remisyjng postacia stwardnienia
rozsianego leczonych fumaranem dimetylu

Agnieszka Mitrosz!, Kamil Grubczak?,

Aleksandra Starosz2, Anna Mirorczuk],

Monika Chorazy', Jan Kochanowicz!, Alina Kutakowska',
Katarzyna Kapica-Topczewska'

TKlinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku

%Zakiad Medycyny Regeneracyjnej i Inmunoregulacji, Uniwersytet
Medyczny w Biatymstoku

Wprowadzenie. Stwardnienie rozsiane (SM, scle-
rosis multiplex) jest przewlekta, zapalng chorobg
osrodkowego uktadu nerwowego, ktérej pato-
fizjologia jest bardzo ztozona. Stan zapalny od-
grywa kluczowa role w jej patogenezie. Fumaran
dimetylu (DMF, dimethylformamide) jest lekiem
immunomodulujgcym stosowanym jako terapia
modyfikujgca przebieg rzutowo-remisyjnej postaci
stwardnienia rozsianego (RRSM).

Cel. Celem badania byta ocena profilu biatek
zwigzanych ze stanem zapalnym u pacjentéow
z RRSM oznaczonych przed wtaczeniem leczenia
DMF oraz w ciggu 12 miesiecy terapii.

Materiat i metody. Do badania wtaczono 17
nowo zdiagnozowanych, dotychczas nieleczonych
pacjentéw z RRSM zakwalifikowanych do terapii
DMF oraz 11 zdrowych ochotnikéw. Wykorzysta-
no , panel zapalny” z serwisu Olink w celu oceny
poziomu 92 biatek w surowicy krwi pobranej od
pacjentéw przed rozpoczeciem terapii DMF oraz
w trakcie jej trwania: w 3., 6. oraz 12. miesigcu
leczenia oraz jednorazowo w grupie kontrolnej.
Dodatkowo u pacjentow z RRSM oceniono badanie
metoda obrazowania rezonansem magnetycznym
(MRI) moézgu z kontrastem oraz stan neurologiczny

za pomoca rozszerzonej skali niepetnosprawnosci
(EDSS) przed wtgczeniem leczenia DMF oraz po 12
miesigcach stosowanej terapii.

Wyniki. Badanie ujawnito, iz sposréd 92 oce-
nianych cytokin zapalnych poziom 13 wykazywat
réznice u pacjentéw z RRSM w poréwnaniu do gru-
py kontrolnej: poziom 2 cytokin prozapalnych (TNF
oraz IL-6) byt istotnie podwyzszony, natomiast
poziom pozostatych 11 obnizony (IL-5, STAMBP,
CASP-8, SIRT2, 4E-BP1, CXCL6, MMP-1, MCP-4,
CXCL1, CXCL9, AXINT). W trakcie 12-miesieczne;j
terapii DMF u pacjentdéw z RRSM nie obserwowano
istotnych zmian w poziomach TNF oraz IL-6, jed-
nak stezenia chemokin, takich jak MCP-4, CXCL1,
CXCL6 oraz CXCL9 byto wyzsze w przebiegu lecze-
nia DMF w poréwnaniu z grupg kontrolng. Terapia
DMF miata ponadto wptyw na korelacje pomiedzy
niektorymi proteinami — poziom chemokin CXCL1
oraz CXCL 6 wykazat pozytywnga korelacje z pozio-
mem SIRT2 (odpowiedzialnej za mielinizacje) oraz
STAMBP (odpowiedzialnej za wzrost komorkowy),
jednak zaleznos¢ ta zmniejszata sie w trakcie sto-
sowanej terapii DMF. Zmiany pozioméw biatek
zapalnych zwigzane byty ze stabilnym klinicznie
i radiologicznie przebiegiem choroby u 16 pacjen-
téw z RRSM. U 1 pacjentki w kontrolnym badaniu
MRI gtowy wykonanym po 12 miesigcach od wta-
czenia leczenia uwidoczniono jedng nowg aktyw-
na zmiane demielinizacyjng. Stan neurologiczny
wszystkich 17 pacjentéw z RRSM po roku terapii
DMF pozostawat niezmieniony.

Whnioski. Pacjenci z RRSM prezentowali spe-
cyficzny profil biatek zwigzanych ze stanem za-
palnym. W grupie pacjentéw z RRSM wykazano
pozytywna korelacje charakterystycznych dla tej
grupy biatek z biatkami zwigzanymi z mielini-
zacjg oraz wzrostem komodrkowym. Biorgc pod
uwage zmiany w profilu badanych cytokin, po-
trzebne sg dalsze badania, aby lepiej zrozumied
zwigzek zaobserwowanych w trakcie leczenia
odpowiedzi immunologicznych z przebiegiem
choroby oraz odpowiedzia kliniczng na prowa-
dzone leczenie.
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Projekt slad: ogdlnopolskie badanie $ciezki
diagnostyczno-leczniczej pacjentow z rozpoznaniem
stwardnienia hocznego zanikowego
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Wstep. Stwardnienie boczne zanikowe (SLA, sclero-
sis lateralis amyotrophica) jest Smiertelng chorobg
neurozwyrodnieniowgq charakteryzujaca sie poste-
pujacym niedowtadem miesni zdeterminowanym
przez zwyrodnienie neuronéw ruchowych w korze
mozgowej, pniu mézgu i rdzeniu kregowym. Aktu-
alnie stosowane leczenie ma ograniczony wptyw na
przebieg choroby i przezycie. Opracowanie przy-
czynowych metod terapeutycznych oraz skutecz-
nego leczenia objawowego wymaga od systeméw
ochrony zdrowia wyksztatcenia optymalnych scie-
zek diagnostycznych. Najwazniejszymi ogniwami
tego tancucha sa: lekarz pierwszego kontaktu, spe-
cjalista neurolog oraz wysoko referencyjne osrod-
ki kliniczne. Czas pomiedzy pierwszymi objawami
choroby a postawieniem rozpoznania jest z jednej
strony czynnikiem okreslajgcym nasilenie postepu
choroby, a z drugiej wyznacznikiem wtasciwego
funkcjonowania systemu ochrony zdrowia. Nie
przeprowadzono dotad systemowej analizy po-
réwnawczej sciezek diagnostycznych pacjentow
z SLA w réznych regionach Polski.

Cel badania. Identyfikacja punktéw umozliwiaja-

cych przyspieszenie diagnostykii wdrozenia leczenia
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przedtuzajacego zycie chorych ze stwardnieniem
bocznym zanikowym w réznych regionach Polski.
Opis materiatu i metod. Analizie podlegac¢ beda
zanonimizowane dane dotyczace pacjentéw cho-
rujgcych na SLA zdiagnozowanych w oddziatach
neurologii na terenie Polski. Nie przewidziano
ograniczenia liczbowego badanej grupy, a jej
wielkos¢ zalezed bedzie od liczby zgtoszonych
osrodkow. Przygotowana ankieta dotyczy czasu
wystgpienia pierwszych objawéw choroby, ich
charakterystyki klinicznej, klasyfikacji fenotypo-
wej SLA, czasu zgtoszenia sie do lekarza, przepro-
wadzonej diagnostyki (w tym genetycznej), czasu
postawienia rozpoznania choroby oraz zastoso-
wanych metod leczniczych. Wyniki korelowane
beda z danymi demograficzno-spotecznymi (wiek,
pte¢, rasa, wojewddztwo). Metody statystyczne:
dla poréwnan miedzy- i wewnatrzgrupowych
planowane jest zastosowanie testow nieparame-
trycznych: test Manna-Whitney’a, test Kruskal-
Wallis i wspotczynnika Tau b Kendalla do oceny
korelacji dla kategorii uporzgdkowanych oraz test
Chi-kwadrat dla kategorii nieuporzadkowanych.
Dla celéw publikacyjnych badanie zostato zgfo-
szone i zaakceptowane przez Komisje Bioetyczng
przy Warszawskim Uniwersytecie Medycznymi.
Whnioski. Otwarty na wtaczanie nowych osrod-
kéw projekt pozwoli na analize potrzeb pacjen-
téw z rozpoznaniem SLA w Polsce. Zidentyfikuje
obszary wymagajgce wsparcia osrodkéow opieki
zdrowotnej, by w niedalekiej perspektywie stwo-
rzy¢ sie¢ osrodkéw SLA w Polsce: MND-NET-PL.

PrzejSciowa amnezja globalna — retrospektywna ocena
populacji pacjentow z lat 2017-2024

K. Czenczek', M. Szymaiiski', M. Wigcek'- 2,

B. Sieczkowski' 2, H. Bartosik-Psujek’ 2

"Klinika Neurologii z Pododdziatem Leczenia Udaru Mozgu, Kliniczny
Szpital Wojewodzki nr 2 w Rzeszowie

27aktad Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Rzeszowski
Wstep. Przejsciowa amnezja globalna (TGA, tran-
sient global amnesia) jest zaburzeniem neurolo-
gicznym polegajacym na pojawieniu sie nagle tym-
czasowych zaburzen pamieci (gtéwnie niepamieci
nastepczej, lecz moze rowniez wystapic¢ deficyt
o charakterze amnezji wstecznej), ktére ustepuja
samoistnie do 24 godzin, i ktérym nie towarzysza
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inne ogniskowe objawy neurologiczne. Patome-
chanizm TGA nie zostat jeszcze poznany. Najpraw-
dopodobniej jest to proces wieloczynnikowy. Ro-
kowanie w przypadku TGA jest bardzo korzystne.

Cel pracy. Analiza populacji pacjentéow z roz-
poznang przejsciowa amnezja globalng pod katem
ich struktury demograficznej, czynnikéw poprze-
dzajacych zachorowanie, objawoéw i choréb to-
warzyszacych oraz wynikdw wykonanych badan
dodatkowych.

Metody. Badanie miato charakter retrospek-
tywnej analizy. Ocenie poddano 117 pacjentow
(74 kobiety oraz 23 mezczyzn) hospitalizowanych
w Klinice Neurologii z Pododdziatem Leczenia Uda-
ru Mézgu Klinicznego Szpitala Wojewddzkiego nr
2 w Rzeszowie w okresie 01.01.2017-30.04.2024.
Pacjentéw zidentyfikowano poprzez przeszukanie
cyfrowych danych, ktére obejmowaty rozpozna-
nia z grupy G45 wedtug klasyfikacji ICD-10. Kazdy
z analizowanych pacjentéw spetniat kryteria wg
Caplana. W analizie pod uwage wzieto cechy de-
mograficzne, takie jak wiek i pte¢, a takze czas
zachorowania i czynniki poprzedzajace, choroby
wspotistniejgce oraz wyniki badan dodatkowych
(1,5 T MRI oraz EEG) i czas ich wykonania.

Wyniki. Na podstawie zebranych danych
stwierdzono, ze wzrost skurczowego cisnienia
tetniczego powyzej 160 mmHg wystapit u prawie
40% pacjentow. Zdecydowanie rzadziej czynni-
kiem poprzedzajacym byt nagty stres (13,7%), silny
bdl (12%) oraz aktywnosc fizyczna (9,4%). Wsrod
choréb wspétistniejacych najczesciej stwierdza-
no nadcisnienie tetnicze (30%) oraz zaburzenia
lipidowe (25%).

U 15 pacjentdéw (13%) stwierdzono zmiany
w sekwencji DWI rezonansu magnetycznego,
zlokalizowane w zakresie hipokampoéw. U 3 pa-
cjentéw (2,5%) podobne zmiany obserwowano
rowniez w innych lokalizacjach. U ok. 44% (n =
51) pacjentéw MR wykonywano w okresie 24-96
h od zachorowania (w okresie, w ktéorym badanie
ma najwiekszg czutos¢). Pozostali pacjenci mieli
wykonany MR albo przed uptywem 24h (24%) od
objawoéw, albo po uptywie 96 h (6%). U 31 pacjen-
téw (26%) nie wykonano MR moézgowia z uwagi
na przeciwwskazania do badania.

EEG wykonano u 105 pacjentéow (90%). U ok.
40% (n = 49) z nich obserwowano obfity i domi-
nujacy rytm beta. Okoto1/3 (n = 39) pacjentéw
miata prawidtowy zapis EEG. Fale ostre wykryto
jedynie u 2 chorych (1,7%).

Analiza pory zachorowan wykazata, ze ponad
pofowa pacjentow (n = 65) objawy rozwineta
w okresie miedzy 11.00 a 17.00. Najrzadziej ob-
jawy pojawiaty sie w godzinach nocnych (23.00-
5.00; n = 2).

Whnioski. Zaobserwowano, ze gtéwnym czyn-
nikiem poprzedzajagcym przejsciowg amnezja
globalng u analizowanych pacjentéw byt wzrost
skurczowego cisnienia tetniczego powyzej 160
mmHg. Typowe zmiany w hipokampie wykryto
jedynie u 13% pacjentoéw, co mogto by¢ zwigzane
z czasem wykonania badania. Ciekawa obserwa-
cje stanowi przewaga rytmu beta w analizowanej
grupie. W literaturze brak jest danych dotyczacych
zmian zapisu EEG wsréd pacjentéw z rozpozna-
niem TGA.

Stowa kluczowe: przemijajgca amnezja global-
na, rezonans magnetyczny, elektroencefalografia,
hipertensja.

Przeno$ne urzadzenie rejestrujagce w diagnostyce
ohturacyjnego hezdechu podczas snu u pacjentow
z chorohg Parkinsona

M. Jethon, M. Leiiska-Mieciek, M. Michatowska,
M. Kowalewski, P. Krél, U. Fiszer

Klinika Neurologii i Epileptologii CMKP, Warszawa;

Wprowadzenie. Obturacyjny bezdech podczas
snu (OBPS) to najczestsze zaburzenie oddychania
podczas snu. Choroba Parkinsona (chP) moze by¢
czynnikiem, ktéry zwieksza ryzyko OBPS. Do ba-
dania przesiewowego obecnosci OBPS, mozemy
zastosowac poligraf, czyli przenosne urzadzenie
rejestrujace.

Cel badania. Uzytecznos¢ przenosnego
urzadzenia rejestrujagcego, podczas oceny ryzyka
OBPS w chP.

Materiat i Metody. Na przeprowadzenie bada-
nia uzyskano zgode Komisji Bioetycznej CMKP nr
15//PB/2020. Pacjenci podpisali Swiadoma zgode
na udziat w badaniu. Rozpoznanie idiopatycznej
chP byto zgodne z kryteriami Miedzynarodowego
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Towarzystwa Parkinsona i Zaburzen Ruchowych
(Postuma RB i wsp. 2015).
idiopatyczna chP

stabilny zespét parkinsonowski (30 dni)

Kryteria wytgczenia z badania

rozpoznany OBPS

migotanie przedsionkéw i inne istotne klinicznie zaburzenia
rytmu serca

niewyréwnana choroba wiencowa
niekontrolowane nadcisnienie tetnicze

zaburzenia elektrolitowe

astma oskrzelowa

przewlekta obturacyjna choroba ptuc
niewyréwnana cukrzyca, cukrzyca leczona insuling
otepienie

czynna choroba nowotworowa

przyjmowanie betablokeréw z przyczyn kardiologicznych

Dane kliniczne co do choréb wspotistniejacych
i przyjmowanych lekéw oraz dane demograficzne
uzyskano z wywiadu od pacjentéow. Chorych oce-
niano w skalach: MDS-UPDRS w fazie ON i PDSS-2.

Przenosne urzadzenie rejestrujgce (Somno-
Check Micro, numer seryjny 5441, 2018, Niemcy)
podtaczano w godzinach 22—-6. Monitorowano sa-
turacje, HR, liczbe bezdechéw i sptyconych odde-
chow na 1h snu (AHI) oraz liczbe wzbudzen uktadu
autonomicznego na 1h snu (AAl).

Analize statystyczng wykonano z uzyciem pro-
gramu SPSS. Obliczono $rednig uzyskanych da-
nych, do obliczenia ryzyka OBPS zastosowano test
Tau b Kendalla.

Wyniki. Sposréd 59 pacjentéw (K: 29, M: 30;
sredni wiek 63,11 + 7,87), z rozpoznang chP, ho-
spitalizowanych od stycznia 2021 r. do marca 2024
r., w Klinice Neurologii i Epileptologii CMKP w War-
szawie, kryteria wtgczenia do badania spetnito 29
chorych (29/59, 49%)(K: 13, M: 16; sredni wiek
62,45 +9,93), wtym 21 (21/59, 35%)(K: 10, M: 11;
sredni wiek 61,80 = 7,20), podpisato swiadomg
zgode na udziat w badaniu.

Brak zgody chorzy (8/29 27%, K: 3, M: 5; Sredni
wiek 66,75 = 4,94) ttumaczyli: (1) lekiem przed
niedogodnosciami jakie niesie za sobga rejestra-
cja poligraficzna (6/29, 20%; K: 2, M: 4; Sredni
wiek 67,5 + 4,24), (2) obawa, ze udziat w badaniu
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wydtuzy czas hospitalizacji (5/29, 17%; K: 1, M: 4;
sredni wiek 66,16 + 3,53).

Pacjenci uzyskali srednio 57,23 + 28,82 punk-
téw w skali MDS-UPDRS.

Sredni wynik w skali PDSS-2 wyniost
15,38+10,77 punktow.

U 18 chorych z chP ryzyko OBPS byto niskie
(18/21, 86%; K: 8, M: 10; $redni wiek 61,11 =
12,02), u 1 umiarkowane (1/21, 4.5%; K:0, M: 1;
wiek 73 = 0,0),au2(2/21, 9.5%; K: 2, M: 0; sredni
wiek 62,5 = 35,5) wysokie. Pacjentki z wysokim
ryzykiem OBPS poddaty sie dalszej diagnostyce.
Badanie polisomnograficzne potwierdzito obec-
nos¢ OBPS u obu z nich (2/2; 100%).

Nie stwierdzono korelacji pomiedzy ryzykiem
OBPS a (1) wiekiem chorych (tau — 0,143; p =
0,449), (2) MDS-UPDRS (tau —-0,074; p = 0,689)
i (3) PDSS-2 (tau —-0,047; p = 0,801).

Uzytecznos¢ testu. Poziom rekrutacji pacjen-
téw wyniost 29/59 (49%), 8/29 (27%) zrezygnowa-
to z udziatu w badaniu przed jego rozpoczeciem
(nie wyrazifo zgody).

U wszystkich pacjentéw 21/21 (100%), uzyska-
no nadajacy sie do oceny zapis poligraficzny, w tym
u 20/21 (95%) nastapito to przy pierwszym podta-
czeniu aparatu. Jedna osoba 1/21 (5%) wymaga-
ta powtoérzenia monitorowania, bo nie uzyskano
zapisu podczas pierwszej rejestracji.

Whnioski. Poligrafia z uzyciem przenosnego
urzadzenia rejestrujgcego, moze by¢ uzytecznym
testem przesiewowym w kierunku obecnosci
OBPS, u pacjentéw z chP., nie zgtaszajacych za-
burzen oddychania podczas snu.

Przewlekte limfocytarne zapalenie mostu wrazliwe na
sterydoterapie (CLIPPERS) — opis przypadku
Aleksandra Golenia, Piotr Olejnik, Antoni Ferens,
Dariusz Orzechowski, Anna Kostera-Pruszczyk

Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Wprowadzenie. CLIPPERS (Chronic Lymphocytic
Inflammation with Pontine Perivascular Enhance-
ment Responsive to Steroids) jest rzadka, auto-
immunologiczng chorobga osrodkowego uktadu
nerwowego, opisang po raz pierwszy w 2010 roku.
Jej patomechanizm zwigzany jest z limfocytarnym
zapaleniem przestrzeni okotonaczyniowych mo-
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stu, sSrédmdzgowia i mézdzku. Obraz kliniczny jest
bardzo ré6znorodny, zdominujaca ataksja, diplopia
i dyzartrig. Chorobe rozpoznaje sie na podstawie
obrazu klinicznego i radiologicznego (prawdopo-
dobne) oraz badania histopatologicznego (defi-
nitywne), przy braku alternatywnych uzasadnien
aktualnego stanu pacjenta. W diagnostyce rézni-
cowej nalezy uwzgledni¢ przede wszystkim inne
choroby autoimmunologiczne (m.in. zapalenie
pnia mézgu Bickerstaffa, zapalenia naczyn, cho-
roby uktadowe), pierwotne choroby infekcyjne
i nowotworowe.

Opis przypadku. Szesédziesieciopiecioletni
mezczyzna zostat przyjety do Kliniki Neurologii
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego z po-
wodu diplopii i osrodkowych zawrotéow gtowy
wystepujacych od okoto pieciu tygodni. Pacjent
zgtaszat okresowe béle gtowy i dretwienia twa-
rzy. W wywiadzie odnotowano liczne obcigze-
nia internistyczne, w tym nadcisnienie tetnicze,
przewlektg obturacyjng chorobe ptuc, chorobe
niedokrwienng serca, nadczynnos¢ tarczycy, cho-
robe wrzodowg zotadka i dwunastnicy oraz nie-
dostuch (powiktanie po grypie). W badaniu neu-
rologicznym przy przyjeciu pacjent przytomny,
z zachowanym logicznym kontaktem stownym,
oczoplas poziomy przy patrzeniu w prawo i ku
goérze, dwojenie przy patrzeniu w lewo, niedowtad
miesnia prostego bocznego lewego — gatka oczna
ustawiona w zezie zbieznym, konczyny bez niedo-
wtadow, bez ataksji, préba Romberga chwiejna.
W badaniu rezonansu magnetycznego (RM) gto-
wy z kontrastem uwidoczniono w sekwencji T2
hiperintensywny nieodgraniczony obszar w pniu
mozgu, bez cech ograniczonej dyfuzji. Diagnosty-
ke poszerzono o badanie spektroskopii, w ktérym
wykluczono charakter nowotworowy i zasugero-
wano zapalng etiologie zmiany. W badaniu ogél-
nym ptynu moézgowo-rdzeniowego (PMR) cytoza
podwyzszona do 27 komorek/ul. Fenotypowanie
komérek PMR uwidocznito dominacje komérek
CD4*. W reibergramie funkcja bariery krew-mozg
byta prawidtowa. Ponadto w PMR wykryto biatko
oligoklonalne. Wykonano takze badanie przeciw-
ciat onkoneuronalnych, wykryto graniczne miano
przeciwciat anty-amfifizyna w surowicy krwi oraz

przeciw titinie i anty-Zic4 w PMR. W surowicy nie
wykryto krazacych przeciwciat przeciw AQP-4
i biatku MOG. Uzyskano ujemny wynik przeciw-
ciat przeciw gangliozydom z surowicy oraz ujemny
panel przeciwciat przeciwko NMDA, AMPA, DPPX,
GABAR, LG1, CASPR. W trakcie hospitalizacji stan
chorego ulegat pogorszeniu — nasility sie objawy
gatkoruchowe, wystapita ataksja lewej konczyny
dolnej. Wykonano kontrolne badanie RM, ktérego
obraz radiologiczny byt poréwnywalny z badaniem
przy przyjeciu — wysunieto podejrzenie zespotu
CLIPPERS. W leczeniu zastosowano pulsy mety-
loprednizolonu przez okres 7 dni, obserwowano
znaczna poprawe stanu neurologicznego — ob-
jawy gatkoruchowe niemal catkowicie sie wyco-
faty. Wykonano kontrolny RM, w ktérym opisano
regresje zmian w pniu mézgu.

Whnioski. Na podstawie obrazu klinicznego
i wynikéw badan dodatkowych, w szczegdlnosci
bardzo charakterystycznego obrazu RM, fenoty-
powania PMR oraz dobrej odpowiedzi na steroi-
doterapie, rozpoznano przewlekte limfocytarne
zapalenie mostu wrazliwe na sterydoterapie —
zespot CLIPPERS.

Przypadek autoimmunologicznego zapalenia mozgu
wtornego do terapii cemiplimabem

Michat Markiewicz, Jakub Antczak, Milena Bozek,
Halina Sienkiewicz-Jarosz

I Klinika Neurologiczna, Instytut Psychiatrii i Neurologii w Warszawie

Wstep. Zapalenie mézgu w przebiegu terapii im-
munomodulujacych stanowi rzadkie, lecz zagraza-
jace zyciu powiktanie leczenia coraz szerzej wyko-
rzystywanego w réznych dziedzinach medycyny.

Opis przypadku. 70-letni mezczyzna z rakiem
ptaskonabtonkowym ptuca lewego, ze wspofist-
niejagcym guzem ptuca prawego, leczony immuno-
terapig paliatywng — od kilku tygodni przyjmo-
wat cemiplimab. W wywiadzie ponadto: choroba
Srédmigzszowa ptuc, POChP, dna moczanowa,
nadcisnienie tetnicze, cukrzyca typu 2, rak pta-
skonabtonkowy skoéry 2012 r.). Pacjent pozostawat
dotychczas w petni sprawny, pracowat zawodowo.

Zostat skierowany do oddziatu neurologiczne-
go z oddziatu pulmonologicznego z powodu wy-
stepowania od okotfo 3 dni niepokoju ruchowego,
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zaburzen mowy o typie dyzartrii oraz falujacych
zaburzen swiadomosci. Kilkakrotnie obserwowa-
no stany podgoraczkowe, z powodu ktérych do
leczenia wtaczono antybiotykoterapie empirycznag
(amplicylina z kwasem klawulanowym), nie uzy-
skujac jednak poprawy stanu neurologicznego.
Przy przyjeciu do oddziatu neurologicznego obser-
wowano: pobudzenie psychoruchowe, zaburzenia
orientacji allopsychicznej, trudnosci w rozumieniu
i spefnianiu polecen, dyzartrie. Nie stwierdzano
objawdéw oponowych ani innych nieprawidtowosci
w badaniu neurologicznym.

Poza podwyzszonymi parametrami stanu za-
palnego — bez nieprawidtowosci w rutynowym
panelu badan laboratoryjnych krwi. Wykonano
badanie elektroencefalograficzne (EEG), w ktorym
nie obserwowano grafoelementéw napadowych,
rezonans magnetyczny gtowy (MR, magnetic re-
sonance) — nie stwierdzono ognisk wzmocnienia
pokontrastowego, zidentyfikowano niespecyficz-
ne ognisko w ptacie czotowym. W badaniu ptynu
mozgowo-rdzeniowego (PMR) stwierdzono pleo-
cytoze 154 kom/ul z przewaga limfocytéw i mo-
nocytow, podwyzszone stezenie biatka 173 mg/
dl. Podejrzewajac neuroinfekcje poczgtkowo wta-
czono acyklowir, ktory odstawiono po uzyskaniu
negatywnego badania PCR HSV. W ramach diag-
nostyki réznicowej oznaczono panel przeciwciat
onkoneuronalnych oraz przeciwciat przeciwko
receptorom powierzchniowym, jak rowniez ba-
danie cytometrii PMR — wyniki negatywne. U cho-
rego postawiono wstepne rozpoznanie zapalenie
mozgu o podtozu autoimmunologicznym na tle
stosowania cemiplimabu.

Zastosowano leczenie metyloprednizolonem
w dawce 1g/d przez 5 dni uzyskujac stopniowe
ustepowanie zaburzen swiadomosci oraz pozosta-
tych nieprawidtowosci w badaniu. Sterydoterapia
byta kontynuowana réwniez doustnie.

W kontrolnym badaniu PMR uzyskano zmniej-
szenie pleocytozy do 84 kom/ul. W kontrolnym MR
mozgu drobne ognisko niedokrwienne w fazie pod-
ostrej w korze prawego ptata ciemieniowego (nie-
me klinicznie); przeprowadzono typowg diagnosty-
ke czynnikéw ryzyka naczyniowego (bez istotnych
odchylen), wtaczono profilaktyke wtoérna.
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W kontrolnym badaniu PMR po 4 miesigcach
od zachorowania cytoza 9 kom./ul i stezenie biatka
50 mg/dl (pacjent nadal na leczeniu podtrzymuja-
cym prednizonem). Chory powrocit do uprzednio
wykonywanej pracy zawodowej.

Dyskusja. Zarejestrowany w leczeniu dorostych
pacjentéw z niedrobnokomaérkowym rakiem ptuc
oraz rakiem podstawnokomérkowym i kolczystoko-
moérkowym skory (podwodjne wskazanie w omawia-
nym przypadku) cemiplimab cechuje sie bezpieczen-
stwem, niemniej jednak obserwowano ciezkie i pro-
wadzace do zgonu dziatania niepozgadane o podfozu
immunologicznym. Powiktania byty powodem trwa-
tego odstawienia leku u 4,0% pacjentow.

W kazdym przypadku neurologicznych stanéw
nagtych u oséb leczonych przeciwciatami mono-
klonalnymi nalezy bra¢ pod uwage mozliwe dzia-
tania niepozadane tych lekéw.

Przypadek jamy syringomielicznej w przebiegu
zakotwiczenia rdzenia kregowego skutecznie leczonej
przecigciem nici koncowej

M. Switoiska'- 2, M. Konieczna-Brazis'- 2, I. Rutkowska?
TKatedra Neurochirurgii i Neurologii CM UMK.

2Centrum Interwencyjnego Leczenia Udarow Mozgu, Szpital Uniwersytecki
nr 2 w Bydgoszczy.

Wstep. Zakotwiczenie rdzenia moze by¢ patologig
rozpoznang u osoby dorostej, ktéra wczesniej nie
miafa zadnych objawoéw neurologicznych. Naj-
czestszg przyczyng jest pogrubienie nici korico-
wej np. poprzez jej nacieczenie tkankg ttuszczowa.
Poprzez to rdzen kregowy pociggany jest ku do-
towi. Leczenie polega na przecieciu nici koncowe;j
i uwolnieniu rdzenia kregowego.

Opis. Pacjentka lat 61, praworeczna, przyjeta
z powodu ostfabienia konczyn dolnych narastaja-
cego od okoto pot roku. W wywiadzie nadcisnienie
tetnicze, zespét depresyjny, zmiany zwyrodnienio-
we kregostupa ledZzwiowego z wielopoziomowa
dyskopatia.

W badaniu neurologicznym stwierdzono bélo-
we ograniczenie ruchomosci kregostupa ledzwio-
wego, niedowtad wiotko-spastyczny konczyn
dolnych, gtéwnie w konczynie dolnej prawej oraz
zaburzenia zwieraczy. W badaniu metoda rezo-
nansu magnetycznego (MRI, Magnetic resonance
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imaging) kregostupa piersiowego uwidoczniono
rozlegta jame syringomieliczng na odcinku od TH
6 do L1 oraz ttuszczaka na poziomie S4-S5 z zako-
twiczona nicig koncowa. W badaniu MRI gtowy nie
stwierdzono patologii. Pacjentka zostata zakwa-
lifikowana do zabiegu przeciecia nici koncowej.

Podczas zabiegu wykonano laminektomie na
poziomie S2-S3, wypreparowano ni¢ koncowaijg
przecieto, przez co rdzen kregowy zostat pocigg-
niety ku gdrze. Po zabiegu pacjentka byta rehabi-
litowana ruchowo.

W kontrolnym badaniu MRI kregostupa piersio-
wego po dwoch latach od zabiegu neurochirur-
gicznego uwidoczniono rdzen kregowy o prawid-
towym sygnale z catkowita regresjg jamy. W ba-
daniu neurologicznym stwierdzono niedowtad
wiotko-spastyczny konczyn dolnych o mniejszym
nasileniu bez zaburzen zwieraczy.

Dyskusja. Zakotwiczenie nici koncowej oraz
rdzenia kregowego spowodowato pocigganie rdze-
nia ku dotowi oraz jego unieruchomienie w kanale
kregowym. Aktywnosc¢ ruchowa doprowadzita do
mikrourazéw rdzenia kregowego. W opisanym
przypadku spowodowato to powstanie jamy syrin-
gomielicznej. Dlatego uwolnienie rdzenia kregowe-
go poprzez przeciecie nici koncowej spowodowato
regresje zmiany w rdzeniu piersiowym.

Whnioski. Jama syringomieliczna w odcinku pier-
siowym rdzenia kregowego moze by¢ wynikiem
zakotwiczenia rdzenia kregowego i nici koncowej.
Skutecznym leczeniem jest przeciecie nici koncowej.

Przypadek skutecznej kraniektomii odbarczajacej
wykonanej w 4 dobie udaru ztosliwego u chorego

z gtehokimi zahurzeniami przytomnosci i radiologicznymi
cechami wklinowania

Michat Zimoch!, Adam Wisniewski?

1Szpital Uniwersytecki nr 1im. A. Jurasza w Bydgoszczy

2Collegium Medicum w Bydgoszczy, Uniwersytet Mikotaja Kopernika

w Toruniu

Wstep. Ztosliwy obrzek moézgu wystepuje u oko-
to 10-15% pacjentéw z udarem niedokrwiennym
z zakresu tetnicy Srodkowej mdézgu i powigzany jest
zduzg Smiertelnoscia. Cho¢ kraniektomia odbarcza-
jaca pozostaje jedyng zmniejszajacg Smiertelnos¢
metodg leczenia ztodliwego udaru, u pacjentéw po

tej procedurze najczesciej dochodzi do niezdolnosci
do samodzielnej egzystencji lub duzej niespraw-
nosci. Zgodnie z aktualnymi wytycznymi kraniek-
tomia odbarczajaca jest najbardziej uzasadniona
u chorych ponizej 60. roku zycia, u ktorych doszto
do pogorszenia w ciggu 48 godzin od zachorowa-
nia. Nie mniej jednak warto rozwazy¢ wykonanie
kraniektomii nawet do 96 godzin do wystgpienia
objawow, co przektada sie jednak na mniejszg ko-
rzy$¢ funkcjonalna. W przypadku gtebokich zabu-
rzen przytomnosci z areaktywnymi Zrenicami i ra-
diologicznymi cechami wklinowania pacjenci nie
odnoszg korzysci z leczenia operacyjnego.

Opis przypadku. Mezczyzna lat 42, dotychczas
sprawny ruchowo, bez obcigzen przewlektych,
zostat przywieziony do Szpitalnego Oddziatu
Ratunkowego z powodu nagtego zniesienia
sity miesniowej konczyn lewych, niedowidzenia
i niedoczulicy lewostronnej, zespotu pomijania
lewostronnego (NIHSS 19p.). W badaniu angio-
-TK wykazano niedroznos¢ RMCA w odcinku M1.
Pacjent zostat zakwalifikowany do leczenia trom-
bolizg dozylng, ktére podano 3,5h od wystgpienia
objawoéw. Nastepnie chory zostat przetranspor-
towany do osrodka wykonujgcego trombektomie
mechaniczng, gdzie udrozniono gataz M1 RMCA
i uzyskano rekanalizacje w stopniu TICI 2b. Po le-
czeniu specyficznym nie uzyskano redukcji defi-
cytu neurologicznego ani poprawy stanu neuro-
logicznego (NIHSS 19p.). W kontrolnym badaniu
TK uwidoczniono rozlegty obszar niedokrwienny
z wtérnym ukrwotocznieniem oraz przesuniecie
struktur posrodkowych o0 6 mm na prawo. W kolej-
nych dniach hospitalizacji obserwowano narasta-
nie zaburzen swiadomosci do sennosci patologicz-
nej, nastepnie soporu, z tego powodu ponownie
wykonano TK gtowy, w ktérym stwierdzono nasi-
lenie przesuniecia struktur posrodkowych do 14
mm oraz cechy wgtobienia pod namiot mézdzku
(NIHSS 23p). Chory zostat zakwalifikowany do
natychmiastowej kraniektomii odbarczajacej,
ktéra zostata wykonana w 4. dobie od wystgpie-
nia objawow udaru. Po zabiegu pacjent zostat
przekazany do Oddziatu Intensywnej Opieki Me-
dycznej gdzie wymagat wentylacji mechanicznej
oraz wlewu amin presyjnych. W kolejnych dniach
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uzyskano poprawe kontaktu logicznego z chorym,
obserwowano regresje zmian obrzekowych mézgu
oraz stabilizacje krgzeniowo-oddechowa. W 43.
dobie chory w ograniczonym kontakcie stow-
nym, na oddechu wtasnym przez tracheostomie
zostat ponownie przekazany do Kliniki Neurologii.
W zwigzku z poprawga stanu ogdlnego, dobrym
kontaktem z chorym oraz duzg motywacja do ¢wi-
czen chory zostat zakwalifikowany do rehabilitacji
w warunkach stacjonarnych. Przy wypisie z Kliniki
Neurologii uzyskano zmniejszenie deficytu neuro-
logicznego, porazenie konczyn lewych zmniejszyto
sie do niedowtadu (NIHSS 11p., mRS 4 p.). Pod-
czas 92-dniowego pobytu w Klinice Rehabilitacji
obserwowano stopniowa poprawe sprawnosci ru-
chowej. W dniu wypisu pacjent poruszat sie o kuli
tokciowej z asekuracja, dfuzsze dystanse pokony-
wat samodzielnie na wézku (mRS 3p.).

Whnioski. Powyzszy przypadek dowodzi, ze
kraniektomia odbarczajgca moze by¢ skutecznym
leczeniem, nawet gdy jest wykonana pod koniec
okna terapeutycznego u chorego z gtebokimi za-
burzeniami przytomnosci oraz radiologicznymi
cechami wklinowania. Uzyskany stan funkcjonal-
ny stanowi mniej niz 4% wszystkich opisywanych
efektéw terapeutycznych po zabiegu kraniektomii,
co podkresla znaczacg korzysé, ktérg opisany chory
odnidst z leczenia operacyjnego. Opisany przypa-
dek sugeruje, ze hemikraniektomie odbarczajaca
nalezy rozwaza¢ w sposéb zindywidualizowany,
biorgc pod uwage mtody wiek, brak obcigzenia
chorobami przewlektymi i petng sprawnos¢ przed
udarem oraz nie wykluczac automatycznie chorych
z gtebokimi zaburzeniami przytomnosci oraz ra-
diologicznymi cechami wgtobienia.

Przypadek skutecznej trombektomii mechanicznej

w protokole DEFUSE-3 u pacjenta z udarem mézgu

w przehiegu niedroznosci odcinka M2 tetnicy Srodkowe
mézgu

Adam Wisniewski

Collegium Medicum w Bydgoszczy, Uniwersytet Mikofaja Kopernika w
Toruniu

Wstep. Protokét DEFUSE-3 umozliwia u wyselek-
cjonowanych chorych z udarem mézgu wykona-
nie trombektomii mechanicznej w wydfuzonym
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oknie terapeutycznym (do 16 godzin), co zwiek-
sza liczbe chorych, ktérzy moga odniesc korzysci
terapeutyczne. Zgodnie z oryginalnym protoko-
tem badania DEFUSE-3 wsréd licznych kryteridw
kwalifikacji do trombektomii mechanicznej byli
m.in. chorzy wytacznie z niedroznoscia tetnicy
szyjnej wewnetrznej lub gatezi M1 tetnicy srod-
kowej moézgu. Zaréwno wytyczne European Stro-
ke Organisation z 2018 r., American Heart/Stroke
Association z 2019 r., jak i Sekcji Choréb Naczy-
niowych PTN z 2019 r. dopuszczaja mozliwosé
wykonania trombektomii w wydtuzonym oknie
terapeutycznym w protokole DEFUSE-3, przy czym
podkresla sie dos¢ ogdlnie, ze dotyczy to tylko
udaréw w przebiegu niedroznosci duzych naczyn
przedniego obszaru unaczynienia. Co wiecej, ni-
gdzie nie doprecyzowano, ze kwalifikacji podle-
gaja wytacznie pacjenci z udarem z niedroznoscia
tetnicy szyjnej wewnetrznej/odcinka M1 tetnicy
srodkowej mézgu. Jednoczesnie wytyczne ekspo-
nuja koniecznos¢ spetnienia wybranych kryteriéw
protokofu DEFUSE-3 (np. kryteriéw perfuzyjnych).
Biorac pod uwage powyzsze, nie ma jednoznacz-
nych przeciwwskazan, by wykonac¢ trombektomie
w protokole DEFUSE-3 u chorego z niedroznoscia
odcinka M2 tetnicy srodkowej moézgu.

Opis przypadku. Mezczyzna lat 72, dotychczas
sprawny ruchowo, bez obcigzen przewlektych, zostat
przywieziony do Szpitalnego Oddziatu Ratunkowego
z powodu nagtych zaburzen mowy o typie trudnosci
w wypowiadaniu i rozumieniu stéw oraz ostabienia
sity miesniowej konczyn prawych (NIHSS 7p.). Po-
szedt spac¢ dnia poprzedniego ok. godz. 23, obudzit
sie z objawami udaru ok. godz. 7, w SOR o godz.
10.10. W badaniu CT gtowy bez swiezych zmian
niedokrwiennych- hiperdensja LMCA. W badaniu
angio-TK wykazano niedroznos¢ LMCA w odcinku
M2. W badaniu perfuzyjnym CT ujawniono w zakre-
sie obszaru unaczynienia LMCA ognisko zawatowe
25 ml, obszar niedokrwienia 88 ml, mismatch 63 ml,
mismatch ratio 3,54. Pacjent zostat zakwalifikowany
do leczenia trombolizg dozylng zgodnie z wytyczny-
mi ESOz2021r., anastepnie po spefnieniu pozosta-
tych protokotu DEFUSE-3 do leczenia trombektomig
mechaniczna. Udrozniono gatagz M2 LMCA i uzyska-
no rekanalizacje w stopniu TICI 3. W kontrolnym
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badaniu MR gtowy uwidoczniono w lewej potkuli
moézgu, w dorzeczu unaczynienia LMCA, w obrebie
wyspy, ptata czotowego, czesciowo skroniowego
i na pograniczu z ptatem ciemieniowym, korowo-
-podkorowo obszary o cechach restrykcji dyfuzji.
Pacjenta wypisano w 9. dobie, z objawami piramido-
wymi prawostronnymi, bez cech afazji, chodzgcego
samodzielnie (w skali NIHSS 1p., mRS 1p).
Whnioski. Powyzszy przypadek jest przyktadem,
ze trombektomia mechaniczna w protokole DEFU-
SE-3, w przebiegu niedroznosci odcinka M2 tetni-
cy srodkowej mézgu moze by¢ skutecznym lecze-
niem, ktére przynosi pacjentowi wymierne korzysci
i pozwala uchroni¢ przed niepetnosprawnoscia.
Mimo braku jednoznacznych i precyzyjnych wy-
tycznych w tym zakresie wydaje sie, ze nalezy w ta-
kich przypadkach kwalifikowa¢ chorych w sposoéb
zindywidualizowany, a w szczegdlnosci bra¢ pod
uwage zaakcentowane w rekomendacjach kryteria
priorytetowe, w tym np. kryteria perfuzyjne. Ba-
zujac na powyzszych faktach, lokalizacja niedroz-
nosci sama w sobie nie powinna decydowac o au-
tomatycznym wykluczeniu chorych z mozliwosci
leczenia w tym protokole i pozbawiac ich szansy
uzyskania korzystnych efektéw terapeutycznych.

