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Podostre stwardniajgce
zapalenie mézgu
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STRESZCZENIE

Podostre stwardniajace zapalenie mdzgu (SSPE) to schorzenie zapalno-
-zwyrodnieniowe 0 postepujacym przebiegu i nieuchronnie ztym roko-
waniu. Czynnikiem wywotujacym jest mutant wirusa odry. Gtowny ele-
ment ryzyka stanowi przebycie odry w pierwszych latach zycia. Obraz
kliniczny cechuije sie regresja intelektualng, ruchami mimowolnymi (mio-
klonie) oraz zespotami piramidowo-pozapiramidowymi. Poza tym pod-
stawa rozpoznania jest stwierdzenie przeciwciat odrowych w piynie moz-
gowo-rdzeniowym, wysokim ich mianie w surowicy oraz charaktery-
stycznym obrazie EEG (krzywa Radermeckera). W badaniu neuroobra-
ZOWym za pomoca rezonansu magnetycznego (MRI) widoczne sg zmia-
ny hiperintensywne w okolicy ciemieniowo-potylicznej. Proby leczenia
polegajg na stosowaniu lekow immunomodulujacych (np. interferon «
domozgowo). Jedyna drogg zapobiegania jest obowigzkowy, powszechny
program szczepien przeciw odrze w populacii dzieci do 2. roku zycia.
Stowa kluczowe: podostre stwardniajace zapalenie mézgu,
zapadalnos$¢, diagnostyka, leczenie

Wstep

Podostre stwardniajace zapalenie mézgu (SSPE,
subacute sclerosing panencephalitis) jest rzadko
wystepujaca chorobg zapalno-zwyrodnieniowa
wywolang przez mutanta wirusa odry. Gléwnym
czynnikiem ryzyka jest przebycie odry we wcze-
snym dziecinstwie (1-3 rz.). Etiopatogeneza cho-
roby wigze sie z brakiem eliminacji wirusa odry,
ktory podlega mutacji, przebywajac prawdopodob-
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nie w sposé6b latentny w uktadzie chlonnym go-
spodarza, zwykle przez wiele lat.

Ta rzadka postac¢ zapalenia mézgu ma dtuga hi-
storie. Patrzac retrospektywnie, juz od lat 20. ubie-
glego stulecia, pojawialy sie opisy tej choroby [1-3],
wyroézniajace pod réznymi nazwami cechy neuro-
patologiczne tego specyficznego procesu zapalnego.

Zapadalno$¢ na SSPE w Polsce obnizyla sie zna-
czaco od czasu wprowadzenia obowigzkowych
szczepien przeciw odrze: ze wskaznika 1,1-1,6/10°
populacji w latach 1977-1983 do 1 przypadku
w 2004 roku [4, 5]. Podobne obserwacje poczynio-
no w innych krajach rozwinietych.

Diagnostyka SSPE opiera sie gtéwnie na stwier-
dzeniu wysokich mian przeciwcial odrowych w su-
rowicy i ich obecnosci w plynie mézgowo-rdzenio-
wym, a takze charakterystycznym obrazie elektroen-
cefalogramu (EEG) oraz uzyskanym za pomoca rezo-
nansu magetycznego (MRI, magnetic resonance ima-
ging) mézgu [6]. Préby leczenia sprowadzajg sie do
zastosowania lekow immunomodulujacych. Najdtuz-
sze remisje uzyskuje sie dzieki podawaniu do komor
mézgu interferonu a [7-9]. Choroba ma przebieg fa-
zowy, postepujacy, a rokowanie jest nieuchronnie zle.

Jedyna droga zapobiegania SSPE jest objecie
obowigzkowym, powszechnym programem szcze-
pien przeciw odrze populacji dzieci w pierwszym
okresie zycia (do 2 lat).