Punktowe ogniska ograniczenia dyfuzji w obrghie
hipokampow u osob z TGA

M. Konopko, E. Mrugata, H. Sienkiewicz-Jarosz

| Klinika Neurologiczna, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa

Wprowadzenie i cel badania. Przemijajaca nie-
pamiec catkowita (TGA, transient global amnesia)
jest zespotem odwracalnej utraty pamieci wstecznej
i nastepczej, zzachowaniem swiadomosci, ktéremu
zwykle nie towarzyszg inne objawy ubytkowe. Mimo
réznych hipotez dotyczacych etiologii TGA, takich
jak przejsciowe ogniskowe niedokrwienie, zaburze-
nia przeptywu zylnego, migrena czy napad padacz-
kowy, patofizjologia TGA pozostaje nieznana.
Ogniska ograniczenia dyfuzji w obrebie hipo-
kampéw widoczne w MR DWI opisywano u pacjen-
tow z TGA. Autorzy przedstawiaja serie przypadkow
chorych zTGA, w ktérych w neuroobrazowaniu wy-
kryto ogniska ograniczenia dyfuzji w hipokampach.
Opis materiatu i metod. Autorzy przeanalizo-
wali pacjentéw wypisanych z I Kliniki Neurologicznej

Instytutu Psychiatrii i Neurologii z rozpoznaniem
G45.4 (przemijajaca niepamiec catkowita) od stycz-
nia 2020 roku do maja 2024 roku. W tym czasie ho-
spitalizowano 90 chorych z TGA (24 mezczyzn, 66
kobiet, srednia wieku 57 lat [zakres: 28-86]). U 68
z nich wykonano MR DWI w ramach diagnostyki
réznicowej, a u 6 w tej grupie (tj. u 8,8%) wykryto
punktowe ogniska ograniczenia dyfuzji w obrebie
jednego lub obu hipokampdéw o morfologii Swie-
zych zmian niedokrwiennych niewidoczne lub czes-
ciowo widoczne w FLAIR.

Wyniki. Ogniska ograniczenia dyfuzji wykry-
to jedynie u kobiet. Srednia wieku grupy badanej
wynosita 71 lat (zakres: 59-84). U 4 chorych MR
DWI zostato wykonano miedzy 12 a 24 godzing
od przyjecia, u jednej chorej— 7 dni po przyjeciu,
a u kolejnej — ponad miesigc od wystagpienia ob-
jawoéw TGA. U 2 chorych zmiany byty obustronne,
u kolejnych 3 opisano punktowe ognisko ogra-
niczenia dyfuzji jedynie w prawym hipokampie,
aul—w hipokampie lewym.

Whioski. TGA jest schorzeniem o nieokreslo-
nej patofizjologii. Wykrycie ognisk ograniczenia
dyfuzji w MR DWI moze sugerowac jej naczynio-
w3 etiologie, cho¢ rozwazono réowniez obrzek
cytotoksyczny jako przyczyne zmian w MR. Przy
zatozeniu naczyniowego podtoza schorzenia
diagnostyka w kierunku potencjalnych czynni-
kéw ryzyka sercowo-naczyniowego wydaje sie
zasadna. Poniewaz ogniska ograniczenia dyfuzji
sg niewielkie (punktowe), moga zostac przeoczo-
ne w przesiewowym badaniu, dlatego u chorych
z TGA nalezy dokonywac czujnej oceny obrazéw
MR DWI.

Radioablacja stereotaktyczna w leczeniu padaczki
lekoopornej zwigzanej z hamartoma podwzgdrza — opis
przypadku

Monika Stuzewska-Niedzwiedz!, Katarzyna Sulima’,
Pawet Tabakow', Artur Weiser', Anna Zimny?

TUniwersyteckie Centrum Neurologii i Neurochirurgii, Uniwersytet
Medyczny im. Piastow Slaskich we Wroctawiu )

27aktad Radiologii Ogolnej, Uniwersytet Medyczny im. Piastow Slaskich
we Wroctawiu

Wstep. Hamartoma podwzgdérza (HH) to rzadka
przyczyna padaczki lekoopornej o czestosci wy-

stepowania 1:200 000, przebiegajgcej najczesciej
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z trudnymi do rozpoznania napadami smiechu (ge-
lastic seizures). Postep technologiczny w zakresie
chirurgii padaczki, zaréwno w zakresie procedur
diagnostycznych, jaki i terapeutycznych z wykorzy-
staniem technik stereotaksji daje mozliwos¢ inter-
wencji u coraz wiekszej grupy pacjentow. Ablacja
stereotaktyczna (AS) jest opcjq leczenia chirurgicz-
nego, w przypadku zmian trudno dostepnych dla
klasycznych zabiegéw neurochirurgicznych.

Opis przypadku. 42-letni pacjent z padaczka
lekooporng od dziecinstwa, w przebiegu hamarto-
ma podwzgorza (HH), z oméwieniem kwalifikacji
do zabiegu ablacji stereotaktycznej oraz przebiegu
pooperacyjnego, z uwzglednieniem wynikéw ba-
dan EEG, dtugoterminowego badania video-EEG,
badan neuropsychologicznych oraz neuroobrazo-
wania przed i pooperacyjnego.

Dyskusja. Padaczka w przebiegu HH ujawnia
sie najczesciej w dziecinstwie pod postaciag napa-
déw Smiechu. U 75% pacjentéw moga wystepo-
wa¢ dodatkowo: napady ogniskowe z zaburze-
niami Swiadomosci o semiologii skroniowej lub
czotowej, napady ptaczu lub atypowe napady
nieswiadomosci. 80% chorych ma ponadto roz-
poznawane zaburzenia poznawcze. Czesto wspot-
istniejg réwniez zaburzenia zachowania. Z czasem
moze dochodzi¢ do wtdrnej epileptogenezy. Na-
pady sq oporne na farmakoterapie, a klasyczne
zabiegi neurochirurgiczne wiazg sie z duzym ry-
zykiem powiktan ze wzgledu na lokalizacje og-
niska. Wyniki obserwacji klinicznych pokazuja,
ze ablacja stereotaktyczna HH przynosi korzys¢
terapeutyczng w tagodzeniu napadéw u 76,8%
pacjentéw. U okoto jednej czwartej pacjentow
moze by¢ konieczne wielokrotne zastosowanie
AS w celu poprawy wynikéw leczenia. Krotszy czas
od postawienia rozpoznania do leczenia operacyj-
nego wigze sie z lepszym rokowaniem zaréwno
w aspekcie napadéw padaczkowych, jak i zabu-
rzehn wspotistniejacych.

Whnioski. Stereotaktyczna ablacja umozliwia
precyzyjng interwencje chirurgiczna, dajac szan-
se na skuteczne leczenie pacjentdéw z padaczka
lekooporng w przebiegu HH przy zmniejszonym
ryzyku powiktan.

|
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Rola osrodkdw trombektomijnych pozapilotazowych
w systemie leczenia udaréw niedokrwiennych w Polsce
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Wprowadzenie i cel pracy. Trombektomia mecha-
niczna (MT) jest uznang na Swiecie metoda lecze-
nia udaréw niedokrwiennych mézgu w przebiegu
zamkniecia duzego naczynia tetniczego. Mimo
wprowadzenia w Polsce programu pilotazowe-
go, nadal wielu pacjentéw nie ma dostepu do tej
metody leczenia, a odsetek leczonych nig pacjen-
téw z udarem mozgu jest niezadowalajacy. Dzieki
opublikowanemu raportowi NFZ (NFZ o zdrowiu.
Udar niedokrwienny mézgu), mozliwe stafo sie
czesciowe porownanie odsetka leczonych tg meto-
da pacjentdw, czaséw realizacji procedur, wynikéw
i profilu bezpieczenstwa, pomiedzy srednimi wy-
nikami osrodkéw pilotazowych oraz pojedynczych
osrodkéw pozapilotazowych. Celem tej pracy jest
zestawienie wynikow leczenia niedokrwiennych
udarow moézgu w Osrodku trombektomijnym
w Wejherowie z bazg HERMES jako wzorcem stan-
dardow swiatowych oraz wynikami osrodkow pilo-
tazowych, przedstawionych w raporcie NFZ.

Metody. Przeanalizowano populacje pacjen-
tow z udarem niedokrwiennym, przyjetych na
Oddziat Neurologii w Wejherowie w latach 2021-
2023.

Przyjeto ogdétem 1633 pacjentéw. Do leczenia
endowaskularnego w modelu mothership zakwa-
lifikowano 122 pacjentéw (7,47%).

Wyniki i czasy zestawiono z bazg HERMES,
poddano analizie statystycznej (Chi-kwadrat, U-
-Mann-Whitney) oraz zestawiono je z wynikami
z raportu NFZ.

Wyniki. Liczba pacjentéow leczonych endo-
waskularnie: 122. Po odrzuceniu z grupy udarow
o nietypowym schemacie leczenia, zabiegéw po-
wtoérnych i innych, do analizy statystycznej wia-
czono 115 pacjentow.
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_ Populagja badana HERMES o

115 634

wiek (Srednia = SD)/N 67,9 + 12,4/115 67,3 + 14,7/634 0,6806
Pte¢ zenska (% [n/N]) 39,1% (45/115) 48% (304/634) 0,1004
Pte¢ meska (% [n/N]) 60,1% (70/115) 52% (330/634) 0,1004
Nadcisnienie tetnicze (% [n/N]) 85,1% (97/114) 56% (352/634) < 0,0001
Cukrzyca (% [n/N]) 24,6% (28/114) 13% (82/634) 0,002
Migotanie przedsionkéw (% [n/N]) 47,8% (55/115) 33% (209/634) 0,003
Palenie tytoniu (% [n/N]) 32,5% (37/114) 31% (194/634) 0,7757

NIHSS przy przyjeciu 17 = 6,4/115 17 + 4,5/631 1

M2 12,2% (14/115) 8% (51/634) 0,205

M1 35,6% (41/115) 69% (439/634) < 0,0001
Okluzja

ICA 36,5% (42/115) 21% (133/634) 0,0005

Other 15,6% (18/115) 2% (11/634) < 0,0001
intravenous thrombolysis (n/N [%]) 79,1% (91/115) 83% (526/634) 0,3898
Czas od poczatku objawéw do reperfuzji  255,3 + 80,5/104 285,7 = 112,9/634 < 0,0001

Ocena stanu neurologicznego:

NIHSS po 24 h 11,8 £ 8,7/110 10,4 = 8,7/615 0,1205
NIHSS zmiana po 24 h -4,7 = 7,8/110 -6,4 = 8,2/615 0,044
Woczesna poprawa neurologiczna 55,5% (61/110) 50,2% (309/616) 0,358

Ocena stanu funkcjonalnego:

_ Populacja badana: ____fhermes _____fp |

13,8% (15/109) 10% (63/634) 0,3011

1 15,6% (17/109) 16,9% (107/634) 0,8476

2 22,9% (25/109) 19,1% (121/634) 0,4213
mRS 3 10,1% (11/109) 16,9% (107/634) 0,0993

4 13,8% (15/109) 15,6% (99/634) 0,7247

5 4,6% (5/109) 6,2% (40/634) 0,632

6 19,3% (21/109) 15,3% (97/634) 0,3656
mRS 0-1 29,4% (32/109) 26,9% (170/633) 0,6705
mRS 0-2 52,3% (57/109) 46,0% (291/633) 0,2637
sICH 9,6% (11/115) 4,4% (28/634) 0,0395
PH-2 7,8% (9/115) 5,1% (32/629) 0,3365

I e
two pomorskie

% trombektomii 7.47% 5,5% 5%
Czas door-to-needle 114,79min 157,41 170,58
NIHSS przy przyjeciu: 17 £ 6,4 14,88 + 4,2 14,76 + 5,24
A NIHSS: -9,44 -6,45 -6,63

Whnioski. Pozapilotazowe Oddziaty Neurolo-  endowaskularnie jest wyzszy niz w statystykach

gii realizujg program leczenia endowaskularnego
udaréow niedokrwiennych, uzyskujgc dobre wyniki.
Publikujemy dane z osrodka w Wejherowie, wska-
zujgc na skutecznosci bezpieczenstwo w zestawie-
niu z wynikami pilotazu MT w Polsce i z wynikami
z bazy HERMES. Odsetek pacjentéw leczonych

ogolnopolskich i dla Wojewddztwa pomorskie-
go. Mniejsze osrodki neurologiczne, oparte na od-
dziatach z wysokim standardem opieki udarowej,
wspotpracujace z wykwalifikowanym zespotem
interdyscyplinarnym (kardiologéw inwazyjnych,
chirurgéw naczyniowych itd) gwarantujg dostep
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do interwencyjnego leczenia udaréw mézgu dla
wielu polskich pacjentéw, bez zwiekszonego ry-
zyka wystapienia u nich dziatan niepozgdanych.

Rozkiad czestosci wystgpowania alleli z sekwencja
mikrosatelitarna w genie RFC1 w populacji polskich
pacjentow z podejrzeniem zespotu CANVAS
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Wprowadzenie. Ataksja mézdzkowa z neuropatia
i zespofem arefleksji przedsionkowej (CANVAS) jest
chorobg neurodegeneracyjng charakteryzujaca sie
triadg objawdw. Pierwszymi objawami choroby sg
zwykle zaburzenia réwnowagi, zaburzenia chodu,
parestezje dfoni i stop oraz bél neuropatyczny.
Uszkodzenie obwodowego narzagdu réwnowagi
jestjedna z przyczyn zaburzen réwnowagii upad-
kow. Pacjenci zgtaszaja rowniez przewlekty lub
spazmatyczny kaszel, rozpoczynajacy sie nawet
do trzydziestu lat przed wystgpieniem pierwszych
objawoéw neurologicznych. Przyczyna genetyczng
tego zespotu sa mutacje dynamiczne. Powtdrzenia
mikrosatelitarne zlokalizowane w drugim regionie
intronowym genu RFCT sg polimorficzne i zwykle
tworzg szlak (AAAAG),,, podczas gdy biallelicz-
na ekspansja powtdrzen pentanukleotydowych
(AAGGG),50.4000 Przyczynia sie do objawowej
postaci zespotu CANVAS. Dzieki postepowi tech-
nologii sekwencjonowania dfugich fragmentéw
opisywane s nowe wzorce powtdrzen w genie
RFC1, ktore obejmujg nowe motywy patogenne,
takie jak ACAGG, AGGGC lub mieszane hetero-
zygotyczne genotypy AAAGG/AAGGG, a takze
rzadkie duze, nieprzerwane AAAGG. Wykazano,
ze wystapienie mutacji dynamicznej w genie RFC1
moze by¢ czestg i prawdopodobnie niezdiagno-
zowang przyczyna sporadycznej ataksji u ludzi
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dorostych, a jej czestos¢ wystepowania jest nadal
niedoszacowana.

Cel. Celem badania byta retrospektywna anali-
za czestosci wystepowania mutacji dynamicznych
w genie RFCT w polskiej populacji chorych z ataksjg
mozdzkowa, u ktorych nie zidentyfikowano gene-
tycznej przyczyny choroby.

Pacjenci i metody. Materiatem badanym byt
DNA wyizolowany z leukocytéw krwi obwodowej
2523 pacjentéw z populacji polskiej, u ktorych
uprzednio inne znane mutacje dynamiczne po-
wodujace ataksje zostaty wykluczone. Do stwier-
dzenia okreslonego typu ekspansji w genie RFC1
przeprowadzono reakcje PCR (polymerase chain
reaction) oraz RP-PCR (repeat-primed PCR). W celu
okreslenia wielkosci regionu zawierajgcego po-
wtdrzenia pentanukleotydow przeprowadzono
hybrydyzacje metodg Southern Blot (SB) i optyczne
mapowanie genomu (OGM) dla wybranej grupy
pacjentow.

Wyniki. U 1751/2523 oséb zaobserwowano co
najmniej jeden allel genu RFCT w zakresie prawid-
towym. Pozostatych 772 pacjentéw poddano dal-
szym badaniom za pomoca RP-PCR. W tej grupie,
u 455 pacjentow zaobserwowano nastepujace eks-
pansje: bialleliczng, patogenng ekspansje AAGGG/
AAGGG u 116 pacjentéw (4,6%), bialleliczne nie-
patogenne ekspansje AAAGG/AAAGG u 20 chorych
i AAAAG/AAAAG u 253 pacjentédw. Zaobserwowa-
no takze 52 heterozygoty, osoby bedace nosiciela-
mi ekspansji patogennej AAGGG na jednym allelu
oraz ekspansji niepatogennego motywu na drugim
allelu genu RFC1. U czterech pacjentéw stwierdzo-
no ekspansje mieszang AAGGG/AAAGG, a u 48
pacjentéw ekspansje mieszang AAGGG/AAAAG.
Ponadto, u 14 pacjentdéw zaobserwowano ekspan-
sje powtdrzen AAAAG/AAAGG.

Whnioski. U niemal 5% chorych z ataksja o nie-
znanej przyczynie wykazano mutacje w genie
RFCT typowaq dla zespotu CANVAS. Bialleliczna
ekspansja pentanukleotydowa AAGGG w genie
RFC1 jest najczestszg genetyczng przyczyng ze-
spofu CANVAS w populacji polskiej. Zidentyfiko-
wano, takze inne motywy mikrosatelitarne, ktore
moga by¢ przyczyng choroby, jednak zachodzi
potrzeba kontynuacji badan nad ich znaczeniem
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klinicznym. Przeanalizowanie wszystkich moz-
liwych wariantow motywow przy uzyciu nowo-
czesnych technik molekularnych w powigzaniu
z symptomatologig zespotu CANVAS, moze pro-
wadzi¢ do lepszego zrozumienia patogenezy
choroby i zaproponowania molekularnych metod
terapeutycznych.

Rozwarstwienie tetnicy szyjnej wewnetrznej w przehiegu
zespotfu Eagle’a jako przyczyna udaru mézgu — opis
przypadKku

Justyna Chojdak-tukasiewicz, Katarzyna Lewczuk-
-Sierocka, Stawomir Budrewicz

Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Neurologii i Neurochirurgii,
Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

Wstep. Wyrostek rylcowaty stanowi element
kostny na powierzchni dolnej czesci skalistej
kosci skroniowej, umiejscowiony miedzy tet-
nica szyjna wewnetrzng i szyjng zewnetrzng.
W okolicy wyrostka rylcowatego przebiega-
ja nerw twarzowy, dodatkowy, btedny oraz
jezykowo-gardtowy. Zespotem Eagle’a okre-
$la sie szereg objawéw klinicznych zwigzanych
z wydtuzonym wyrostkiem rylcowatym, kto-
ry stwierdza sie nawet u 4% populacji. Wy-
réznia sie dwa typy nieprawidtowosci. Posta¢
klasyczna, obserwowana najczesciej po za-
biegu usuniecia migdatkéw podniebiennych,
wynika z ucisku nerwu jezykowo-gardtowego
i otaczajacych struktur. Natomiast posta¢ naczy-
niowa wywotana jest mechanicznym draznieniem
przez wydtuzony wyrostek widkien wspédtczulnych
lub $cian tetnicy szyjnej w odcinku zewnatrzczasz-
kowym. W obrazie klinicznym dominuje jedno-
stronny, napadowy, silny, ktujacy bdl w okolicy
ucha, migdatka podniebiennego, bocznej czesci
szyi lub kata zuchwy. Dolegliwosci czesto prowo-
kowane sg otwieraniem ust, obracaniem gtowy,
przetykaniem. Zespot Eagle’a moze byc¢ rzadka
przyczyna rozwarstwienia tetnicy szyjnej we-
wnetrznej, a tym samym doprowadzi¢ do udaru
niedokrwiennego mézgu.

Opis przypadku. 35-letni mezczyzna bez cho-
réb przewlektych w wywiadzie. W godzinach po-
rannych po ¢wiczeniach fizycznych wystapity nagte
zaburzenia mowy oraz ostabienie sity miesniowej

prawych konczyn. W badaniu neurologicznym
stwierdzono afazje mieszang, porazenie prawych
konczyn z niedoczulica prawostronng. W skali
NIHSS oceniony na 19 pkt. W ostrodyzurowym
badaniu gtowy opisano: dodatni objaw media
sign odcinka M1 lewej tetnicy srodkowej mdzgu
(LMCA), w skali ASPECTS 8 punktow. W bada-
niu angio-TK tetnic dogtowowych i mézgowych
uwidoczniono: niedroznos¢ w obrebie odcinka
M1 lewej tetnicy srodkowej mézgu (LMCA) oraz
krétkoodcinkowe rozwarstwienie dystalnej czesci
szyjnego odcinka lewej tetnicy szyjnej wewnetrz-
nej (LICA) na difugosci ok 2,3 cm. W angiografii
klasycznej uwidoczniono rozwarstwienie LICA
w okolicy szczytu lewego wyrostka rylcowatego
oraz okluzje lewej MCA w odcinku M1. Pacjent zo-
stat zakwalifikowany do dozylnego leczenia trom-
bolitycznego oraz trombektomii mechaniczne;.
Zabieg przeprowadzono w analgosedacji. Sforso-
wano miejsce rozwarstwienia lewej ICA. Uzywajac
zestawu do trombektomii mechanicznej, uzyskano
w pierwszym pasazu rekanalizacje lewej MCA M1
odpowiadajaca stopniowi 2. w skali mTICI (modi-
fied Treatment in Cerebral Infarction). Dodatkowo
implantowano stent do lewej ICA z dobrym efek-
tem hemodynamicznym. Bezposrednio po zabiegu
uzyskano znaczna poprawe stanu neurologiczne-
go. W skali NIHSS 4 pkt. W kontrolnym TK gtowy
wykonanym 12 godzin po leczeniu reperfuzyjnym
uwidoczniono podostrg zmiane niedokrwienna
w zakresie jader podstawy po lewej. Wigczono
podwdjna terapie przeciwptytkowa (kwas ace-
tylosalicylowy 150 mg plus klopidogrel 75 mg).
W 3. dobie hospitalizacji doszto do nasilenia
zaburzen mowy i niedowtadu prawostronnego.
W TK gtowy stwierdzono cechy ukrwotocznienia
w obszarze jader podstawy. Odstawiono leki
przeciwptytkowe. W kolejnych dniach obserwo-
wano poprawe stanu klinicznego. Kontrolna TK
gtowy, wykonana w 14. dobie hospitalizacji wy-
kazata zmniejszenie zmian krwotocznych. W TK
kregostupa szyjnego potwierdzono obecnos¢
obustronnie wydtuzonych wyrostkéw rylcowa-
tych. Koniec lewego wyrostka rylcowatego zlo-
kalizowany w bezposrednim sasiedztwie stentu
LICA (bocznie do stentu). Po konsultacji chirurga
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szczekowo-twarzowego zalecono stabilizacje kre-
gostupa szyjnego miekkim kotnierzem przez okres
6. tygodni oraz rozwazenie wskazan do zabiegu
skrécenia wyrostka rylcowatego po ustabilizowa-
niu stanu klinicznego.

Whnioski. Zespo6t Eagle’a jest rzadkim schorze-
niem branym pod uwage w diagnostyce réznicowej
przyczyn udaru niedokrwiennego mézgu wskutek
rozwarstwienia tetnicy szyjnej wewnetrznej.

Ryzyko warte zachodu? Analiza profilu pacjentéw
kwalifikowanych do przezskdrnego zamknigcia
przetrwatego otworu owalnego celem profilaktyki
wtornej kryptogennego udaru mézgu

M. Bororiczyk!, J. Wozniak', N. Kardas', M. Maka',

Nikita Skorgowski2, Daria RostZ, G. Smolka3,
A. Michalewska-Wtudarczyk?, P. Puz®, A. Lasek-Bal®

1Studenckie Koto Naukowe przy Katedrze i Klinice Neurologii, Wydzial
Nauk o Zdrowiu w Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny w
Katowicach

2Studenckie Koto Naukowe przy Il Katedrze i Klinice Kardiologii, Wydziaf
Nauk Medycznych w Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny w
Katowicach

%II Klinika Kardiologii, Gornoslaskie Centrum Medyczne w Katowicach,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach
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Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

SKatedra i Klinika Neurologii, Gornoslaskie Centrum Medyczne w
Katowicach, Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

Wstep. Prawie potowa pacjentdéw doswiadczajaca
kryptogennego udaru mézgu ma drozny otwér
owalny w przegrodzie miedzyprzedsionkowej
(PFO). Mimo, iz PFO moze by¢ czynnikiem ryzy-
ka udaru u mtodych pacjentéw, przezskérne za-
mkniecie PFO jest przedmiotem debaty ze wzgledu
na ryzyko zabiegu, jego koszty oraz potencjalne
powikfania. Kluczowe znaczenie w tym aspekcie
maja: selekcja pacjentéw nakierowana naich profil
kliniczny, w tym choroby wspétistniejace, wyniki
badan obrazowych, a takze testéw w kierunku
trombofilii, aby ustali¢, ktorzy pacjenci z najwiek-
szym prawdopodobienstwem mogliby odnies¢ ko-
rzysc z zabiegu.

Cel. Analiza profilu pacjentéw kwalifikowa-
nych do zamkniecia PFO jako profilaktyki wtérnej
kryptogennego udaru niedokrwiennego mézgu.

Materiat i metody. Dokonano retrospektyw-
nego przegladu dokumentacji medycznej pa-
cjentéw konsultowanych w latach 2020-2023
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w ramach NeuroHeartTeam w Gornoslgskim Cen-
trum Medycznym w Katowicach w celu kwalifikacji
do zabiegu zamkniecia PFO. tacznie rozpatrzono
historie 276 pacjentéw (180 kobiet i 96 mezczyzn,
sredni wiek w chwili kwalifikacji wynosit 44,05
lat), sposrdd ktoérych liczba zakwalifikowanych
wynosita 132 (47,8%; srednia wieku 45,06 lat).
Przeanalizowano liczne demograficzne, klinicz-
ne, neuroobrazowe i echokardiograficzne czyn-
niki w celu wyodrebnienia tych, ktdre najczesciej
wptywaty na kwalifikacje pacjentéw do zamknie-
cia PFO.

Wyniki. Przeprowadzona analiza wykazata, ze
zakwalifikowani pacjenci byli czesciej ptci meskiej
(77,1%vs. 52,3%, p < 0,001), doswiadczali co naj-
mniej 2 incydenty ostrego niedokrwienia mézgu-
-udar/TIA (p < 0,001), byli czesciej hospitalizowani
w wyniku udaru/TIA (82,6% vs. 29.9%, p < 0.001)
oraz rzadziej posiadali zmiany w osrodkowym ukta-
dzie nerwowym inne niz niedokrwienne (12,9% vs.
50%, p < 0,001). Ponadto pacjenci kwalifikowani
do zabiegu zamkniecia PFO byli znaczgco rzadziej
obcigzeni migreng (12,9% vs. 27,8%, p = 0,002)
oraz czesciej zaburzeniami lipidowymi (34,1% vs.
15,3%, p < 0,001). Dodatkowo pacjenci zakwali-
fikowani do zabiegu wykazywali sie mniejszg cho-
robowoscia; sredni wynik Charlson Comorbidity
Index w podgrupie < 50 lat wynosit 1,32 vs. 1,67 (p
= 0,004), natomiast w podgrupie > 50 lat wynosit
2,74 vs. 3.6 (p = 0,052). W naszym badaniu nie
wykazalismy istotnej korelacji pomiedzy wynikiem
w skali RoPE (Risk of Paradoxical Embolism) a kwa-
lifikacjq do zabiegu zamkniecia PFO.

Whioski. Kluczowymi parametrami wptywaja-
cymi na decyzje o zamknieciu PFO byty ilos¢ prze-
bytych udarow/TIA, hospitalizacje w wyniku udaru/
TIA oraz obecnos¢ innych niz naczyniowe zmian
w osrodkowym uktadzie nerwowym. Indywidualne
oszacowanie ryzyka zabiegu oraz ocena potencjal-
nych korzysci z jego przeprowadzenia powinny by¢
kluczowymi aspektami rozpatrywanymi podczas
kwalifikowania pacjenta do zabiegu przezskérne-
go zamkniecia PFO.

Keywords: przetrwaty otwor owalny, PFO, kwa-
lifikacja do zabiegu, udar, prewencja
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Skuteczno$é cerebrolizyny jako terapii uzupetniajace;j do
wewnatrznaczyniowego leczenia udaru niedokrwiennego
mozgu (UNM)

Jacek Staszewski!, Piotr Piasecki2, Aleksander Debiec’,

Renata Piusinska-Macoch’, Katarzyna Gniadek-
-Olejniczak’, Adam Stepien’

"Klinika Neurologii Wojskowy Instytut Medyczny Paristwowy Instytut
Badawczy (WIM-PiB), Warszawa

2Pracownia Radiologii Interwencyjnej WIM-PiB

3Klinika Rehabilitacji WIM-PiB

Wstep i cele. PostawiliSmy hipoteze, ze stosowa-
nie Cerebrolizyny u chorych leczonych mechanicz-
na trombektomia (EVT) uzyskujacych efektywna
rekanalizacje (TICI 2b-3), z dobrze rozwinietym
krgzeniem obocznym (CTA 2-3), ASPECTS 6-10
moze korzystnie wptynac na przebieg ostrej i prze-
wlektej fazy UNM poprzez multimodalny wptyw
cerebroprotekcyjny.

Metodyka. Do jednoosrodkowego badania
prospektywnego wtgczono 50 kolejnych cho-
rych spetniajacych kryteria doboru i poréwnano
z historyczng grupg kontrolng (n = 50) dobra-
na wzgledem wieku, ptci, niedroznosci naczynia,
pomostowej terapii tPA, czasu onset-to-TICI, oraz
wyjsciowego deficytu neurologicznego w skali
NIHSS. Wszyscy chorzy byli leczeni w ramach mo-
delu mothership. Chorzy z grupy aktywnie leczonej
otrzymywali Cerebrolizyne najp6zniej w ciggu 8 h
od wystapienia UNM, ktérg kontynuowano przez
kolejnych 20 dni oraz w okresie miedzy 69-90
dniem od UNM.

Wyniki. Grupy nie roznity sie (p > 0,5) wzgle-
dem rozktadu pfci (grupa otrzymujaca Cerebroli-
zyne: 56% mezczyzn vs. 52% w grupie kontrolnej),
mediany wieku (odpowiednio 72 vs. 71 lat), cze-
stosci leczenia pomostowego tPA (40% vs. 42%),
NIHSS bezposrednio po EVT (7 vs. 9) oraz mediany
OTTICI (210 min vs. 218 min). Pierwszorzedowy
punkt koncowy (mRS 0-2 w 90D) wystgpit istotnie
czesciej u chorych leczonych Cerebrolizyng (66%
vs. 44%, OR 2,4 95% CI 1,1-5,5; p = 0,02), a ko-
rzystny efekt byt wzmocniony u leczonych tPA (OR
4,495%Cl1,09=17,6, p = 0,03) oraz z ASPECTS
<10(OR3,695%CI1,04-12, p = 0,04). W analizie
drugorzedowych punktéow koncowych wykazano,
ze chorzy otrzymujacy Cerebrolizyne mieli mniej-
szy deficyt neurologiczny w skali NIHSS po 7 dniach

(mediana 3 vs. 5), i po 24 h w przypadku CTA-CS
3p(3vs. 5)lubTICI3p (3 vs. 6p) (p < 0,01). Ryzyko
objawowego (2% vs. 24%) lub asymptomatyczne-
go (12% vs. 16%) wtérnego ukrwotocznienia byto
istotnie nizsze w grupie Cerebrolizyny (RR 0,4 95%
Cl0,2-0,8p < 0,01). W wieloczynnikowej analizie
regresji wykazano, ze leczenie Cerebolizyng byto
korzystnym i niezaleznym od wieku, leczenia tPA,
wyjsciowego NIHSS i wyniku ASPECTS predykto-
rem niezaleznosci funkcjonalnej po 90D (OR 5,8
95%Cl 1,3-26; p=0,01) orazpo 12M (OR 5,7 95%
Cl1,3-24; p = 0,01). Nie obserwowano istotnych
réznic wzgledem ryzyka zgonu miedzy grupami
(Smiertelnos¢ catkowita 20% vs. 22%, p = 0,8).

Whnioski. Cerebrolizyna stosowana jako tera-
pia dodana do EVT u chorych z zachowanym krg-
zeniem obocznym oraz efektywnga rekanalizacjg
wykazata korzystne dziatanie poprzez poprawe
stanu funkcjonalnego w 90D oraz redukcje ryzyka
wtérnego ukrwotocznienia.

Skutecznosé i bezpieczenstwo leczenia duzych
ostoniakdw nerwu przedsionkowego z zastosowaniem
terapii hybrydowej — planowa subtotalna resekcja oraz
stereotaktyczna radiochirurgia Gamma Knife

Grzegorz Turek!, Adrian Droidi! 2,

Sebastian Dzierzecki®, Mirostaw Zabek': 3. 4

10ddziat Neurochirurgii, Mazowiecki Szpital Brodnowski, Warszawa
27aktad Anatomii Prawidtowej i Klinicznej, Centrum Biostruktury,
Warszawski Uniwersytet Medyczny, Warszawa

3Centrum Gamma Knife, Warszawa

“Klinika Neurochirurgii i Urazéw Uktadu Nerwowego CMKP, Warszawa
Wprowadzenie i cel. Ostoniaki nerwu przedsion-
kowego stanowia okoto 80% guzoéw zlokalizowa-
nych w kacie mostowo-mézdzkowym (CPA). W mo-
mencie diagnozy do 45% z tej grupy stanowg guzy
zakwalifikowane pod wzgledem rozmiaréw jako
srednie lub duze (Koos 3 lub 4), ktorych leczenie
w odniesieniu do matych zmian tego typu zwigza-
ne jest z wyzszg zachorowalnoscig i Smiertelnoscia
z powodu naciekania i ucisku krytycznych struktur
moézgowia. Leczeniem z wyboru tych guzéw jest
mikrochirurgiczna resekcja, jednakze w przypad-
ku préby catkowitego usuniecia, leczenie zwigzane
jest z duzym ryzykiem uszkodzenia funkcji nerwu
twarzowego. Z drugiej strony resekcja subtotalna
moze wigzac sie z podwyzszonym ryzykiem utraty
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kontroli wzrostu guza w kolejnych latach. W naszej
ocenie terapia hybrydowa polegajaca na planowej
subtotalnej resekcji guza z nastepcza stereotaktycz-
ng radiochirurgia Gamma Knife (GKS SRS) zmniej-
sza ryzyko uszkodzenia funkcji nerwu twarzowego
oraz moze zapewnic¢ dfugotrwata kontrole wzrostu
guza. Celem niniejszej pracy jest ocena skuteczno-
$cii bezpieczenstwa terapii hybrydowej w leczeniu
duzych guzéw kata mostowo-moézdzkowego (Koos
3i4) poprzez ocene funkcji nerwu VIIi VIl oraz dfu-
goterminowej kontroli wzrostu guza po planowej
subtotalnej resekcji mikrochirurgicznej oraz nastep-
czej radiochirurgii stereotaktycznej Gamma Knife.

Opis materiatu i metody. Do badania wtgczo-
no 52 pacjentéw ze stwierdzonymi ostoniakami
nerwu przedsionkowego o typie Koos 3 lub 4. Le-
czenie chirurgiczne miato zaplanowany charakter
subtotalny z nastepcza radiochirurgia uzupetnia-
jaca Gamma Knife (w grupie badanej srednio po
7.5 miesigcach od zabiegu). Oceniono funkcje
nerwu twarzowego (HB, skala House'a-Brackman-
na) i uzytecznosci stuchu (GR, skala Gardnera-Ro-
bertsona) przed leczeniem chirurgicznym, przed
napromienianiem GKi w trakcie ostatniej dostep-
nej kontroli po leczeniu hybrydowym. Oceniono
takze kontrole dfugoterminowa wzrostu guza po
leczeniu po srednio 64 miesigcach.

Wyniki. Srednia objeto$¢ guza przed resekcja
mikrochirurgiczna wynosita 14,9 cm3. U 48 pa-
cjentdéw nie stwierdzono zaburzen funkcji nerwu
twarzowego (I stopien w skali HB), u 4 natomiast
niewielkiego stopnia zaburzenia funkcji nerwu
twarzowego (Il stopien w skali HB). 18 pacjentow
prezentowato uzyteczny stuch w skali GR. Pozo-
stali pacjenci mieli istotny niedostuch w skali GR.
W kontrolnym badaniu po zabiegu srednia obje-
toé¢ guza wynosita 3,5 cm3. Po operacji u 2 pa-
cjentow wystgpit umiarkowany niedowtad nerwu
twarzowego (Il stopien HB), u 15 pacjentéw ob-
serwowano niewielki niedowtad nerwu twarzowe-
go (Il stopien HB). U pozostatych (35 pacjentéw)
nie stwierdzono swiezych deficytéw w zakresie ru-
chomosci twarzy. U 8 pacjentéw stwierdzono na-
dal uzyteczny stuch, u pozostatych pacjentow (44)
stuch oceniono jako nieuzyteczny (> Ill stopnia
w skali GR). Podczas ostatniej dostepnej kolejnej
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kontroli po leczeniu SRS GK srednia objetos¢ guza
wynosita 1,9 cm3. U 40 pacjentéw stwierdzono
prawidtowa funkcje nerwu twarzowego (I stopien
w skali HB), u 12 pacjentow Il stopien w skali HB.

Whnioski. Hybrydowa terapia ostoniakéw nerwu
przedsionkowego jest nowym trendem w leczeniu
tych guzdéw, charakteryzujacym sie wysoka skutecz-
noscig i bezpieczenstwem, to jest pozwala na po-
prawe zachowania funkcji nerwu twarzowego, nie
obnizajac dtugoterminowej kontroli wzrostu guza.

Skutecznosé i bezpieczenstwo natalizumabem pacjentek
ze stwardnieniem rozsianym w czasie ciazy. Prezentacja
serii przypadkow

Beata Zakrzewska-Pniewska', Monika Nojszewska',
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Wprowadzenie. Stwardnienie rozsiane jest prze-
wlektg zapalno-demielinizacyjng choroba osrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN). W leczeniu
stwardnienia rozsianego (MS, multiple sclerosis)
stosuje sie leki modyfikujace przebieg choroby,
do ktoérych zalicza sie przeciwciato monoklonalne
natalizumab. Stosowanie natalizumabu u kobiet
W cigzy nie wigze sie ze wzrostem liczby poro-
nien i wystepowaniem wad wrodzonych ptodu.
Rekomendowane jest leczenie natalizumabem
w czasie cigzy, gdyz zaprzestanie leczenia ma
zwigzek z wysokim ryzykiem wystapienia zespotu
z odbicia. Przyjmowanie leku w trzecim tryme-
strze cigzy moze wptywac na wystapienie u nowo-
rodkow zaburzen hematologicznych, dlatego tez
stosuje sie dozylne podania leku do 30.-34. tygo-
dnia cigzy, zachowujac odstepy miedzy dawkami
6-8 tygodni. Leczenie nalezy wznowi¢ 1-2 tygo-
dnie po porodzie.

W pracy przedstawiono 3 przypadki pacjentek
z MS o aktywnym przebiegu rzutowo-ustepujgcym,
u ktérych kontynuowano leczenie natalizumabem
w czasie cigzy. U wszystkich pacjentek przebieg
cigzy oraz porodu byt prawidtowy. W trakcie cigzy
oraz po porodzie nie wystepowaty rzuty ani nie
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zaobserwowano progresji choroby.

Przypadek 1. 37-letnia pacjentka leczona na-
talizumabem od 2010 r. z powodu nieskutecznosci
wczesniejszej immunoterapii (EDSS 3,0). W grud-
niu 2023 r. u pacjentki potwierdzono cigze. Zdecy-
dowano o podawaniu kolejnych dawek natalizu-
mabu co 6 tygodni. Ostatnig dawke natalizumabu
podano w 31. tygodniu cigzy. W 41. tygodniu cigzy
pacjentka urodzita drogami natury zdrowego syna
(10 pkt w skali Apgar). 18 dni po porodzie po-
wrécono do leczenia natalizumabem. W badaniu
rezonansem magnetycznym (MR, magnetic reso-
nance) mézgowia wykonanym woéwczas uwidocz-
niono nowe ognisko demielinizacyjne w prawym
konarze mézdzku, wzmacniajace sie po kontrascie
oraz niewielkie wzmocnienie ogniska w okolicy
rogu czotowego komory bocznej lewej. W czasie
cigzy jak i po porodzie nie stwierdzono cech rzutu
choroby.

Przypadek 2. 27-letnia pacjentka leczona
fingolimodem. Ze wzgledu na planowane ma-
cierzynstwo zakonczono terapie fingolimodem
i rozpoczeto stosowanie natalizumabu od 2021
r. (EDSS 2,5). 12 miesiecy po rozpoczeciu leczenia
natalizumabem na wizycie u ginekologa stwier-
dzono wczesna cigze. W 32. Hbd cigzy wstrzymano
leczenie natalizumabem. Cigza zostata rozwigzana
przez ciecie cesarskie w 39. Hbd z powodu makro-
somii ptodu-operacja i przebieg wczesnego poto-
gu bez powiktan, pacjentka urodzita zdrowa cérke
(10 pkt w skali Apgar). Leczenie natalizumabem
wznowiono 2 tygodnie po porodzie. W badaniu
neurologicznym stan pozostawat stacjonarny.

Przypadek 3. 38-letnia pacjentka leczona na-
talizumabem od 2017 r. z powodu ztej tolerancji
wczesniejszej immunoterapii (EDSS 3,0). W paz-
dzierniku 2022 r. potwierdzono cigze. Zaplano-
wano podawanie leku do 30 tygodnia cigzy, co
6 tygodni. Z powodu infekcji COVID-19 i infekgji
gérnych drég oddechowych, odroczono podanie
natalizumabu, a nastepnie wstrzymano poda-
wanie leku ze wzgledu na zaawansowanie cigzy
(ostatnie podanie leku odbyto sie w zwigzku z tym
w 18. Hbd). Przebieg cigzy byt prawidfowy, nie ob-
serwowano rzutdéw choroby, chora nie zauwazyta
postepu niepetnosprawnosci. Pacjentka urodzita

drogami natury zdrowa cérke w 39. Hbd (10 pkt
w skali Apgar). Leczenie natalizumabem wznowio-
no 24 dni po porodzie.