Rys historyczny

Od ponad 80 lat zainteresowanie badaczy bu-
dzita rzadka posta¢ zapalenia mdzgu, w obrazie
neuropatologicznym ktérej lgczyly sie zmiany za-
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palne oraz zwyrodnieniowe i zanikowe. Ze wzgle-
du na nieznang poczatkowo etiologie uzywano roz-
maitych okreslen dla tego procesu, podkreslajac
jego cechy morfologiczne. U Schildera [1] wyste-
puje nazwa ,stwardnienie rozlane” (sclerosis diffu-
sa); u Dawsona [2] — ,,wiretowe zapalenie mézgu”
(encephalitis inclusiva), a Pette i Doring [10] uzy-
wali terminu ,,guzkowate zapalenie mézgu” (ence-
phalitis nodularis). Van Bogaert [3] ujednolicit ana-
lize zmian kliniczno-morfologicznych wyodrebnio-
nej grupy przypadkow z zajeciem w duzym stop-
niu istoty bialej, co dalo poczatek nazwie ,stward-
niajgce zapalenie istoty bialej mézgu” (LESS, leu-
koencephalitis scleroticans subacuta). Nazwa ta
obowiazywala przez wiele lat. Dalsze badania do-
prowadzily jednak do stwierdzenia, ze w tym pro-
cesie zapalnym zajeta jest nie tylko istota biata, ale
i szara — stad wprowadzona przez Greenfielda [11]
nazwa ,podostre stwardniajace zapalenie mézgu”
(SSPE, panencephalitis scleroticans subacuta) jest
obecnie ogélnie uzywana.

Etiopatogeneza

W badaniach wielu autoréw [12-14] w mézgach
chorych na SSPE wykazano obecnos¢ antygenu od-
rowego i Srédjadrowe wtrety nukleokapsydéow od-
ropodobnego wirusa. Ponadto w plynie mézgowo-
-rdzeniowym i w surowicy stwierdzono znaczace
miana przeciwcial odrowych (znacznie wyzsze niz
w odrowym zapaleniu mézgu). Po izolacji wirusa
z mébzgéw chorych na SSPE [15] wykazano 60-pro-
centowe podobiefistwo genetyczne z wirusem odry
(ré6zna gestos¢ wirionéw, réznice w zakresie struk-
tury niektérych biatek). Stato sie wiec jasne, ze
wirus SSPE jest mutantem wirusa odry. Jednak
nadal nie ma jednoznacznego wyjasnienia, jakie
mechanizmy sa odpowiedzialne za brak elimina-
¢ji wirusa odry po jej przebyciu u niektérych tylko
dzieci, w nastepstwie czego dochodzi do rozwoju
przetrwalej, bezobjawowej infekcji. Uwaza sie, ze
w tym okresie utajenia, trwajgcym od kilku do kil-
kunastu lat (zazwyczaj 8), zachodzi mutacja wiru-
sa odry, i ze znajduje sie on prawdopodobnie
w ukladzie chtfonnym gospodarza. W wielu bada-
niach u dzieci chorujgcych na SSPE nie wykryto
zadnego trwatego defektu w uktadzie immunolo-
gicznym. Sugerowano nadkazenie innym wirusem
—taka role przypisywano wirusom Epsteina-Barra [16]
i Papova [17]. Obserwacje te jednak nie potwierdzi-
ly sie. We wspoélczesnym pismiennictwie mozna
znalez¢ doniesienia stwierdzajace wysokie miana
przeciwcial przeciwko wirusowi Borna, u dzieci
z potwierdzonym SSPE o ostrym przebiegu [18].

Ta koincydencja jednak prawdopodobnie wskazu-
je na wplyw wirusa Borna na typ przebiegu, a nie
na etiopatogeneze SSPE.

Mozna zalozy¢, Ze przebycie odry obniza og6lna
odpornoé¢, podobnie jak przebycie innych choréb
wirusowych wieku dzieciecego, co nie daje jednak
odpowiedzi na pytanie, dlaczego tylko u niekté-
rych pacjentéw nie nastepuje eliminacja wirusa
odry. Pewna dysregulacje immunologiczna obser-
wuje sie w przebiegu SSPE, o czym moze $wiad-
czy¢ nadmierna odpowiedZ humoralna (wysokie
miana przeciwcial odrowych) przy czesto obnizo-
nej odpowiedzi komoérkowej. Niedawne obserwa-
cje o zwiekszonej zapadalnoéci na SSPE wérdd dzie-
ci, nosicieli HIV [19] nie budza tez zdziwienia przy
ogblnym zaburzeniu odpornosci w populacji z HIV.
Sposréd czynnikéw srodowiskowych, ktére wpty-
wajg na wieksza czesto$¢ zachorowan na SSPE,
wymieniano nizszy status ekonomiczny i higienicz-
ny, a takze gorsze warunki zycia rodzin z licznym
potomstwem. Wydaje sie, ze znaczenie ma raczej
wieksza mozliwos¢ zakazenia mtodszych dzieci od
chorujacego starszego rodzenistwa w okresie przed
powszechnym obowiazkiem szczepien przeciw
odrze. Warunki takie wystepuja réwniez obecnie
w krajach stabo rozwinietych, gdzie problemy epi-
demiologiczne sg trudne do rozwiazania.