Decyzja dotyczaca kontynuacji leczenia nata-
lizumabem w czasie cigzy powinna byc¢ oparta na
zindywidualizowanym bilansie korzysci i ryzyka
wystgpienia powiktan matczynych i ptodowych,
dotychczasowym przebiegu stwardnienia rozsia-
nego u pacjentki, ryzyku wystapienia zaostrzenia
choroby oraz wystapienia zespotfu z odbicia, ak-
tualnym stanie neurologicznym jak réwniez obec-
nosci choréb wspdtistniejacych.

Kontynuacja leczenia natalizumabem w czasie
cigzy zapobiega wystapieniu zespotu z odbicia oraz
wystgpieniu nawrotéw choroby w trakcie cigzy jak
i po porodzie przy duzym profilu bezpieczenstwa
w zakresie prawidtowego przebiegu cigzy.

Stan aktualnej wiedzy o ewentualnej protekcji
chemobrain (CRCI, Chemioteraphy-related cognitive
impairment)
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Wprowadzenie. Stopniowe wydtuzenie czasu
przezycia pacjentow, a takze eskalacja ilosci oséb
chorujgcych na choroby nowotworowe, co wynika
ze wzrostu dostepnosci do diagnostyki i wykry-
wania, daja w efekcie wzrost liczby chorych kwa-
lifikujgcych sie do zastosowania chemioterapii.
Nalezy tez pamieta¢ o tym, ze wydtuzenie czasu
przezycia pacjentow poddanych leczeniu chemio-
terapeutycznemu sprzyja powiekszaniu sie liczby
pacjentéw narazonych na skutki uboczne stosowa-
nia chemioterapeutykéw zwigzane z ich wptywem
na moézg (chemobrain, CRClI — Chemioteraphy-
-related cognitive impairment). Z tego tez powo-
du zaburzenia poznawcze zwigzane z leczeniem
nowotworow stajq sie coraz wiekszym problemem
[1]. Zaburzenia w funkcjonowaniu mézgu wyni-
kajace ze stosowania chemioterapii przedstawio-
ne jako nieprawidfowosci funkcji poznawczych
zaczety budzi¢ zainteresowania naukowcéw juz
latach 80. ubiegtego wieku, a pierwsze artykuty
naukowe na ten temat pojawity sie w potowie lat
90. Zaburzenia funkcji poznawczych po zastoso-
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waniu chemioterapii dotyczg probleméw z uwa-
ga, koncentracja, pamieciag robocza i funkcjami
wykonawczymi. Po raz pierwszy przeanalizowano
pod tym katem pacjentki, ktére przezyty raka pier-
si (BCS, breast cancer survivors). Uzyskane dane
stwierdzaty, ze od 17 do 75% kobiet zgtaszato
uposledzenie funkcji poznawczych w okresie od 6
miesiecy do 20 lat po zastosowaniu chemioterapii.
Ograniczeniem tego badania byt brak oceny tych
funkcji w okresie poprzedzajacym zastosowanie
chemioterapii.

Cel. Celem pracy byta analiza bazy PubMed pod
katem protekcji mdézgu przed skutkami zastoso-
wania chemioterapii.

Opis materiatu. Bardzo czesto w literaturze
pojawiajq sie materiaty potwierdzajgce pozytywny
efekt zastosowania przeciwutleniaczy w hamo-
waniu skutkéw behawioralnych i fizjologicznych
wpiywu na moézg leczenia onkologicznego, gdy
sg one podawane w tym samym czasie co che-
mioterapia. Pojawia sie tu jednak problem wyni-
kajacy z tego, ze antyoksydanty moga zmniejsza¢
skutecznos¢ chemioterapii, a to powoduje ogra-
niczenia w ich zastosowaniu. Duzg nadzieje wigze
sie z badaniami nad zastosowaniem fluoksetyny
(SSRI), ktéra zapobiega deficytom w zachowaniu
i funkcjonowaniu hipokampa, gdy jest podana
przed i w trakcie stosowania FU (fluorouracyl).
Moze to miec przysztosciowo zastosowanie w pro-
tekcji zaburzen poznawczych. Potwierdzono po-
zytywny efekt w zmniejszeniu zmeczenia i w po-
prawie pamieci oraz uwagi po uzyciu modafinilu
(sSrodka psychostymulujgcego osrodkowy uktad
nerwowy, dziata gtéwnie na osrodek regulacji
snu w podwzgorzu poprzez redukcje kwasu
gamma-aminomastowego [GABA] w obszarze
przedwzrokowym, ktéry indukuje sen). Kolejnym
analizowany preparat to metylofenidat, bedacy
agonistg dopaminergicznym a takze noradrener-
gicznym, majgcym zastosowanie w farmakoterapii
zespotu nadpobudliwosci psychoruchowej z defi-
cytem uwagi u dzieci. Escalante i wsp. odkryli, ze
zastosowanie metylofenidatu znacznie poprawia-
to funkcje poznawcze pacjentdw, takie jak nauka
mowy, pamieé, percepcja wzrokowa i szybkos¢
skanowania, ale jednoczes$nie nie miat on wptywu
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na uczucie zmeczenia zwigzanego z nowotworem.
Aczkolwiek kolejne, kontrolowane i randomizo-
wane doswiadczenia przeprowadzone przez Mar
Fan i Lower nie udowodnity poprawy w zakresie
funkcji poznawczych u oséb leczonych na raka,
u ktorych wiaczono do terapii metylofenidat lub
dekstrometylofenidat. Nie udowodniono tez do-
tychczas w zadnym przeprowadzonym badaniu,
aby erytropoetyna miata jakikolwiek neuroprotek-
cyjny efekt swojego dziatania u pacjentow leczo-
nych chemioterapeutycznie. Nalezy tez wspomniec
o miforzebie japoniskim, ktérego uzycie nie wpty-
neto na CRCI, co udowodnit Barton w badaniu
z2013.

Bardzo ciekawym doswiadczeniem byto za-
stosowanie nikotyny (agonisty receptoréw niko-
tynowych) w formie przezskornych plastrow ni-
kotynowych w poréwnaniu do plastrow placebo.
Stosowano je u pacjentéw dfugotrwale leczonych
chemioterapeutycznie z powodu procesu nowo-
tworowego. Po uzyciu obiektywnych testéw neu-
ropsychologicznych a takze subiektywnej oceny
funkcji poznawczych udowodniono znaczng po-
prawe z zakresie funkcji poznawczych. Naukowcy
nie byli w stanie okresli¢, czy efekt dziatania tego
leku miat naprawde miejsce, poniewaz cieniem na
te analize ktadzie sie jednak duzy efekt placebo
i ograniczenia samego badania. Kolejne substan-
cje poddawane analizie, ktére moga redukowac
efekt stresu oksydacyjnego w przebiegu stosowa-
nia leczenia chemioterapeutycznego, to 2-mer-
kaptoetanosulfonian, N-acetylocysteina i mela-
tonina. W randomizowanym, podwajnie slepym
badaniu kontrolowanym placebo udowodniono,
ze melatonina, bedaca fizjologicznym regulato-
rem snu wydzielanym gtéwnie przez szyszynke,
ma neuroprotekcyjny wptyw na proces neuro-
plastycznosci. Zastosowana u chorych z rakiem
piersi podczas uzupetniajgcej chemioterapii moze
kompensowac objawy depresji, pogorszong jakos¢
snu i funkcji poznawczych. Efekt kliniczny wptywu
N-acetylocysteiny, bedacej antyutleniaczem, od-
bywa sie poprzez wptyw na strukture dendrytow,
zapobieganie wytwarzaniu wolnych rodnikow,
odwrécenie dysfunkcji mitochondridow, zmniej-
szanie apoptozy neuronéw hipokampa. Skutkiem

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny



tego ma byc¢ poprawa w zakresie deficytéw funkgji
poznawczych. Kolejng substancja poddang anali-
zie, poprawiajacq utrwalone zaburzenia funkcji
poznawczych wywotane cisplatyng, jednoczesnie
przywracajacg uszkodzenia mitochondriéw i sy-
naps, byt inhibitor deacetylazy histonowej 6 (ACY-
1215), co udowodniono w badaniu klinicznym na
gryzoniach. Aktualnie trwaja takze badania klinicz-
ne litu, pioglitazonu, ramiprylu, kwasu dokozahek-
saenowego, ibuprofenu w leczeniu CRCI.
Whnioski. Zasadnym wydaje sie pytanie dotycza-
ce przysztosci stosowania metod farmakologicznych
i niefarmakologicznych, zapobiegajgcych pogor-
szeniu procesOw poznawczych zwigzanych z lecze-
niem nowotworéw. Zwtaszcza, ze wydtuza sie czas
przezywalnosci pacjentéw oraz rosnie liczna osob
leczonych. Oczywiscie wyniki badan nie sa jeszcze
jednoznaczne, wiec wszystko jeszcze przed nami.

Stereo EEG HFO w diagnostyce pacjentow z lekooporng
padaczka ogniskowa (DRE, drug resistant epilepsy).
Lokalizacja obszaru padaczkorodnego i jego wptyw na
wyhdr metody leczenia ogniskowej padaczki
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Wprowadzenie. Badania HFO Stereo EEG (SEEG)
w ostatnim dziesiecioleciu staty sie najczesciej wy-
konywanym badaniem inwazyjnym EEG w diagno-
styce przedoperacyjnej padaczki. Badanie SEEG
umozliwia najbardziej precyzyjng lokalizacje ob-
szaru padaczkorodnego najlepszg metoda diagno-
styki. Ze wzgledu na brak finansowania przez NFZ
SEEG jest wyjatkowo rzadko wykonywane w Pol-
sce, co utrudnia skuteczne leczenie ogniskowej
padaczki u wielu pacjentow.

Materiat. W naszym materiale przedstawiamy
wyniki i wnioski wynikajace z SEEG na grupie 12
dorostych pacjentow z padaczka ogniskowa nie
reagujgcq na leczenie farmakologiczne (DRE, drug
resistant epilepsy). U pacjentdéw rozpoznano: pa-
daczke skroniowg temporal plus z lateralizacjg pot-
kulowg (4 pacjentéw), padaczke skroniowg typu
MTLE (3 pacjentéw), padaczke dwuskroniowa (1
pacjent), padaczke ogniskowa z FCD IiB w okolicy

zakretow Heschla po stronie lewej z infiltracjg wy-
spy (1 pacjent), padaczke ogniskowg z zaburze-
niami rozwojowymi kory (Malformation of Cortical
Development) w okolicy skroniowo-potylicznej le-
wej (1 pacjent), padaczke ogniskowg po resekgji
Ganglioglioma w dziecinstwie w Supplementory
Motor Area po stronie lewej (1 pacjent), padaczke
skroniowg LTE oraz wspoftowarzyszagcym hamar-
toma w podwzgdrzu (1 pacjent).

Konkluzje. W naszym materiale badanie SEEG
jest bezpieczng i skuteczng metoda diagnostyki
przedoperacyjnej padaczki ogniskowej. Wykonane
badania pozwolito na podjecie decyzji o rodzaju
leczenia chirurgicznego u pacjentdéw z nieustalong
wczesniej lokalizacjg obszaru padaczkorodnego
po wczesniejszej diagnostyce nieinwazyjnej. We-
dfug naszej wiedzy jest to najwieksza grupa pa-
cjentéw diagnozowanych metodg SEEG w Polsce.

Stosowanie przeciwciat anty-CD20 w leczeniu
stwardnienia rozsianego a profilaktyka reaktywacji
zakazenia wirusem zapalenia watroby typu B — opis
serii przypadkow
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Wstep. W patogenezie stwardnienia rozsianego
(SM, sclerosis multiplex) uczestniczg komaorki uktadu
odpornosciowego, miedzy innymi limfocyty B. Znaj-
dujacy sie naich powierzchni antygen CD20 stanowi
punkt uchwytu dla lekow stosowanych w terapii
SM. Obecnie w leczeniu SM zarejestrowane sg dwa
przeciwciata monoklonalne anty-CD20: okrelizumab
i ofatumumab. Podczas terapii lekami anty-CD20
moze dojs¢ do reaktywacji zakazenia wirusem za-
palenia watroby typu B (HBV). Przed rozpoczeciem
leczenia u wszystkich pacjentéw nalezy wykona¢d
w tym kierunku przesiewowe oznaczenie przeciw-
ciat anty-HBc Total oraz antygenu HBs. W przypadku
dodatnich wynikéow badan serologicznych istnieje
mozliwosc¢ rozpoczecia profilaktyki reaktywacji za-
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kazenia HBV entekawirem lub tenofowirem.

Opis serii przypadkéw. Wsrod jedenastu
pacjentéw z SM, leczonych obecnie okrelizuma-
bem (n = 9) lub ofatumumabem (n = 2), wykry-
to obecnos¢ przeciwciat anty-HBc Total. 9 z nich
stanowity kobiety (38-60 lat), a 2 mezczyzni (64-
i 47-letni). U 3 pacjentdéw rozpoznano postac
pierwotnie postepujacg (PPSM), u pozostatych
rzutowo-remisyjng (RRSM). U 9 pacjentéw przed
rozpoczeciem leczenia anty-CD20 wdrozono pro-
gram profilaktyki reaktywacji zakazenia HBV, kon-
tynuujac je rownolegle z terapig okrelizumabem
lub ofatumumabem. Pacjentka 58-letnia z RRSM
z obecnymi przeciwciatami anty-HBc Total, mie-
sigc przed wtaczeniem okrelizumabu zostata
zakwalifikowana do profilaktycznego leczenia
entekawirem. Po 3 miesigcach terapii przeciwwi-
rusowej, w dwéch oznaczeniach uzyskano ujemny
wynik anty-HBc Total i decyzjg specjalisty choréb
zakaznych zostata ona zakonczona. U kolejnej,
50-letniej Pacjentki, podczas kwalifikacji do terapii
okrelizumabem (RRSM), wykryto obecnos¢ anty-
-HBc Total, HBsAg, a takze HBV DNA, wdrozono
leczenie entekawirem, uzyskujgc ujemne wyniki
wymienionych parametréw. U 38-letniej Pacjentki
z RRSM, leczonej od 4 lat okrelizumabem, po-
jawity sie dodatnie przeciwciata anty-HBc Total,
wczesniej niereaktywne, zostata skierowana do
Poradni Chorob Zakaznych, jednoczes$nie wstrzy-
mujgc podanie kolejnej dawki leku. U zadnego
z 11 pacjentéw nie wystepowaty objawy ze stro-
ny przewodu pokarmowego i watroby. Tolerancja
skojarzonego stosowania terapii anty-HBV i anty-
-CD20 jest dobra.

Dyskusja. Terapia immunomodulacyjna anty-
-CD20 wigze sie z podwyzszonym ryzykiem reak-
tywacji zakazenia HBV, uwzglednionym w charak-
terystykach produktéw leczniczych. Prospektywne
interwencyjne badanie HEBEM, przeprowadzane
w latach 2019-2022, miato na celu okreslenie
czestosci reaktywacji zakazenia WZW B wérdd pa-
cjentéw z SM i NMOSD, leczonych okrelizumabem
i ofatumumabem, u ktérych z powodu przebytej
infekcji HBV wystepowaty przeciwciata anty-HBc.
U 28 witgczonych do badania pacjentéw, pomimo
niezastosowania profilaktyki farmakologicznej, nie
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zaobserwowano reaktywacji zakazenia WZW B.

Niedziela N.iwsp. z Kliniki Neurologii w Zabrzu,
przeanalizowali 8 pacjentow z SM leczonych okreli-
zumabem, u ktérych ze wzgledu na obecnos¢ prze-
ciwciat anty-HBc Total (antygen HBs ujemny) wia-
czono entekawir (n = 7) lub tenofowir (n = 1). Dzieki
zastosowaniu leczenia profilaktycznego, u zadne-
go z nich nie doszto do reaktywacji zakazenia HBV.
Program lekowy B.29 dla SM wymaga oznacze-
nia przeciwciat anty-HBc Total oraz antygenu HBs
przed wtgczeniem leczenia wymienionych lekow,
a takze w przypadku okrelizumabu przed poda-
niem kazdej kolejnej dawki.

Whnioski. Przeciwciata monoklonalne anty-
-CD20 sg skuteczng metoda leczenia zaréwno po-
staci rzutowo-remisyjnej, jak i pierwotnie postepu-
jacej SM, ale ich stosowanie niesie ze sobg ryzyko
reaktywacji zakazenia HBV. Oznaczenie markeréw
serologicznych przed podaniem leku pozwala na
wykrycie pacjentéow z grupy ryzyka. Regularne
okreslanie profilu przeciwciat i antygendéw umoz-
liwia wczesng identyfikacje reaktywacji zakazenia.
Dzieki mozliwosci zastosowania leczenia profilak-
tycznego, pacjenci maja szanse na otrzymywanie
wysokoefektywnej terapii immunomodulacyjne;.

Suplementacja witaminy D u pacjentow ze
stwardnieniem rozsianym — czy moze przyczynic sie
do redukcji stanu zapalnego?

Martyna Lis', Natalia Niedziela', Jowita Adamczyk-
-Zostawa?, Jolanta Zalejska-Fiolka3, Michat Btachut4,
Jarostaw Szczygiet!, Agata SwietekS, Monika Adamczyk-
-Sowa'
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Wstep. Istnieje coraz wiecej dowoddw na to, ze
suplementacja witaminy D moze przyczynic sie do
redukcji stanu zapalnego u 0s6b ze stwardnieniem
rozsianym (SM), chociaz efekt ten rozni sie w za-
leznosci od suplementowanej dawki. Celem niniej-
szego badania byta ocena wptywu suplementacji
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réoznymi dawkami witaminy D na wybrane immu-
nologiczne markery stanu zapalnego u pacjentéw
z SM.
Materiat i metody. Grupe badang stanowito
52 pacjentéw z rozpoznanym SM, postacig rzuto-
wo-remisyjng (RRSM), u ktorych zostata wtgczona
doustna suplementacja witaminy D na okres 6 mie-
siecy. Uczestnikow badania przydzielono do jednej
z dwoch grup - stosujacych niska dawke (ND; 15
960 IU/miesigc) lub wysokg dawke (WD; 2000 1U/d)
witaminy D (n=29 i n = 23; odpowiednio). Okre-
Slono stezenie 25(0OH)D, CXCL16, PTX3, ALCAM,
IL-1RA oraz OPG w surowicy krwi wyjsciowo a takze
po zakonczeniu suplementacji witaminy D.
Wyniki. Mediana wieku (lata) wyniosta 39,5
(34,5-49,8) w grupie stosujgcej WD i 47 (40,0-
55,0) w grupie stosujgcej ND; kobiety stanowity
63,46% wszystkich uczestnikow badania. Zaobser-
wowano istotng statystycznie réznice wieku (p =
0,028), masy ciata (p = 0,014) oraz wzrostu (p =
0,001) pomiedzy obiema grupami badanymi (p =
0,028, p =0,014ip = 0,001; odpowiednio). Me-
diana stezenia 25(0OH)D (ng/ml) wzrosta z 23,023
(15,578-25,76) do 29,819 (24-937-38,064) w gru-
pie stosujacej WD oraz z 28,318 (20,644-32,232)
do 30,837 [25,382-36,789) w grupie stosujacej
ND (p < 0,01). Podczas badania zaobserwowano
istotny statystycznie wzrost stezenia CXCL16, PTX3
iOPG(p=0,02,p=0,01ip <0,01; odpowiednio).
Co wiecej, w przypadku PTX3 i OPG zaobserwowa-
no istotnie wiekszy wzrost stezenia w grupie przyj-
mujgcej ND (p = 0,04 i p = 0,03; odpowiednio).
Zaobserwowano istotng statystycznie dodatnig
korelacje miedzy stezeniem 25(0OH)D w surowicy
krwi a poziomem PTX3 (R = 0,28, p < 0,05) i OPG
(R=0,28, p <0,05), ale tylko na poczatku badania.
Whioski. Zastosowane w badaniu dawki witami-
ny D moga by¢ zbyt niskie, aby wywotac¢ oczywiste
korzystne efekty terapeutyczne zwigzane ze zmiang
rownowagi pro- i przeciwzapalnej w surowicy krwi
chorych na stwardnienie rozsiane. Konieczne sa dal-
sze badania w celu ustalenia wptywu suplementacji
na markery stanu zapalnego u pacjentéow z SM.
Stowa kluczowe. stwardnienie rozsiane, stan
zapalny, uktad immunologiczny, witamina D, su-
plementacja.

Suplementacja witaminy D u pacjentow ze
stwardnieniem rozsianym — czy moze wptynaé na
poprawe parametrow stresu oksydacyjnego?
Martyna Lis', Natalia Niedziela!, Jowita Adamczyk-
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Agata Sowa', Agata Swigtek?, Monika Adamczyk-Sowa'

1’Katedra i Klinika Neurologii Wydziatu Nauk Medycznych w Zabrzu
Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

2Katedra i Qddziaf Kliniczny Okulistyki Wydziatu Nauk Medycznych

w Zabrzu Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

'{Katedra i Zaktad Biochemii Wydziatu Nauk Medycznych w Zabrzu
Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

4Centrum Badawczo-Wdrozeniowe Slaskiego Uniwersytetu Medycznego

w Katowicach

Wstep. Ostatnie badania naukowe wskazuja, ze
suplementacja witaminy D moze przyczyniac sie
do redukcji parametrow stresu oksydacyjnego (OS)
u chorych na stwardnienie rozsiane (SM), jednak
kwestia ta budzi nadal wiele watpliwosci, a efekt
rézni sie w zaleznosci od suplementowanej daw-
ki. Celem niniejszego badania byta ocena wptywu
suplementacji r6znymi dawkami witaminy D na
markery OS u pacjentow z SM.

Materiat i metody. Grupe badang, ktéra sta-
nowifo 52 pacjentéow z SM, postacig rzutowo-re-
misyjng (RRSM), podzielono na dwie podgrupy,
w ktérych wprowadzono suplementacje witaminy
D — w wysokiej dawce (WD; 2000 IU/dobe, n =
23) oraz w niskiej dawce (ND; 15 960 IU/miesiac,
n = 29). W dniu wtaczenia do badania oraz po
6 miesigcach suplementacji oceniono w surowi-
cy krwi stezenie wodoronadtlenkéw lipidowych
(LHP), dialdehydu malonowego (MDA), lipofu-
scyny (LF), dysmutazy ponadtlenkowej (SOD) i jej
izoform — manganowej (MnSOD) i miedziowo-
-cynkowej (CuZnSOD), biatkowych grup sulfhydry-
lowych (SH), ceruloplazminy (CER) oraz okreslono
catkowity status oksydacyjny (TOS) i pojemnos¢
antyoksydacyjng osocza (TAC).

Wyniki. Wiekszos¢ pacjentéw stanowity kobie-
ty [63,46%]. Mediana wieku [lata] wynosita 39,5
[34,5-49,8] w grupie stosujgcej WD i 47 [40,0-
55,0] w grupie stosujgcej ND. Zaobserwowano
istotne statystycznie roznice w wieku (p = 0,028),
masie ciata (p = 0,014) i wzroscie (p = 0,001) mie-
dzy badanymi grupami. Nie stwierdzono istotnych
réznic w wartosciach BMI pomiedzy grupami WD
i ND (p = 0,496). Mediana stezenia witaminy D
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[ng/ml] wzrostaz 23,023 [15,578-25,76] w grupie
przyjmujgcej WD i 28,318 [20,644-32,232] w gru-
pie przyjmujacej ND do 29,819 [24,937-38,064]
130,837[25,382-36,789]; odpowiednio (p < 0,01).
U zdecydowanej wiekszosci uczestnikow (71,2%)
stwierdzono hipowitaminoze D. Pod koniec bada-
nia poziom witaminy D w surowicy krwi byt nadal
niewystarczajacy u 46,2% uczestnikow. Podczas
badania zaobserwowano istotny statystycznie
wzrost stezenia LF i MDA (p < 0,01), niezaleznie
od stosowanej dawki (p = 0,78 i p = 0,55; odpo-
wiednio). Zaobserwowano istotny spadek stezenia
SH(p <0,01), CuZnSOD (p = 0,02)iTOS (p < 0,01)
w trakcie trwania badania, niezaleznie od stoso-
wanego preparatu(p =0,18,p=0,67ip =0,37;
odpowiednio). Zaobserwowano istotng dodatnig
korelacje pomiedzy stezeniem 25(OH)D w surowicy
krwia SOD (R=0,38,p <0,01)i MnSOD (R = 0,31,
p < 0,05) oraz istotng ujemnga korelacje pomie-
dzy stezeniem 25(OH)D a MDA (R= -0,31, p =
0,05), ale tylko na poczatku badania. Pod koniec
badania zaobserwowano istotng dodatnig kore-
lacje miedzy poziomem 25(OH)D w surowicy krwi
aSOD (R = 0,34, p < 0,05) i CuzZznSOD (R = 0,51,
p <0,01).

Whnioski. U oséb z SM dawki zastosowanej
witaminy D moga by¢ zbyt niskie, aby wptynac
w sposodb oczywisty korzystnie na réwnowage pro-
i antyoksydacyjng w surowicy krwi. Konieczne sg
dalsze badania w celu okreslenia wptywu suple-
mentacji witaminy D na markery OS u pacjentéow
ze stwardnieniem rozsianym.

System wspomagajacy proces monitorowania pacjentow
Z miastenia gravis

J. Weissenberg', t. Rzepinski2, P Sniatata’,

Sz. Balinski', M. Fechner', S. Michalak®

"Politechnika Poznanska, Poznan

%Klinika Neurologiczna, 10 Wojskowy Szpital Kliniczny, Bydgoszcz
3Uniwersytet Medyczny im. Karola Marcinkowskiego, Poznan
Streszczenie. Celem zadania badawczego byto
przygotowanie prototypu systemu informatyczne-
go (aplikacji internetowej) wspomagajgcego pro-
ces oceny oraz monitorowania stopnia nasilenia
wybranych objawoéw u pacjentdéw z rozpoznang
miastenig gravis (MG).

|
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Opis metod. Aplikacja sktada sie z bazy danych
oraz oprogramowania sztucznej inteligencji o na-
zwie DIAG-MG. Protokot badania z uzyciem DIAG-
-MG sktada sie z 2 etapow. W etapie pierwszym
przeprowadzony jest test samooceny pacjenta
zgodnie z wytycznymi testu MG-ADL (Myasthenia
Gravis Activities of Daily Living). Etap drugi obej-
muje ewaluacje trzech objawow ptozy, diplopii oraz
sity miesniowej konczyn gérnych. Stopien nasilenia
objawéw okreslany jest zgodnie z wytycznymi ilos-
ciowego testu oceny MG (Quantitative Myasthenia
Gravis) przy wykorzystaniu zaawansownych algo-
rytmow do analizy obrazéw video.

Aplikacja podzielona jest na trzy moduty.

* Modut zarzagdzania — przeznaczony do gro-
madzenia, przechowywania, zarzadzania
i przetwarzania danych pacjenta. Umozliwia
przeprowadzenie operacji, takich jak wprowa-
dzanie, modyfikacje lub usuwanie informacji
0 pacjencie, a takze inicjowanie protokotéw
badawczych. Aplikacja zapewnia trzy poziomu
dostepu do danych: poziom badacza gtéwne-
go, badacza oraz pacjenta.

* Modut badanie — sktada sie z przyjaznego
uzytkownikowi interfejsu graficznego, ktory
prowadzi pacjenta przez oba etapy badan za
pomoca prostych komunikatow tekstowych i/
lub gtosowych. Pacjent moze w tatwy sposéb
nawigowac pomiedzy etapami i fazami badan.
Zastosowane technologie zapewniajg kompa-
tybilnos¢ aplikacji z réznymi modelami kamer
oraz systemow operacyjnych, co umozliwia jej
zastosowanie w dowolnych srodowisku infor-
matycznym.

* Modut predykcji — odpowiedzialny jest za
przetwarzanie i prezentacje wynikéw przepro-
wadzonych badan. W tym celu zastosowano
zawansowane algorytmy przetwarzania obra-
z6w video oraz prezentacji danych. Modut ten
umozliwia takze przechowywanie danych nie-
przetworzonych, co ufatwia klinicystom wali-
dacje wynikéw wygenerowanych przez system
oraz ich interpretacje. W sposob obiektywny
oceniane sg objawy ptozy i sity miesniowej kon-
czyn gérnych. Algorytm oceny wystepowania
objawu ptozy i stopnia jego nasilenia podzie-
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lony jest na nastepujgce fazy:

e identyfikacja i lokalizacja twarzy w kadrze
video;

* segmentacja obrazu w celu wyizolowania
obszaru oka lewego i prawego;

e zastosowanie zaprojektowanych flirtow
obrazu do ekstrakcji cech anatomicznych
oczu i powiek;

e algorytmiczna analiza obrazu w celu identy-
fikacji zrenic;

* wyznaczenie linii powieki oraz graficzna re-
prezentacja zmian jej pofozenia w trakcie
badania trwajgcego 60 s.;

e synteza i przetwarzania danych w celu usta-
lenia obecnosci i stopnia zaawansowania
objawu ptozy.

* W celu neurologicznej oceny sity miesni kon-
czyn gérnych opracowywano model predyk-
cyjny wykorzystujacy technologie wykrywania
pozycji ciata ML Kit firmy Google, ktéry uta-
twia precyzyjng lokalizacje i monitorowanie w
czasie rzeczywistym anatomicznych punktow
orientacyjnych na ciele pacjenta. Algorytm oce-
ny sity miesniowej konczyn gérnych podzielony
jest na nastepujace fazy:

e lokalizacja punktéw orientacyjnych konczyn
gornych (po trzy punkty dla strony lewej
i prawej);

* wyznaczenie poczatkowej miary kata pa-
chowego.

* wyznaczenie miary kata pachowego dla
kazdej klatki nagrania video;

e graficzna reprezentacja zmian miary kata
pachowego w trakcie badania trwajacego
240 s.;

* synteza i przetwarzania danych w celu usta-
lenia obecnosci i stopnia ostabienia sity
miesniowej konczyn goérnych.

Whnioski. Zaproponowany system informatycz-
ny moze stac sie narzedziem znaczgco wspomaga-
jacym monitorowanie pacjenta z MG. Wyniki oceny
beda raportowane do lekarza prowadzacego, co
moze znaczaco usprawnic proces terapeutyczny.
Aktualnie trwajg prace nad rozszerzeniem systemu
o pozostate objawy charakterystyczne dla pacjen-
téw z MG z obiektywizacjg ich oceny.

Szybko postepujacy zespot neurologiczny u 20 letniego
mezczyzny, obejmujacy zespot opuszkowy, ataksje

i dystonie — opis przypadku

Kamila Bojakowska', Justyna Zielinska-Turek’,

Jacek Zaremba2, Ewelina Elert-DobkowskaZ,
Anna Sutek?, Matgorzata Dorobek!

'Klinika Neurologii, Panstwowy Instytut Medyczny MSWiA, Warszawa
27aktad Genetyki Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa

Wstep. Rapid onset dystonia, czyli zesp6t dystonia-
-parkinsonizm o szybkim poczatku (RDP, DYT12) to
dziedziczone AD zaburzenie ruchowe spowodowa-
ne mutacjami w genie ATP1A3,rozprzestrzeniajace
sie w uktadzie rostro-kaudalnym, z objawami
opuszkowymi i parkinsonizmem. Nagte pojawienie
sie tych objawdw (od kilku godzin do kilku tygodni)
czesto zwigzane jest z infekcja, co sugeruje czynnik
uruchamiajgcy reakcje ze strony uktadu nerwowe-
go. Mutacje w genie ATPT1A3 zwigzane sg z na-
przemienng hemiplegia (AHC), zespotem CAPOS
(ataksja moézdzkowa, arefleksja, pes cavus, atrofia
nerwu wzrokowego i gtuchota odbiorcza) i nawra-
cajacg encefalopatia z ataksjg mézdzkowa (RECA).
Niedawno wyodrebniono nowy zespét nawraca-
jacych objawéw zwigzanych z tg mutacja, Fever
Induced Paroxysmal Weakness and Encephalopathy
(FIPWE). Wszyscy opisywani pacjenci to dzieci. Jed-
nakze niektére dotkniete mutacjg ATPTA3 osoby
maja fenotypy posrednie lub tylko kilka cech, ktére
nie pasujg dobrze do jednego z opisanych schorzen.

W pracy przedstawiono przypadek pacjenta
z RDP z ataksjg mézdzkowaq oraz obecnoscig anty
GAD 65 w surowicy.

Opis przypadku. 20-letni, dotychczas zdrowy
mezczyzna przebyt infekcje drég oddechowych
z goraczka w kwietniu 2021 roku, po niej pojawity
sie pierwsze objawy neurologiczne: obustronny ob-
wodowy niedowtad nn. VIli Xll, dysartria, dysfagia
oraz tetraplegia z ostabieniem odruchow gtebokich
Zachorowanie na infekcje nastapifo w okresie pan-
demii SARS CoV-2 i byto powiktane zatorowoscia
ptucna. W oddziale neurologii, gdzie byt po raz
pierwszy hospitalizowany w PMR i EMG, nie byto
zmian typowych dla zespotu Gulliana-Barrego,
w PMR obecne byty p/c w klasie IgG w kierunku
kleszczowego zapalenia mdézgu. Prowadzono le-
czenie immunosupresyjne i immunomodulujace.
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Po zakonczeniu hospitalizacji Pacjent zostat wypi-
sany do oddziatu rehabilitacji z tetrapareza, gdzie
przebywat od maja do lipca 2021 roku. Nastepnie
przyjety do naszej Kliniki w pazdzierniku 2021 roku
z powodu pojawienia sie ruchéw mimowolnych,
zaburzen réwnowagi oraz chodu. Przy przyjeciu
stwierdzano: dysartrie, dysfagie, dystonie, ataksje
oraz wygorowane odruchy. W badaniach laborato-
ryjnych stwierdzono podwyzszone miano p/c w kla-
sie IgG przeciw SARS CoV-2 S1iS2. Wykluczono za-
palenie mézgu — badania PMR (réwniez w kierunku
AE) i MR byty prawidtowe. W surowicy jednorazowo
obecne p/canty GAD 65. Badania genetyczne w kie-
runku WD, SCA 1, 2, 3, 17, HD nie ujawnity mutacji.
W badaniu neuropsychologicznym nie stwierdzono
zaburzen funkcji poznawczych.

W Zaktadzie Genetyki Instytutu Psychiatrii
i Neurologii przeprowadzono badanie panelu ge-
now metoda NGS obejmujgcym 134 znane geny
zwigzane z dziedzicznymi zaburzeniami neurode-
generacyjnymi. Badanie wykazato patogenng mu-
tacje w genie ATPTA3 (NM_152296.4), c.2267G>,
p(Arg756His)g.

Dyskusja. Choroba zwigzana z mutacjg w genie
ATP1A3 pojawia sie w dziecinstwie lub w wieku
mtodzienczym. W wywiadzie jest goragczka lub
przebyta infekcja. Wiek naszego pacjenta jest typo-
wy dla RDP. Klinicznie dominuje ataksja i dystonia,
dotychczas nie opisano takiego fenotypu zwigza-
nego z tg mutacjg i takim wieku zachorowania.
Nie wiadomo rowniez czy przeciwciata TBE i GAD
65 we krwi maja znaczenie dla przebiegu i stanu
neurologicznego tego pacjenta.

Whnioski. Pacjenci z podejrzeniem RDP wyma-
gajg wielodyscyplinarnej diagnostyki, ze szczegol-
nym uwzglednieniem badan genetycznych. Obja-
wy, takie jak nagty poczatek, czynniki wyzwalajace,
symetryczne wystepowanie objawéw neurologicz-
nych, moga sugerowac podfoze autoimmunolo-
giczne, ale réwniez genetyczne choroby. Wiado-
mo, ze mutacja ATPT1A3 moze skutkowac réznymi
fenotypami. Przyktadem jest zespét CAPOS, ktory
takze wynika z mutacji ATPTA3 (NM_152296.4),
€.2267G>, p(Arg756His)g. Opisany przypadek
moze by¢ pierwszym RDP z dominujgcg ataksja
u dorostego pacjenta.

|
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Trombektomia mechaniczna jako skuteczna metoda
leczenia masywnej zakrzepicy zatoki strzatkowej gornej
— opis przypadku
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Wstep. Zakotwiczenie rdzenia moze by¢ patolo-
gig rozpoznang u osoby dorostej, ktéra wczesniej
nie miata zadnych objawéw neurologicznych.
Najczestszg przyczyna jest pogrubienie nici kon-
cowej na przyktad poprzez jej nacieczenie tkanka
ttuszczowa. Poprzez to rdzen kregowy pociggany
jest ku dotowi. Leczenie polega na przecieciu nici
koncowej i uwolnieniu rdzenia kregowego.

Opis. Pacjentka lat 61, praworeczna, przyjeta
z powodu ostabienia konczyn dolnych narastaja-
cego od okoto pét roku. W wywiadzie nadcisnienie
tetnicze, zesp6t depresyjny, zmiany zwyrodnienio-
we kregostupa ledzwiowego z wielopoziomowa
dyskopatia.

W badaniu neurologicznym stwierdzono boélo-
we ograniczenie ruchomosci kregostupa ledzwio-
wego, niedowtad wiotko-spastyczny konczyn
dolnych, gtéwnie w konczynie dolnej prawej oraz
zaburzenia zwieraczy. W badaniu MRI kregostupa
piersiowego uwidoczniono rozlegtg jame syringo-
mieliczng na odcinku od TH 6 do L1 oraz ttuszczaka
na poziomie S4-S5 z zakotwiczong nicig koncowsa.
W badaniu MRI gfowy nie stwierdzono patologii.
Pacjentka zostata zakwalifikowana do zabiegu
przeciecia nici koncowej.

Podczas zabiegu wykonano laminektomie na
poziomie S2-S3, wypreparowano ni¢ koncowaija
przecieto, przez co rdzen kregowy zostat pocigg-
niety ku gorze. Po zabiegu pacjentka byta rehabi-
litowana ruchowo.

W kontrolnym badaniu rezonansu magnetycz-
nego kregostupa piersiowego po dwoéch latach
od zabiegu neurochirurgicznego uwidoczniono
rdzen kregowy o prawidtowym sygnale z catko-
witg regresjg jamy. W badaniu neurologicznym
stwierdzono niedowtad wiotko- spastyczny kon-
czyn dolnych o mniejszym nasileniu bez zaburzen
zwieraczy.
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Dyskusja. Zakotwiczenie nici konicowej oraz
rdzenia kregowego spowodowato pocigganie
rdzenia ku dotowi oraz jego unieruchomienie
w kanale kregowym. Aktywnos¢ ruchowa do-
prowadzita do mikrourazéw rdzenia kregowego.
W opisanym przypadku spowodowato to powsta-
nie jamy syringomielicznej. Dlatego uwolnienie
rdzenia kregowego poprzez przeciecie nici kon-
cowej spowodowato regresje zmiany w rdzeniu
piersiowym.

Whnioski. Jama syringomieliczna w odcinku
piersiowym rdzenia kregowego moze by¢ wyni-
kiem zakotwiczenia rdzenia kregowego i nici kon-
cowej. Skutecznym leczeniem jest przeciecie nici
koncowe;.

Trombektomia mechaniczna w udarze niedokrwiennym
z tandemowa zmiang w tetnicach i z niskim wynikiem
ASPECTS — opis przypadku

Krzysztof Gawrych?, Artur Dziadkiewicz,

Krzysztof PawtowskiZ, Michat Sulkowski®,
Alicja Maczkowiak', Marek Szotkiewicz2

0ddziat Neurologii z Oddziatem Udarowym, Szpital Specjalistyczny

w Wejherowie, Szpitale Pomorskie

2Kaszubskie Centrum Chordb Serca i Naczyn, Szpital Specjalistyczny

w Wejherowie, Szpitale Pomorskie

30ddziat Kardiologii, Wojewodzki Szpital Zespolony w Elblagu
Wprowadzenie. Trombektomia mechaniczna
(MT, mechanical thrombectomy) jest standar-
dem leczenia udaru niedokrwiennego mézgu
w przebiegu zamkniecia duzego naczynia tetni-
czego. Wedtug wiekszosci obecnie stosowanych
wytycznych do zabiegu kwalifikujg sie chorzy,
ktérzy w ocenie tomografii komputerowej (TK)
gtowy wedtug Albert Stroke Program Early CT
Score (ASPECTS) uzyskuja co najmniej 6 punktow.
Jednakze w najnowszych badaniach klinicznych
i metaanalizach wskazuje sie, ze niektdrzy chorzy
z ASPECTS ponizej 6 punktow réwniez odnoszg
korzysci ze skutecznej rekanalizacji i reperfuzji,
bez zwiekszenia ryzyka objawowego krwawienia
srodczaszkowego.

Opis przypadku. 73-letnia pacjentka obcia-
zona nadcisnieniem tetniczym zostata przyjeta
na Oddziat Udarowy z powodu objawéw udaru
mdzgu pod postacig dyzartrii, niedowidzenia
potowiczego jednoimiennego lewostronnego,

niedowtadu miesni twarzy po stronie lewej, nie-
dowtadu konczyny gornej lewej 1/5 w skali MRC
(Medical Research Council), niedowtadu konczyny
dolnej lewej 2/5 w skali MRC (NIHSS 19 pkt.). Ob-
jawy zauwazono po przebudzeniu chorej w nocy.
Wedtug rodziny, gdy pacjentka ktadta sie spac
okoto trzech godzin wczesniej, nie odczuwata
dolegliwosci.

W wykonanym TK gtowy bez kontrastu uwi-
doczniono dyskretng hipodensje z zatarciem
zréznicowania korowo-podkorowego w prawej
potkuli mézgu w ptacie czotowym, na pograni-
czu czofowo-ciemieniowo-skroniowym i w obrebie
kory wyspy (ASPECTS 4-5 pkt.).

Chorg zakwalifikowano do leczenia tromboli-
tycznego, rozpoczeto wlew 79 mg alteplazy do-
zylnie.