Zatem mimo licznych badan przeprowadzonych
w ostatnim ¢wieréwieczu, kiedy SSPE stanowilo
pewien problem epidemiologiczny w wielu krajach
dysponujgcych dobra bazg naukowo-badawcza,
liczne pytania o szczegdly etiopatogenezy SSPE nie
znalazly odpowiedzi. Obecnie za$, gdy eliminacja,
a nawet eradykacja odry ze $rodowiska stala sie
osiggalna, istnieje niewielka szansa na wieksze za-
interesowanie ta problematyka.

Zmiany neuropatologiczne

Na poczatku choroby dominujg zmiany zapalne pod
postacig naciekéw okotonaczyniowych, limfocytarno-
-plazmatycznych. Jednoczesnie obserwuje sie rozrost
iproliferacje astrogleju. Uszkodzenie tkanki nerwowej
poteguja zmiany zwyrodnieniowe, astrocytoza wtok-
nista, demielinizacja i martwica neuronéw. Charakte-
rystyczne sq wirety srédjadrowe, w ktérych zidentyfi-
kowano nukleokapsydy paramyksowirusa.

Proces zapalny rozpoczyna sie na ogét w istocie
biatej platéw potylicznych i rozszerza na ptaty skro-
niowe i czolowe, obejmujac w miare postepu choro-
by istote biala i szarg. Opisane zmiany doprowadzaja
stopniowo do zaniku mézgu, widocznego w bada-
niach neuroobrazowych jako wodoglowie wtérne
i poszerzenie przestrzeni plynowych mézgowia [20].
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Epidemiologia

Wedtug informacji podawanych przez Panstwo-
wy Instytut Higieny (dostepnych réwniez w interne-
cie) SSPE w Polsce nie stanowi obecnie problemu
epidemiologicznego. W latach 2003-2004 zareje-
strowano po 1 przypadku nowego zachorowania
na SSPE w skali kraju. Ta zadowalajgca sytuacja
wigze sie z dziataniami nadzoru epidemiologicz-
nego w kierunku eliminowania odry ze srodowiska
poprzez coraz lepszy tak zwany stan zaszczepien
przeciw odrze [4]. Na przyktad u dzieci urodzo-
nych w latach 1998-2001 w skali kraju wynosit on
94,5-97,5% (mowa o pierwszej dawce szczepionki
podawanej dzieciom w 13.-14. miesigcu zycia).
W przypadku drugiej dawki (ok. 6.-7. rz.) bylo to
odpowiednio 83,8%. W zwiazku z tym zachorowa-
nie na odre, ktdrej przebycie moze prowadzi¢ do
wystapienia SSPE, przestaje by¢ tak grozne jak kie-
dy$. Warto w tym miejscu poda¢ liczby dotyczace
zachorowan na odre w Polsce. W latach 1998-2001
rejestrowano 116 zachorowan (wskaznik zapadalno-
§ci 0,32/100 000), w 2002 roku — 34 (wskaznik 0,09),
w 2003 roku — 48 (wskaznik 0,13). Wedlug epide-
miologéw podawane liczby zarejestrowanych przy-
padkéw odry niezupetnie odzwierciedlaja stan fak-
tyczny. Wplywa na to niepelna rozpoznawalnosé
odry u matych dzieci i czesto brak mozliwosci wy-
konania badan serologicznych w terenie potwier-
dzajacych rozpoznanie (wzrastajace miana IgM
w surowicy). Drugim narastajgcym problemem (sy-
gnalizowanym réwniez w Stanach Zjednoczonych
i w krajach europejskich) sg czesto nieujawniane
zachorowania wéréd dzieci uchodzcéw (migracja
ludnosci). W ten sposéb powstaje problem ,,impor-
towanego” wirusa odry. Na przyklad w naszym
kraju w 2003 roku sposréd 48 zachorowan na odre
az 31 (63,7%) stanowity infekcje u dzieci uchodz-
cow, a tylko 17 to przypadki rodzime [4]. Z pozy-
tywnych elementéw nalezy wymienié¢ zatarcie
okresowosci nasilen epidemicznych odry, czyli tak
zwanych epidemii wyréwnawczych. Wystepowa-
ly one w latach 1985, 1990, a ostatnia notowano
w 1998 roku. Dla przykladu, w 1985 roku zareje-
strowano 35 680 zachorowan na odre w czasie ta-
kiej epidemii [4, 5].