W wykonanym TK tetnic gtowy i szyi uwidocz-
niono niedroznosc prawej tetnicy srodkowej méz-
gu (RMCA, right middle cerebral artery) w odcinku
M1 oraz krytyczne zwezenie prawej tetnicy szyjnej
wewnetrznej (RICA, right internal carotid artery).

Chora zakwalifikowano do badania MT. W an-
giografii potwierdzono okluzje RMCA oraz ciasna
stenoze RICA, naptyw TICI 0. W pierwszej kolejno-
sci wykonano angioplastyke balonowa, poszerza-
jac ujscie RICA, nastepnie przy uzyciu stent retrie-
vera udrozniono RMCA 1 pasazem (FPE). Uzyskano
dobry efekt zabiegu z naptywem TICI 2B. Skontro-
lowano stenoze RICA (> 90%), podano do sondy
tikagrelor i zatozono stent Carotid Wallstent 7 X
30 mm, ktéry doprezono balonem.

Chorg przyjeto na Oddziat Udarowy. W badaniu
neurologicznym po zabiegu stwierdzono poprawe
stanu chorej — NIHSS 17 pkt.

W kontrolnym badaniu TK gfowy wykonanym
po 8 godzinach od MT uwidoczniono niewielkie
ognisko hiperdensyjne w strukturach gtebokich
prawej pétkuli mézgu — zaleganie kontrastu oraz
zmiany hipodensyjne o lokalizacji jak w TK wyko-
nanym przy przyjeciu (ASPECTS 4-5 pkt.).

Z uwagi na zatozony stent wtgczono podwdjna
terapie przeciwptytkowsa (DAPT, dual antiplatelet
therapy).

W kolejnych dobach hospitalizacji stan neu-
rologiczny chorej systematycznie poprawiat sie.
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W dniu wypisu w badaniu neurologicznym
utrzymywata sie dyzartria, niedowidzenie poto-
wicze jednoimienne lewostronne oraz niedowtad
lewych konczyn 4/5 w skali MRC (NIHSS 10 pkt.,
mRS 3).

Dyskusja. Rozwéj MT stanowi przetom w le-
czeniu udaru niedokrwiennego moézgu.

Wedtug wytycznych American Stroke Associa-
tion kwalifikacja do zabiegu odbywa sie z uwzgled-
nieniem stanu neurologicznego (zalecany NIHSS
> 6 pkt.), sprawnosci przed udarem ocenianej
w zmodyfikowanej skali Rankina (zalecany mRS
< 2)iobrazu TK gtowy w skali ASPECTS (zalecany
> 6).

Ograniczenia te wywodzg sie z kryteriéw wta-
czania pacjentow do kluczowych badan klinicz-
nych i zawezajg stosowanie MT do wybranych grup
chorych. Wyniki ostatnich analiz dotyczacych za-
stosowania MT u chorych z niskim ASPECTS, np.
SELECT2 wskazujg na koniecznos$¢ modyfikacji tych
wytycznych.

Whnioski. Pacjenci z niskim ASPECTS moga od-
niesc¢ korzys¢ z MT. W przypadku skutecznej reper-
fuzji wczesne zmiany uwidocznione w TK gtowy
nie zawsze korelujg ze ztym klinicznie wynikiem.
Koniecznie sg dalsze badania nad sposobami wy-
odrebnienia chorych o dobrym rokowaniu.

Udar niedokrwienny lewej potkuli mézgu w przebiegu
rozwarstwienia tetnicy szyjnej wewnetrznej w zespole
Eagle’a

Artur Dziadkiewicz!, Krzysztof Pawlowski2,

Michat Sulkowski3, Jakub Bargiel*, Marek Szofkiewicz2,
Alicja Maczkowiakd
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Wprowadzenie i cel pracy. Zespét Eagle’a, cha-
rakteryzujacy sie wydtuzonymi wyrostkami rylco-
watymi, moze odpowiadacd za wiele réznych obja-
wow (w tym omdlen oraz bélu szyi przy zuciu lub
otwieraniu ust), jednak stosunkowo rzadko w jego
przebiegu wystepuje rozwarstwienie tetnicy szyj-
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nej wewnetrznej. W naszej pracy prezentujemy
przypadek pacjenta z ostrym udarem niedokrwien-
nym lewej potkuli mézgu w przebiegu tego zespo-
tu, leczonego endowaskularnie.

Opis przypadku. 55-letni mezczyzna, przyjety
na Oddziat Udarowy w sierpniu 2023 roku z po-
wodu nagtego wystgpienia objawdéw udaru niedo-
krwiennego lewej potkuli mézgu pod postacia nie-
dowtadu potowiczego prawostronnego (NIHSS 7
pkt). W wywiadzie: omdlenia; przebyta procedura
dentystyczna kilka dni wczesniej (przedtuzony czas
wymuszonej pozycji gtowy i szyi); ponadto bez
choréb przewlektych. W wykonanym przy przy-
jeciu TK gtowy nie wykazano swiezych zmian og-
niskowych i krwawienia, ASPECTS 10. W badaniu
angio-TK: kreta lewa tetnica szyjna wewnetrzna
(LICA) ze znaczna stenozg w dystalnym odcinku
zewnatrzczaszkowym. Pacjent zakwalifikowany
do leczenia trombolitycznego (Actylise 77 mg).
W trakcie leczenia nagte pogorszenie stanu neu-
rologicznego: nasilona afazja mieszana, porazenie
konczyn prawych, NIHSS 20 pkt. Pacjenta zakwa-
lifikowano do leczenia endowaskularnego — za-
bieg wykonano w Pracowni Hemodynamicznej na
miejscu przez zespodt neurologa interwencyjnego
i kardiologa interwencyjnego.

Wyniki. W angiografii ujawniono catkowite
zamkniecie LICA w przebiegu rozwarstwienia, bez
okluzji wewnatrzczaszkowej. Przeprowadzono
prowadnik i stent w Swietle prawdziwym przez
rozwarstwiong tetnice, wykonano angiografie
wewnatrzczaszkowg. Nastepnie w czasie zabie-
gu wprowadzono dwa stenty do LICA — dystalnie
(krety odcinek ze znaczng stenoza) Ultimaster 4
X 12 mm (stent rozprezany na balonie), a proksy-
malnie stent samorozprezalny Carotid Wallstent
7,0 X 40 mm. Stenty doprezono balonem. Uzyska-
no naptyw TICI 3, tetnica szyjna wewnetrzna droz-
na, z prawidtowym przeptywem, rozwarstwienie
w cafosci przykryte stentem. Po leczeniu szybka
poprawa stanu neurologicznego, ustepowanie
afazji. Przy wypisie niewielka afazja, wyrazny nie-
dowtad konczyny gornej prawej, mRS 3, NIHSS 8
pkt. Chory skierowany na Oddziat Rehabilitacji.
W kontroli 3-miesiecznej: mRS 2, NIHSS 4 pkt.
Wykonano zabieg resekcji wyrostkow rylcowatych
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na Oddziale Chirurgii Szczekowej w trybie odro-
czonym.

Whnioski. Zespét Eagle’a jest rzadka przyczy-
ng rozwarstwienia tetnicy szyjnej i udaru niedo-
krwiennego. Decyzja o leczeniu wewnatrznaczy-
niowym zalezy od objawdéw ogniskowych, ich
nasilenia (skala NIHSS) oraz stopnia zwezenia/za-
mkniecia tetnicy. W opisanym przypadku z powodu
zwezenia bez okluzji podjeto poczatkowo decyzje
o zastosowaniu leczenia trombolitycznego, jednak
z powodu nasilenia objawow i zamkniecia tetni-
cy, przeprowadzono zabieg wewngatrznaczyniowy
zimplantacjg stentéw w Pracowni Hemodynamicz-
nej (dostepnej wraz z zatogg na miejscu). W dalszej
kolejnosci u pacjentédw z zespotem Eagle’a wska-
zana jest resekcja wyrostkow rylcowatych metodg
matoinwazyjna.

Uwarunkowania kliniczne i znaczenie opdznionej
diagnozy w chorohie wilsona

A. Antos?, M. Niewada?, A. Cztonkowska'

Tl Klinika Neurologii, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa, Polska

2 7aktad Farmakologii Do$wiadczalnej i Klinicznej, Warszawski Uniwersytet
Medyczny, Warszawa, Polska

Wprowadzenie i cel. Choroba Wilsona (chW) jest
chorobg rzadka, dziedziczong autosomalnie rece-
sywnie, ktorej przyczyng sa zaburzenia metaboli-
zmu miedzi. Choroba jest spowodowana mutacjami
w genie ATP7B, kodujacym biatko biorace udziat
w wewnatrzkomérkowym transporcie miedzi.
Uszkodzenie narzagdéw w chW jest spowodowane
bezposrednim toksycznym wptywem miedzi na ko-
morki. Z przecigzonej watroby do krazenia systemo-
wego miedz jest uwalniana w postaci wolnej, kto-
ra stopniowo odktada sie w kolejnych narzadach,
czego nastepstwem sg objawy kliniczne. Istotnym
wyzwaniem w rokowaniu pacjentéow z chW jest
opdzniona diagnoza i tym samym leczenie. Rzad-
kos¢ wystepowania chW w populacji powoduje
niedostatek wiedzy wsrdd lekarzy o tej chorobie
i brak sSwiadomosci o koniecznosci poszerzenia
diagnostyki. R6znorodnos¢ objawoéw klinicznych,
nietypowy wiek wystgpienia objawdw, niecharak-
terystyczne wyniki metabolizmu miedzii enzymoéw
watrobowych stanowig ogromne wyzwanie diag-
nostyczne. Celem pracy jest okreslenie op6znienia

w rozpoznaniu chW w populacji polskiej, identy-

fikacja potencjalnych czynnikéw wptywajacych

na opodznienie oraz ocena wptywu opdznienia na
rokowanie pacjentéw.

Metodyka. Opdznienie rozpoznania chW zde-
finiowano jako czas od wystgpienia pierwszych
objawow chW do postawienia rozpoznania choro-
by. Przeanalizowano grupe 268 dorostych pacjen-
téw z WD zdiagnozowanych w latach 2008-2023.
Chorzy zostali podzieleni ze wzgledu na obecnos$¢
objawow klinicznych oraz nieprawidtowosci w ba-
daniach dodatkowych na grupe watrobowa, neu-
rologiczng, psychiatryczng oraz bezobjawowa.
Uzyskano informacje na temat wielkosci op6z-
nienia w catej grupie pacjentéw i w poszczegél-
nych postaciach choroby oraz opracowano cha-
rakterystyke grupy. Zidentyfikowano potencjalne
czynniki wptywajace na opéznienie rozpoznania,
przeprowadzono dalsze analizy w celu oceny wpty-
wu opdznienia rozpoznania choroby na rokowa-
nie pacjentéw, definiowane jako zgon, ciezkos¢
objawéw neurologicznych, niesamodzielnos¢ lub
przeszczepienie watroby.

Wyniki.

1) W badanej grupie srednie opdznienie rozpo-
znania WD wynosifo blisko 22,5 miesigca (pa-
cjenci z objawami ze strony watroby — 18,3
miesigca, objawami neurologicznymi — 26,8
miesigca, objawami psychiatrycznymi — 65
miesiecy).

2) Czynnikiistotnie statystycznie, przyczyniajace
sie do opdznienia, obejmuja rodzaj objawéw
w momencie diagnozy (objawy watrobowe
p = 0,01, objawy neurologiczne p = 0,03,
objawy psychiatryczne p = 0,03) oraz wielo-
krotne wczesniejsze konsultacje (p < 0,001).
Wieksze opdznienie w diagnozie chW wigzato
sie z wyzszg Srednig wieku pacjentéw przy
rozpoznaniu (p = 0,01) oraz z czestszym wy-
stepowaniem objawéw neurologicznych (za-
rowno jako pierwsze objawy chW, jak i objawy
chW przy rozpoznaniu, p = 0,001).

3) Chociaz op6znienie nie korelowato ze zto-
zonym punktem koncowym (zgon, prze-
szczepienie watroby, niesamodzielnos¢) lub
Smiertelnoscia, byto istotne dla pogorszenia
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neurologicznego (p = 0,02). W analizach wie-
loczynnikowych nie stwierdzono jednak, aby
opdznienie diagnozy wptywato na ryzyko zto-
zonego punktu koncowego (w modelu Coxa
p = 0,63), zgonu (w modelu Coxa p = 0,54)
czy pogorszenia neurologicznego (w modelu
Coxap = 0,78).

4) W wieloczynnikowej regresji logistycznej p6z-
niejsze wystgpienie objawdw, objawy ze stro-
ny watroby i niesamodzielnos¢ pacjenta przy
rozpoznaniu chW wptywaty istotnie na ztozony
punkt koncowy (kolejno p = 0,002, p = 0,01,
p < 0,001); pdzniejsze wystgpienie objawow
i niesamodzielnos¢ pacjenta przy rozpoznaniu
istotnie wptywaty na smiertelnos¢ (kolejno
p = 0,002, p < 0,001); natomiast pte¢ zen-
ska i obecnos$¢ objawow neurologicznych przy
rozpoznaniu istotnie wptywaty na wystgpienie
pogorszenia objawdéw neurologicznych (kolej-
nop = 0,03, p <0,001).

Whnioski. Niska swoistos¢ objawow chWw

i brak objawéw patognomonicznych moga wy-

jasnia¢ wyzwania w diagnostyce chW. Ponadto

zréznicowany przebieg choroby, jej nasilenie

W momencie rozpoznania, czy stabe przestrze-

ganie zalecen terapeutycznych moga zaburzac

ocene wptywu opdznionej diagnozy chW na ro-
kowanie.

Uzyskanie minimalnej manifestaciji klinicznej objawow
u chorych z miastenia uogdlniona z dodatnimi
przeciwciatami przeciwko receptorowi

dla acetylocholiny a swoiste mierniki choroby

w badaniach ADAPT/ADAPT +
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Wprowadzenie. Nowo zaproponowanym celem
terapii w miastenii uogdlnionej (gMG) jest mini-
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malna ekspresja objawéw (MSE), definiowana jako
wynik catkowity O lub 1 w skali MG-ADL (Myasthe-
nia Gravis Activities of Daily Living; ocena wptywu
miastenii na codzienne czynnosci).

Cel. Celem niniejszej pracy jest ocena czestosci
wystepowania MSE w odniesieniu do charakte-
rystyki wyjsciowej pacjentéw z gMG oraz zmian
punktacji w innych skalach stuzacych do oceny
nasilenia objawoéw miastenii u pacjentéw, ktorzy
osiggneli MSE w badaniach ADAPT (badanie fazy
Il efgartigimodu podawanego dozylnie) i ADAPT +
(badanie kontynuacyjne prowadzone metodg ot-
wartej proby).

Metodologia. Analizy post hoc danych z badan
ADAPT (n = 129) i ADAPT+ (n = 111).

Wyniki. Sposréod pacjentéw AChR-Ab+ w ba-
daniu ADAPT MSE osiggneto 44,6% pacjentow
leczonych efgartigimodem i 10,9% pacjentow
otrzymujacych placebo. W badaniu ADAPT+ MSE
osiggneto 40,5% pacjentéw AChR-Ab+. 81% pa-
cjentow leczonych efgartigimodem, ktoérzy osigg-
neli MSE w badaniu ADAPT, dalej osiggato MSE
w badaniu ADAPT+, a 23% uczestnikow, ktérzy
nie osiggneli MSE w badaniu ADAPT, osiagneli
MSE w badaniu ADAPT+. Wyjsciowa charakte-
rystyka pacjentow leczonych efgartigimodem,
ktérzy osiggneli MSE w badaniu ADAPT i tych,
ktérzy MSE nie osiagneli, byta zblizona. Cho¢
sredni (SD) wyjsciowy wynik catkowity w skali
MG-ADL byt statystycznie istotnie nizszy u pa-
cjentéw, ktdérzy osiggneli MSE w poréwnaniu
z tymi, ktoérzy jej nie osiggneli (8,2 [1,8] wobec
9,7 [2,7]; p = 0,0084), to réznica ta nie byta zna-
czaca kliniczne. Osiggniecie MSE wigzato sie ze
znaczng poprawg srednich wynikéw w skalach
Quantitative Myasthenia Gravis (QMG, ilosciowa
ocena miastenii) i Myasthenia Gravis Quality of
Life (MG-QoL15r, ocena jakosci zycia w przebiegu
miastenii): spadek wyniést odpowiednio o 11,4
oraz 12,4 punktu miedzy wartoscia wyjsciowa
a najlepszym uzyskanym wynikiem (sposréd
wszystkich wizyt). W przypadku QMG réznica
okoto czterokrotnie przekraczata wartos¢ pro-
gowa dla klinicznie istotnej poprawy (> 3 punk-
ty). Obserwowano tez 28-punktowy wzrost na
wzrokowej skali analogowej wedtug EuroQol-5
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Dimensions-5 Levels (5-wymiarowy, 5-poziomo-
wy kwestionariusz jakosci zycia). Osiggniecie MSE
wigzato sie z jakoscig zycia (Qol) zblizong do tej
cechujacej populacje zdrowa.

Whniosek.

U uczestnikéw z uogdlniong MG, ktorzy osiag-
neli MSE, nastgpita znaczna poprawa w skalach
mierzacych nasilenie objawéw choroby, a jakos¢
zycia byta podobna jak w populacji zdrowiej.

Wiedza na temat czynnikow ryzyka oraz ohjawéw udaru
mézgu w polskim spoteczenstwie
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Sierakowska', Aleksandra Morajko', Anna Salomon’,
Paulina Bednarczyk', Beata tabuz-Roszak? 3

TStudenckie Koto Naukowe przy Klinice Neurologii, Instytut Nauk
Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole

2Klinika Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole
30ddziat Neurologii, Wojewddzki Szpital Specjalistyczny im. Sw. Jadwigi, Opole
Wstep. Udar mézgu jest jednym z najistotniejszych
problemoéw wspotczesnej neurologii — mimo sze-
roko prowadzonej profilaktyki pierwotnej i wtor-
nej oraz nowoczesnej terapii przyczynowej w dal-
szym ciggu stanowi jedng z najczestszych przyczyn
zgondw, ponadto jest gtdéwnga przyczyng trwatego
kalectwa os6b dorostych w krajach rozwinietych.
Wiedza spoteczenstwa na temat choroby jest istot-
nym czynnikiem zaréwno w prewencji, jak i w po-
stepowaniu w przypadku zachorowania. W zwiaz-
ku z powyzszym, celem pracy byta ocena wiedzy
na temat udaru mézgu i czynnikéw ryzyka choréb
naczyniowych moézgu w spofeczenstwie polskim.

Materiat i metody. Badaniem objeto osoby
petnoletnie mieszkajgce w Polsce w okresie od
marca do listopada 2022 roku. Wykorzystano
metode wywiadu internetowego wspomagane-
go komputerowo (CAWI, computer assisted web
interview) z zastosowaniem anonimowej ankiety
utworzonej przy uzyciu programu Google Forms.
Ankieta obejmowata 22 pytania, z czego 17 byto
pytaniami zamknietymi, jednokrotnego wyboru,
a 3 pozostate — wielokrotnego wyboru.

Wyniki. W badaniu wziety udziat 222 osoby.
Sredni wiek badanych wynosit 33 lata (SD = 12,94,
przedziat wiekowy 18-79 lat). Respondenci w wie-
ku 20-39 lat stanowili 66,7% uczestnikow ankiety.
Srednia liczba prawidtowo wymienionych czynnikéw

ryzyka wynosita: 2,24 + 2. Najczesciej podawano:
nadcisnienie tetnicze (31,53%), palenie papieroséw
(22,97%), uzywki, w tym alkohol (21,17%), wysokie
stezenie cholesterolu (20,72%), otytos¢ (20,72%)
i choroby serca (20,27%). Natomiast srednia liczba
wymienionych objawéw udaru mézgu wynosita:
2,43 = 1,58. Najczesciej podawano: zaburzenia
mowy (53,60%), ostabienie konczyn (49,55%), opa-
dajacy kacik ust (33,33%). W przypadku podejrzenia
udaru wiekszo$¢ badanych wezwataby pogotowie
ratunkowe (91,89%). Istotnie statystycznie wyzszg
wiedzg wykazali sie respondenci posiadajacy wy-
ksztatcenie srednie lub wyzsze, mieszkajacy w mie-
Scie, wykonujacy zawodd medyczny oraz z dodatnim
wywiadem w kierunku udaru w rodzinie. Natomiast
ani wiek, ani status aktywnosci zawodowej, jak réw-
niez uprzednie przebycie udaru nie miaty istotnego
statystycznie wptywu na wyniki ankiety.

Whioski. Wiedza badanych mieszkancéw Polski
na temat udaru mézgu wciaz jest niewystarczajaca
i powinna byc stale uzupetniana. Istotne jest, aby
program edukacyjny, majacy na celu poszerszenie-
nie wiedzy na temat koniecznosci prewencji oraz
wczesnego leczenia udaru mézgu byt skierowany
do mozliwie jak najszerszego grona odbiorcow,
z szczegblnym uwzglednieniem mieszkancow wsi
oraz 0séb z nizszym wyksztatceniem.

Wiedza pacjentow w wieku 40-65 lat, na temat udaru
niedokrwiennego mézgu w wojewodztwie podlaskim
Dominika Jakubowicz-Lachowska, Mateusz Bargielski,

Marcin Bazylewicz, Emilia Szyfak, Alina Kutakowska,
Jan Kochanowicz

Klinika Neurologii, Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Bialymstoku

Wprowadzenie. Poszukiwanie czynnikéw ryzyka cho-
réb naczyn moézgowych ma duze znaczenie w pro-
filaktyce pierwotnej. Dlatego tak wazna jest wiedza
pacjentow na temat tych czynnikdéw, ich jak najszyb-
sze rozpoznanie, a nastepnie modyfikacja stylu zycia.

Materiat i metody. W ramach programu profi-
laktycznego, przeprowadzono badanie ankietowe
oceniajgce wiedze dotyczgcg udaru niedokrwien-
nego mézgu. Ankieta zawierata miedzy innymi py-
tania na temat czynnikéw ryzyka udaru moézgu,
a takze jego objawow. Ponadto badani wypetniali
kwestionariusz z danymi dotyczgcymi stylu zycia
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i chorob wspotistniejgcych bedacych czynnikami
ryzyka udaru niedokrwiennego mézgu.

Woyniki. Przebadano 1001 oséb w wieku 40-65
lat ze Srednig wieku 52, w tym 59% kobiet i 41%
mezczyzn. W badanej grupie byto 52% chorujacych
na nadcisnienie, 50,1% z zaburzeniami gospodar-
ki lipidowej, 10,1% chorujacych na cukrzyce, 4,3%
z migotaniem przedsionkdw, 24,9% palacych, 79,2%
spozywajacych alkohol, z czego 84% okazjonalnie.

Prawidtowo objawy udaru niedokrwiennego
mozgu potrafito rozpoznac 48,7% respondentdw.
Najrzadziej zaznaczanym objawem udaru mézgu
byto ,niedostrzeganie pola widzenia” oraz , niedo-
widzenie na jedno oko” (57,5% oraz 61,8%). Co
jest niepokojace, to okoto 15,5% respondentéow
nie zaznaczyto ,ostabienia konczyny” jako objawu
udaru mézgu.

Na pytanie: , Co robisz w przypadku podejrze-
nia wystapienia udaru?’, po karetke pogotowia
dzwonitoby 77,2% pytanych, 12,7 % odpowiedzia-
to — , mierze RR".

W badanej grupie wykazano srednig wiedze na
temat czynnikéw ryzyka, 37,6% badanych potra-
fita prawidtowo wskaza¢, sposréd wymienionych,
wszystkie czynniki ryzyka udaru niedokrwiennego
mozgu. Najczestszym czynnikiem ryzyka zazna-
czanym wsrdd respondentéw byto nadcisnienie
tetnicze i wysoki poziom cholesterolu — 93,2%
i 91,4%, a najrzadziej jako czynnik ryzyka udaru
niedokrwiennego mézgu respondenci zaznaczali
alkohol (72,7%), co ciekawe czes¢ z nich (15,1%)
uwazata, iz alkohol zmniejsza ryzyko udaru nie-
dokrwiennego mézgu. Ponadto 21% pytanych nie
wiedziato, ze sq skuteczne metody leczenia uda-
ru, na szczescie prawie wszyscy (96%) wiedzieli,
ze udar jest stanem zagrozenia zycia. Najwyzszg
wiedze na temat czynnikéw ryzyka miaty kobiety
z wyksztatceniem srednim i wyzszym, a najnizszg
mezczyzni z wyksztatceniem podstawowym.

Whnioski. Na podstawie przeprowadzonych
badan wyciggnieto nastepujgce wnioski: Nadcis-
nienie tetnicze byto gtéwnym czynnikiem ryzyka
w badanej populacji. Wiedza pacjentow na temat
czynnikdéw ryzyka udaru niedokrwiennego byta na
niedostatecznym poziomie. Dlatego tak wazna
role odgrywaja programy profilaktyczne.

|
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Wptyw hezobjawowego krwawienia
wewnatrzczaszkowego na wezesne i odlegte rokowanie

u pacjentow z udarem niedokrwiennym leczonych
mechaniczng trombektomia

Aleksander Debiec!, Maciej Zigkiewicz!, Piotr Piasecki2,
Adam Stepien’, Jacek Staszewski'

'Klinika Neurologiczna, Wojskowy Instytut Medyczny — Panistwowy
Instytut Badawczy w Warszawie

%Zaktad Radiologii Lekarskiej, Wojskowy Instytut Medyczny — Panstwowy
Instytut Badawczy w Warszawie

Wprowadzenie. Bezobjawowe krwawienie we-
wnatrzczaszkowe (alCH) to czeste powiktanie
leczenia mechaniczng trombektomia (MT) u pa-
cjentéw z udarem niedokrwiennym mézgu (UNM),
ale jego wptyw na rokowanie pacjentdéw pozostaje
niejasny.

Cel. Celem pracy byta analiza wptywu alCH na
wczesne (po 1. i 3. msc.), oraz pézne (12 msc.)
wyniki leczenia u pacjentéw z UNM leczonych MT.

Metodyka. 153 pacjentéw (56% kobiet, $red-
ni wiek 69,6 + 11) z UNM w przebiegu okluzji
duzego naczynia w przednim kregu unaczynienia
leczonych MT (80% ze skuteczng reperfuzjg TICI
2b-3) zostato wtgczonych do analizy i poddanych
12 miesiecznej obserwacji.

Wyniki. U 62 pacjentow (40,5%) uwidocznio-
no alCH w kontrolnym badaniu TK gtowy po 24
h od UNM. Sredni wiek (72 vs. 71), sprawnos¢
przed zachorowaniem w skali mRS (0 vs. 0), zesp6t
neurologiczny przy przyjeciu w skali NIHSS (16
vs. 16) i czas od przyjecia do leczenia tromboli-
tycznego (door-to-needle [42,5 vs. 39 min]) byty
poréwnywalne w grupie z alCH i bez krwawienia.
Ponadto pacjenci z alCH w poréwnaniu do gru-
py pacjentow bez krwawienia mieli (p < 0,05)
dfuzszy czas od objawéw do nakfucia pachwiny
(onset-to-groin [279 vs. 234 min]), od objawow
do reperfuzji (onset-to-TICI [334 vs. 283,5 min]),
ciezszy deficyt w skali NIHSS po 24 h (14,5vs. 10),
wiekszg niesprawnos¢ w skali mRS przy wypisie
(5 vs. 4), po miesigcu (5 vs. 3), po 3 miesigcach
(4,5 vs. 3) i po 12 miesigcach (6 vs. 3,5). Wy-
kazano istotng réznice pomiedzy grupa pacjen-
tow z alCH i grupa pacjentow bez krwawienia
w dystrybucji ogdlnej sprawnosci w skali mRS po
1 miesigcu, oraz trend po 3 i 12 miesigcach, na
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korzys¢ pacjentéw w grupie bez krwawienia. Po-
nadto w analizie regresji logistycznej, po dodaniu
czynnikow zaktdcajgcych (wiek, wyjsciowy deficyt
w skali NIHSS, czas door-to-needle i onset-to-TICl)
alCH byt niezaleznym predyktorem dla smiertel-
nosci w 1. miesigcu od zachorowania (RR 2,46;
95% Cl: 0,9-6,76; p = 0,07).

Whnioski. alCH jest zwigzany z gorszymi wyni-
kami leczenia u pacjentéw z UNM leczonych MT,
zwtaszcza w krétkoterminowej obserwacji. Powyz-
sze wyniki wymagaja dalszej weryfikacji w duzych
badaniach randomizowanych.

Wptyw krotkookresowej zmiennos$ci cisnienia tetniczego
na rozwoj otepienia w chorohie Parkinsona z oceng
uktadu renina-angiotensyna-aldosteron

Magdalena Kwasniak-Butowska'- 2, Agnieszka Konkel2,
Agnieszka SkrzypkowskaZ, Dariusz Wieczorek,

Marta Tomczyk3, Edyta Szurowska®, Monika Biatecka®,
Ryszard Smolenski®, Jarostaw Stawek!: 2

1Zaktad Pielggniarstwa Neurologiczno-Psychiatrycznego, WNoZ,
Gdanski Uniwersytet Medyczny
20ddziat Neurologii, Szpital Specjalistyczny Sw. Wojciecha w Gdansku
3Katedra i Zakfad Biochemii, WL, Gdanski Uniwersytet Medyczny
41| Zaktad Radiologii, WNoz, Gdanski Uniwersytet Medyczny
5Zakiad Farmakokinetyki i Terapii Monitorowanej, Wydziat Medycyny
i Stomatologii, Pomorski Uniwesytet Medyczny w Szczecinie
Wstep. Czestymi objawami pozaruchowymi
choroby Parkinsona (PD, Parkinson’s disease) sa
sercowo-naczyniowe zaburzenia autonomiczne
oraz zaburzenia funkcji poznawczych. Obok hipo-
tonii ortostatycznej (OH), nadcisnienia w pozycji
lezacej (SH) czy braku fizjologicznego spadku cis-
nienia tetniczego w godzinach nocnych, rowniez
jego krotkookresowa zmiennosé (BPV) moze mied
zwigzek z patogenezg otepienia lub z pogorsze-
niem funkcjonowania w zakresie okreslonych do-
men poznawczych w PD. Wptyw uktadu renina-
—angiotensyna-aldosteron (RAA) na ten proces jest
niejasny. Badanie miato na celu ocene zaleznosci
miedzy BPV i innymi zaburzeniami regulacji cisnie-
nia tetniczego, RAA a zaburzeniami poznawczymi
w PD.

Metody. Do przekrojowego badania wtagczono
63 pacjentow z PD, z Poradni Choréb Pozapira-
midowych. Kryteria wtgczenia obejmowaty brak
wywiadu i leczenia choréb uktfadu sercowo-naczy-
niowego oraz niestosowanie lekéw wptywajacych

na ukfad RAA. Chorzy zostali podzieleni na trzy
grupy w zaleznosci od wynikéw szczegétowego
badania psychologicznego (wszystkie domeny
poznawcze oraz nastrdj). U wszystkich wykonano
catodobowy pomiar cisnienia tetniczego (ABPM),
probe ortostatyczng, rezonans magnetyczny méz-
gowia oraz badania laboratoryjne, z oceng uktadu
RAA. Oceny BPV dokonano za pomocg odchylenia
standardowego (SD) i wspotczynnika zmiennosci
(CV) dla wartosci z dnia, nocy i dobowych skur-
czowego (SBP) i rozkurczowego (DBP) cisnienia
tetniczego oraz sredniej rzeczywistej zmiennosci
(ARV) dobowej dla SBP i DBP. Oceniono réwniez
korelacje tych wskaznikéw z poszczego6lnymi do-
menami poznawczymi.

Wyniki. Dane demograficzne grupy, z podzia-
tem na stopien nasilenia zaburzen poznawczych,
przedstawiono w tabeli 1. Chorzy nie réznili sie
pod wzgledem czasu trwania choroby i stosowa-
nej terapii dopaminergicznej. Pacjenci z otepie-
niem charakteryzowali sie wyzszg BPV oraz mniej-
szym jego spadkiem w godzinach nocnych. W tej
grupie czesciej wystepowato rowniez SH. Wiek,
nasilenie objawéw choroby, ARV SBP, SH i jego
wzrost w godzinach nocnych oraz odwrotnie pro-
porcjonalnie lata edukacji wptywaty na rozwdj
otepienia. Wysokos¢ spadku SBP i DBP w prébie
ortostatycznej oraz CV DBP dla wartosci z dnia
korelowaty z pogorszeniem funkcji wzrokowo-
-przestrzennych, jezykowych i wykonawczych.
Nasilenie zaburzen poznawczych oceniane skalg
MoCA oraz pamieci wzrokowo-przestrzennej od-
wrotnie korelowato z SBP ARV. Dawka lewodopy
i odwrotnie proporcjonalnie poziom aktywnosci
reninowej osocza (PRA) korelowat z SBP ARV. Na-
tomiast poziom PRA, aldosteronu i angiotensyny
Il nie korelowat z nasileniem zaburzen poznaw-
czych.

Whnioski. Krétkookresowa BPV, SH i jego
wzrost w godzinach nocnych moga wptywac na
rozwoj otepienia w PD. Niski poziom PRA i sto-
sowanie lewodopy u pacjentéw z dysautonomia
sercowo-naczyniowg moze prowadzi¢ do wzrostu
BPV. U pacjentow z PD powinno sie wykonywa¢
okresowo ocene dobowego profilu cisnienia tet-
niczego.
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Dane demograficzne badanej grupy, z podziatem na stopien nasilenia zaburzen poznawczych

PD-NC PD-MCI PD-D
(n = 20) (n = 23) (n = 20)

Pte¢ (K/M) 9/11 9/14

Wiek (lata) 62.6 (+ 4.62) 64.6 (+ 6.92)
Lata edukacji 15.5 (11-23) 14 (10-24)
Lata choroby 7 (2-20) 6 (4-20)
LEDD (mg) 1017 (= 418) 1110 (= 492)
Lewodopa (mg) 693 (+ 408) 812 (+ 445)
Skala Hoehn-Yahr 2 (1-3) 2 (1-3)
UPDRS (czes¢ IlI) 10 (3-35) 15 (2-40)
Skala Schwab&England 90 (70-100) 85 (60-100)

7713 0.81
67.7 (x 5.11) 0.02
13 (10-17) 0.02
9.5 (3-20) 0.25
1314 (£ 511) 0.139
1011 (% 442) 0.075
2 (1-3) 0.01
19.5 (4-31) 0.06
77.5 (40-90) 0.004

PD-NC — norma; PD-MCI — tagodne zaburzenia poznawcze; PD-D — otepienie

Wptyw ogniskowych zmian w obrehie istoty biatej
mézgowia na procesy poznawcze pacjentow
z otoczeniem rumieniowatym uktadowym

A. Wéjcicka-Frankiewicz!, M. A. Pawlak', M. Piernik?,
M. Forycka®, M. Witko$¢-Debczynska®, E. Wigsik-
-Szewczyk’, K. Pawlak-Bus®, P Leszezynski®,

S. Michalak' 7-8, A. Wypych?, Z. Serafin'?,

W. Kozubski', A. Kalinowska-tyszczarz! 7

TKatedra i Klinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu;

2Instytut informatyki, Politechnika Poznariska
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Zielonogorski, Zielona Gora

4Wydziat Psychologii, Uniwersytet Kazimierza Wielkiego w Bydgoszczy
5Centralny Szpital Kliniczny MON, Wojskowy Instytut Medycyny, Klinika
Chorob Wewnetrznych, Pneumonologii, Alergologii i Immunologii
Klinicznej, Warszawa

6Katedra Chorob Wewnetrznych, Zaburzen Metabolicznych i Nadcisnienia
Tetniczego Klinika Chordb Wewnetrznych z Pracownig Reumatologii,
Ukfadowych Choréb Tkanki tacznej i Immunoterapii Chordob
Reumatycznych Wydziat Lekarski Uniwersytet Medyczny im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu

77aktad Neurochemii i Neuropatologii, Uniwersytet Medyczny im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu

8Katedra Neurochirurgii i Neurotraumatologii, Uniwersytet Medyczny im.
Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

9Centrum Nowoczesnych Technologii Interdyscyplinarnych, Uniwersytet
Mikotaja Kopernika w Toruniu

10Klinika Radiologii i Obrazowania Diagnostycznego, Uniwersytet Mikotaja
Kopernika, Collegium Medicum w Bydgoszczy

Wprowadzenie. Mechanizm dysfunkcji poznaw-
czych w toczniu rumieniowatym uktadowym (TRU)
nadal nie jest w petni zrozumiany. Chociaz wielu
pacjentéw z TRU wykazuje pewne zaburzenia neu-
rologiczne, w tym rézne deficyty poznawcze, nie
udafo sie ustali¢ specyficznego wzorca dysfunkcji
poznawczych ani specyficznych zmian struktural-
nych zwigzanych z uposledzeniem poznawczym
u pacjentéw z TRU. Co wiecej, mimo ze deficyty

poznawcze sg powszechne i ucigzliwe, nie zosta-
ty one uwzglednione w najnowszych kryteriach
diagnostycznych TRU.

Cel badania. Celem tego badania byto okre-
$lenie zwigzku miedzy obecnoscig ogniskowych
zmian w istocie biatej a dysfunkcjg poznawczg
u pacjentow z rozpoznanym TRU. Hipoteza bada-
nia zaktadata, ze strukturalne uszkodzenie mézgu
spowodowane niespecyficznymi zmianami w isto-
cie biatej, ktére nie powoduja oczywistych deficy-
téw neurologicznych i dlatego nie sg uwzglednia-
ne w procesach podejmowania decyzji klinicznych,
wptywa na funkcje poznawcze u pacjentéow z TRU.

Metodologia. Czterdziestu pacjentdéw zostato
zrekrutowanych z Katedry i Kliniki Reumatologii
i Rehabilitacji oraz Katedry i Kliniki Reumatologii
i Choréb Wewnetrznych Uniwersytetu Medyczne-
go w Poznaniu, a takze z Kliniki Choréb Wewnetrz-
nych, Pneumonologii, Alergologii i Immunologii
Klinicznej Wojskowego Instytutu Medycznego
w Warszawie. Do analizy korncowej wtgczono 33
pacjentow z TRU, ktorzy przeszli badanie obrazowe
mozgowia na 3-Teslowym skanerze MR oraz szero-
ki zestaw testow psychologicznych, w tym ANAM
(Automated Neuropsychological Assessment
Metrics) i standardowe testy neuropsychologicz-
ne tzw. papier-otéwek. Pacjenci byli tez badani
i oceniani przez certyfikowanego reumatologa
oraz oceniani w skali SLEDAI, a takze badani neu-
rologicznie. Wiek pacjentéw wahat sie od 19 do
55 lat (mediana 35), czas trwania choroby wynosit
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bela 1.

Podstawowa charakterystyka testow wykorzystanych w badaniu

Cognitive domain assessed Testy papier otéwek Testy ANAM

SRT
Switching
StCPT

PRT
2CHRT

cs D

Uwaga T
Pamiec BVRT
CVLT
VFT
Uczenie sie NA
Czas reakcji NA
Funkcje wzrokowo-przestrzenne RCFT

Funkcje wykonawcze Stroop Test
Czas reakcji ruchowej NA
inteligencja verbalna WCT
inteligencja — wzrokowa RPM

Go/No-GO
Tap_R
Tap_L

NA

NA

2CHRT — 2 choice reaction time; BVRT — test pamieci wzrokowej Bentona; CTT — kolorowy test potaczen; CS — code substitution;
CS_D — code substitution delayed; CVLT — kalifornijski test uczenia sie jezykowego; MAN_R/L — Manikin; MAT_GR — mathematical
grids; MP — mathematical processing; MTS — matching to sample; NA — not applicable PRT — procedural reaction time; RCFT — test
figury ztozonej Rey’a; RM_CPT — running memory CPT; RPM — test matryc Rawena (wersja standardowa); SP — spatial processing;

SRT — Simple Reaction Time; SRT_R — simple reaction time (R); St_CPT — standard CPT; Tap_R/Tap_L — tapping right/left hand; TP

tower puzzle; WCT — test rozumienia stéw w wersji standardowej i zaawansowanej; VFT — tet fluencji stownej;

Podziat pacjentow na podgrupy w zaleznosci od obecnosci lub braku

19-44 (29) 0.0346
0-22 (8) 0.0345
0-3 (0) 0.2328
1-10 (2) 0.1184

Wiek w latach (mediana) 23-55 (39)
SLEDAI 0-55 (27.5)
SLICC/ACR 0-4.0 (2)
Czas trwania choroby 1-27 (14)

SLEDAI

od 1 do 27 lat (mediana 3), zakres SLEDAI wynosit
od 0 do 55 (mediana 12,5), a zakres indeksu SLICC/
ACR wynosit od 0 do 4 (mediana 0). Wszystkie
obliczenia i wykresy wykonano z wykorzystaniem
pakietu statystycznego R w wersji 4.1.1.

Wyniki i wnioski. Pacjenci zostali podzieleni
na dwie podgrupy w zaleznosci od obecnosci lub
braku ogniskowych zmian w istocie biatej. 15 pa-
cjentow bez zmian oraz 18 pacjentéow z obecnymi
zmianami w istocie biatej. Grupa pacjentow ze

— Systemic Lupus Erythematosus, SLICC/ACR — Systemic Lupus International Collaborating Clinics/American College of Radiology

zmianami obejmowata 6 pacjentéw ze zmianami
naczyniowymi, 2 ze zmianami demielinizacyjny-
mi oraz 10 ze zmianami mieszanymi. Poréwna-
no wyniki testow psychologicznych miedzy tymi
dwiema podgrupami i zaobserwowano znacza-
ce roéznice w funkcjonowaniu poznawczym obu
podgrup. Pacjenci ze zmianami w istocie biatej
wykazali deficyty uwagi i funkcji wykonawczych,
a takze deficyty pamieci, ktérych nie stwierdzono
w podgrupie pacjentéow bez zmian ogniskowych
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istoty biatej. Sq to wazne znaleziska, gdyz moga
przyczynic sie do tego, aby zaréwno niespecyficz-
ne ogniska w istocie biatej, jak i zaburzenia funkgji
poznawczych u pacjentéw z TRU witgczyc¢ do kryte-
ridw rozpoznania tocznia (i neurotocznia). Dodat-
kowo przeanalizowano objetosci poszczegdlnych
struktur mézgowych (przy uzyciu Freesurfer 5.3.)
Ponadto, na podstawie analizy wolumetrycznej
zidentyfikowano istotne réznice w objetosci na-
stepujacych struktur: splot naczyniowkowy (CP,
choroid plexus), prawego bocznego komory, splot
naczyniéwkowy lewego bocznego komory, prawa
komora boczna. Wszystkie te struktury byty wiek-
sze u pacjentow ze zmianami w istocie biatej. Wy-
niki naszego badania w zakresie objetosci splotéw
naczyniéwkowych sg spdjne z wynikami wczesniej-
szych badan dotyczacych CP w chorobach auto-
immunologicznych zwtaszcza w SM, gdzie wsrod
pacjentow z postacig rzutowo-remisyjng powiek-
szony CP byt potgczony z wieksza objetoscig zmian
w obrebie istoty biatej. Niniejsze wyniki podkre-
$lajg znaczenie wptywu zmian w istocie biatej na
funkcje poznawcze w TRU oraz powiekszenie CP
jako wczesnego biomarkera zajecia osrodkowego
uktadu nerwowego u pacjentéw z toczniem.