Mimo wprowadzenia pierwszych szczepien
w Polsce w 1975 roku oraz przeprowadzania szcze-
pien przypominajacych w 1991 roku trzeba tez bra¢
pod uwage mozliwos$¢ szczepienia nieefektywne-
go (zte przechowywanie szczepionki, szczepienie
w czasie lub po infekgcji itp.) — obserwowano nie-
liczne przypadki wystepowania SSPE mimo prze-
bytego szczepienia przeciw odrze, co powodowatlo

sugestie o mozliwej roli wirusa szczepionkowego
w etiologii choroby. Jednak w wielu badaniach
wykluczono zwigzek zmutowanego wirusa SSPE
z mézgéw chorych z wirusem znajdujacym sie
w szczepionce, ktérg dzieci byly immunizowane.

Majac na uwadze aktualng zapadalnos$é na SSPE,
warto spojrze¢ retrospektywnie na jej wahania
w ubieglych latach (wskazniki podawane na mi-
lion populacji ogblnej): 1984 — 1,22; 1986 — 0,9,
1991 —0,69; 1993 —0,7; 1995 —0,26; 1997 — 0,1;
1999 — 0,05 [5]. Liczby te odzwierciedlaja wage
probleméw epidemiologicznych i historie walki
o poprawe sytuacji w tym zakresie. Oprécz maleja-
cej zapadalnosci obserwowano tez coraz rzadsze
zachorowania u dzieci mlodszych, chronionych
szczepieniem i czestsze przypadki choroby wéréd
mtodziezy, a nawet dorostych, ktérych z jakichs
wzgledéw nie objeto immunizacja. Dla poréwna-
nia podano kilka danych liczbowych z innych kra-
jow z r6znych okreséw czasowych: w latach 1972-
-1981 we Wloszech wskaznik zapadalnosci na SSPE
wynosit 0,3/10°, w Portugalii — 1,4/10°, a w Arabii
Saudyjskiej — 3,9/10°. W stosunkowo niedawno
opublikowanych danych epidemiologicznych
z Chin (dotyczacych okregu Hong-Kong i Macau)
podano wskaznik z lat 1988-2002 réwny 1/10° po-
pulacji ogblnej przy 5,5/10° populacji w wieku dzie-
ciecym [21]. W Bulgarii w latach 1978-2002 zare-
jestrowano 40 przypadkéw SSPE (wiekszos¢ dzie-
ci nieszczepionych). W danych z Japonii z lat 1977—
-1999 podaje sie wskaznik 0,58/10° [22].

Wnioski ze wszystkich obserwacji epidemiolo-
gicznych, niezaleznie od regionu $wiata, wskazujg
jednoznacznie na konieczno$é rygorystycznego
przeprowadzania szczepien przeciw odrze, ktory-
mi powinny by¢ objete male dzieci, najbardziej
wrazliwe na zakazenie.

W niektorych pracach sugeruje sie wyzszosé
szczepionki MMR (Measles-Mumps-Rubella)
przeciwko odrze, §wince i r6zyczce. Zdaniem nie-
ktérych autoréw [23] najlepiej stuzy ona elimi-
nacji endemicznej cyrkulacji wirusa odry w $ro-
dowisku i w zwigzku z tym — prewencji SSPE.

Przebieg kliniczny

W pismiennictwie sprzed kilkudziesieciu lat
przyjmuje sie, ze przebieg naturalny SSPE jest
w 10% ostry z przezyciem do 3 miesigca, w 80%
podostry z czasem trwania 1-3 lat i w 10% prze-
wlekly z przezyciem srednio okoto 8 lat.

W miare doskonalenia metod diagnostycznych
umozliwiajgcych wczesne rozpoznanie i wprowa-
dzenie terapii immunomodulujacej (izoprynozyna,
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interferony) obserwowano nieco wiecej przypad-
kéw przewleklych z remisjami. Wprowadzenie
szczepien przeciw odrze spowodowalo ,,przesunie-
cie” wieku zachorowania na lata p6Zniejsze — cze$¢
dzieci najmltodszych, ktére chorowaly najpowaz-
niej, byta chroniona szczepieniami.