Wptyw przeszczepienia mikrohioty jelitowej na objawy
kliniczne chorohy Parkinsona — hadanie pilotazowe
Monika Figura', tukasz Milanowski, Stanistaw Szlufik’,
Julia Nowak?, Aleksandra Antoniak?,

Mateusz Kopczynski2, Karol Sadowski?,
Weronika Zajac?, Dariusz Koziorowski'

TKlinika Neurologii WNoZ, Warszawski Uniwersytet Medyczny, Warszawa,
ngtlﬁggnckie Koto Naukowe NEKON przy Klinice Neurologii WNoZ,
Warszawski Uniwersytet Medyczny, Warszawa, Polska.
Wstep. Przewdd pokarmowy bierze udziat w pa-
togenezie choroby Parkinsona (chP) od jej wczes-
nego, przedruchowego stadium. Bakterie jelitowe
moga odgrywac role w patogenezie i progresji
choroby. Celem pracy jest ocena wptywu prze-
szczepienia mikrobioty katowej (FMT, fecal micro-
biota transplant) od zdrowych dawcéw na objawy
kliniczne chP.

Metody. Do analizy wtaczono 25 pacjentéw
zrozpoznaniem chP. Pacjenci zostali losowo przy-
dzieleni do grupy otrzymujacej leczenie FMT od
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zdrowych dawcow (Human Biome Institute) lub
identycznie wygladajacym placebo uzyskanym
ze stolca pacjentéw. Pacjenci i lekarze pozosta-
wali zaslepieni odnosnie do interwencji. Podczas
kolonoskopii do dystalnej czesci jelita cienkiego
podawano preparat FMT/placebo. Pacjenci zostali
poddani ocenie klinicznej przed oraz 1,3, 6 12
miesiecy po zabiegu (wizyty odpowiednio vO, v1,
v3, v6 i v12) za pomocq skal UPDRS I-1V, EQ-5D,
Skali Oceny Zapar¢, Kwestionariusza Jakosci Zycia
w chP -39 (PDQ-39), Skali Objawéw Pozarucho-
wych (NMSS), Skali Dysfunkcji Przewodu Pokar-
mowego w chP (GIDS-PD). Dla wszystkich wizyt
obliczono rownowaznga dawke dzienng lewodopy
(LEDD). Analize statystyczna przeprowadzono za
pomoca programu R wersji 4.1.2.

Wyniki. Zaobserwowano istotne réznice
w LEDD pomiedzy wizytami v1iv3 po zabiegu (p
= 0,003) i r6znice w skali EQ5D pomiedzy v1-3,
v1-12 i v0-12 (p < 0,05). Podskala zaparcia
CAS i GIDS réznita sie istotnie pomiedzy v0-12
(p < 0,05). W skali NMS zaobserwowano istotne
réznice pomiedzy V1 i V3 w podskalach ocenia-
jacych objawy psychiczne. Nie zaobserwowano
znaczacych zmian w punktacji UPDRS Il pomiedzy
wizytami.

Whniosek. FMT moze wptywac na obraz klinicz-
ny PD. Modyfikacji mogg ulec zwtaszcza pozaru-
chowe objawy choroby. Uzyskane wyniki sugeruja,
ze skutecznos¢ zabiegu zmienia sie wraz z upty-
wem czasu, dlatego u niektorych pacjentow moz-
na rozwazy¢ powtdrne interwencje FMT.

Wptyw rodzaju znieczulenia podczas zahiegu
mechanicznej trombektomii na przehieg i rokowanie
u pacjentow z udarem niedokrwiennym méozgu
Aleksander Debiec', Julia Winnicka?,

Katarzyna Boniecka?, Piotr Piasecki 3, Adam Stepien’,
Jacek Staszewski !

TKlinika Neurologiczna, Wojskowy Instytut Medyczny — Panstwowy
Instytut Badawczy w Warszawie

2\Wydziat Medyczny Uniwersytetu Warszawskiego

37aktad Radiologii Lekarskiej, Wojskowy Instytut Medyczny —Parstwowy
Instytut Badawczy w Warszawie

Cel. Mechaniczna Trombektomia (MT) jest leczeniem
z wyboru u pacjentéw z udarem niedokrwiennym
mdzgu (UNM) w przebiegu okluzji duzego naczynia
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w przednim kregu unaczynienia. Obecnie brak jest
konsensusu co do optymalnego rodzaju znieczulenia
podczas zabiegu, a dostepne dane na temat zasto-
sowania analgosedacji, znieczulenia miejscowego
i znieczulenia ogdlnego pozostaja ze sobg w sprzecz-
nosci. Pomimo tego, wszystkie z powyzszych metod
stosowane sg rutynowo u pacjentéw leczonych MT.
Metodyka. 71 pacjentow (60% kobiet, sredni
wiek 69,9 + 12) zUNM w przebiegu okluzji duzego
naczynia w przednim kregu unaczynienia leczo-
nych MT (81% ze skuteczng reperfuzjg TICI 2b-3)
zostato wtaczonych do analizy w zaleznosci od
rodzaju znieczulenia (znieczulenie ogélne vs. anal-
gosedacja) i poddanych 12 miesiecznej obserwacji.
Wyniki. U 29 pacjentéw (40,8%) podczas za-
biegu MT zastosowano znieczulenie ogélne. Nie
wykazano istotnych statystycznie ré6znic w grupie
pacjentéw znieczulonych ogdlnie w poréwnaniu
do pacjentow poddanych analgosedacji (p = ns)
w obrebie sprawnosci przed zachorowaniem
w skali mRS (0 vs. 0), zespotu neurologicznego
przy przyjeciu w skali NIHSS (15,7 vs. 15,4), cza-
su od wystgpienia objawéw do podania leczenia
trombolitycznego (onset-to-needle [125 vs. 139
min]), czasu od wystapienia objawow do lecze-
nia MT (onset-to-groin [225 vs. 257 min]) i czasu
od wystapienia objawéw do rekanalizacji (onset-
-to-TICI [304 vs. 312 min]). Pacjenci wymagajacy
znieczulenia ogdélnego charakteryzowali sie star-
szym wiekiem w stosunku do pacjentéw ktoérych
poddano analgosedac;ji (74 lata, IQR 71-80 lat vs.
68 lat, IQR 60-76 lat, p = 0,001). W analizie wie-
loczynnikowej wykazano istotng réznice pomiedzy
grupa pacjentdow znieczulonych ogélnie i grupg
pacjentow, u ktérych zastosowano analgoseda-
cje w rozktadzie ogdlnym sprawnosci w skali mRS
po 1, 3i 12 miesigcach obserwacji, oraz wyzszy
odsetek pacjentow samodzielnych po 1. miesigcu
(mRS = 0-2; 10,35% vs. 47,50%; p < 0,05) na
korzys¢ pacjentow w grupie poddanych analgo-
sedacji, ponadto pacjenci znieczuleni ogdlnie cha-
rakteryzowali sie wyzszg Smiertelnoscig w trakcie
obserwacji w stosunku do pacjentéow poddanych
analgosedac;ji (44,83% vs. 19,05%; p < 0,05).
Whnioski. Zastosowanie analgosedacji skutkuje
lepszym rokowaniem, a znieczulenie ogdlne jest

niezaleznym czynnikiem ciezszego przebiegu uda-
ruigorszej sprawnosci u pacjentow z UNM leczo-
nych MT. Potrzebna jest dalsza ocena wptywu ro-
dzaju znieczulenia podczas MT na przebieg udaru
w duzych badaniach randomizowanych, a metoda
znieczulenia powinna by¢ wybierana indywidual-
nie w zaleznosci od stanu pacjenta.

Wptyw zaburzen mowy o typie afazji na jakos¢ zycia
chorych po udarze niedokrwiennym mézgu

Adam Wisniewski', Karolina Filipska-Blejder",

Robert Slusarz', Jolanta Zielinska2, Marek Zielinski2
Collegium Medicum w Bydgoszczy, Uniwersytet Mikofaja Kopernika

w Toruniu

2Kujawska Szkota Wyzsza we Wioctawku

Wprowadzenie. Zaburzenia mowy stanowia jeden
z najczestszych i najbardziej dotkliwych objawdéw
w przebiegu udaru mézgu. Szacuje sie, ze afazja
wystepuje u 21 do nawet 38% wszystkich przy-
padkéw incydentéw naczyniowo-mézgowych.
Co wiecej, zespot afazji jest czesto integralnie
powigzany z zaburzeniami czytania, pisania czy
liczenia, co moze prowadzi¢ do catkowitego zata-
mania partycypacji spotecznej. Wedtug Swiatowej
Organizacji Zdrowia nalezy przyja¢, ze afazja to
nie tylko zaburzenie umiejetnosci postugiwania
sie jezykiem i mowa, ale takze zaburzenie umiejet-
nosci komunikowania sie. To sprawia, ze zaburze-
nia mowy nalezy traktowac na rowni z deficytami
ruchowymi, ktore w istotny sposob ograniczaja
sprawnosc¢ i pogarszajg jakos¢ zycia chorych po
udarze mézgu.

Cel. Celem badania byta ocena wptywu zabu-
rzen afazji na jakos¢ zycia pacjentéw po udarze
niedokrwiennym mozgu, a w szczegolnosci: jak
afazja wptywa na jakosc zycia oséb po udarze nie-
dokrwiennym mdzgu? Czy wybrane czynniki socjo-
demograficzne wptywajg na jakos¢ zycia chorych?
Czy rodzaj i stopien zaburzen afatycznych wptywa
na jakos¢ zycia pacjentéw?

Materiat i metody. Badanie prospektyw-
ne z udziatem 116 pacjentéw z udarem niedo-
krwiennym mozgu (grupa badana: 68 oséb, w tym
38,25% kobiet, obejmowata pacjentéw z afazja
po udarze; grupa kontrolna: 48 pacjentéw, w tym
37,5% kobiet, bez afazji) leczonych na Oddziale
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Neurologicznym Wojewddzkiego Szpitala Specjali-
stycznego we Wtoctawku. Pacjenci w czasie hospi-
talizacji byli ocenieni przez logopede-afazjologa,
za pomoca Skali Oceny Dynamiki Afazji (SODA)
oaz testu afazji Jadwigi Szumskiej, a po 6 miesia-
cach od czasu wystgpienia udaru przeprowadzono
ocene jakosci zycia za pomocg kwestionariusza
WHOQOL-BREF. Badanie to uzyskato akceptacje Ko-
misji Bioetycznej Collegium Medicum im. Ludwika
Rydygiera w Bydgoszczy, Uniwersytetu Mikotaja
Kopernika w Toruniu (KB nr 774/2015, z dn. 17
grudnia 2015 r.).

Wyniki. Pacjenci z grupy kontrolnej wyzej oce-
nili swojg 0golng jakos¢ zycia niz pacjenci z grupy
badanej z afazjg (Srednia 3,27 vs. 2,85, p = 0,008).
Statystycznie istotne réznice miedzy obiema gru-
pami zaobserwowano w zakresie domeny jakosci
zycia fizycznej (p = 0.04), psychologicznej (p =
0.02) oraz srodowiskowej (p = 0.04), podczas gdy
w aspekcie socjalnym réznice miedzy grupami nie
byty znaczace (p = 0.46). Analiza socjodemogra-
ficzna wykazata, ze ptec zenska (p = 0.01) oraz
wiek: 55-64 lat (p = 0.04) sq niezaleznymi czyn-
nikami zwigzanymi z gorszg ogélng jakoscig zycia,
natomiast wyksztatcenie, stan cywilny, aktywnos¢
zawodowa czy miejsce zamieszkania nie wptywaja
na réznice miedzy grupami. Stopien afazji ciezki
i umiarkowany, afazja catkowita, Broca i Wernicke-
go istotnie wigza sie z gorszg 0golna jakoscia zycia
chorych po udarze, podczas gdy afazja o niewiel-
kim nasileniu oraz afazja mieszana nie wptywaja
znaczaco na te zaleznos<.

Whnioski. Zaburzenia mowy o typie afazji
w sposoéb istotny przyczyniajg sie do pogorszenia
jakosci zycia chorych po udarze niedokrwiennym
mozgu. Zaleznosd ta jest szczegolnie uwarunko-
wana wybranymi czynnikami socjodemograficz-
nymi oraz rodzajem i stopniem afazji. Zaburzenia
mowy wymagajg natychmiastowych dziatan i in-
terdyscyplinarnego postepowania w celu zmini-
malizowania ryzyka niepetnosprawnosci. Koniecz-
ne sq dalsze badania w tym zakresie na wiekszej
populacji chorych.
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Wptyw zmegczenia na stopiei przestrzegania zalecein
terapeutycznych u pacjentow ze stwardnieniem
rozsianym

Justyna Chojdak-tukasiewicz', Aleksandra Koftuniuk?,
Stawomir Budrewicz', Anna Pokryszko-Dragan'

"Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Neurologii i Neurochirurgii,
Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

%Zaktad Pielggniarstwa Anestezjologicznego i Zabiegowego, Uniwersytet
Medyczny we Wroctawiu

Wstep. W terapii stwardnienia rozsianego (SM,
sclerosis multiplex) dostepny jest obecnie szeroki
repertuar lekéw modyfikujacych przebieg cho-
roby (DMT), ktore pozwalajg na zahamowanie
jej aktywnosci i narastania niepetnosprawnosci.
Na skutecznos¢ terapii wptywajg réozne czynniki
zwigzane z podtozem schorzenia, rodzajem DMT,
a takze indywidualnymi cechami pacjenta. Nale-
zy do nich adherencja — stopien przestrzegania
zalecen dotyczacych stosowania leku. Niedo-
stateczna adherencja moze istotnie ograniczac
korzysci z terapii, zwiekszad ryzyko postepu cho-
roby i wptywac na jej socjoekonomiczne kon-
sekwencje.

Cel. Celem pracy byta ocena wptywu zme-
czenia oraz innych czynnikéw klinicznych
i demograficznych na przestrzeganie zalecen te-
rapeutycznych u chorych na SM.

Materiat i metoda. Badanie objeto 158 cho-
rych zrozpoznaniem SM (99 kobiet i 59 mezczyzn,
srednia wieku 44,4 lata), uczestniczacych w pro-
gramie lekowym B29 w Klinice Neurologii UM we
Wroctawiu. W celu oceny stopnia przestrzegania
zalecen terapeutycznych wykorzystano kwestiona-
riusz Adherence in Chronic Disease Scale (ACDS),
do okreslenia poziomu zmeczenia — kwestiona-
riusz Modified Fatigue Impact Scale (MFIS) oraz
skale Fatigue Severity Scale (FSS). Na podstawie
dokumentacji medycznej ustalono dane dotyczace
przebiegu choroby, przeprowadzono takze ankiete
wtasng zawierajacg pytania o dane spoteczno-de-
mograficzne oraz objawy kliniczne. Przeanalizo-
wano zaleznosci miedzy wynikiem ACDS a pozo-
statymi badanymi czynnikami.

Wyniki. Sredni wynik w ACDS wyniést 25,33
pkt, co odpowiada umiarkowanemu stopnio-
wi adherencji. U 53,80% badanych stwierdzo-
no klinicznie istotne zmeczenie (Sredni wynik
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MFIS 34,84 pkt, FSS 36,37 pkt). Istotnie wyz-
szy wynik ACDS stwierdzono u mezczyzn (p
= 0.044.), oséb z wyksztatceniem sSrednim
(p = 0,006), os6b nieaktywnych zawodowo
i rencistéow (p = 0.043). Wykazano istotng zalez-
nos¢ miedzy wynikiem ACDS a poziomem zmecze-
nia w skali MFIS (r = -0,274; p = 0,001) oraz FSS
(r=-0,19; p = 0.018). Nie stwierdzono zaleznosci
pomiedzy przestrzeganiem zalecen terapeutycz-
nych a pozostatymi badanymi czynnikami.

Whioski. Pacjenci z SM przestrzegajq zalecen te-
rapeutycznych w umiarkowanym stopniu, ktory wy-
kazuje zwigzek z czynnikami socjodemograficznymi.
Zmeczenie stanowi czestg dolegliwos¢ w przebiegu
SM, ktdra istotnie wptywa na poziom adherencji.
tagodzenie objawéw choroby i edukacja pacjentow
w tym zakresie moga zwiekszy¢ poziom przestrzega-
nia zalecen terapeutycznych u chorych na SM.

Wspotwystepowanie matoptytkowosci wywotanej przez
heparyne i choréb z kregu zapalenia nerwéw wzrokowych
i rdzenia kregowego - seria przypadkow i przeglad
literatury

A. Podlecka-Pigtowska, J. Rychter, K. Sujkowska,

B. Zakrzewska-Pniewska, M. Nojszewska

Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Choroby z kregu zapalenia nerwéw wzrokowych
i rdzenia kregowego (NMOSD, neuromyelitis op-
tica spectrum disorder) naleza do autoimmunolo-
gicznych choréb demielinizacyjnych osrodkowego
uktadu nerwowego. U > 80% pacjentow stwierdza
sie swoiste przeciwciata przeciwko akwaporynie 4
(AQP4-1gG), ktore odgrywajq istotng role w pato-
genezie choroby. W leczeniu stosuje sie kortykoste-
roidy, zabiegi plazmaferez (PE, plasma exchange),
terapie immunosupresyjne oraz immunoterapie.
Wielu pacjentéw ma wskazania do leczenia prze-
ciwzakrzepowego heparynami, jako profilaktyka
powiktan zakrzepowo-zatorowych oraz w trakcie
zabiegéw PE. Matoptytkowos¢ wywotana przez he-
paryne (HIT, heparin-induced thrombocytopenia)
jest bardzo rzadka chorobg autoimmunologiczng
zwigzang z obecnoscia przeciwciat przeciwko kom-
pleksom utworzonym z heparyny i czynnika ptyt-
kowego 4 (anty-H:PF4), stanowigcq bezposrednie
zagrozenie dla zycia i zdrowia pacjenta.

W pracy przedstawiono 3 przypadki HIT u cho-
rych z NMOSD pozostajacych pod opieka Kliniki
Neurologii WUM. Rozpoznanie HIT potwierdzono
wykazaniem w surowicy krwi przeciwciat anty-
-H:PF4. Objawy HIT wystapity u wszystkich chorych
podczas stosowania niewielkich dawek heparyny
niefrakcjonowanej w trakcie zabiegéw PE wyko-
nywanych z powodu rzutu NMOSD. Doprowadzito
to do zakonczenia zabiegéw PE, wtaczenia do le-
czenia wybioérczego inhibitora czynnika Xa (fonda-
parynuks), a nastepnie rozpoczecia przewlektego
leczenia doustnymi lekami przeciwkrzepliwymi.
U wszystkich chorych uzyskano wyrazng poprawe
stanu klinicznego oraz normalizacje liczby ptytek
krwi.

Przypadek 1. 64-letnia kobieta z seronega-
tywnym NMOSD byta hospitalizowana w grudniu
2023 r. z powodu paraparezy spastycznej konczyn
dolnych, z niedoczulicg od poziomu Th7 i zabu-
rzeniami zwieraczowymi. Ze wzgledu na brak po-
prawy po leczeniu metyloprednizolonem dozylnie
pacjentka zostata zakwalifikowana do leczenia PE.
U chorej wystagpita matoptytkowosé¢ (34 x 109/1)
oraz ostre niedokrwienie lewej konczyny dolnej
z potwierdzong obecnoscia skrzepliny w tetnicy
podkolanowej lewe;.

Przypadek 2. 53-letnia kobieta z seropozytyw-
nym NMOSD byta leczona w lipcu 2021 r. z powodu
ciezkiego rzutu choroby pod postacig masywnej
tetraparezy, zaburzen czucia, zatrzymania moczu
oraz nudnosci i wymiotéw. Zastosowano mety-
loprednizolon dozylnie oraz zabiegi PE. Zaobser-
wowano mafoptytkowosé (14 x 109/1). Ponadto
stwierdzono zakrzepice zyt gtebokich lewej kon-
czyny gornej oraz lewej zyty szyjnej wewnetrznej,
a takze obwodowa zatorowos¢ ptucna.

Przypadek 3. 44-letnia kobieta z seropozy-
tywnym NMOSD byta leczona w sierpniu 2019
r. z powodu zapalenia rdzenia piersiowego. Po
nieskutecznej terapii metyloprednizolonem roz-
poczeto zabiegi PE. Wykazano matoptytkowos¢
(58 x 10%/1) oraz zakrzepice zyt gtebokich prawej
konczyny dolnej.

HIT i NMOSD sa bardzo rzadko wystepujgcymi
schorzeniami. Ich wspotwystepowanie jest alarmu-
jace. Uwaza sie, ze uszkodzenie tkanek, aktywacja
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ptytek krwi oraz proces zapalny zwiekszajg ryzyko
wystapienia HIT. W NMOSD proces autoimmuno-
logiczny jest mediowany przez przeciwciata, ale
takze dochodzi do aktywacji uktadu dopetniacza.
W czasie zaktadania centralnego dostepu dozyl-
nego nastepuje uszkodzenie sciany naczynia, na-
tomiast w trakcie zabiegu PE podawana jest hepa-
ryna. Wszystkie te czynniki zwiekszaja ryzyko HIT.

Whnioski. HIT moze wystapi¢ nawet po
niewielkiej ekspozycji na heparyne. U pacjentéw
z NMOSD leczonych zabiegami plazmaferez ryzy-
ko HIT jest wyzsze, dlatego w tych przypadkach
nalezy zachowac szczegdlng ostroznosc i uwaznie
monitorowac stan pacjentéw.

Wspétwystepowanie padaczki i stwardnienia rozsianego
— opis trzech przypadkow klinicznych
Joanna Kulikowska, Katarzyna Kapica-Topczewska,

Paulina Matys, Jan Kochanowicz, Monika Chorazy,
Alina Kutakowska

Klinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku

Napady padaczkowe w przebiegu stwardnienia
rozsianego (SM, sclerosis multiplex) wystepuja
u okoto 2-3% pacjentdéw, to znaczy okoto 2-3
razy czesciej niz w populacji ogoélnej. Drgawki sg
najczesciej wtérne do aktywnosci klinicznej badz
radiologicznej choroby i tylko u nielicznych pacjen-
téw ewaluujg do padaczki przewlektej. Ponadto
napady padaczkowe mogq wskazywac na ciezszy
przebieg SM, najczesciej wystepuja u pacjentéw
z postacig postepujaca choroby. Niekiedy jednak
drgawki moga by¢ pierwszym objawem choroby,
wyprzedzajacym rozpoznanie SM. Dotychczas,
prewalencja napadéw padaczkowych/padaczki
u pacjentéw z SM nie zostata zbadana w polskiej
populacji

Przedstawiamy serie trzech przypadkéw pacjen-
téw z rozpoznanym SM, u ktérych na réznych eta-
pach choroby obserwowano napady padaczkowe.

Pierwszym pacjentem jest 22-letni mezczy-
zna, ktory zostat przyjety do Kliniki Neurologii po
pierwszym w zyciu uogoélnionym napadzie drgaw-
kowym. W badaniu neurologicznym nie stwierdzo-
no odchylen od normy. W wykonanym MRI gtowy
opisano przykorowe ognisko z silnym brzeznym
wzmocnieniem kontrastowym zlokalizowane
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w lewej okolicy czotowo-ciemieniowej. W wy-
konanym EEG uwidoczniono zmiany ogniskowe
w postaci licznych fal wolnych oraz sporadycz-
nych fal ostrych zlokalizowanych gtéwnie w lewej
okolicy skroniowej. Do leczenia wtgczono kwas
walproinowy. W kolejnych tygodniach pojawity sie
ogniskowe objawy neurologiczne, a w toku dalszej
diagnostyki laboratoryjnej oraz obrazowej rozpo-
znano szybko postepujacg posta¢ SM. Aktualnie
pacjent jest leczony natalizumabem — uzyskano
stabilizacje kliniczng (pacjent osiagnat NEDA3).
Napady padaczkowe w ciggu dwoch kolejnych lat
nie powtorzyty sie, w zwigzku z czym zdecydowano
o stopniowym wycofaniu kwasu walproinowego.
Drugi przypadek dotyczy 45-letniej kobiety
z okoto 20-letnim wywiadem rzutowo-remisyjnej
postaci SM. Aktualnie chora jest leczona kladrybi-
na. Pacjentka zostata przyjeta do Kliniki Neurologii
z powodu kilkukrotnych uogélnionych napadéw
padaczkowych, ktére pojawity sie kilka dni po na-
sileniu ogniskowych objawoéw neurologicznych.
W wykonanym MRI gtowy uwidoczniono liczne
ogniska demielinizacyjne bez wzmocnienia kontra-
stowego. W EEG uwidoczniono zmiany ogniskowe
w postaci fal theta w lewej okolicy skroniowe;j.
W terapii rzutu zastosowano sterydoterapie oraz,
ze wzgledu na wystgpienie kilku napadéw padacz-
kowych, zmiany w EEG i stwierdzong obecnos¢
bardzo licznych nieaktywnych zmian demieliniza-
cyjnych, zdecydowano o wtaczeniu lamotryginy.
Trzecim pacjentem jest 55-letni mezczyzna,
z wtdrnie postepujgca postacig SM (EDSS = 9 pkt).
Pacjent choruje na padaczke od 10 lat, przyjmuje
kwas walproinowy. Napady padaczkowe o ogni-
skowym poczatku z zaburzong swiadomosciag pod
postacig drgawek konczyn lewych wystepujg okoto
2-3 razy w roku. Pacjent zostat przyjety do Kliniki
Neurologii z powodu wystgpienia gromadnych
napadéw uogdlnionych toniczno-klonicznych.
W toku diagnostyki laboratoryjnej rozpoznano
urosepse. Po wiaczeniu antybiotykoterapii —po-
czatkowo empirycznej, a nastepnie celowanej
uzyskano poprawe stanu neurologicznego oraz
ustgpienie napadoéw padaczkowych.
Przedstawione przypadki przedstawiajg roz-
ne sytuacje kliniczne, w ktérych obserwowano
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wystepowanie napadoéw padaczkowych w prze-
biegu SM. Wspotwystepowanie obu choréb nie
jest zbyt czeste, jednakze moze mie¢ wptyw na
decyzje terapeutyczne u niektorych chorych.
Wybér leku przeciwpadaczkowego u pacjentow
leczonych lekami modyfikujacymi przebieg cho-
roby stanowi niekiedy wyzwanie dla klinicystéw.
Z danych literaturowych wynika, ze interferony f
moga obnizac prog drgawkowy, opisywano row-
niez czeste wystepowanie drgawek po niektorych
modulatorach receptora S1P. Na szczegdélng uwage
zastugujg mtode kobiety w wieku rozrodczym, kté-
re stanowig znaczng grupe pacjentéw z SM.W tej
grupie pacjentéw w przypadku rozpoznania pa-
daczki najbardziej optymalnym wyborem jest la-
motrygina lubi lewetyracetam.

Wystepowanie psychologicznych czynnikow ryzyka
rozwoju wybranych zaburzen odzywiania wsréd
studentow dietetyki

Aneta Matusik'- 2, Patryk Szlacheta3, Mateusz Grajek®,
Karolina Krupa-KotaraS, Mateusz RoszakS, Beata Labuz-
-Roszak’- 8, llona Korzonek-Szlacheta'
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Zywieniowozaleznych, Wydziat Zdrowia Publicznego w Bytomiu, Slaski
Uniwersytet Medyczny w Katowicach

2Studenckie Koto Naukowe przy Zakfadzie Zdrowia Publicznego, Wydziat
Zdrowia Publicznego w Bytomiu, Slaski Uniwersytet Medyczny w
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6Studenckie Koto Naukowe przy Klinice Neurologii, Instytut Nauk
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Wprowadzenie. Bulimia oraz zaburzenia odzywia-
nia z napadami objadania sie (BED, binge eating
disorders), charakteryzujgce sie nawracajgcymi
epizodami niekontrolowanego jedzenia, stanowia
istotne wyzwanie w dziedzinie zaburzen odzywia-
nia. Celem pracy byta ocena rodzaju i czestosci wy-
stepowania czynnikéw ryzyka bulimii i BED wsrod
studentow dietetyki w Polsce.

Materiat i metody. W badaniu wzieto udziat
300 studentek i studentow dietetyki, w wieku od
20 do 25 lat. Grupe kontrolng stanowito 300 stu-
dentéw i studentéw kierunkéw niemedycznych.

Badanie przeprowadzono za pomocg autorskiego
kwestionariusza, na podstawie ktérego oceniano
nawyki i zachowania zywieniowe oraz czynniki
psychologiczne.

Wyniki. Czynniki ryzyka rozwoju bulimii i BED
(niska samoocena, zaburzenia emocji oraz nastro-
ju, zaburzenia osobowosci, perfekcjonizm, impul-
sywnos¢, nadmierna krytyka wobec wtasnego ciata,
poczucie samotnosci lub izolacji spotecznej, prze-
moc lub trauma w wywiadzie) wystepowaty istot-
nie statystycznie czesciej w grupie studentéw die-
tetyki (p < 0,001). Wykazano, ze wartos¢ BMI byta
prawidtowa u 79% uczestnikow badania, u 11%
stwierdzono nadwage, u 1% — otytosc¢ | stopnia,
u 7% — niedowage, a u 1% znaczng niedowage.
W zakresie nawykéw i zachowan zywieniowych
wykazano, ze znaczny odsetek ankietowanych
wykazywat zwiekszone obawy zwigzane z przyro-
stem masy ciata, a 13% zawsze odczuwato niepokdj
z tego powodu. Co zaskakujace, 11% uczestnikdw
z prawidtowym BMI miato poczucie nadwagi.

Whnioski. Rozpoznanie czynnikéw ryzyka za-
burzen odzywiania sie wsréd studentow dietety-
ki jest kluczowe dla wspierania ich dobrostanu
psychicznego i fizycznego. Ponadto podkreslenia
wymaga znaczenie witgczania kompleksowego
wsparcia zdrowia psychicznego do programow
edukacyjnych z zakresu dietetyki, aby poméc ucz-
niom radzi¢ sobie z presjg zwigzang z obrazem
witasnego ciata i nieprawidtowymi zachowaniami
zywieniowymi.

Wyzwania w diagnostyce i opiece nad pacjentami

z chorobg Pompego na podstawie przypadku pacjentki
z pozng postacia choroby

Weronika Kleszczynska', Magdalena Jedrusina?,
Adriana Zasybska'- 2, Konrad Rejdak: 2

TKatedra i Klinika Neurologii Uniwersytetu Medycznego w Lublinie
%Kliniczny Oddziat Neurologii Uniwersyteckiego Szpitala Klinicznego Nr 4

w Lublinie

Wstep. Choroba spichrzeniowa glikogenu typu
Il (choroba Pompego) nalezy do rzadkich cho-
rob miesniowo-szkieletowych. Jej przyczyng jest
mutacja w genie GAA, kodujacym enzym kwasng
a-glukozydaze. Niedobdr enzymu odpowiadaja-
cego za hydrolize glikogenu powoduje jego gro-
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madzenie w lizosomach, powodujac postepujgce
objawy ze strony miesni szkieletowych, uktadu
oddechowego, serca i watroby. Podstawowg me-
todg leczenia jest enzymatyczna terapia zastepcza,
ktora wptywa na poprawe funkcji motorycznych
i oddechowych, opdzniajgc wystgpienie zagraza-
jacych zyciu objawow choroby. Dzieki dostepnosci
w Polsce programu lekowego B.22, obecnie moz-
liwe jest objecie leczeniem pacjentéw zaréwno
zniemowleca i pdzna postacig choroby Pompego.
Witagczenie do Programu wymaga zatwierdzenia
whniosku przez Zespo6t Koordynacyjny do spraw
Choréb Ultrarzadkich, ktéry nastepnie weryfikuje
dostarczane co p6t roku dane kliniczne pacjenta,
decydujac o kontynuacji lub zawieszeniu lecze-
nia. Od stycznia 2024 r. polscy pacjenci z cho-
robg Pompego maja mozliwos¢ leczenia jednym
z dwéch dostepnych preparatéw- alglukozydaza
o lub awalglukozydazj a.

Opis przypadku. 50-letnia Pacjentka z rozpo-
znang p6zna postacig choroby Pompego, pozosta-
je pod opieka Klinicznego Oddziatu Neurologii Uni-
wersyteckiego Szpitala Klinicznego Nr 4 w Lublinie.
Pierwsze objawy choroby, pod postacig zaburzen
chodu, pojawity sie okoto 9 lat temu. Obserwo-
wano postepujacy niedowtad wiotki, zwtaszcza
w obrebie obreczy biodrowej i barkowej, zaniki
miesniowe, trudnosci z poruszaniem sie i dokucz-
liwe béle w obrebie konczyn. W wykonywanych
badaniach dodatkowych wykazano podwyzszone
wartosci kinazy kreatynowej i aminotransferaz,
a takze powiekszenie watroby.

Pierwsze oznaczenie aktywnosci kwasnej mal-
tazy w 2018 roku nie wykazato nieprawidtowosci.
Dalszy proces diagnostyczny obejmowat analize
ponad 100 gendw, ktéra wykluczyta miedzy inny-
mi dystrofie miesniowa Beckera, dystrofie mioto-
niczng i SMA. Ostatecznie w 2021 roku wykryto
mutacje dwodch alleli genu GAA, co potwierdzo-
no ponownie wykonanym testem suchej kropli
krwi. Od wystapienia pierwszych objawéw do
postawienia diagnozy choroby Pompego mineto
6,5 roku. Pacjentka zostata zakwalifikowana do
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programu lekowego z wykorzystaniem alglukozy-
dazy o w dawce 20 mg/kg, podawanej w infuzjach
dozylnych co 2 tygodnie. Obecnie Chora poru-
sza sie przy obustronnej pomocy kul tokciowych,
zgtasza problemy z wchodzeniem po schodach
i wstawaniem z pozycji siedzacej oraz b6l miesni
0 znacznie mniejszym nasileniu. Pacjentka pozo-
staje pod opieka poradni neurologicznej, kardio-
logicznej, gastrologicznej, ortopedycznejilaryn-
gologicznej, a takze jest poddawana regularnej
rehabilitacji.

Dyskusja. P6zna postac¢ choroby spowodowa-
nej niedoborem kwasnej maltazy wcigz pozostaje
wyzwaniem diagnostycznym, terapeutycznym
i organizacyjnym. Zwiekszanie Swiadomosci ist-
nienia choréb rzadkich i mozliwosci ich diagno-
zowania oraz leczenia w ostatnich latach jest
jednym z celéw polityki zdrowotnej panstwa. Do-
stepnos¢ darmowego, szybkiego wykonywania
testu suchej kropli krwi umozliwia jednoczaso-
we przeprowadzenie diagnostyki enzymatycznej
i genetycznej, ktorej wynik pozwala na postawie-
nie ostatecznej diagnozy choroby Pompego, bez
koniecznosci weryfikacji innym testem. Program
lekowy, ktéry od poczatku 2024 roku zostat po-
szerzony o drugi lek, daje pacjentom szanse na
kontynuacje leczenia przy ztej tolerancji Myozy-
me®. Ztozonos¢ Programu i wymagania ptatnika
zobowiazuja do wykonywania wielu badan
laboratoryjnych, obrazowych, czynnosciowych
oraz konsultacji lekarskich co pot roku, ktére
powinny odbywa¢ sie podczas planowej, kilku-
dniowej hospitalizacji w osrodku realizujgcym
Program.

Whnioski. Choroba Pompego powinna by¢
elementem diagnostyki réznicowej niedowtadu
obreczowo-konczynowego zaréwno u dorostych,
jak i dzieci. Szerokie spektrum objawéw wymaga
kompleksowej opieki nad pacjentem w zespo-
tach wielospecjalistycznych. Dzieki dostepnosci
refundowanej enzymatycznej terapii zastepczej
mozliwe jest spowolnienie postepu choroby i wy-
dfuzenie czasu przezycia.
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Zaawansowane techniki obrazowania mézgu ujawniaja
mikrostrukturalne réznice wzorcow uszkodzenia

w stwardnieniu rozsianym i NMOSD

P. Jakuszyk', A. Podlecka-Pigtowska?, B. Kossowski,

M. NojszewskaZ, B. Zakrzewska-Pniewska?,
M. Juryrczyk!
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%Katedra i Klinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny,
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Wprowadzenie. Stwardnienie rozsiane (SM, scle-
rosis multiplex) i neuromyelitis optica spectrum di-
sorders (NMOSD) to autoimmunologiczne choroby
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) o podob-
nej symptomatologii ale odmiennej patogenezie
i leczeniu. Badanie rezonansem magnetycznym
(RM) moézgu i rdzenia kregowego oraz wykrywa-
nie swoistych dla NMOSD przeciwciat przeciwko
akwaporynie-4 pozwalajg na postawienie wtasci-
wego rozpoznania w typowych przypadkach, ale
maja ograniczong dokfadnos¢ u chorych z niety-
powymi obrazami radiologicznymi i negatywnym
testem na przeciwciata. Ze wzgledu na rdznice
w obrazie histopatologicznym SM i NMOSD, mi-
krostrukturalne obrazowanie mézgu moze pomoc
w diagnostyce réznicowej tych choréb.

Cel badania. Badanie miato na celu scharakte-
ryzowanie uszkodzen mikrostrukturalnych mézgu
u pacjentéw z SM i NMOSD za pomocg niekonwen-
cjonalnego badania RM moézgu oraz identyfikacje
potencjalnych biomarkeréw diagnostycznych.

Metody. Pacjenci z rzutowo-remisyjng postacia
SM (n = 20), pacjenci z NMOSD z przeciwciatami
przeciwko akwaporynie-4 (n = 20) oraz zdrowi
ochotnicy (n = 20) mieli wykonane prospektywne
badanie RM mézgu w aparacie 3-teslowym Sie-
mens Prisma. Badanie obejmowato sekwencje:
T1-wazong, fluid-attenuated inversion recovery
(FLAIR), sekwencje wazong dyfuzjg, magnetiza-
tion-prepared 2 rapid gradient echo (MP2RAGE),
quantitative susceptibility mapping (QSM) oraz
phase sensitive inversion recovery (PSIR). Trak-
tometria zostata wykorzystana do segmentacji
wtdkien poszczegdlnych szlakéw istoty biatej na

przechodzace i nie przechodzace przez zmiany
zapalne w istocie biatej. Gestos¢ komérek nerwo-
wych (NDI, neurite density index) zostata obliczona
przy uzyciu modelu neurite orientation dispersion
and density imaging (NODDI) opartego na obra-
zowaniu dyfuzyjnym. Uszkodzenie kory mézgowe;j
oceniano na podstawie wskaznikéw czaséw relak-
sacji T1 uzyskanych z sekwencji MP2RAGE. Zmiany
korowe i zmiany z rgbkiem paramagnetycznym
identyfikowano odpowiednio na sekwencjach PSIR
i QSM.

Wyniki. W poréwnaniu ze szlakami u osob
zdrowych, pacjenci z SM mieli obnizone warto-
sci NDI zaréwno w wiekszosci wtdkien przecho-
dzacych (40 na 50 ocenianych traktow), jak i nie
przechodzacych (37/50 traktéw) przez hiperin-
tensywne w obrazach T2-zaleznych zmiany za-
palne w istocie biatej. Pacjenci z NMOSD mieli
obnizone NDI jedynie w traktach, ktérych wtokna
przechodzity przez zmiany w istocie biatej (9/48
traktow). Bezposrednie poréwnanie pacjentow
z SM i NMOSD ujawnifo 6 traktow (w tym trzy
w mozdzku) w prawidtowo wygladajacej istocie
biatej, ktore miaty obnizone NDI w SM w pordéw-
naniu z NMOSD. W grupie pacjentéw z NMOSD
nie zaobserwowano zmian z ragbkiem paramag-
netycznym, natomiast w grupie pacjentéw z SM
7 pacjentow miato tacznie 19 takich zmian. W SM
zaobserwowano istotnie negatywne korelacje
miedzy wskaznikiem NDI w wiéknach nie prze-
chodzacych przez zmiany w istocie biatej a liczba
zmian korowych (39/50 traktow), ale nie z liczba
zmian z rgbkiem paramagnetycznym.

Whnioski. SM i NMOSD charakteryzuja sie od-
rebnymi wzorcami uszkodzenia istoty biatej méz-
gu, w szczegolnosci obnizenie gestosci neuronéw
w NMOSD ograniczone jest do wtékien przecho-
dzacych przez zmiany, podczas gdy w SM jest bar-
dziej uogdlnione i bardziej nasilone u pacjentow
ze zmianami korowymi. Réznice mikrostrukturalne
uszkodzenia mézgu w SM i NMOSD wykrywane za
pomoca niekonwencjonalnego RM mogg pomoc
w diagnostyce réznicowej SM i NMOSD.
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Zahurzenia funkcji seksualnych u oséh chorujacych

na stwardnienie rozsiane
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Stwardnienie rozsiane (SR) moze wptywac na funkcje
seksualne zaréwno bezposrednio, jak i posrednio.
Dysfunkcje seksualne (DS) u pacjentéw z SR mozna
podzieli¢ na pierwotne, wtdrne i trzeciorzedowe.
Celem pracy byta ocena czestosci wystepowania DS
na kazdym poziomie w polskiej populacji chorych
na SR oraz identyfikacja czynnikdw towarzyszgcych
zwigzanych z wystepowaniem tych zaburzen.

Do badania wfagczono ogétem 106 pacjentow z
SR (77 kobiet) w srednim wieku 42,5 + 11,4 lat. Wy-
korzystano Kwestionariusz Oceny Intymnosci i Sek-
sualnosci pacjentow z SR (MSISQ-19, the Multiple
Sclerosis Intimacy and Sexuality Questionnaire) wraz
z danymi spofeczno-demograficznymi i klinicznymi
(w tym oceng w Rozszerzonej Skali Niepetnospraw-
nosci — EDSS, Expanded Disability Status Scale).

Dysfunkcje seksualne stwierdzono u 43 pa-
cjentow (40,6%), w tym u 23 (21,7%) pacjentow
z pierwotna DS, 32 (30,2%) z wtorng DS i 14
(13,2%) z trzeciorzedowga DS. Najczestszymi ob-
jawami na kazdym poziomie DS byty problemy
zorgazmem, spastycznosc¢ i nietrzymanie moczu
czy obawy o satysfakcje seksualng partneréow. Cat-
kowity wynik w MSISQ-19 i czesciowe wyniki DS
byty istotnie skorelowane z czasem od rozpozna-
nia SR, obecnym wynikiem EDSS i EDSS w chwili
rozpoznania (wszystkie p < 0,0001). Ponadto DS
byty istotnie powigzane z poziomem wyksztatce-
nia (p < 0,05) i wiekiem (p < 0,001). Nie stwier-
dzono istotnego zwigzku pomiedzy pomiarami
antropometrycznymi (BMI, body mass index) a DS
u pacjentéw z SR.

Dysfunkcje seksualne, zwtaszcza wtorne DS,
byty jednym z najczestszych probleméw wsréd pa-
cjentow z SR. Ponadto badanie wykazato ztozony
i wieloczynnikowy charakter DS u pacjentéw z SR.
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Aby zapewni¢ odpowiednia diagnostyke i leczenie
DS, nalezy wzig¢ pod uwage powigzane czynniki
i ich wptyw.

Zahurzenia wechu u pacjentow z chorohbg Wilsona —
systematyczny przeglad piSmiennictwa

J.P. Bembenek', T. Litwin?, A. Czfonkowska?,

A. Przybytkowski®, A. Antos?2

1Zaktad Neurofizjologii Klinicznej, Instytut Psychiatrii i Neurologii

w Warszawie, Warszawa, Polska

22 Klinika Neurologiczna, Instytut Psychiatrii i Neurologii w Warszawie,
Warszawa, Polska

3Klinika Gastroenterologii i Chorob Wewngtrznych, Warszawski
Uniwersytet Medyczny, Polska

Cel. W chorobie Wilsona (chW) nieprawidtowy
metabolizm miedzi powoduje jej gromadzenie sie
w réznych narzadach, gtéwnie w mézgu i watrobie.
Zmyst wechu jest w centrum uwagi badan nad sta-
rzeniem i nad chorobami neurodegeneracyjnymi.
Zmyst wechu pacjentéw chorych na chW byt tema-
tem zainteresowania pojedynczych badan. Naszym
celem byto dokonanie systematycznego przegladu
badan oceniajacych funkcje wechowe w chW.

Metody. Dokonalismy przegladu bazy PubMed
poszukujac oryginalnych prac oceniajacych funk-
cje wechowa w chW, uzywajac stéw kluczowych:
.Wilson disease” i ,olfactory function” i znalezli-
Smy piec¢ artykutéw. Przegladajac pismiennictwo
uwzglednionych badan, zidentyfikowano dodat-
kowo jeden artykut. Ostatecznie uwzglednilismy
6 badan.

Wyniki. Liczba pacjentéw z chW w poszczegél-
nych badaniach wahata sie od 12 do 68, aich cha-
rakterystyka kliniczna byta zréznicowana. Réznice
w metodologii (testy stosowane do oceny funkgji
wechowych oraz oceniane parametry) uniemoz-
liwity metaanalize danych. Ogdlnie zaburzenia
wechu byty czestsze i bardziej nasilone w chW
w porownaniu z grupg kontrolng. Poréwnanie
wechu u pacjentéw z fenotypem neurologicznym
chW i pacjentéw z postacig watrobowa choroby
(5 badan) oraz zwigzek zaburzen wechu z obec-
nosciag typowych dla chW zmian w obrazowaniu
rezonansu magnetycznego (RM) moézgu nie byty
spdjne pomiedzy badaniami (2 badania). W bada-
niach nie oceniano w RM obszaréw mézgu wcho-
dzacych w sktad drogi wechowej, z wyjatkiem
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jednego (ocena tylko objetosci opuszki wecho-
wej). Nie stwierdzono, aby leki stosowane w le-
czeniu chW, ich rodzaj ani czas trwania choroby
i leczenia miaty wptyw na funkcje wechowe (4
badania). W jednym badaniu oceniano dodatko-
wo smak i nie stwierdzono jego nieprawidtowosci
w grupie z chW.

Whnioski. Pomimo wynikéw wskazujacych na
nieprawidtowe funkcje wechowe u chorych na
chW, zagadnienie to jest stabo poznane. Nie-
zbedne sg dalsze badania na wiekszych grupach
chorych, oceniajace takze uszkodzenie drog we-
chowych w grupie z chW.

ZLajecie widkien czuciowych u chorych ze stwardnieniem
zanikowym hocznym

Anna Pietrzak, tukasz Rzepinski, Stawomir Wawrzyniak
Klinika Neurologiczna, 10. Wojskowy Szpital Kliniczny z Poliklinikg
w Bydgoszczy, Bydgoszcz
Wprowadzenie i cel. Chociaz objawy uszkodzenia
goérnego i dolnego neuronu ruchowego dominu-
ja w obrazie klinicznym stwardnienia zanikowego
bocznego (ALS, amyotrophic, lateral sclerosis),
u chorych opisuje sie réwniez zaburzenia pozaru-
chowe, w tym poznawcze, pozapiramidowe i czucio-
we. Celem niniejszej pracy byto okreslenie czestosci
wystepowania odchylen w badaniach neurofizjolo-
gicznych obwodowych wtdkien czuciowych w po-
pulacji chorych z ALS leczonych w naszym osrodku.
Materiaty i metody. Do badania wtagczono 54
chorych (25 kobiet i 29 mezczyzn, srednia wieku
63 = 11 lat) leczonych wKlinice Neurologicznej 10.
WSK w Bydgoszczy w latach 2018-2024, z pewnym
lub prawdopodobnym rozpoznaniem ALS wedtug
zmodyfikowanych kryteriow El Escorial lub kryte-
riow Awaji. Analizie poddano amplitudy odpowie-
dzi czuciowych i predkosci przewodzenia we wtok-
nach czuciowych nerwoéw tokciowych i fydkowych.
Z badania wykluczono nerw posrodkowy z uwagi
na wczesne zajecie widkien czuciowych w prze-
biegu wystepujacego czesto w populacji zespotu
ciesni nadgarstka. Przyjeto normy amplitudy: dla
nerwoéw tokciowych: > 15 uV do 60. roku zycia
i>10uV po 60. roku zycia; dla nerwéw tydkowych:
> 5 uV. Za prawidiowe predkosci przewodzenia

uznano: dla nerwow tokciowych: > 50 m/s; dla
nerwéw tydkowych: > 40 m/s.

Wyniki. Mediana amplitudy odpowiedzi czu-
ciowej nerwdw tokciowych wyniosta 9 uV (95%
Cl 6,9-12,1), a predkosci przewodzenia 53,0 m/s
(95% CI 50,5-55,0). Mediana amplitudy odpowie-
dzi czuciowej nerwéw tydkowych wyniosta 4,5 uV
(95% Cl 3,4-7,0), a srednia predkosc przewodzenia
51,4 = 7,0 m/s. Amplituda odpowiedzi czuciowej
nerwow tokciowych byta ponizej normy u 62,3%,
czesciej u mezczyzn (RR = 2,2; p = 0,03). Amplitu-
da odpowiedzi czuciowej nerwéw tydkowych byta
obnizona u 50,9% chorych, niezaleznie od pfci, a jej
wartosc korelowata ujemnie z wiekiem (tau Kendal-
la=0,24, p = 0,01). Amplitudy byty prawidtowe
w obu nerwach jedynie u 29,6% chorych. Obnizenie
amplitud nie korelowato z czasem trwania choroby
od pierwszych objawdw i nie byto czestsze u cho-
rych z przewagg objawow klinicznych zajecia dol-
nego neuronu ruchowego. Predkos¢ przewodzenia
we wtdknach czuciowych nerwéw fokciowych byta
obnizona u 25,5% chorych, bez zwigzku z picig,
wiekiem, czasem trwania choroby ani przewaga
zajecia dolnego neuronu. W badanej grupie nie
stwierdzono obnizenia predkosci przewodzenia we
wtéknach czuciowych nerwow tydkowych.

Whnioski. Zaburzenia przewodnictwa czucio-
wego byty powszechne w badanej grupie, dotyczy-
ty w poréwnywalnym stopniu nerwoéw tokciowych,
jakitydkowych, i w przewazajacym stopniu wyra-
zaty sie obnizeniem amplitud odpowiedzi czucio-
wych, co najprawdopodobniej nalezy ttumaczy¢
uszkodzeniem aksonalnym. Obecnosc¢ dystalnego
zwolnienia predkosci przewodzenia we wtéknach
czuciowych nerwoéw tokciowych u czesci chorych,
przy prawidtowych predkosciach w nerwach tydko-
wych, moze wskazywac¢ na komponente neuropatii
z ucisku w konczynach dotknietych zaawansowa-
nymizanikami miesnii przykurczami. Wyjasnienie
mechanizmu zaburzen przewodnictwa czuciowe-
go u chorych z ALS wymaga dalszych badan, tym
niemniej ich obecnos$¢ nie powinno odwodzi¢ od
rozpoznania stwardnienia zanikowego bocznego,
gdy catoksztatt obrazu klinicznego przemawia za
tg diagnoza.
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Zakrzepica zylna mozgu w ciazy i pofogu — diagnostyka,
leczenie i prewencja wtdrna

Matgorzata Wiszniewska

Akademia Nauk Stosowanych im. Stanistfawa Staszica, Pita, Katedra
Ratownictwa Medycznego

Odddziat Neurologii z Pododdziatem Udarowym, Szpital Specjalistyczny im
St. Staszica, Pita

Szacunkowa czestos¢ wystepowania zakrzepicy
zylnej mézgu w cigzy i potogu w krajach zachod-
nich waha sie od 1 na 2500 poroddéw do 1 na
10 000 poroddw, a OR waha sie od 1,3 do 13,0.
Najwieksze ryzyko zachorowania na zakrzepice
zylng moézgu (CVT, cerebral venous thrombosis)
wystepuje w Il trymestrze cigzy i pierwszych
6 tygodniach potogu (ok. 70%). Ciecie cesarskie,
przedtuzajaca sie hospitalizacja, starszy wiek
matki dodatkowo zwiekszajg ryzyko wystgpie-
nia CVT.

Leczenie w okresie cigzy powinno by¢ prowa-
dzone tylko za pomocg heparyn, gdzie prefero-
wane sg heparyny drobnoczasteczkowe (LMWH)
w dawce terapeutycznej. W cigzy wskazane jest
stosowanie LMWH przez catg cigze i nastepnie
przez co najmniej 6 tygodni potogu. W leczeniu
w okresie potogu mozna stosowac heparyny drob-
noczasteczkowe lub antagonistéw witaminy K pod
kontrolg wskaznika INR (INR nalezy utrzymywac na
poziomie 2-3). Natomiast w potogu przeciwska-
zane s leki z grupy bezposrednich antagonistow
czynnikow krzepniecia (DOAC). Leczenie to nalezy
kontynuowac przez co najmniej 6 tygodni po po-
rodzie. Catkowity minimalny czas trwania terapii
wynosi 3 miesigce.

Kobieta z CVT w czasie cigzy powinna by¢ po-
informowana, ze moze zajs¢ w kolejng cigze, ale
wowcza zaleca sie profilaktyke z uzyciem LMWH
podczas przysztych cigz i w okresie poporodowym.
Warto jednak informowac kobiety, ze po incyden-
cie CVT w cigzy ryzyko wystapienia kolejnych zda-
rzen zakrzepowych (tj. zakrzepicy zyt gtebokich,
zatorowosci ptucnej) wydaje sie, ze jest zwiekszo-
ne w przysztych cigzach.
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Zamknigcie przetrwatego otworu owalnego

jako profilaktyka wtorna kryptogennego udaru
niedokrwiennego mézgu — charakterystyka czynnikow
ryzyka pacjentow zakwalifikowanych do jego zamknigcia
J. Furmanek', A. Golenia’, P. Olejnik', 0. Maciejewska’,
M. Roik2, K. Kurnicka', K. Perzanowska-Brzeszkiewicz',

E. Sobieszczuk!, P Szczudlik!, A. Ferens', A. Kostera-
-Pruszezyk!

TKatedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego,
Warszawa

%Klinika Chordb wewnetrznych i Kardiologii Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego, Warszawa

Wstep. Przetrwaty otwoér owalny (PFO, patent fo-
ramen ovale) jest pozostatoscia fizjologicznego ot-
woru owalnego, ktéry w zyciu ptodowym stanowi
potaczenie pomiedzy prawym i lewym przedsion-
kiem serca. U wiekszosci osoéb otwor ten zamyka
sie w ciggu pierwszego roku od urodzenia. Szacuje
sie jednak, ze u 20-25% populacji zdrowych do-
rostych utrzymuje sie drozne potaczenie miedzy-
przedsionkowe. Jednoczesnie PFO jest wykrywany
u okoto 40-50% pacjentéw z kryptogennym uda-
rem niedokrwiennym médzgu, a jego przezskoérne
zamkniecie stanowi skuteczng profilaktyke wtérng
kolejnych epizoddéw naczyniowo-mozgowych w tej
grupie chorych.

Cel badania. Charakterystyka populacji oraz
ocena sercowo-naczyniowych czynnikéw u pacjen-
téw po przebytym udarze niedokrwiennym moézgu
w mechanizmie zatorowosci skrzyzowanej przez
PFO, zakwalifikowanych do jego przezskdérnego
zamkniecia jako prewencja wtérna udaru moézgu.

Materiaty i metody. Retrospektywnie prze-
analizowano dane kliniczne z lat 2020-2024 pa-
cjentéw po przebytym udarze niedokrwiennym
modzgu, u ktérych zdiagnozowano PFO. Informacje
dotyczace zachorowania na udar niedokrwien-
ny lub przemijajgce niedokrwienie mézgu oraz
choréb wspétistniejgcych, wskaznika masy ciata
i stosowanych uzywek uzyskano z dokumentacji
medycznej. Kwalifikacje do przezskornego za-
mkniecia PFO przeprowadzono w oparciu o Skale
Ryzyka Zatorowosci Paradoksalnej (RoPE, Risk of
Paradoxical Embolism).

Wyniki. Do badania wigczono 45 oséb po prze-
bytym udarze niedokrwiennym moézgu (37 oséb)
i przemijajgcym niedokrwieniu moézgu (8 oséb),
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u ktérych zdiagnozowano PFO. Sredni wiek wynidst
43,18 = 10,7 lata, kobiety stanowity 42,2% bada-
nych, kolejny udar rozpoznano u 5 (11,1%) pacjen-
téw. Po pierwszym epizodzie naczyniowo-mozgo-
wym PFO rozpoznano u 40 chorych (88,9%), po
drugim u 4 chorych (8,9%), natomiast po czwartym
u jednego (2,2%) pacjenta. Sredni wynik skali RoPE
wynioést 7,49 = 1,41 punktow. Nadcisnienie tetni-
cze stwierdzono u 9 (20%) pacjentéw, dyslipidemie
u 6 (13,3%) pacjentow, otytos¢ u 8 (17,8%) pacjen-
tow i aktywny nikotynizm u 10 (22,2%) pacjentow.
U 11(29,7%) chorych, udar niedokrwienny mézgu
byt spowodowany niedroznoscia tetnicy mézgu
tylnej. Drugg pod wzgledem czestosci wystepo-
wania lokalizacjg byt udar z zakresu unaczynie-
nia tetnicy mézgu srodkowej w odcinku M4, 10
(27,0%) chorych. Analiza korelacji wykazata istotny
statystycznie, odwrotnie proporcjonalny zwigzek
miedzy wynikiem w skali RoPE a wiekiem w dniu
zachorowania (p = 0.001) i liczbg epizodéw na-
czyniowo-mézgowych (p = 0,046).

Whnioski. Skala Ryzyka Zatorowosci Paradok-
salnej (RoPE) jest skutecznym narzedziem umoz-
liwiajgcym obiektywng kwalifikacje chorych do
przezskérnego zamkniecia PFO, na co wskazuje
istotna korelacja jej wyniku z mtodszym wiekiem
i mniejszg liczbg epizodéw naczyniowo-médzgo-
wych chorych. Pacjenci, u ktérych zdiagnozowano
PFO byli mtodsi i mieli mniej wspotwystepujacych
sercowo-naczyniowych czynnikéw ryzyka w po-
rownaniu do populacji w starszym wieku po prze-
bytym udarze niedokrwiennym mézgu. U kazdego
pacjenta w mfodym wieku (< 60 rz), ktory przebyt
udar niedokrwienny lub przemijajace niedokrwie-
nie mézgu o nieustalonej etiologii nalezy aktywnie
poszukiwac PFO.

Zamknigcie tetnicy Srodkowej siatkowki leczone
trombolitycznie i neuroprotekcyjnie cerebrolizyng —
opis przypadku i przeglad literatury

Maciej Zigkiewicz, Michat Kubiak, Aleksander Debiec,
Adam Stepien, Jacek Staszewski

Klinika Neurologiczna, Wojskowy Instytut Medyczny — Panstwowy
Instytut Badawczy w Warszawie

Wstep. Zamkniecie tetnicy srodkowej siatkédwki
(CRAO) jest czestg przyczyna utraty wzroku, a nie-

dokrwienie siatkdwki jest ocznym ekwiwalentem
ostrego udaru niedokrwiennego moézgu, co wy-
maga pilnej diagnostyki i leczenia z mozliwoscia
wdrozenia trombolizy. Niedokrwienno- reperfu-
zyjne uszkodzenie siatkowki (RIRI, retinal ische-
mia-reperfusion injury) zwigzane jest z brakiem
powrotu funkcji siatkéwki i jej nieodwracalnego
uszkodzenia strukturalnego pomimo uzyskania
reperfuzji. Zjawisko to spowodowane jest stanem
zapalnym, stresem oksydacyjnym, cytotoksycznos-
cig glutaminianu i przerwaniem bariery krew-oko.
Z tego powodu trwajg intensywne badania nad le-
kami mogacymi zatrzymac odpowiedz zapalng po
reperfuzji. Celem ponizszej pracy byto okreslenie
wynikow leczenia neuroprotekcyjnego Cerebroli-
zyna u pacjenta z CRAO.

Opis przypadku. 40-letni pacjent zgtosit sie na
Ostry Dyzur Okulistyczny z powodu nagtego po-
gorszenia widzenia okiem lewym. W wywiadach
pacjent leczony Tymonacykiem (Heparegen) z po-
wodu podwyzszonych wartosci GGTP o nieustalo-
nej przyczynie. Wyjsciowo oceniany okulistycznie,
gdzie stwierdzono w badaniu duzy materiat zato-
rowy dofem przy tarczy w tetnicy srodkowej siat-
kowki, oraz zwezone naczynia tetnicze na dnie oka.
Klinicznie okiem lewym widziat jedynie ruchy reka
przed okiem. Podano maksymalng terapie obniza-
jaca cisnienie wewnatrzczaszkowe i przeprowadzo-
no masaz gatki ocznej, bez jakiejkolwiek poprawy.
Pacjent zostat przekazany pod opieke neurologa
i przestany bezposrednio do Pracowni TK, gdzie
w wykonanym badaniu TK gtowy nie uwidoczniono
zmian ogniskowych, wykluczono krwawienie do
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN), a nastep-
nie4 hi28 minut od wystgpienia objawoéw podano
leczenie trombolityczne w dawce 9 mg w bolusie,
a nastepnie 81 mg w godzinnym wlewie. Bezpo-
srednio po podaniu bolusa, pacjent podat poprawe
widzenia okiem lewym. W wykonanym nastepnie
badaniu angioTK nie uwidoczniono okluzji duzego
naczynia, a badanie perfuzji TK nie wykazato zabu-
rzen perfuzji w obrebie OUN. Po zakonczeniu wle-
wu rtPA w leczeniu wspomagajacym zastosowano
cerebrolizyne w dawce 30 mgi.v., i kontynuowano
leczenie przez 8 dni. W kontrolnym badaniu MR
gtowy z kontrastem po 24 h od zachorowania nie
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stwierdzono zmian ogniskowych, ukrwotocznienia
i restrykgji dyfuzji, a w opcji perfuzjiMR nie uwidocz-
niono zaburzen perfuzjiiradiologicznych cech prze-
rwania bariery krew—modzg. W trakcie hospitalizacji
obserwowano kliniczng poprawe ostrosci wzroku,
oraz stopniowe zwiekszenie zakresu pola widzenia
w badaniu perymetrii wykonanejw 2. i 4. dobie ho-
spitalizacji. W kontrolnej ocenie okulistycznej w 2.
dobie hospitalizacji nie uwidoczniono materiatu
zatorowego w gateziach tetnic siatkdwki, klinicznie
pacjent liczyt palce przed okiem, nastepnie ocenia-
ny w 4. dobie hospitalizacji ostros¢ wzroku okiem
lewym oceniona na Vos = 0,1.

Dyskusja. Cerebrolizyna to mieszanka nisko-
czasteczkowych peptydéw i aminokwasow ktore
nasladuja biologiczne funkcje endogennych czyn-
nikow neurotroficznych i dziata poprzez zmniej-
szenie poziomu mediatoréow prozakrzepowych
i prozapalnych, utrzymujac prawidtowg funkcje
mikrokrazenia mézgowego i bariery krew-modzg
po niedokrwieniu. W literaturze nie opisano do
tej pory leczenia wspomagajacego cerebrolizyng
u pacjenta z CRAO leczonym trombolitycznie, ale
dotychczasowe badania wykazaty, ze u pacjentow
z udarem niedokrwiennym moézgu dozylne poda-
nie Cerebrolizyny moze poprawiac wyniki leczenia
i stan neurologiczny, a w potaczeniu ze standar-
dowa rehabilitacjg zapewnia dodatkowe korzysci
w zakresie poprawy sprawnosci ruchowej.

Whnioski. Biorgc pod uwage ztozong kaskade
uszkodzenia reperfuzyjnego, multimodalne dziata-
nie cerebrolizyny i doswiadczenie z terapii Cerebro-
lizyng w ostrym udarze niedokrwiennym mozgu,
lek ten moze by¢ bezpieczng i skuteczng terapig
wspomagajaca w CRAO, ale potrzebne s dalsze
randomizowanie badania na duzej populacji.

Zapalenie skdrno-mig$niowe z przeciwciatami ANTY-
NXP2 — przebieg kliniczny i nowe mozliwosci terapii

M. Zielecki', K. Janiszewska®, B. Kierdaszuk?,
J. Niescieruk3, M. Maslinska3, B. Kwiatkowska?,
A. Kostera-Pruszczyk?

"Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Kliniczne Warszawskiego
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Warszawa
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Wstep. Idiopatyczne miopatie zapalne (1M, idio-
pathic inflammatory myopathies) to rzadkie choro-
by, w przebiegu ktérych dochodzi do zajecia miesni
oraz innych uktadéw i narzagdéw. Rozpoznaniei le-
czenie stanowig wyzwanie oraz wymagajg wielody-
scyplinarnego podejscia. Jedng z postaci IIM jest
zapalenie skérno-miesniowe (DM, dermatomyosi-
tis), w ktorym wystepuja m. in. ostabienie miesni,
charakterystyczne zmiany skérne, nadwrazliwos¢
na swiatto stoneczne, przeciwciata charakterystycz-
ne dla DM oraz uszkodzenie pierwotnie miesniowe
w badaniu elektromiograficznym. U dorostych cho-
roba uwazana jest za zesp6t paranowotworowy.
Podstawg leczenia sq glikokortykosteroidy (GKS),
leki immunosupresyjne, immunoglobuliny (1Vig),
leki biologiczne — gtédwnie przeciwciata mono-
klonalne anty-CD20 (RTX, rytuksymab). Odkrycie
dysregulacji genoéw wptywajgcych na ekspresje
interferonéw (IFN) pozwolito na podjecie proéb le-
czenia DM syntetycznymi lekami ukierunkowanymi
na cel i blokujacymi sygnalizacje IFN: inhibitorami
kinaz janusowych (JAKi, JAK inhibitors).

Opis przypadku. Przedstawiamy przypadek
pacjentki (I. 59) z rozpoznanym DM w 2015 r.
Wraz z postepem choroby do wystepujacych po-
czatkowo zmian skérnych dotaczyty: ostabienie
miesni, dysfagia, dyzartria. Aktywnosc kinazy kre-
atynowej osiggneta maksymalnie 1200 U/l [n <
192 U/I]. W biopsji miesnia stwierdzono zwyrod-
nienie wakuolarne oraz zanik okotopeczkowy (jak
w DM), natomiast w badaniach laboratoryjnych
istotne miano przeciwciat przeciwjadrowych oraz
obecnos¢ autoprzeciwciat rozpoznajacych biatko
macierzy jadrowej NXP-2. Przez kolejne lata stoso-
wano leczenie: GKS, metotreksatem, azatiopryna,
cyklofosfamidem (facznie 6,5g), mykofenolanem
mofetylu (MMF), IVIg w dawce 1,2-2 g/kg mc (co
4 tyg.). W pierwszym okresie obserwowano po-
prawe, jednak po 5 latach pojawity sie nasilone,
liczne zwapnienia tkanki podskérnej oraz leu-
koplakia (obserwowane w DM leukoplakia like
lesions). Zwapnienia byty zlokalizowane w obre-
bie obreczy biodrowej i na kornczynach dolnych,
czes$¢ z nich byta bolesna, ograniczata ruchomos¢
stawéw. Zastosowano wlewy bisfosfonianu a na-
stepnie RTX (2 cykle), jednak nie zahamowano
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ostabienia miesni i postepujacej wapnicy. Proby
redukcji GKS oraz zmniejszenia czestotliwosci IVIg
powodowaty nasilenie objawow. Z powodu nie-
skutecznosci terapii po uzyskaniu zgody Komisji
Bioetycznej (w 02.2024 r.) rozpoczeto leczenie
JAKi barycytynibem (BARI) 4mg/dz., odstawiono
MMF, redukowano dawke prednizonu (obecnie
12,5 mg). W czasie leczenia BARI nie stwierdzano
powiktan, chora obserwowata poprawe, odczuwa-
ta zwiekszenie sity miesniowej (ocena testu MMT8
utrudniona — zwapnienia), sprawniej wstawatfa
z krzesta, mniej sie meczyta, zmniejszyty sie do-
legliwosci bolowe, zmiany skérne i sluzowkowe.
Utrzymano wlewy IVIg, wydtuzajgc odstep miedzy
podaniami oraz redukujac ich dawke.

Dyskusja. Przedstawiono przyktad ciezkiej
i opornej na leczenie postaci DM z przeciwcia-
tami anty-NXP2, z brakiem remisji, dotagczeniem
sie wapnicy i leukoplakii pomimo wieloletniego
intensywnego leczenia. W opisanym przypadku
celem jest dalsza poprawa i redukcja dawek GKS.
Dane z badan kontrolowanych placebo oceniaja-
cych stosowanie JAKi w DM sg ograniczone, ale
obserwacje kliniczne potwierdzaja, ze JAKi moga
by¢ skuteczng metoda terapii, szczegolnie postaci
opornych na inne formy leczenia.

Whnioski. Leczenie JAKi wydaje sie skuteczng
metoda terapii DM. Przedstawiony przypadek po-
twierdzit wptyw nie tylko na objawy skérne i mies-
niowe, ale tez na zwapnienia i zmiany podobne
do leukoplakii. Lepsze poznanie patofizjologii DM
i poszerzenie badan klinicznych daje szanse na sto-
sowanie leczenia przyczynowego i poprawe stanu
chorych. Znane powigzanie DM z nowotworami
wymaga systematycznego monitorowania.

Zastosowanie 7-teslowego rezonansu magnetycznego
mézgu jako hiomarkera choroby zwigzanej z mutacjami
w genie CSF1R — wstepne wyniki

Jarostaw Dulski' 2 3, Erik H. Middlebrooks?,
Zbigniew K. Wszolek'

TKlinika Neurologii, Mayo Clinic, Jacksonville, Floryda, Stany Zjednoczone
27aktad Pielegniarstwa Neurologiczno-Psychiatrycznego, Wydziat

Nauk o Zdrowiu z Instytutem Medycyny Morskiej i Tropikalnej, Gdanski
Uniwersytet Medyczny, Gdansk

30ddziat Neurologiczny i Udarowy, Szpital Specialistyczny $w. Wojciecha
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Wprowadzenie. Choroba zwigzana z mutacjami
w genie CSFTR (CSF1R-related disorder, CSF1R-
-RD) jest dziedziczng choroba neurodegeneracyj-
ng o szybkim postepie, ktéra nieuchronnie pro-
wadzi do $mierci w ciggu 5-7 lat od pierwszych
objawow. Od niedawna dostepne jest pierwsze
leczenie modyfikujace przebieg choroby, a w2023
roku zidentyfikowano glikokortykosteroidy jako
mozliwe leczenie zapobiegajgce rozwojowi obja-
woOw u nosicieli mutacji w genie CSFTR. Nie ma
jednak dostepnych biomarkeréw umozliwiajacych
monitorowanie bezobjawowych nosicieli mutacji
w genie CSFTR, ich konwersji ze stanu bezobjawo-
wego do stadium objawowego, a takze kontroli
postepu chorobyi odpowiedzi na leczenie. W ostat-
nim czasie wprowadzono 7-Teslowy (T) rezonans
magnetyczny (MRI), ktéry w poréwnaniu z kon-
wencjonalnym MRI cechuje sie wyzszg czutoscig
w obrazowaniu zmian u pacjentéw z mutacjami
w genie CSFTR [1].

Cel. Zbadanie 7T MRI jako potencjalnego bio-
markera choroby zwigzanej z mutacjami w genie
CSFI1R.

Metody. Do badania wtgczono czterech nosi-
cieli mutacji heterozygotycznych w genie CSF1R
o srednim wieku 43 lat (zakres 26-50 lat) i z do-
datnim wywiadem rodzinnym (n = 3/4) w kierunku
poznej (poczatek > 18 roku zycia) postaci CSFT1R-
-RD (Tabela 1). Pacjentéw oceniono za pomoca
narzedzi klinicznych i 7T MRI na poczatku badania,
oraz po 6i 12 miesigcach obserwacji. Do iloSciowe;j
oceny wynikéw neuroobrazowania wykorzystano
skale MRI Sundal [2].

Wyniki. Kontrolne wizyty (ocena klinicznaira-
diologiczna) przeprowadzono w srednim odstepie
7 miesiecy. W okresie obserwacji dwie osoby po-
zostaty bezobjawowe. U jednego pacjenta objawy
byty stabilne, u jednego wystapita progresja, a na-
stepnie objawy ustabilizowaty sie. Wynik w skali
MRI Sundal pozostat stabilny u trzech oséb (2 bez-
objawowych i 1 z objawami) ze Srednim wynikiem
5 punktéw, natomiast u jednej osoby wzrést z 8 do
10 punktdéw, a nastepnie ustabilizowat sie (Tabela
2). Badanie 7T MRI umozliwito lepsza wizualizacje
zmian w istocie biatej oraz wizualizacje zwapnien,
ktére nie byty widoczne w badaniu 3T MRI.
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Tabela 1.
[ O I O
Mutacja Leu786Ser Ser836Asn 11le794Thr Gly589Glu
Pte¢ Kobieta Mezczyzna Kobieta Kobieta
Etnicznos¢ Biata Czarna Zyd Aszkenazyjski  Biata
Wywiad rodzinny CSF1R-RD Tak Tak Nie Tak
Wiek (w latach) 26 50 46 50
Status kliniczny Bezobjawowy Objawowy Bezobjawowy Objawowy
Poczatek choroby (rok zycia) N/D 48 N/D 42
Pierwsze objawy N/D Zaburzenia poznawcze N/D Zaburzenia chodu
Gtéwne objawy N/D Zaburzenia poznawcze N/D Zaburzenia chodu
MRI: zmiany w istocie biatej Tak Tak Tak Tak
MRI: zanik mézgu No Tak Tak No
MRI: nieprawidfowosci ciata modzelo- Tak Tak
watego No No
TK: zwapnienia Tak Tak N/D Tak
CSF1R-RD — choroba zwigzana z mutacjami w genie CSF71R; MRI — rezonans magnetyczny; N/D — nie dotyczy; TK — tomografia
komputerowa;
Tabela 2.
v p b b
Wizyta nr 1 (wyjsciowa): status kliniczny Bezobjawowy Objawowy Bezobjawowy Objawowy
Wizyta nr 1 (wyjsciowa): punktacja w skali Sundal 4 7 8 3
Wizyta nr 2: status kliniczny Bezobjawowy Progresja obja-  Bezobjawowy Stabilne objawy
($rednio po 7 miesigcach) woéw
Wizyta nr 2: skala Sundal 4 10 8 3

(Srednio po 7 miesigcach)

Wizyta nr 3: status kliniczny Bezobjawowy Stabilne objawy Bezobjawowy Oczekuje
(Srednio po 7 miesigcach)
Wizyta nr 3: skala Sundal 4 10 8 Oczekuje

(Srednio po 7 miesigcach)

Whnioski. Wyniki 7T MRI korelowaty z obja-
wami klinicznymi CSF1R-RD zaréwno w stadium
bezobjawowym jak i objawowym. Uzasadnione sg
dalsze badania w celu oceny czutosci i swoistosci
badania 7T MRl w CSF1R-RD. Znalezienie biomar-
kerow CSFTR-RD jest niezbedne dla optymalnego
czasowo zastosowania glikokortykosteroidow
(minimalizacja dziatan niepozadanych) i terapii
modyfikujgcej przebieg choroby.

Zastosowanie terapii robotycznej jako element
kompleksowej rehabhilitacji pacjentow z zapaleniem
skdrno-migsniowym (DM) oraz wielomig$niowym (PM) —
opis dwéch przypadkow

B. Tarnacka' 2, D. Chadaj'- 2

Klinika Rehabilitacji, Warszawski Uniwersytet Medyczny, Warszawa
Klinika Rehabilitacji, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii i
Rehabilitacji

Wprowadzenie. Zapalenie skérno-miesniowe (DM)
i wielomiesniowe (PM) nalezy do choréb rzadkich.
Cel. Celem pracy jest zbadanie uzytecznosci
robotycznej rehabilitacji w tych chorobach.
Metoda. Ponizej przedstawiono dwa przypadki
chorych mezczyzn cierpigcych na DM i PM hospi-
talizowanych w Klinice Rehabilitacji, bedacych po-
miedzy 2. a 3. wlewem immunoglobulin. Przed i po
realizacji programu wykonano nastepujace pomia-
ry klinimetryczne oceniajgce: bél miesni w Visual
Analog Scale (VAS), site miesni w Manual Muscle
Testing (MMT-8), wptyw na funkcjonowanie w co-
dziennym zyciu formularzem International Myosi-
tis Assessment & Clinical Studies Group (IMACS-
5a), jakosc¢ zycia Short Form Survey (SF-36), war-
tos$¢ Beck’s Depression Inventory (BDI), meczliwos¢
wg Multidimensional Fatigue Inventory (MFI-20)
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oraz olerancje wysitku w tescie Six Minute Walk
Test (6MWT). Program rehabilitacji 24 dni opar-
ty byt o bieznie Zebris do rehabilitacji tzw. dual
task oraz innych robotéw dotyczacych konczyn
goérnych aparat Diego; czas trwania rehabilitacji
wynosit okoto 2 godzin dziennie.

Wyniki. Rehabilitacja poprawita zakresy wszyst-
kich badanych modalnosci w skali VAS o 50%,
poprawa sity miesni do 11%; poprawa w ocenie
jakosci zycia u drugiego pacjenta wynosifta nawet
80%; poprawa w ocenie meczliwosci dla: zmecze-
nia ogélnego 42% i 80% oraz w zakresie zmeczenia
psychicznego 100% i 67%.

Whnioski. Skutecznos¢ oraz przydatnos¢ inter-
wengcji rehabilitacyjnych jako elementu komplek-
sowej terapii pacjentéw leczonych z PM i DM jest
znaczgca, polega m.in. na odwréceniu uwagi od
problemu oraz na poprawie motywacji.

Opisy przypadkéw.

P1: mezczyzna, 54 lata, BMI: 28 kg/m?

P2: mezczyzna, 28 lat, BMI: 22,5 kg/m2

Rozpoznania:

PM (rozpoznanie odc. 6 tyg.) i NT

/DM (rozpoznanie od 5 miesiecy) i Osteopenia.

Leczenie:

Prednizon 40mg/d p.o.

Metotreksat 25mg/tydz. s.c.

/ Metyloprednizolon 44mg/d p.o.

Metotreksat 15mg/tydz. s.c.

Program rehabilitacji: 18 / 24 dni- ok. 2220
/ 2800 min. interwencji (41% / 46% - procedury
robotyczne)

Wyniki:
poprawa w stopniu nasilenia objawéw ND 100%
bolowych

poprawa parametréw sity miesniowej 3,5% 11%

redukcja wptywu na funkcjonowanie 80% 100%
poprawa w ocenie jakosci zycia 6% 72%
poprawa w wyniku skali depresji 17% 100%
poprawa w ocenie meczliwosci dla:

* zmeczenia ogdlnego 42% 75%
* zmeczenia fizycznego 7% 50%

* ograniczenia aktywnosci 12,5% 50%
* ograniczenia motywacji 0% 0%
* zmeczenia psychicznego 100% 67%

poprawa wydolnosci w tescie 6MWT 42% 20%

Dyskusja:

- skutecznos¢ oraz przydatnosc interwencji reha-
bilitacyjnych jako elementu kompleksowej terapii
pacjentéow leczonych z PM i DM.

Zator grzyhiczy jako rzadka przyczyna udaru
niedokrwiennego mozgu — opis przypadku
Krzysztof Gawrych?, Artur Dziadkiewicz!,

Krzysztof Pawtowski2, Krzysztof Wazny3 ,
Alicja Maczkowiak', Marek Szotkiewicz?
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w Wejherowie, Szpitale Pomorskie
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37akiad Patomorfologii, Szpital Specjalistyczny w Wejherowie, Szpitale
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Wprowadzenie. Udar niedokrwienny moézgu
spowodowany zamknieciem duzego naczynia
wewnatrzczaszkowego jest najczesciej zwigzany
ze zmianami miazdzycowymi w naczyniach tetni-
czych lub choroba serca, na przyktad migotaniem
przedsionkoéw. Jednakze u niektérych pacjentow
wystepujg rzadsze, potencjalnie uleczalne, przy-
czyny udaru.

Opis przypadku. Pacjent, lat 78, z utrwalonym
migotaniem przedsionkéw i biologiczng zastawka
aortalng serca zostat przyjety z objawami udaru
lewej potkuli mézgu pod postacig afazji catkowi-
tej i niedowtadu potowiczego prawostronnego
(NIHSS 24 pkt.). Dodatkowo przy przyjeciu wy-
stepowaty cechy niewydolnosci krgzeniowo-odde-
chowej z podwyzszonymi parametrami zapalnymi.

W wykonanym badaniu tomografii kompute-
rowej (TK) gtowy bez kontrastu nie uwidoczniono
cech krwawienia srédczaszkowego ani Swiezych
zmian niedokrwiennych (ASPECTS 10), natomiast
w TK tetnic glowy zobrazowano zamkniecie lewej
tetnicy srodkowej mézgu w odcinku M1.

Chorego zakwalifikowano do zabiegu trombek-
tomii mechanicznej (MT, mechanical thrombecto-
my), podczas ktérego udrozniono zamkniete na-
czynie. Usunietg skrzepline przestano na badanie
histopatologiczne.

Po zabiegu MT stan neurologiczny chorego
istotnie sie poprawit (NIHSS 14 pkt.), natomiast
stan ogdélny pozostat ciezki.

W wykonanym badaniu mikroskopowym
skrzepliny stwierdzono zarodniki grzybicze.
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Barwienie srebrem w kierunku grzybéw metoda
Grocotta dato wynik pozytywny.

Wtaczono leczenie przeciwgrzybicze.

Stan ogdlny chorego pomimo terapii systema-
tycznie pogarszat sie i pacjent zmart w 10. dobie
hospitalizacji.

Dyskusja. Badanie skrzepliny uzyskanej pod-
czas MT moze pomoéc zidentyfikowac przyczyne
udaru moézgu. Analizy morfologiczne, histopato-
logiczne, biochemiczne, mikrobiologiczne i gene-
tyczne dostarczajg informacji o wygladzie, wtas-
ciwosciach mechanicznych, strukturze i sktadzie
skrzepliny. Wiedza ta moze by¢ uzyteczna w okre-
sleniu etiologii udaru zwigzanej z miazdzycg du-
zych naczyn, zatorowoscig sercowo-pochodng
lub innymi okreslonymi przyczynami, wsrod
ktérych infekcje maja istotne znaczenie klinicz-
ne z uwagi na mozliwos¢ wtaczenia celowanego
leczenia.

Wyzwaniem pozostajg tez udary kryptogen-
ne moézgu. Ich czestos¢ wedtug réznych zrédet
wynosi od 10% do 40% wszystkich udarow nie-
dokrwiennych mézgu. Zaawansowane badania
skrzeplin obejmujace na przyktad sygnatury mic-
roRNA mogq dostarczy¢ informacji o procesach
patologicznych zachodzacych w miejscach, gdzie
skrzepliny powstaja.

Whnioski. Prezentujgc powyzszy przypadek kli-
niczny, chcielibySmy zwréci¢ uwage na korzysci
wynikajgce z badania skrzepliny uzyskanej podczas
MT. Skrzeplina ta moze by¢ zrédtem wielu infor-
macji wptywajacych zaréwno na biezace decyzje
terapeutyczne dotyczace pacjenta, ale moze tez
stanowi¢ materiat (poprzez tworzenie np. ban-
kow skrzeplin) do przysztych prac badawczych nad
najbardziej skutecznymi metodami zapobiegania
i leczenia udaru mézgu.

ZespotColleta-Sicarda — oczymwartopamietac,
prezentacjaprzypadkuklinicznego

AnnaK. Szewczyk': 2, Karol Jakubik3,
Grzegorz Staskiewicz4, Konrad Rejdak*
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Wstep. W celuokreslenialokalizacjizmianychoro-
bowejiplanowaniadalszejdiagnostykiréznicowej
kluczowe znaczenie ma dokfadna interpretacja wy-
wiadu od pacjenta i wynik badania neurologiczne-
go. Pomocna w tym jest miedzy innymi znajomos¢
anatomicznego przebiegu nerwéw czaszkowych
izwigzanych z nimi funkgji.

Opis przypadku. 58-letni mezczyzna, pier-
wotnie diagnozowany w Poradni Neurologicznej,
Gastrologicznej i Pulmonologicznej, zgtosit sie do
Klinicznego Oddziatu Ratunkowego USK nr 4 w Lub-
linie z powodu stopniowo narastajacych od okoto 4
miesiecy dysfagii i zaburzen mowy. Znacznie stracit
na wadze. W wywiadzie: stan po leczeniu ropnia
kanatu kregowego na wysokosci C4-C5 (20 mie-
siecy wczesniej), zaburzenia rytmu serca, refluks
zotadkowo-przetykowy. Z odchylen w badaniu neu-
rologicznym stwierdzono: nieprawidtowg fonacje,
ostabienie odruchu gardtowego i podniebiennego
po stronie prawej, zbaczanie jezyczka w strone lewa,
zaniki miesniowe prawej potowy jezyka z drzeniem
wiokienkowym i zbaczaniem jezyka w strone chora.
Dodatkowo rezydualne ostabienie kornczyny goérnej
prawej i opadanie gtowy. W badaniu laryngologicz-
nym stwierdzono cechy uszkodzenia prawego fatdu
gtosowego/prawostronne porazenie krtani.

Odbytasieszerokadiagnostykaréznicowa. Wy-
kluczono pochodzenie naczyniopochodne oraz
stwardnienie boczne zanikowe. Wykonane bada-
niaobrazoweuwidocznityzmianeogniskowgo wy-
miarach 15 X 16 mm oraz dfugosci okoto 46 mm
w okolicy prawego otworu szyjnego, o niejedno-
rodnym wzmocnieniu po podaniu kontrastu oraz
liczne odczynowe wezty chfonne.

Chory nie zostat zakwalifikowany do leczenia
neurochirurgicznego. Celem pobrania materiatu
do badania patomorfologicznegoiimmunohisto-
chemicznego pacjentzostatprzeniesionydoKliniki
Otolaryngologii. Uzyskany obraz morfologiczny
odpowiada agresywnemu chtoniakowi B- komor-
kowemu-rozlanemu chtoniakowiz duzych komé-
rekB(DLBCL).Choryzostatskierowany dodalszego
leczeniahematologicznego.

Catosc obrazu klinicznego i wyniki badan do-
datkowychdaja podstawedorozpoznaniazespotu
Colleta-Sicarda.
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Dyskusja. Zespot Colleta-Sicarda (CSS, Collet-
-Sicard Syndrome) jest rzadkim schorzeniem, zwig-
zanym z uszkodzeniem nerwéw czaszkowych IX,
X, X1i XIl, splot wspodtczulny jest oszczedzony. CSS
moze by¢ zwigzany z patologig wewnatrz- lub
zewnatrzczaszkowa. Pojawia sie najczesciej w na-
stepstwie uszkodzenianaczyniowego, nacieku no-
wotworowego lub urazu gtowy, a rzadziej w prze-
bieguuszkodzeniajatrogennego, choréb wrodzo-
nych lub zapalenia. Najczestszymi przestrzeniami
anatomicznymi zajetymi w przebiegu choroby sg
otwor szyjny, przestrzen zagardtowa i przedkrego-
wa. W leczeniu stosuje sie metody zachowawcze,
chirurgiczne, radioterapielub chemioterapie oraz
leczeniewewnatrznaczyniowe.

Whnioski. CSS jest rzadkim zespotem chorobo-
wym, ktory trzeba bra¢ pod uwage w diagnostyce
réznicowej u pacjentdw zgtaszajgcych sie z dysfagia,
chrypka lub dysfonig oraz ostabieniem jezyka. Rza-
dziej pacjenci prezentujg rowniez porazenie miesnia
czworobocznego i mostkowo-obojczykowo- sutko-
wego.

Doktadna interpretacja wywiadu i badania neu-
rologicznego ma kluczowe znaczenie dla okresle-
nialokalizacjizmiany chorobowejorazpézniejsze-
gopodejsciadiagnostycznego,comoze zmniejszy¢
opdznieniawdiagnozieileczeniu.

Zespot cytotoksycznego uszkodzenia ciata
modzelowatego na skutek zastosowania chemioterapii
u pacjentki z nowotworem zto$liwym trzustki — opis
przypadku

Paulina Matys', Anna Miroficzuk!, Radostaw Zawadzki?,
Eugeniusz TarasowZ, Joanna Kulikowska',

Agata Czarnowska', Monika Chorazy’,

Jan Kochanowicz!, Alina Kutakowskal,
Katarzyna Kapica-Topczewska !

'Klinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku

27aktad Radiologii, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku

Wstep. Zespodt cytotoksycznego uszkodzenia
ciata modzelowatego (CLOCC, cytotoxic lesions
of the corpus callosum) to rzadki zespot kliniczno-
-radiologiczny, charakteryzujacy sie cytotoksyczny-
mi zmianami obrzekowymi ciata modzelowatego
widocznymi w obrazach rezonansu magnetycznego
(MR, magnetic resonance), manifestujacy sie zrozni-

cowanymi objawami neurologicznymi (bélami i za-
wrotami gtowy, zaburzeniami swiadomosci, napa-
dami drgawkowymi, zespotem dyskoneksji pétkuli
moézgowej z zaburzeniami wyzszych czynnosci
korowych, objawami ruchowymi i mézdzkowymi).

Opis przypadku. 44-letnia kobieta z rozpo-
znaniem raka gruczotowego gtowy trzustki, po
przebytej pankreatoduendektomii, ktéra zostata
przeniesiona z Oddziatu Chirurgii Onkologicznej
do Kliniki Neurologii z powodu wystapienia po
raz pierwszy w zyciu napadu padaczkowego —
ruchowego z zaburzeniami Swiadomosci — o nie-
ustalonym poczatku. Po napadzie obserwowano
przemijajgcy osrodkowy niedowtad nerwu twa-
rzowego prawego. Objawy pojawity sie w 4 dobie
po wdrozeniu | kursu chemioterapii mFOLFIRINOX
o skfadzie: oksaliplatyna, irynotekan, L-folinian
disodowy i 5-fluorouracul. W kolejnej dobie ho-
spitalizacji obserwowano przejsciowy epizod afa-
zji globalnej. W badaniu neurologicznym stwier-
dzono cechy zespotu mézdzkowego, apraksje
wzrokowa oraz apraksje lewej koriczyny gornej.

W wykonanej tomografii komputerowej
(TK) gtowy oraz angiografii TK naczyn gto-
wy i szyi nie wykazano nieprawidtowosci.
W badaniu MR gtowy z kontrastem uwidoczniono
w czesci tylnej ciata modzelowatego i wienca pro-
mienistego obustronnie rozlane, rozlegte, syme-
tryczne strefy restrykcji dyfuzji, hiperintensywne
w obrazowaniu zaleznym od dyfuzji (DWI), hipoin-
tensywne w mapach rzeczywistego wspétczynnika
dyfuzji (ADC), stabo widoczne w sekwencjach T1/
T2/FLAIR (Fluid Attenuated Inversion Recovery),
bez cech patologicznego wzmocnienia po podaniu
srodka kontrastowego i bez efektu masy.

W badaniu elektroencefalograficznym (EEG)
zapis spoczynkowy nieprawidtowy, zbyt wolny
w stosunku do wieku, z tendencja do synchroni-
zacji i uogdlniania.

Zadecydowano o zakonczeniu chemioterapii.
Zastosowano leczenie farmakologiczne objawo-
we i krotkotrwata kortykosterydoterapie. W ciggu
kolejnych dni objawy neurologiczne wycofaty sie
catkowicie.

Dyskusja. Przeprowadzone badania dodatko-
we i diagnostyka réznicowa wykluczyty: choroby
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naczyniowe, zaburzenia elektrolitowe i choro-
by metaboliczne, etiologie zapalng, schorzenia
o podtozu autoimmunologicznym i paranowo-
tworowym, zmiany nowotworowe osrodkowego
uktadu nerwowego, choroby tkanki tgcznej oraz
zaburzenia hematologiczne.

Na podstawie catosci obrazu klinicznego i ra-
diologicznego oraz wykonanych badan laborato-
ryjnych, za najbardziej prawdopodobne uznano
rozpoznanie zespotu cytotoksycznego uszkodzenia
ciata modzelowatego w nastepstwie chemioterapii.

Whioski. Przypadek pacjentki przedstawia obraz
zespotu CLOCC o rzadkiej etiologii, co przyczynia
sie do zwiekszenia Swiadomosci onkologéw i neu-
rologéow na temat powikifan chemioterapii oraz
potencjalnych przyczyn zespotu CLOCC. Wtasciwie
leczony zespét CLOCC ma dobre rokowanie i zazwy-
czaj dochodzi do catkowitego wyzdrowienia krotko
po ostrej fazie choroby. Uwazna diagnostyka réozni-
cowa jest wiec kluczowa w okresleniu postepowania
w chwili pojawienia sie nagtych deficytow neuro-
logicznych, jak i w zaplanowaniu dtugoterminowej
farmakoterapii.

Zespdt mogad z izolowanym zapaleniem nerwu
wzrokowego — seria przypadkow

Justyna Chojdak-tukasiewicz', Anna Zimny?,

Stawomir Budrewicz', Anna Pokryszko-Dragan’

'Klinika Neurologii, Uniwersyteckie Centrum Neurologii i Neurochirurgii,
Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

%7akiad Radiologii Ogolnej, Zabiegowe; i Neuroradiologii, Uniwersytet
Medyczny we Wroctawiu

Wstep. Choroba zwigzana z przeciwciatami prze-
ciwko glikoproteinie mieliny i oligodendrocytéw
(MOGAD) jest wyrdzniang od niedawna jednostkg
z kregu autoimmunologicznych schorzen demie-
linizacyjnych osrodkowego uktadu nerwowego
(OUN). MOGAD obejmuje spektrum réznorodnych
manifestacji klinicznych, z ktérych najczestszg (po-
nad 50%) stanowi jedno- lub obustronne zapale-
nie nerwu wzrokowego (do pozostatych nalezg
dfugosegmentowe poprzeczne zapalenie rdzenia
kregowego, rozsiane zapalenie mézgu z zajeciem
pnia lub kory oraz kombinacja powyzszych ob-
jawow). Kryteria rozpoznania MOGAD oparte sg
na ocenie klinicznej, analizie obrazu OUN w ba-
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daniu rezonansu magnetycznego (MRI, magnetic
resonance imaging), badaniu ptynu mézgowo-
-rdzeniowego (PMR) oraz wykazaniu w surowicy
obecnosci Ig anty-MOG. MOGAD cechuje dobra
odpowiedz na sterydoterapie, stosowang w trakcie
rzutu oraz w leczeniu podtrzymujacym; alterna-
tywnie mozna rozwazy¢ plazmafereze lub immu-
noglobuliny i.v. oraz przewlektag immunosupre-
sje. Zazwyczaj MOGAD ma przebieg jednofazowy,
u okoto 40% chorych obserwuje sie kolejne rzuty.
Ze wzgledu na odmienne rokowanie i wskazania
do leczenia modyfikujgcego przebieg choroby,
zasadnicze znaczenie ma réznicowanie MOGAD
z NMOSD oraz stwardnieniem rozsianym.

Przedstawiono 3 przypadki MOGAD mani-
festujace sie zapaleniem pozagatkowym nerwu
wzrokowego.

40-letnia kobieta z nagtym pogorszeniem
ostrosci widzenia, poprzedzonym bélem prawego
oka, bez innych objawoéw deficytu neurologiczne-
go. W badaniu okulistycznym obrzek tarczy prawe-
go nerwu wzrokowego. W badaniu MR mézgowia
— dtugoodcinkowe pogrubienie i uniesienie pra-
wego nerwu wzrokowego, bez innych zmian ogni-
skowych (takze w MR wszystkich odcinkéw rdzenia
kregowego). Prazki oligoklonalne IgG w PMR nie-
obecne. Stwierdzono obecnos¢ przeciwciat anty-
-MOG w mianie 1:40. W leczeniu zastosowano
puls metyloprednizolonu i.v., uzyskujac znaczna
poprawe ostrosci widzenia OP, nie kontynuowano
sterydoterapii p.o. Po 3 miesigcach stwierdzono
ustgpienie zaburzen widzenia, prawie catkowita
regresje zmian zapalno-demielinizacyjnych w ob-
rebie prawego nerwu wzrokowego w MR oraz
zmniejszenie poziomu przeciwciat anty-MOG 1:20.

41-letnia kobieta z nagtym obnizeniem
ostrosci widzenia poczatkowo oka prawego,
a nastepnie lewego, bez innych objawéw ubyt-
kowych. W badaniu okulistycznym obustronny
obrzek tarczy nerwu wzrokowego, w MR mézgo-
wia ostre zmiany zapalne w zakresie przednich
odcinkéw obu nerwéw wzrokowych. Badanie MR
rdzenia kregowego w odcinku szyjnym, piersio-
wym i ledzwiowym prawidtowe. Stwierdzono
obecnos¢ przeciwciat anty-MOG w mianie 1:2560.
W leczeniu zastosowano puls metyprednizolonu
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i.v. zkontynuacjg sterydoterapii w formie doustnej
(prednizon), ze wzgledu na brak poprawy dotaczo-
no metotreksat p.o. W ciggu 5 miesiecy uzyskano
stopniowg poprawe stanu klinicznego, w kontrol-
nym badaniu MR niemal catkowita regresja zmian
zapalnych obu nerwéw wzrokowych; kontrolny
poziom przeciwciat anty-MOG 1:40.

41-letni mezczyzna z nagtym pogorszeniem
ostrosci widzenia oka prawego, bez innych obja-
wow deficytu neurologicznego. W badaniu okuli-
stycznym obrzek tarczy prawego nerwu wzroko-
wego, w MR moézgowia zmiany zapalne w zakresie
obu nerwéw wzrokowych. Bez zmian w MR rdzenia
kregowego w odcinku szyjnym. Stwierdzono do-
datnie p/ciata anty-MOG. W leczeniu zastosowano
puls metyloprednizolonu i.v. z kontynuacjg stery-
doterapii p.o. (prednizon, deflazakort). Po 6 mie-
sigcach uzyskano petng poprawe ostrosci widzenia.
Kontrolne badanie MR wykazato catkowita regresje
zmian zapalnych w zakresie nerwéw wzrokowych.

Whnioski. U przedstawionych pacjentéow scho-
rzenie miafo izolowang manifestacje kliniczna
i jednofazowy przebieg, z dobrym efektem ste-
rydoterapii (potwierdzonym regresjg zmian
w MR i spadkiem miana Ig anty-MOG). Rozpozna-
nie MOGAD nalezy uwzglednia¢ w diagnostyce
réznicowej zapalenia nerwu wzrokowego.

Zespof obustronnej arefleksji narzadu przedsionkowego
i ataksji mozdzkowej z neuropatia (CANVAS) — opis
czterech przypadkow
P. Janik!, F. Tomczuk?, P. Wildner!, A. Paprocki3, A. Sutek?
T Katedra i Klinika Neurologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny
27aktad Genetyki, Instytut Psychiatrii i Neurologii, Warszawa
3 Katedra i Klinika Laryngologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny
4Wydziat Medyczny, Uczelnia tazarskiego, Warszawa
Wstep. Zespdt obustronnej arefleksji narzadu
przedsionkowego i ataksji mézdzkowej z neuropa-
tig (CANVAS) jest rzadka chorobg neurozwyrodnie-
niowa, ktérego przyczyna sg mutacje dynamiczne.
Powtdrzenia mikrosatelitarne zlokalizowane w dru-
gim intronie genu RFC1 sg polimorficzne i zwykle
tworzg szlak (AAAAG),,, podczas gdy biallelicz-
na ekspansja powtérzen pentanukleotydowych
(AAGGG),54_4000 j€St Przyczyna zespotu CANVAS.
Opis przypadkoéw. Prezentujemy czterech
chorych z zespotem CANVAS, u ktoérych kliniczne

rozpoznanie zostato potwierdzone badaniem
genetycznym (Tabela 1). Przeprowadzono dwie
reakcje PCR w celu okreslenia genotypu. Pierw-
sza, flankujgcy PCR, umozliwia amplifikacje intro-
nowego regionu powtoérzen w genie RFCT w za-
kresie prawidtowym, powstaje woéwczas produkt
widoczny w obrazie elektroforetycznym. W przy-
padku braku produktu przeprowadza sie RP-PCR
(repeat-primed PCR) w celu okreslenia 3 réznych
motywow: patogennego — AAGGG oraz niepa-
togennych — AAAAG i AAAGG. Okreslenie geno-
typu wykonano u wszystkich czterech pacjentéw.
W celu okreslenia wielkosci regionu zawierajgcego
powtorzenia pentanukleotydéw przeprowadzono
optyczne mapowanie genomu, ktére wykonuje
sie w prébce swiezo pobranej krwi obwodowe;j.
Analize wykonano u trzech pacjentéw. U jednego
chorego ilos¢ powtorzen mikrosatelitarnych nie
zostata oznaczona z powodu niemozliwosci po-
brania krwi (pacjent zmart).

Dsyskusja. Prezentujemy serie czterech przy-
padkow z zespotem CANVAS by zwréci¢ uwage
na rzadka przyczyne ataksji sporadycznej o p6z-
nym poczatku jaka jest mutacja dynamiczna w ge-
nie RFC1. Ataksja w tym zespole jest kombinacjg
uszkodzenia moézdzku, sznuréw tylnych rdzenia
kregowego, grubych wtékien czuciowych nerwow
obwodowych i narzadu przedsionkowego ucha
wewnetrznego. Uwaza sie, ze ekspansja pentanu-
kleotydu AAGGG na obu allelach uszkodzonego
genu jest przyczyng zespotu CANVAS. Jednak u pa-
cjentki 2 (Tabela 1) z petnoobjawowym zespotem
chorobowym stwierdziliSmy obecnos$¢ motywu
AAAAG na jednym allelu przez co nalezatoby ja
zaklasyfikowac jako nosicielke nieprawidtowego
genu co nie powinno skutkowad wystgpieniem ob-
jawoéw choroby. Postulujemy, ze genotyp AAAAG/
AAGGG i uznawany dotychczas za niepatogenny
motyw AAAAG moze by¢ réwniez przyczyna cho-
roby podobnie jak AAGGG.

Whnioski. W kazdym przypadku sporadycznej
ataksji mézdzkowej o péznym poczatku o nieusta-
lonej przyczynie nalezy rozwazy¢ zespét CANVAS
i wykona¢ elektrofizjologiczne badanie nerwéw
obwodowych oraz préby oceniajgce czynnos¢
btednikow wraz z przeprowadzeniem badan
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L Jracent1 JPacent2 ____JPacent3 ____[Pacents

ptec¢

Wywiad

rodzinny

Poczatek choroby (lata)

Wiek rozpoznania cho-
roby (lata)

Pierwsze objawy

Stan neurologiczny

Uszkodzenie narzadu
przedsionkowego ucha

Neuropatia czuciowa
Kaszel

Dyzartria/mowa skan-
dowana

Dysfagia (fagodna)
Dominujacy objaw

MR mézgu

MR rdzenia kregowego

Przebieg choroby

Inne objawy

Genotyp

llos¢ powtdrzen mikro-
satelitarnych

Mezczyzna

()

56
58

Parestezje konczyn dol-
nych, zaburzenia chodu

Ataksja mézdzkowa
(czucie zachowane)

(+)

(+)
(+)
(+)

©)

Ataksja

Zanik
modzdzku
Nie

wykonano

Postepujacy;
Zgon w 66 rz
Fascykulacje

W miesniu czworo-
gtowym obustronnie
(uszkodzenie dolnego
neuronu ruchowego w
EMG)

AAGGGexp / AAGGGexp
Brak danych

Kobieta
)

45
57

Parestezje konczyn dol-
nych, zaburzenia chodu

Ataksja tylnosznurowa
Ataksja mozdzkowa
Neuropatia czuciowa

(+)

(+)
Q)
(+)

(+)
Ataksja

prawidtowe

Nieprawidtowy sygnat
sznuréw tylnych rdzenia
kregowego

Postepujacy

Utrata wagi ciata, nie-
dostuch jednostronny
Zniesione OK i OA

AAAAGexp / AAGGGexp
547/825

Mezczyzna

)

59
69

Zaburzenia chodu,
upadki

Ataksja mo6zdzkowa

Neuropatia czuciowa
(zaburzona wibracja w
KKD dystalnie)

(+)

(+)
(+)
(+)

(+)

Ataksja
Zanik

kory mézgu
Nie

wykonano

Postepujacy
Zgon w 75 rz

Zaburzenia pamieci

AAGGGexp / AAGGGexp
1060/1188

Kobieta
)

54
65

Uczucie zimna dfoni i
stép

Ataksja mézdzkowa
Ataksja tylnosznurowa
Neuropatia czuciowa

(+)

(+)
(+)
(+)

©)

Ataksja

Zmiany naczyniopo-
chodne nadnamiotowo

Rdzen piersiowy prze-
mieszczony i zrotowany

Postepujacy

Uszkodzenie uktadu au-
tonomicznego

AAGGGexp / AAGGGexp
993/903

molekularnych w kierunku mutacji dynamicznej

w obrebie genu RFCT.

Zespot Perry’ego — analiza polskich przypadkéw i rodzin

Jarostaw Dulski' -2 3, Emilia Sitek? 3,

Magdalena Kwasniak-Butowska? 3, Bogna Brockhuis?,
Klaudia Kluj-Kozlowska®, Dennis W. DicksonS,

Owen A. RossS, Zbigniew K. Wszolek!,

Jarostaw Stawek? 3

TKlinika Neurologii, Mayo Clinic, Jacksonville, Floryda, Stany Zjednoczone
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Nauk o Zdrowiu z Instytutem Medycyny Morskiej i Tropikalnej, Gdanski
Uniwersytet Medyczny, Gdansk

30ddziat Neurologiczny i Udarowy, Szpital Specijalistyczny $w. Wojciecha
w Gdansku, COPERNICUS Podmiot Leczniczy Sp. z 0.0, Gdansk

4Zaktad Medycyny Nuklearnej, Gdanski Uniwersytet Medyczny, Gdansk
SInstytut Logopedii, Uniwersytet Gdanski, Gdarisk

8Klinika Neuronauk, Mayo Clinic, Jacksonville, Floryda, Stany Zjednoczone

Wprowadzenie. Zespdf Perry’ego jest rzadka dzie-
dziczng choroba neurozwyrodnieniowg ze spek-
trum parkinsonizmu o srednim czasie przezycia 5
lat. Choroba spowodowana jest mutacjami w genie
DCTN1, aw obrazie neuropatologicznym charakte-
rystyczne sg nieprawidtowe agregaty biatka TDP-43.

Cel. Przedstawienie nowych informacji na temat
polskich pacjentéw z zespotem Perry’ego, omowie-
nie najwazniejszych zagadnien praktyki klinicznej.

Metody. Zebrano dane kliniczne (wywiad,
badanie neurologiczne), neuroobrazowe (MRI,
DATSCAN) i autopsyjne (n = 1) od 4 polskich pa-
cjentéw (1 nowy, 3 czesciowo opisanych wczes-
niej) (Tabela 1). Mutacje w genie DCTN17 zidenty-
fikowano za pomoca sekwencjonowania eksomu.

www.journals.viamedica.pl/polski_przeglad_neurologiczny



Wyniki. Pierwsze objawy rozwinety sie srednio
w 49. roku zycia (zakres 42-56 lat) pod postacia
zaburzen neuropsychiatrycznych (n = 4/4), ktoére
obejmowaty apatie, lek i wycofanie spoteczne oraz
depresje. Parkinsonizm stwierdzono u 4 pacjen-
téw, najczesciej zdominujacg bradykinezjg i sztyw-
nosciag miesniowg (n = 2/4) i podtyp mieszany (n =
2/4). Asymetrie objawéw i dobrg odpowiedz na le-
wodope obserwowano odpowiednio w 3i 2 przy-
padkach. Dodatkowo stwierdzono objawy dystonii
(n = 3/4), zaburzenia ruchomosci gatek w pionie
(n = 2/4) i objawy piramidowe (n = 2/4). Obja-

wy dysautonomii obserwowano u 4 pacjentéw,

najczesciej o charakterze hipotonii ortostatycznej
(n = 3/4) i zaburzen trzymania moczu (n = 3/4).
Utrate wagii zaburzenia oddychania stwierdzono
odpowiednio u 3i 3 pacjentow. Dwéch pacjentow
leczono mechaniczng wentylacja, zmarli we $nie
po 15i 9 latach trwania choroby. W jednym przy-
padku pomimo braku jawnych klinicznie zaburzen
oddechu, doszto do nagtego zgonu po 3 latach
trwania choroby. Badanie MRI byto nieprawidto-
we w potowie przypadkédw, stwierdzano niespecy-
ficzne zmiany. Badanie DaTSCAN ('23)- Joflupan)
wykazato deficyt dopaminergiczny u trzech zba-
danych pacjentéw. Badanie genetyczne wykazato
mutacje p.G71E w genie DCTN1 (n = 4/4).

Tabela 1.
Numer
Mutacja DCTNT
Pte¢
Poczatek choroby (rz.)
Zgon (rz.)
Autopsja

Pierwsze objawy

Parkinsonizm (podtyp)

Asymetria objawow ruchowych

Skuteczna dawka lewodopy
(mg)

Odpowiedz na lewodope
Zaburzenia ruchow gatek w
pionie

Inne objawy neurologiczne

Objawy psychiatryczne

Zaburzenia oddechowe
Wentylacja mechaniczna
Utrata masy ciata

Dysautonomia

Rezonans magnetyczny moézgu

DaTSCAN
(123) Joflupan)

1
p.Gly71Glu
M

42

57

Nie

Psychiatryczne

Tak
(Bradykinezja-sztyw-
nosé)

Tak

1100

Dobra
Tak

Dyskinezy plasawicze,
dystonia twarzy i szyi

Apatia, wycofanie
spoteczne, depresja,
zaburzenia kontroli
impulséw

Tak
Tak
Nie
Hipotensja ortosta-

tyczna, nietrzymanie
moczu, zaparcia

Uogolniony zanik
korowo-podkorowy,
najbardziej wyrazony
w obrebie mézdzku

Nieprawidtowy, asy-
metryczny

K — kobieta; M — mezczyzna; N/D — nie dotyczy;

2
p.Gly71Glu
K

45

N/D

N/D

Psychiatryczne

Tak
(Bradykinezja-sztyw-
nos¢)

Tak

800

Dobra
Tak

Dyskinezy oromandi-
bularne, dystonia szyi,
objawy piramidowe

Apatia, lek, wycofanie
spoteczne,

Tak

Nie

Nie

Hipotensja ortosta-
tyczna

Prawidtowy

Nieprawidtowy, asy-
metryczny

3
p.Gly71Glu
M

53

56

Nie

Psychiatryczne
Tak
(Mieszany)

Tak

Nie

Nie

Depresja, apatia,
mysli samoboj-
cze

Nie
Nie
Tak
Pecherz niecierp-

liwy

Prawidtowy

Nieprawidtowy,
asymetryczny

4
p.Gly71Glu
M

53

62

Zanik jader podstawy, z
utratg neuronéw i glejozg;
proteinopatia TDP43 w
prazkowiu i pniu mézgu

Psychiatryczne
Tak
(Mieszany)

Nie
1000

Niewielka

Nie do oceny

Objawy piramidowe, drze-
nie dystoniczne gtowy

Apatia, depresja

Tak
Tak
Tak

Zaburzenia potliwosci,
hipotensja ortostatyczna,
nietrzymanie moczu

Zanik czotowo-skro-
niowy oraz w zakresie
sSrodmdzgowia

N/D
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Whnioski. Parkinsonizm w zespole Perry’ego
moze przypominac chorobe Parkinsona, zaréw-
no w badaniu neurologicznym jak i w badaniach
neuroobrazowych. Dodatni wywiad rodzinny,
atypowe objawy w badaniu neurologicznym (za-
burzenia ruchomosci gatek ocznych, dystonia gor-
nej pofowy ciata, objawy piramidowe), wczesna
dysautonomia, utrata wagi ciata i zaburzenia od-
dychania powinny sktoni¢ do uwzglednienia ze-
spofu Perry’ego w diagnostyce réznicowej. Wspo-
maganie oddychania przediuza przezycie.

Zespot Rowlanda Payne’a — nietypowy nasladowca
stwardnienia zanikowego. Opis przypadku

K. Nieporecki!, M. Kuzma-Kozakiewicz!- 2

0ddziat Kliniczny Neurologii Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego, Warszawa

2Katedra i Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego,
Warszawa

Wstep. Do rozpoznania stwardnienia bocznego
zanikowego (SLA) na podstawie kryteriéw Gold
Coast konieczne jest stwierdzenie postepujgcego
niedowtadu konczyn i/lub twarzy z cechami zaje-
cia gornego (GNR) i dolnego neuronu ruchowe-
go (DNR) na jednym poziomie lub DNR na dwoch
poziomach. Dodatkowym kryterium jest wyklu-
czenie innych mozliwych rozpoznan. W rzadkich
przypadkach, szczegdlnie wobec pojawienia sie
niespecyficznych dla SLA objawow, konieczne jest
zrewidowanie rozpoznania i wykorzystanie dodat-
kowych narzedzi diagnostycznych. W niniejszej
pracy opisano pacjentke z rozpoznaniem zespotu
Rowlanda Payne’a, na ktéry sktada sie pleksopa-
tia ramienna z towarzyszaca triadg tozstronnych
objawoéw — zespotem Hornera, cechami uszko-
dzenia nerwu przeponowego i btednego. Zespot
ten jest wynikiem ekspansywnego uszkodzenia
zlokalizowanego w przednio-dolnej czesci szyi.
W literaturze opisano jedynie osiem przypadkow
tego zespotu, nigdy w populacji polskiej.

Opis przypadku. 64-letnia kobieta z rozpozna-
niem SLA zostata przyjeta do Kliniki w celu weryfi-
kacji rozpoznania. Zgtaszata postepujace od 4 lat
ostabienie lewej konczyny goérnej (LKG), zaburze-
nia mowy i potykania, od roku rowniez cechy prze-
wlektej niewydolnosci oddechowej. W wywiadzie
przed 20 laty zabieg mastektomii lewostronnej
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z nastepczg chemioterapia z powodu raka piersi.
W EMG z LKG opisano cechy ostrego odnerwienia
przy prawidtowych wartosciach przewodzenia we
wtéknach ruchowych i czuciowych. Badania MRI
moézgowia, odcinka szyjnego kregostupa, lewego
stawu barkowego, badania biochemiczne, markery
nowotworowe pozostawaty prawidtowe. W bada-
niu laryngoskopowym opisano porazenie lewego
fatdu gtosowego. Dwa lat od poczatku objawdéw
rozpoznano SLA i do leczenia wtgczono riluzol.
Dwa lata poézniej przy przyjeciu w badaniu neu-
rologicznym stwierdzono dyzartrie, lewostronny
zesp6t Hornera, wygdérowane odruchy podniebien-
ne, odruch dtoniowo- brédkowy po stronie prawej,
niedowtad LKG z globalnym zanikiem miesni, are-
fleksja i niedoczulicg oraz wygérowane odruchy
w konczynach dolnych. Uwage zwracato wynisz-
czenie (utrata > 10% wyjsciowej masy ciata od po-
czatku choroby), dusznos¢ spoczynkowa, wysitko-
wa oraz orthopnoe. W badaniach laboratoryjnych
bez nieprawidtowosci. W ENG nie zarejestrowano
odpowiedzi we wtéknach ruchowych i czuciowych
w LKG. Zapis EMG z LKG wykazywat cechy prze-
wlektego odnerwienia, nie zaobserwowano pato-
logicznej aktywnosci spoczynkowej w miesniach
jezyka, konczyn i brzucha. Elektroneurograficzna
ocena odruchu mrugania i przezczaszkowa sty-
mulacja magnetyczna byty prawidtowe. Rtg klatki
piersiowej uwidocznifo w lewej jamie optucnowej
ptyn z towarzyszacym uniesieniem lewej koputy
przepony. Wystepowanie tozstronnego zespofu
Hornera, porazenia nerwu przeponowego, fatdu
gtosowego i pleksopatii ramiennej sugerowato
obecnos¢ nieprawidtowej masy w obrebie szczy-
tu lewego ptfuca. Badanie MRI lewego splotu ra-
miennego potwierdzito obecnos¢ nacieku korzeni
i pni nerwowych. W badaniu cytologicznym pty-
nu opfucnowego uzyskanym po torakocentezie
wykryto komoérki o immunofenotypie raka piersi.
Pacjentke skierowano w trybie pilnym do osrodka
onkologicznego.

Dyskusja. Podejrzenie SLA u pacjentki w wie-
ku powyzej 60 r.z. z postepujagcym niedowtadem
jednej konczyny z towarzyszacym zanikiem mies-
ni, dyzartrig i dysfagiag w Swietle prawidtowego
obrazowania osrodkowego uktadu nerwowego
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i obecnosci ostrego odnerwienia w EMG, byto uza-
sadnione. Jednakze wystgpienie objawow czucio-
wych wymagato poszerzenia diagnostyki réznico-
wej. Brano pod uwage neuronopatie czuciowo-
-ruchowa o poczatku w obrebie twarzy (FOSMN,
facial onset sensory and motor neuronopathy),
wykluczong wobec braku objawdw ze strony twa-
rzy i prawidtowego badania odruchu mrugania.
Poszerzenie diagnostyki umozliwito rozpoznanie
zespotu Rowlanda Payne’a w przebiegu rozsiane-
go raka piersi i skierowanie pacjentki do leczenia
onkologicznego.

Whnioski. Stwardnienie boczne zanikowe ma
wielu nasladowcow, jednym z nich moze by¢ ze-
spot Rowlanda Payne’a.

Zespot tikow gtosowych i ruchowych (zespot Tourette’a)
0 pdznym poczatku — opis przypadku

J. Matkowski, A. Szacitto, M. Sptawski.

Oddziat Neurologiczny i Leczenia Udarow Mozgu, Wojewddzki Szpital
Zespolony im. L. Rydygiera w Toruniu

Wprowadzenie. Zespo6t Tourette’a to zaburze-
nie tikowe, na ktérego obraz kliniczny sktada sie
wspotwystepowanie mnogich tikow ruchowych
i gtosowych, z poczatkiem objawoéw przed ukon-
czeniem 18. rz. i czasem trwania co najmniej 12
miesiecy. Rozpoczyna sie najczesciej ok. 5 r.z.
i osigga swoje maksimum w 10 r.z. U znacznej cze-
$ci pacjentow z zespotem GLS wspédtistniejg inne
zaburzenia neuropsychiatryczne — najczesciej
zespo6t nadpobudliwosci psychoruchowej z defi-
cytem uwagi (ADHD) oraz zaburzenia obsesyjno-
-kompulsywne (OCD). Leczenie opiera sie przede
wszystkim na edukacji pacjenta oraz psychotera-
pii. W ciezszych przypadkach stosuje sie farma-
koterapie. Do lekéw znajdujacych zastosowanie
w leczeniu GLS nalezg agonisci receptora alfa2-
-adrenergicznego, neuroleptyki, leki p/padaczko-
we, leki psychostymulujace.

Opis przypadku. 18-letniea pacjentka z ze-
spofem Tourette’a o péZnym poczatku. Poczatek
objawéw w wieku ok. 15 lat — pojawity sie
woéwczas kilkuminutowe epizody szybkich
skurczy miesni konczyn i tutowia, przypominajace
uogdlniony napad drgawkowy, z zachowang
petna swiadomoscig. Epizody poczatkowo

wystepowaty z czestotliwoscig 1 na kilka
tygodni, ze stopniowym wzrostem czestosci.
Poczatkowo pacjentka szukata pomocy u lekarza
pediatry, ktéry wtaczyt do leczenia hydroksyzyne,
bez efektu. na przestrzeni kolejnych tygodni
dochodzito do zwiekszania ich czestotliwosci i do
stopniowej zmiany ich morfologii — dtugosci
epizodow zaczety sie skraca¢, ruchy przestaty
obejmowac gtowe i tutdéw, ograniczyty sie do
asymetrycznych wzdrygnie¢ w obrebie konczyn,
przypominajgcych mioklonie. W badaniu EEG i TK
gtowy nie stwierdzono odchylen. We wrzesniu
2022 r. wtaczono do leczenia lewetiracetam ze
stopniowg eskalacjg dawki do 750 mg/dobe,
réwniez bez efektu. Terapia byta przez pacjentke zle
tolerowana, z przyjmowania leku zrezygnowata.
W czerwcu 2023 r. do ruchow dotaczyty sie
wokalizacje, o charakterze wydobywania
dzwiekoéw, okrzykow, pogwizdywania. Po kolejnym
badaniu EEG, w ktérym stwierdzono zmiany
nieswoiste, pacjentke skierowano do szpitala
celem diagnostyki padaczki. Podczas hospitalizacji
w lipcu 2023 r., w czasie pobytu w Oddziale,
w badaniu neurologicznym, poza napadowymi
ruchami o opisanym powyzej charakterze, nie
stwierdzono odchylen. W badaniu MR mézgowia
— polimykrogyria prawego pogranicza skroniowo-
-ciemieniowego, w badaniu EEG zapis prawidfowy,
w USG Doppler tetnic domoézgowych bez niedroz-
nosciizwezen. Przeprowadzono konsultacje neu-
ropsychologiczna. Na podstawie wykonanych ba-
daniobrazu klinicznego postawiono rozpoznanie
zespofu Tourette’a, zalecono psychoterapie oraz
leczenie guanfacetyna 1 mg/dz. Przy wtaczaniu le-
czenia kryterium doboru leku byt jego mozliwie jak
najmniejszy wptyw na funkcje poznawcze. Z uwagi
na brak dostepnosci leku na terenie Polski i od-
mowe refundacji terapii przez MZ, lek zmieniono
na atomoksetyne w dawce 2 X 25 mg, z dobra
tolerancja. Rébwnolegle pacjentka rozpoczeta psy-
choterapie ambulatoryjng, pozostaje pod opieka
Poradni Neurologicznej. Leczona z dobrym efek-
tem, podczas wizyty kontrolnej w kwietniu 2024
r., mimo czestotliwosci tikdw ok. kilkuset na dobe,
zgtaszata lepsza kontrole nad ruchami i znacznie
mniejszg ich ucigzliwosd.
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Whnioski.

1) W diagnostyce réznicowej zaburzen tikowych
nalezy uwzgledni¢ napady padaczkowe, a
takze mie¢ na uwadze jednostki chorobowe,
w ktorej tiki moga wystepowad wtdrnie jako
objaw.

2) W przypadku podejrzenia i rozpoznania ze-
spofu Tourette’a, bardzo wazna jest ocena
pacjenta przez doswiadczonego neuropsy-
chologa.

3) Leczenie zespofu Tourette’a opiera sie prze-
de wszystkim na edukacji i psychoterapii, a
w przypadku tikéw powodujgcych u pacjenta
dyskomfort lub utrudniajacych codzienne funk-
cjonowanie, takze na farmakoterapii.

Zmiany tandemowe w ostrych udarach niedokrwiennych
mozgu — leczenie endowaskularne. Doswiadczenie
oddziatu udarowego w wejherowie

Artur Dziadkiewicz!, Krzysztof Pawtowski2, Michat

Sulkowski®, Anna Podlasek?, Marek Szotkiewicz2,
Alicja Maczkowiak?

10ddziat Neurologii z Oddziatem Udarowym, Szpital Specialistyczny

w Wejherowie, Szpitale Pomorskie Sp z 0. o.

2Qddziat Kardiologii i Angiologii Interwencyjnej, Szpital Specjalistyczny

w Wejherowie, Szpitale Pomorskie Sp z o. o.

30ddziat Kardiologii, Wojewddzki Szpital Zespolony, Elblag

4University of Dundee, Szkocja, Wielka Brytania

Wprowadzenie i cel pracy. Zgodnie z literaturg
zwezenia i okluzje proksymalnych odcinkéw tetnic
dogtowowych oraz zmiany tandemowe (ICA) wiaza
sie ze zwiekszonym ryzykiem okoto- i pozabiego-
wych powiktan, jak i gorszym rokowaniem. Wedtug
badan ich czestos¢ waha sie w przedziale 12-21%.
W naszym badaniu zestawilismy wyniki pacjentéw
z LVO z przedniego kregu unaczynienia zaréwno
z okluzjg proksymalnego odcinka ICA i tandemami
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oraz pacjentow z okluzjg innych naczyn (ICA dy-
stalna, MCAM1, M2, ACA), leczonych na Oddziale
Udarowym w Szpitalu Specjalistycznym.

Metody. Analizie poddano populacje 133 pa-
cjentéw leczonych na Oddziale Neurologii w okresie
08.2020-02.2024. Pacjentdéw podzielono na dwie
podgrupy: ICA (39 pacjentow) i pozostate okluzje
z przedniego kregu (94 pacjentéw). Analiza sta-
tystyczna — testy Chi-kwadrat, U-Mann-Whitney.
Wyniki.

Srednia wieku pacjentéw: 69,4 lat

Kobiety: 54

Mezczyzni: 79

Dane populacji:

Whnioski. Zwezenia proksymalnych odcinkéw
tetnic dogtowowych majg zazwyczaj etiologie
miazdzycowaq. Leczenie zmian tandemowych jest
trudniejsze technicznie i chorzy ci majg gorsze ro-
kowanie. W naszym badaniu wykazalismy duza
czestos¢ ICA (39/133 — 29,3%), w tym zmian tan-
demowych (22/139 — 16,5%). Nie stwierdzono
istotnych réznic w zakresie liczby ukrwotocznien,
mRS po 3 miesigcach oraz wskaznika zgondw.
Wsrod pacjentdéw ze zmianami wewnatrzczasz-
kowymi istotnie wieksza byta liczba rozpoznan
migotania przedsionkow. Statystycznie istotne
réznice miedzy grupami obejmowaty wolniejszg
i mniejszg poprawe NIHSS w czasie hospitalizacji,
dtuzsze czasy od wystagpienia objawéw oraz od
naktucia pachwiny do rekanalizacji (trudniejszy
zabieg). Wskazane sg dalsze badania oceniajace
réznice zabiegowe i kliniczne u chorych leczonych
endowaskularnie w udarach o etiologii miazdzy-
cowej i sercowo-zatorowe;j.

Wiek 68 (62-73)/39
NIHSS 14 (10-20)/39
mRS 0 (0-0)/39

Pte¢, kobiety 13/39 (33,33%)
18/39 (46,15%)
31/39 (79,49%)
8/39 (20,51%)

16/39 (41,03%)

7/39 (17,95%)

Okluzja, strona prawa
Nadcisnienie tetnicze (n/N, %)
Cukrzyca (n/N, %)

Nikotynizm (n/N, %)

Migotanie przedsionkéw (n/N,
%)

70 (61-78)/94 0,452611
18 (13-23)/94 0,025547
3 (2-4)/94 0,815165
41/94 (43,62%) 0,27159
32/94 (34,04%) 0,18926
83/93 (89,25%) 0,13601
27/93 (29.03%) 0,31168
26/93 (27,96%) 0,14135
56/94 (59,57%) 0,00001
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Wyniki dotyczace procedury:

tromboliza i.v. 31/39 (79,49%)
22/39 (56,41%)
299 (230-361)/38
67 (34-91)/39

45 (26-62)/39
1(1-3)/39

37/39 (94,87%)
17/39 (43,59%)
17/39 (43,59%)

znieczulenie ogodlne
onset-to-recanalisation
groin-to-recanalisation
groin-to-first-pass
liczba pasazy

TICI 2b-3

TICI 3

First pass effect

Wyniki kliniczne:

78/94 (82,98%) 0,63359
56/94 (59,57%) 0,73587
242 (198-295)/91 0,005686
40 (32,5-58,5)/92 0,045089
25 (21-32)/94 0,000226
1,5 (1-3)/94 0,818989
90/94 (95,74%) 0,82525
53/94 (56,38%) 0,17856
46/94 (48,94%) 0,57400

mRS 0-2 1/39 (43,59%)

Smiertelno$¢ 9/39 (23,08%)

PH-2 5/38 (13,16%)
sICH 3/38 (7,89%)
ICH w ciggu 24 h 6/38 (15,79%)
NIHSS po 24 h 13 (4-20)/37
NIHSS przy wypisie 7 (4-15)/32
NIHSS po 24 h -2 (-5-0)/37
NIHSS przy wypisie -5 (-9-3,5)/32
Liczba dni hospitalizacji 9 (7-11)/39
mRS przy wypisie 3 (2-5)/39
mRS po 3 miesigcach 3 (1-5)/39

Zmienno$¢ cisnienia tetniczego podczas zahiegu
trombektomii miechanicznej u pacjantow z udarem
niedokrwiennym a kontrolna objeto$¢ zawatu mozgu
M. Wiacek', I. Tomaszewska-Lampart!, K. Jucha?,
P. Pudto?, H. Bartosik-Psujek’

1 Zaktad Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Rzeszowski
2 Neurologiczne Studenckie Koto Naukowe, Instytut Nauk Medycznych,
Uniwersytet Rzeszowski
Tto i cel. Zmiany systemowego cisnienia tetniczego
podczas zabiegu trombektomii mechanicznej u pa-
cjentow z udarem niedokrwiennym mozgu stanowig
znany modyfikowalny czynnik ryzyka niekorzystne-
go wyniku leczenia. Celem naszej pracy byto zbada-
nie zwigzku hipotensji przed uzyskaniem rekanaliza-
¢ji niedroznosci duzego naczynia wewnatrzczaszko-
wego z kontrolng objetoscig zawatu mézgu.
Materiat i metody. W analizie retrospek-
tywnej uwzgledniono 214 kolejnych pacjentow
z rozpoznaniem udaru niedokrwiennego mézgu

48/94 (51,06%) 0,43245
15/94 (15,96%) 0,33107
7/94 (7,45%) 0,30140
11/94 (11,7%) 0,52008
20/94 (21,28%) 0,47294
10 (4-18)/91 0,299415
4,5 (2-10)/80 0,108329
-5 (-12—2)/91 0,006011
-11 (-15—5,5)/80 0,000849
9 (8-12)/94 0,713851
3 (2-4)/94 0,358152
2 (1-4)/94 0,417781

i niedroznosciag duzego naczynia wewnatrzczasz-
kowego w przednim kregu unaczynienia, ktérzy
zostali poddani zabiegowi trombektomii mecha-
nicznej w znieczuleniu ogélnym w okresie od 1
grudnia 2018 r. do 31 marca 2021 r. w Klinice
Neurologii Klinicznego Szpitala Wojewddzkiego
nr 2 w Rzeszowie. Przenalizowano wartosci cisnie-
nia tetniczego uzyskane w sposob nieinwazyjny,
w 5-minutowych interwatach przed uzyskaniem
rekanalizacji objawowego naczynia podczas za-
biegu wewnatrznaczyniowego. Kontrolng obje-
tos¢ zawatu oceniono w sposob pétautomatyczny
na podstawie tomografii komputerowej wykona-
nej 24-36 godzin po leczeniu. Zwigzek cisnienia
tetniczego z kontrolng objetoscig zawatu moéz-
gu oceniano stosujgc model regresji wielorakiej
z uwzglednieniem wczesniej zdefiniowanych

zmiennych zaktécajacych.
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Wyniki. W analizowanej grupie wyzsze wyj-
sciowe skurczowe cisnienie tetnicze (ap = 8,32;
95% Cl 0,93-15,7; p = 0,027), jego maksymalny
wzgledny spadek (ap = 6,98; 95% Cl1 0,42-13,55;
p = 0,037) oraz spadek sredniego cisnienia tetni-
czego > 40% w stosunku do wartosci poczgtkowe;j
(ap = 41,77, 95% Cl 1,93-81,61; p = 0,040) byty
niezaleznie zwigzane z wiekszymi objetosciami
zawatu moézgu. Podobnie, skumulowany czas po-
nizej wartosci 100 mmHg (ap = 3,50 na kazde
5 minut; 95% Cl 1,49-5,50; p = 0,001) lub 90
mmHg Sredniego cisnienia tetniczego (aff = 2,91
na kazde 5 minut; 95% Cl 0,74-5,10; p = 0,010)
byt niezaleznym czynnikiem zwigzanym z wiekszg
objetoscia niedokrwienia.

W analizie podgrup, wsréd 151 pacjentéw
z niedroznoscig odcinka M1 tetnicy srodkowej
mozgu, niezaleznymi czynnikami ryzyka wiekszej
kontrolnej objetosci zawatu byty: maksymalny
wzgledny spadek cisnienia skurczowego oraz jego
> 40% spadek w stosunku do wartosci przed le-
czeniem (ap = 1,36 na kazdy 1% ponizej wartosci
wyjsciowej; 95% Cl 0,04-2,67; p = 0,043, oraz
af = 43,01; 95% CI 2,89-83,1; p = 0,036). Nie
zaobserwowano zwigzku miedzy parametrami he-
modynamicznymi a wielkoscig zawatu po leczeniu
w kohorcie pacjentéw z okluzjg wewnatrzczaszko-
wej czesci tetnicy szyjnej wewnetrzne;j.

Whnoski. U pacjentéw z udarem niedokrwien-
nym leczonym metoda trombektomii mechanicz-
nej w znieczuleniu ogélnym hipotensja przed re-
kanalizacjg odcinka M1 tetnicy sSrodkowej moézgu
jest niezaleznie zwigzana z kontrolng objetoscia
zawatu. Kazde 5 minut spedzone ponizej progu
sredniego cisnienia tetniczego wynoszacego 100
mmHg wigze sie ze wzrostem objetosci niedo-
krwienia o 4 ml. Nie zaobserwowano zwigzkow
miedzy cisnieniem krwi a kontrolng objetoscia
zawafu w podgrupie pacjentéw z zamknieciem
wewnatrzczaszkowej czesci tetnicy szyjnej we-
wnetrznej.

Stowa kluczowe: udar niedokrwienny mézgu,
trombektomia mechaniczna, hipotensja, cisnie-
nie tetnicze, kontrolna objetos¢ zawatu mézgu,
zamkniecie duzego naczynia wewnatrzczaszko-
wego
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Zwiazek pomigdzy obecnos$cia depresji w wywiadzie
awczesng i odlegta Smiertelnos$cia u chorych z ostrym
udarem niedokrwiennym mézgu w wojewddztwie
opolskim

Beata tabuz-Roszak' 2, Maja Gorniak3, Kacper Wéjcicki®,
Mateusz Roszak®, Marek Gierlotka5: 6

'Klinika Neurologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole
20ddziat Neurologii, Wojewadzki Szpital Specjalistyczny im. Sw. Jadwigi,
gJSpttljjlc(jeenckie Koto Naukowe przy Klinice Neurologii, Instytut Nauk
Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole

4Szkota Doktorska, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski, Opole
SKlinika Kardiologii, Instytut Nauk Medycznych, Uniwersytet Opolski,
gJ(g)c?(liezial Kardiologii, Uniwersytecki Szpital Kliniczny, Opole
Wprowadzenie. Depresja jest znanym czynnikiem
ryzyka sercowo-naczyniowego. Jednak wptyw
wczesniej wystepujgcych zaburzen nastroju na
przebieg udaru mézgu nie jest jednoznaczny. Dla-
tego celem niniejszego badania byto okreslenie
zwigzku pomiedzy uprzednio rozpoznang depresjg
a Smiertelnosciag u chorych z ostrym udarem nie-
dokrwiennym moézgu (IS), z uwzglednieniem pfci,
wieku i choréb wspotistniejgcych.

Materiat i metody. Badanie oparto na reje-
strze utworzonym z administracyjnej bazy danych
jedynego publicznego i obowigzkowego ubez-
pieczyciela zdrowotnego w Polsce (Narodowego
Funduszu Zdrowia). Wzieto pod uwage dane spra-
wozdawane przez wszystkie oddziaty udarowe
wojewddztwa opolskiego w latach 2009-2020.
Przypadki udaru mézgu niedokrwiennego (UN)
zostaty wybrane na podstawie rozpoznania zako-
dowanego w ICD-10 jako 163. Wyrdzniono dwie
grupy: 1 grupa (UN-D) — pacjenci z udarem nie-
dokrwiennym moézgu i rozpoznaniem depresji (F32
lub F33 w ICD-10) w ciggu 5 lat poprzedzajacych
zachorowanie (n = 520); 2 grupa (UN-nD) — pa-
cjenci zudarem niedokrwiennym mézgu, u ktérych
nigdy nie zdiagnozowano depresji (n = 11 505).

Wyniki. Sredni wiek w obu badanych grupach
byt podobny (72,4 + 11,6 vs. 72,3 = 12,3 lat, p
= 0,887), podczas gdy odsetek kobiet byt wyzszy
w grupie UN-D (71% vs. 50%; p < 0,001).

Smiertelno$¢ wewnatrzszpitalna, 30-dniowa
i 1-roczna nie réznity sie istotnie statystycznie
pomiedzy grupami (odpowiednio 3,8% vs. 5,1%,
13,1% vs. 12,9%, 27,1% vs. 26,8%).
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Jednakze gdy przeprowadzono analize sta-
tystyczna stratyfikowang wedtug pfci i wieku,
stwierdzono istotnie wyzszg 30-dniowgq i 1-rocz-
ng smiertelnos¢ u mtodszych mezczyzn (ponizej
65. rz.) zudarem niedokrwiennym mdzgu i wczes-
niej zdiagnozowang depresjg w poréwnaniu do
mezczyzn bez depresji w wywiadzie (odpowied-
nio 13,6% vs. 3,8%, p < 0,001; 20,3% vs. 10,8,
p < 0,021).

Nadcisnienie tetnicze (p < 0,001), nowotwory
(p = 0,006), cukrzyca (p = 0,007) i choroba wien-
cowa (p < 0,001) wystepowaty istotnie statystycz-
nie czesciej w grupie UN-D.

Nie stwierdzono natomiast istotnej statystycz-
nie réznicy w czestosci wystepowania migotania
przedsionkéw, niewydolnosci serca i przebytego
zawatu miesnia sercowego pomiedzy grupami.

Czestos¢ wystepowania depresji po udarze
(PSD, post-stroke depression) byta istotnie staty-
stycznie wyzsza w grupie UN-D, niezaleznie od
pfci i wieku.

Whnioski. U pacjentéow z ostrym udarem nie-
dokrwiennym mézgu nalezy zwrdéci¢ szczegolng
uwage na obecnos¢ depresji w wywiadzie, ponie-
waz moze to miec istotny wptyw na rokowanie,
zwtaszcza u mtodszych mezczyzn.

Zwiazek zaburzen funkcji poznawczych z wybranymi
hiomarkerami molekularnymi we wczesnej fazie
stwardnienia rozsianego

Iwona Karlinska', Elzbieta Ormezowska',
Matgorzata Domowicz'!, Grazyna Gatazka',

Magdalena Namiecifiska3, Mariola Swiderek-Matysiak!,
Mariusz Stasiotek’

TKlinika Neurologii, Uniwersytet Medyczny w todzi

2Klinika Neurochirurgii i Onkologii Uktadu Nerwowego, Uniwersytet
Medyczny w todzi

3Zaktad Immunogenetyki, Uniwersytet Medyczny w todzi
Wprowadzenie. Zaburzenia poznawcze stanowig
istotng czes¢ obrazu klinicznego SM, chociaz ich
patomechanizm pozostaje nie w pefni wyjasniony.
Podkresla sie, ze zaréwno procesy zapalno-demie-
linizacyjne jak i neurodegeneracyjne odgrywaja
istotng role w powstaniu i rozwoju dysfunkcji po-
znawczych juz na wczesnych etapach tej choroby.
Identyfikacja potencjalnych biomarkeréw moleku-
larnych zwigzanych z dysfunkcjami poznawczymi

moze miec istotne znaczenie zaréwno w lepszym
poznaniu proceséow patologicznych lezacych
u podstaw SM jak i stac sie podstawa do tworze-
nia narzedzi prognostycznych przebiegu choroby
i odpowiedzi na terapie.

Cel. Celem pracy byta ocena przydatnosci wy-
branych biomarkeréw do oceny ryzyka wystapienia
zaburzen poznawczych u chorych z SM we wczes-
nej fazie choroby.

Materiat i metody. Do badania zakwalifikowa-
no 87 nowo zdiagnozowanych oséb z SM, u kté-
rych przeprowadzono ocene zdolnosci poznaw-
czych z zastosowaniem szerokiej baterii testow
neuropsychologicznych (SDMT, CVLT, BVMT-R,
TMT, testy fluencji sfownej) ukierunkowanych na
najczesciej zaburzone w SM domeny poznawcze,
m.in. szybkos¢ przetwarzania informacji (IPS), pa-
miec¢ werbalng i niewerbalng, funkcje wykonaw-
cze, fluencje stowng. Oceniano rowniez metoda
ELISA poziom markeréw molekularnych: NfL,
YKL-40, CXCL 13 w ptynie mézgowo-rdzeniowym
(PMR) i surowicy uczestnikow badania.

Wyniki. Mimo wczesnego etapu choroby
u znacznej czesci pacjentéw z SM obserwowano
deficyty poznawcze, w tym zaburzenia funkcji
wykonawczych i pamieci krotkotrwatej (u ponad
70% pacjentéw), pamieci werbalnej i niewer-
balnej (odpowiednio 53% i 48% pacjentéw), IPS
(40% pacjentdéw). Wsrod zastosowanych testow
do oceny IPS szczegélnie przydatny okazat sie
test SDMT.

Stwierdzono istotng statystycznie zaleznos¢
miedzy IPS a poziomem NfL w PMR. Srednie steze-
nie NfL w PMR byto istotnie wyzsze w grupie oséb
z deficytem IPS — mediana 986,66 pg/ml (25—
75%:529,04-1973,99) vs. mediana 687,09 pg/ml
(25-75%: 341,27-1112,94) w grupie 0s6b bez
deficytu, p = 0,032. Stwierdzono ponadto za-
leznos$¢ miedzy IPS a stezeniem YKL 40 w su-
rowicy krwi. Poziom YKL-40 byt istotnie staty-
stycznie wyzszy w grupie oséb z zaburzenia-
mi IPS — mediana 2835,53 pg/ml (25-75%:
1415,82-7869,70) vs. mediana 1844,04 pg/ml
(25-75%: 823,87-2704.05), p = 0,012. Wielo-
czynnikowa analiza regresji potwierdzifa istotna
korelacje pomiedzy IPS a poziomem NfL w PMR
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(p =0.039) i YKL-40 w surowicy krwi (p = 0,034).
Stwierdzono réwniez korelacje pomiedzy steze-
niem YKL 40 zaréwno w surowicy krwi jak i PMR
a wynikami testéw poznawczych oceniajacych
m.in. bezposrednig pamiec niewerbalng i funkcje
wykonawcze.

Whnioski. Markery molekularne takie jak NfL
i YKL-40 moga by¢ przydatne do oceny ryzyka wy-
stapienia zaburzen poznawczych w SM. We wczes-
nej fazie choroby, NfL i YKL-40 wydaja sie miec
zastosowanie zwtaszcza w monitorowaniu IPS.

Wptyw éwiczen poprawiajacych stabilno$é tutowia

na sprawnos$é chodu po incydencie ostrej niedomogi
krazenia mozgowego — hadanie pilotazowe

t. Brodziak', S. Krajewski?, t. Rzepinski',

S. Wawrzyniak', T. Mroczkowski!, M. Polakowska'

'Klinika Neurologiczna 10. Wojskowego Szpitala Klinicznego

w Bydgoszczy

2Klinika Neurochirurgii 10. Wojskowego Szpitala Klinicznego

w Bydgoszczy

Udar moézgu jest, zaraz po chorobach serca i nowo-
tworach, trzecim na liscie najczestszych przyczyn
zgondw. Przyczynia sie do ciezkiego inwalidztwa,
szczego6lnie u os6b powyzej 45 roku, co niesie za
sobg istotne nastepstwa kliniczne, socjalne i eko-
nomiczne. Ze wzgledu na gtebokie zaburzenia
funkcji ruchowych pacjenci po udarach wymagaja
mozliwie jak najwczesniejszego wdrozenia progra-
mu kompleksowej rehabilitacji.

Cel. Ocena skutecznosci wptywu ¢wiczen tuto-
wia jako rozszerzonej formy rehabilitacji na popra-
we chodu pacjenta po incydencie ostrej niedomogi
kragzenia mézgowego (ONKM).

Metodologia. Grupa 1 obejmowata pacjentow
w ostrej fazie niewydolnosci krgzenia mézgowe-
go, u ktérych standardowy program kinezyterapii
poszerzono o ¢wiczenia oparte na poprawie sta-
bilnosci tutowia.

Grupa 2 obejmowata pacjentéw rehabilito-
wanych tylko w oparciu o standardowg forme
kinezyterapii po ONKM. Badania przeprowadzo-
no w Klinice Neurologii 10. Wojskowego Szpitala
Klinicznego z Poliklinikg w Bydgoszczy.

Do oceny skutecznosci kinezyterapii uzyto skali
oceny sprawnosci chodu (OSC) opracowang przez
dr. n. med. Stanistawa Krajewskiego dla potrzeb
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oceny pacjentéw Kliniki Neurochirurgii 10. WSKzP
Skala pozwala oceni¢ funkcje i stopien samodziel-
nosci chodu pacjenta z dysfunkcjami neurologicz-
nymi. Skala od 1-10 gdzie 1 oznacza brak moz-
liwosci pionizacji statycznej przez pacjenta a 10
chéd samodzielny;

10. Chéd samodzielny prawidtowy;

9. Chéd samodzielny nieprawidtowy;

8. Chod samodzielny z zaopatrzeniem ortope-
dycznym — kula, laska;

7. Chod samodzielny z balkonikiem;

6. Chéd z asekuracjg drugiej osoby, dystans
kilkadziesigt metréw (chodzenie po korytarzu);

5. Chdd z asekuracja drugiej osoby, ale tylko
na przestrzeni pokoju, dojscie do wézka, toalety;

4. Chod jedynie podczas nauki chodzenia z tera-
peuta, bez mozliwosci praktycznego wykorzystania;

3. Mozliwe jedynie stanie samodzielne przy
poreczy, balkoniku, asekuracji drugiej osoby itp.

2. Mozliwe stanie ,bierne” — z asekuracja ko-
lan, bioder i tutowia przez terapeute;

1. Niemozliwe uzyskanie pozycji pionowej wy-
prostowanej.

Wyniki. W analizie poréwnawczej testami
U Manna-Whitney'a wykazano, ze wystepo-
waty istotne statystycznie réznice miedzy gru-
pami w tescie OSC po rehabilitacji Z = 4,13;
p <0,001;r=0,53.Znaczacych réznic nie wykaza-
no dla pomiaréw OSC przed rehabilitacjg Z = 0,92;
p =0,359;r=0,12 (Rycina 1). Po rehabilitacji oso-
by z grupy 1 byty bardziej samodzielne w zakresie
chodu w poréwnaniu do oséb z grupy 2.

Whnioski. Celem poprawy funkcji chodu u pa-
cjentéw z ONKM zaleca sie zastosowanie proto-
kotu kinezyterapii poszerzonego o ¢wiczenia sta-
bilizacji tutowia.
Tabela 1. Charakterystyka grupy badanej

Pte¢ Kobieta 12 14
Mezczyzna 18 16
Udar Niedokrwienny 26 21
Krwotoczny 4 9
Strona Prawa 12 13
Lewa 18 17
Wystepowanie  Afazja 10 9
A Bez afazji 20 21
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Il Badanie wyjsciowe
I Badanie koncowe

Badanie koricowe

Rycina 1. Srednie dla wynikéw w tescie OSC z podziatem na grupy badane

Wptyw éwiczen poprawiajacych stabilno$é tutowia

na sprawnos$¢ transferow zmian pozycji utozeniowych
po incydencie ostrej niedomogi krazenia mézgowego —
badanie pilotazowe

t. Brodziak', S. Krajewski2, L. Rzepinski',

S. Wawrzyniak', T. Mroczkowski', M. Polakowska'

'Klinika Neurologiczna, 10. Wojskowy Szpital Kliniczny z Poliklinika SPZ0Z
w Bydgoszczy

2Klinika Neurochirurgii, 10. Wojskowy Szpital Kliniczny z Poliklinika SPZ0Z
w Bydgoszczy

Wstep. Udar moézgu jest, zaraz po chorobach
serca i nowotworach, trzecim na liscie najczest-
szych przyczyn zgonow. Przyczynia sie do ciezkie-
go inwalidztwa, szczegdlnie u 0s6b powyzej 45.
roku zycia, co niesie za sobg istotne nastepstwa
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kliniczne, socjalne i ekonomiczne. Ze wzgledu na
gtebokie zaburzenia funkcji ruchowych pacjen-
ci po udarze wymagajg mozliwie jak najwczes-
niejszego wdrozenia programu kompleksowej
rehabilitacji.

Cel. Ocena skutecznosci wptywu ¢éwiczen tu-
towia jako rozszerzonej formy rehabilitacji na po-
prawy transferéw pacjenta po incydencie ostrej
niedomogi kragzenia mézgowego (ONKM).

Metodologia. Grupa 1 obejmowata pacjentow
w ostrej fazie niewydolnosci krazenia mézgowe-
go, ktérzy poddani zostali standardowemu pro-
gramowi kinezyterapii poszerzonemu o ¢wiczenia
oparte na poprawie stabilnosci tutowia. Grupa 2
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Tabela 1. Charakterystyka grupy badanej

Ptec Kobieta 12 14
Mezczyzna 18 16
Udar Niedokrwienny 26 21
Krwotoczny 4 9
Strona Prawa 12 13
Lewa 18 17
Wystepowanie Afazja 10 9
] Bez afazji 20 21

obejmowata pacjentow rehabilitowanych tylko
w oparciu o standardowgq forme kinezyterapii po
ONKM. Badania przeprowadzono w Klinice Neu-
rologii 10. Wojskowego Szpitala Klinicznego z Po-
liklinikg w Bydgoszczy.

Wyniki. W Trunk Control Test (TCT) uzyskano
istotne statystycznie réznice (p < 0,05) pomiedzy
grupami 112 w ocenie wyjsciowej. Po interwencji
odnotowano lepsze wyniki u oséb z grupy podda-
nej rehabilitacji z rozszerzonym protokotem. Wy-
kazano, ze po rehabilitacji u wszystkich oséb ba-
danych wynik poprawif sie istotnie w testach TCT,
ale znaczaco wyzsze wartosci w wynikach testu TCT
zaobserwowano w grupie 1. Cwiczenia kontroli
tutowia przyniosty poprawe w zakresie transferéw
zmian pozycji utozeniowych, a przede wszystkim
wiekszej kontroli tutfowia w siadzie pacjenta.

Whnioski. Celem optymalizacji kinezyterapii
u pacjentéw z ONKM zaleca sie zastosowanie stan-
daryzowanego protokotu poszerzonego o ¢wicze-
nia stabilizacji tutowia.
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i pokrzywka. Czestos¢ nieznana - Dtugotrwate przyjmowanie (w ciggu 6 do 12 miesiecy) dobowej dawki witaminy Bg przekra-
czajgcej 50 mg moze powodowac neuropatie obwodowg. Podmiot odpowiedzialny posiadajgcy pozwolenie na dopuszcze-
nie do obrotu: G.L. Pharma GmbH, Schlossplatz 1, A-8502 Lannach, Austria. Numer pozwolenia na dopuszczenie do obrotu:
16360. Kategoria dostepnosci: Rp - Produkt leczniczy wydawany na recepte. Petna informacja o leku dostepna na zadanie.

Neurovit®Fast, (100 mg + 100 mg + 1 mg)/2 ml, roztwér do wstrzykiwan

Sktad i posta¢ farmaceutyczna: 1 amputka zawiera: Tiaminy chlorowodorek (witamina B1) 100 mg; Pirydoksyny chlorowodorek
(witamina Bg) 100 mg; Cyjanokobalamina (witamina B12) 1 mg. Wskazania do stosowania: Leczenie klinicznego i podkliniczne-
go niedoboru witaminy B; Leczenie wspomagajgce polineuropatii o réznej etiologii (np. bél neuropatyczny w polineuropatii
cukrzycowej lub alkoholowej), zapalenie nerwu i neuralgia (np. zesp6t korzonkowy spowodowany chorobg zwyrodnieniowg
kregostupa, zespodt ledzwiowy, rwa kulszowa). Dawkowanie i sposéb podawania: Dawkowanie W cigzkich i bolesnych
przypadkach: 1 wstrzykniecie na dobe az do ustgpienia objawow. W przypadku mniej ciezkich schorzen: 1 wstrzykniecie 2 do 3
razy na tydzien. Stosowanie u dzieci: Nie ustalono bezpieczernstwa stosowania produktu leczniczego Neurovit Fast u dzieci
i mtodziezy ponizej 18 lat (patrz punkt 4.3 ChPL). Szczegdlne grupy pacjentow W oparciu o dostepne dane, u pacjentdw z zabu-
rzeniem czynnosci nerek lub watroby lub u pacjentéw w podesztym wieku nie ma potrzeby dostosowania dawki. Sposéb poda-
wania Podanie domigs$niowe. Neurovit Fast, roztwér do wstrzykiwan nalezy podawac¢ wytgcznie domigesniowo (gtebokie
wstrzykniecie w posladek). Czas trwania leczenia Domie$niowe podawanie produktu leczniczego Neurovit Fast nie powinno
trwac¢ dtuzej niz to konieczne. W zaleznosci od natezenia choroby i stanu pacjenta, lekarz zaleci zmiane na produkt leczniczy
zawierajgcy witaminy z grupy B podawany doustnie. Najpdzniej po 4 tygodniach stosowania (tgcznie domiesniowo i doustnie),
nalezy podja¢ decyzje o zmniejszeniu dawki (patrz punkt 4.4 ChPL). Przeciwwskazania: Nadwrazliwo$¢ na substancje czynne
lub ktérykolwiek ze sktadnikow wymienionych w punkcie 6.1 ChPL. Produktu Neurovit Fast nie nalezy podawac dzieciom
i mtodziezy, z uwagi na zawarto$¢ duzych dawek substancji czynnych. Specjalne ostrzezenia i Srodki ostroznosci dotyczace
stosowania: Jesli objawy lub oznaki neuropatii obwodowej (parestezja) nasilg sie, nalezy ponownie oszacowa¢ dawkowanie, a
jesli konieczne, przerwac podawanie produktu Neurovit Fast. Obserwowano neuropatie podczas dtugotrwatego przyjmowania
(6-12 miesiecy) dobowej dawki przekraczajgcej 50 mg witaminy Bg i krétkotrwatego (ponad 2 miesigce) przyjmowania dawek
przekraczajgcych 1g witaminy B na dobe. Preparaty witaminy B12 moga maskowac obraz kliniczny i wyniki badan laboratoryj-
nych typowych dla powrdzkowego zwyrodnienia rdzenia i niedokrwistosci ztosliwej. Produktu nie nalezy podawac dozylnie. Do
uzytku zdatny jest jedynie przejrzysty roztwoér o czerwonej barwie. Dzieci Produktu Neurovit Fast nie nalezy stosowac u dzieci i
mtodziezy, z uwagi na zawarto$¢ duzych dawek substancji czynnych. Dziatania niepozgdane: Rzadko - Dolegliwosci ze strony
zotadkai jelit jak nudnosci, wymioty, biegunka i bol brzucha; Bél gtowy, zawroty gtowy. Bardzo rzadko - Reakcje nadwrazliwosci,
np. pocenie sig, tachykardia lub reakcje skérne jak $wigd i pokrzywka. Istniejg doniesienia o wystgpieniu reakcji anafilaktycz-
nych po podaniu pozajelitowym (szczegolnie podanie dozylne) witaminy B1i B12. Czesto$¢ nieznana - Dtugotrwate przyjmowa-
nie (ponad 6-12 miesiecy) witaminy Be w dawce dobowej przekraczajgcej 50 mg moze powodowac neuropatie obwodows;
Moga wystgpi¢ reakcje miejscowe oraz rzadko zapalenie w miejscu wstrzykniecia. Podmiot odpowiedzialny posiadajgcy
pozwolenie na dopuszczenie do obrotu: G.L. Pharma GmbH, Schlossplatz 1, A-8502 Lannach, Austria. Numer pozwolenia na
dopuszczenie do obrotu: 22835. Kategoria dostepnosci: Rp - Produkt leczniczy wydawany na recepte. Petna informacja o leku
dostepna na zgdanie.

Informaciji udziela:

G.L. Pharma Poland Sp. z 0.0.

A ul. Sienna 75, 00-833 Warszawa
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Cerebrolysin®

- zalecany jako leczenie wspomagajace we wczesnej rehabilitacji ruchowej
po ostrym udarze mézgu w wytycznych Europejskiej Akademii Neurologii

»Na potrzeby tych wytycznych zgromadzono wystarczajaca ilos¢ dowodow, aby zaleca¢
stosowanie cerebrolizyny w przypadkach (udaru niedokrwiennego) o nasileniu od
umiarkowanego do ciezkiego jako leczenie wspomagajace do standardowej rehabilitacji,
o ile leczenie zostanie rozpoczete w ciggu pierwszych siedmiu dni po ostrym udarze
niedokrwiennym”.

»-.Leczenie wspomagajace cerebrolizyng powinno by¢ priorytetem w przypadkach udaru
mozgu o nasileniu od umiarkowanego do ciezkiego (wynik w skali oceny udaru NIHSS =8)".

— —

Cerebrolysin - poprawa jakosci zycia:
« wspomaga wczesng rehabilitacje pacjenta po udarze mézgu i urazie czaszkowo-mézgowym?

« poprawia funkcje motoryczne i poznawcze w przypadku udaru? i urazu czaszkowo-mézgowego?
 poprawia funkcjonowanie poznawcze u pacjentéw z otepieniem*

SKROCONA INFORMACJA O LEKU
Cerebrolysin, 215,2 mg/ml, roztwér do wstrz{kiwar’\ infuzji. 1 ml wodnego roztworu zawiera 215,2 mg mieszaniny peptydow, otrzymanych z mézgu $wini - cerebrolizyny (Cerebrolysinum). Substancja pomocnicza o znanym dziataniu: 1 ml wodnego roztworu zawiera
1,2 mg sodu. Wskazania do stosowania: Produkt leczniczy Cerebrolysin jest wskazany jako leczenie wspomagajace: - w demencji starczej typu alzheimerowskiego i demencji pochodzenia naczyniowego (powstajacej na skutek zaburzen przeptywu krwi w mézgu); « w de-
ﬁc{fach poudarowych (zaburzeniach, ktére powstaja po udarze mézgu); - w urazach czaszkowo-mozgowych (wstrzasnieniu i sttuczeniu mézgu). Dawkowanie i sposéb podawania: Dawkowanie Mozna podawac pojedyncze dawki do 50 ml, ale zalecane jest zastosowanie
petnego cyklu terapii. Dawkowanie: Demencja starcza typu alzheimerowskiego i demencja pochodzenia naczyniowego: Dawka dobowa: 10-30 ml; Czas leczenia: 4 tygodnie. Udar mézgu - udar niedokrwienny: Dawka dobowa: 20-50 ml; Czas leczenia: 10-21 dni. Udar mézgu
- udar krwotoczny: Dawka dobowa: 30 - 50 ml; Czas leczenia: 10 - 21 dni. Uraz czaszkowo—méz%owy: Dawka dobowa: 20-50 ml; Czas leczenia: 7 - 30 dni. Schemat leczenia zaordynowany przez lekarza moze sie roznic sie od przedstawionego powyzej, o ile nie przekracza
dawki dobowej u dorostych oraz dtugosci terapii w cyklu leczenia. U dzieci zalecana dawka dobowa wynosi od 1 do 2 ml. W demencji cykl leczenia mozna powtarzac po przerwie w leczeniu trwajacej od 2 do 3 miesiecy, az do momentu, kiedy nie obserwuje sie dalszej
poprawy klinicznej. Po pierwszym cyklu leczenia, czistos'c' podawania mozna zmniejszy¢ do 2 lub 3 razy' w tygodniu. Jeden cykl leczenia to facznie 20 wstrzyknie¢. W udarze i po urazach czaszkowo-mozgowych, produkt leczniczy Cerebrolysin nalezy stosowac jako leczenie
jace do j terapii. Spos6b podawania Dawki wigksze niz 10 ml nalezy podawac wytacznie w powolnym wlewie dozylnym, po rozciericzeniu do 100 ml roztworu zalecanym standardowym roztworem do infuzji. Czas trwania wlewu powinien
wynosi¢ od 15 do 60 minut. Ze w;glgdu na bezpieczeristwo i komfort pacjenta nie nalezy podawac wlewu zbyt szybko. Dawki nierozcier’\czoneﬁo roztworu do 5 ml mozna podawac domigs’niowo (im.), za$ do 10 ml dozyInie (iv.). Badano zgodnos¢ roztworu, w czasie 24

dzin w p z Swiatla, z Y mi do infuzji: - 0,9% roztwor sodu chlorku (9 mg NaCl/ml), - ptyn Ringera (Na* 153,98 mmol/l, Ca* 2,74 mmol/l, K* 4,02 mmol/I, Cl 163,48 mmol/l), - 5% roztwor glukozy. Witaminy
oraz leki sercowo-naczyniowe moga by¢ podawane jednoczesnie z produktem Cerebrolysin, jednak nie nalezy ich mieszac z roztworem produktu Cerebrolysin w jednej strzykawce. i ia: - Nadwrazliwosc na substancje czynna lub na ktérakolwiek substancje
ﬁomocnicza. - Padaczka (szczegélnie z napadami drgawek typu grand mal). ie produktu C il ze ¢ zwiel ie czestosci napadow drgawek. - Ciezka niewy 8 ji zenia i $ i znosci i
lalezy zachowac szczegoIng ostroznos¢ w przypadku: chordb alergicznych, jednoczesnego ia inhibitoréw MAO. Na p ie profilu icznego produktu Cerebrolysin zaleca sie zwrocenie szczegélnej uwagi na mozliwe dziatanie addytywne w przypadku
réwnoczesnego stosowania z lekami przeci jnymi lub inhibif i I{AAO.Wtakic h zaleca si iejszenie dawki leku przeci i Substancja pomocnicza o znanym dziataniu Produk leczniczy zawiera 60 mg sodu na maksymalna dawke 50 ml

roztworu (1,2 mg sodu na 1 ml roztworu), co odpowiada 3% zalecanej przez WHO maksymalnej 2 g dobowej dawki sodu u 0s6b dorostych. Dodatkowo, pafeiy wzia¢ pod uwagg, ze moze by¢ konieczne uwzglednienie ilosci sodu pochodzacego ze standardowych roztworéw

do infuzji. Dziatania ziatania \e zostaty wy e ponizej wedtug klasyfikacji uktadow i Sci D zestosci r 0: rzadko (=1/10 000 do < 1/1000), bardzo rzadko (< 1/10 000). Zaburzenia uktadu
immunologicznego Bardzo rzadko Nadwrazliwo$¢ lub reakcje alergiczne, takie jak reakcje skorne w postaci swiadu, miejscowe reakcje zaj paﬁ'\e,‘bc’)l glowy, bol szyi, bole koriczyn, goraczka, bél ledzwiowo-krzyzowy, dusznos$c, dreszcze oraz stan podobny do wstrzasu. Zabu-
rzenia metabolizmu i odzywiania Rzadko Brak a{etytu. Zadurzenia psychiczne Rzadko Pozadane dziatanie aklﬁ/wujace byto réwniez zwiazane z pobuc{zeniem (ag resja, splilaanie, bezsennosc). Zaburzenia uktadu nerwowego Rzadko Zbyt szybkie wstrzykniecie produktu
moze powodowac zawroty gtowy. Bardzo rzadko g'aszano pojedyncze przypadki wystapienia napadow padaczkowych tLpu grand mali drgawek po J:odaniu produktu Cerebrolysin. Zaburzenia serca Bardzo rzadko Zbyt szybkie wstrzyknigcie produktu moze powodowac
palpitacje lub arytmie. Zaburzenia iol}(dka i jelit Bardzo rzadko Niestrawnos¢, biegunka, zaparcia, wymioty i nudnosci. Zaburzenia skéry i tkanki podskérnej Rzadko Zbyt szybkie wstrzykniecie moze powodowac uczucie goraca lub pocenie sie. Swiad. Zaburzenia ogélne
I stany w miejscu podania Bardzo rzadko Zgtaszano przypadki reakcji w miejscu podania, takich jak rumien i uczucie pieczenia.WLednym badaniu po zastosowaniu produktu Cerebrolysin zgtaszano rzadkie przypadki hiperwentylacji, nadcisnienia tetniczego, niedocisnienia
t?tniczego, uczucia zmeczenia, drzenia, depresji, apatii, sennos¢ oraz objawy grypy (np. uczucie zimna, kaszel, infekcje drog oddechowych). Poniewaz produkt Ce i Lest u0sobw wieku, a wymier powyzej dziatania niepozadane sa typowe
dla tej populacji pacjentéw, mozna je obserwowac réwniez w przypadku nieprzydmowania leku. Zgtaszanie podejrzewanych dziatari niepozadanych Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotu istotne jest i h dziatar ni . Umozliwia
to ni?rzerwane monitorowanie stosunku korzysci do ryzyka stosowania produktu Iecznicze% ésoby nale; qﬁe do fachoweé;o personelu medycznego powinny zgtaszac wszelkie podejrzewane dziatania nlepoz;dane za posrednictwem Departamentu Monitorowania Nie-
B lanych Dziatar Produktéw Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobow Medycznych i Produktéw Biobojczycl Jerozolimskie 181C, 02-222 Warszawa, tel.: +48 22 49-21-301, fax: +48 22 49-21-309, strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl.

ziatania niepozadane mozna zgtaszac rowniez i i odpowiedzialnemu. Podmiot odpowiedzi EVER Neuro Pharma GmbH, Oberburgau 3, A-4866 Unterach, Austria. Pozwolenie numer: 8135 wydane przez Prezesa Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych.
Kategoria dostepnosci: Rp - Produkt leczniczy wydawany z przepisu lekarza. Przed zastosowaniem nalezy zapoznac sie z Charakterystyka Produktu Leczniczego zatwierdzong w styczen 2022 r. Dodatkowe informacje dostepne na zyczenie: EVER Pharma Poland Sp.zo.0., ul.
Dygasinskiego 31, 01-603 Warszawa, Tel. +48 22 110 51 55. Podmiot prowadzacy reklame na zlecenie EVEF{NeuroPharma GmbH.

1. Wytyczne Europejskiej Akademii Neurologii (European Academy of Neurology, EAN) i Europejskiej Federacji g ilitacji icznej (European F ion for Neuro- ilitation, EFNR) dotyczace jacego leczenia icznego we
wczesnej rehabilitacji ruchowej po ostrym udarze niedokrwienr(?rm https://dol.org/10.111 1/ene.14936

2. W.Lang wsg),”A prospective, randomized, placebo-controlled, double-blind trial about safety and efﬁcacx of combined treatment with alteplase (rt-PA) and Cerebrolysin in acute ischaemic hemispheric stroke” DOI: 10.1111/}.1747-4949.2012.00901.x

3. Alvarez XA, amé)edro C, Figueroa J i wsp. Reductions in EEG slowing over 1 year and after treatment with Cerebrolysin in patients with moderate-severe traumatic brain injury. J. Neural Transm.115(5),683-692 (2008)

4. N.Cheniwsp.,Cerebrolysin for vascular dementia (Review)” Cochrane Database of Systematic Reviews 2013, Issue 1. Art. No.: CD008900. DOI: 10.1002/14651858.CD008900.pub2.
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