Wsréd chorych przewazaja chlopcy. Czestosé
zachorowan chlopcéw w stosunku do dziewczat
wynosi przewaznie 3:2. Choroba rozpoczyna sie
w wieku dzieciecym lub mtodzieficzym, cho¢ ob-
serwowano pojedyncze przypadki rowniez u oséb
dorostych (20-30 lat). Jak wspomniano, gléwnym
czynnikiem ryzyka jest przebycie odry w pierw-
szych latach zycia [20]. Okres utajenia choroby (tj.
od zachorowania na odre do wystapienia SSPE)
wynosi na ogél kilka do kilkunastu lat. Choroba
ma przebieg postepujacy, fazowy, z mozliwosciag
remisji samoistnych (rzadko) lub w wyniku lecze-
nia. Nieuchronnie jednak rokowanie jest zle.

Najczesciej kliniczny przebieg SSPE dzieli sie
na IV fazy — podzial ten wprowadzit Jabbour [24].
W przypadkach typowych choroba rozpoczyna sie
od zaburzen czynnos$ci poznawczych, objawiaja-
cych sie regresja intelektualng. Obserwuje sie gléw-
nie zaburzenia pamieci i koncentracji uwagi. By-
waja tez zaburzenia zachowania, agnozja wzroko-
wa i apraksja (I faza). W II fazie poglebiaja sie zmia-
ny psychiczne, a takze wystepuja ruchy mimowol-
ne, najczesciej pod postacia mioklonii konczyn
i tulowia, czasem réwniez mieéni twarzy. Hiperki-
nezy moga tez mie¢ charakter dystoniczny, plasa-
wiczy czy balistyczny. Pojawiaja sie cechy uszko-
dzenia uktadu piramidowego. W tej fazie najcze-
$ciej obserwuje sie napady padaczkowe, sporadycz-
ne lub powtarzajace sie, i wéwczas padaczka jest
elementem rozwinigtego obrazu SSPE u danego
pacjenta. Najczesciej wystepuja napady uog6lnio-
ne toniczno-kliniczne, rzadziej toniczne lub ato-
niczno-miokloniczne. Szacuje sie, ze u 20-30%
chorych na SSPE dochodzi do napadéw padaczko-
wych. Przy duzym nasileniu ruchéw mimowol-
nych istnieja trudnosci w ocenie czestosci drgawek
zwiazanych z padaczka. Kryterium zaburzen swia-
domoéci traci czesto istotny charakter ze wzgledu
na regresje intelektualna i utrudniony kontakt
z chorym. W fazie III stabng mioklonie, a narastaja
objawy spastyczne (niedowtad, porazenie) i sztyw-
no$¢ pozapiramidowa. Prowadzi to do unierucho-
mienia chorego i dalszego pogorszenia kontaktu
z nim. Nasilajg sie tez zaburzenia wzrokowe, ktére
moga mie¢ charakter zapalenia siatkéwki w obre-
bie plamki zéttej (maculitis) lub jej zwyrodnienia
barwnikowego (maculopathia pigmentosa).

U niektorych pacjentéw (rzadko) dochodzi do zani-
ku nerwu wzrokowego. Przy prawidlowym obrazie
dna oka zaburzenia widzenia sg spowodowane zmia-
nami w platach potylicznych i slepota korowa. Wy-
zej opisane zmiany moga wystepowac w kazde;j fa-
zie choroby, réwniez jako jej wczesne objawy [20].

W fazie IV stabna reakcje na bodzce zewnetrz-
ne, pojawia sie niekiedy przymusowy $miech
i placz, narastajg objawy uszkodzenia pnia mézgu
oraz wyniszczenie. Zdarzajq sie rowniez prezenia
odmozdzeniowe. Bezposérednia przyczyna zgonu
czesto bywajg dodatkowe infekcje.

Istnieje réwniez inny podziat stadiéw klinicz-
nych SSPE [25] uwzgledniajacy mozliwo$¢ remisji
i nawrotéw choroby, moze bardziej przystajacy do
przebiegéw przewleklych i préb leczenia. Pierw-
sze 3 stadia sg zblizone do faz wyr6znionych przez
Jabboura, natomiast stadia IV a i b oznaczaja po-
prawe umiarkowana z ,,pseudoremisja”, a stadium V
— nawr6t choroby.

Diagnostyka
Podstawg wstepnego rozpoznaniu podostrego

stwardniajacego zapalenia mézgu sa przede wszyst-

kim obraz kliniczny i wywiad (szczepienia, choro-
by przebyte, urazy, drgawki itp.). Bardzo istotna
jest kolejno$¢ wystepowania i czas trwania obja-
woéw choroby.

Za rozpoznaniem SSPE przemawiaja:

* stwierdzenie w plynie mézgowo-rdzeniowym
przeciwcial odrowych o mianie ponad 1:4;

* obecno$¢ w surowicy przeciwcial odrowych
o wysokich mianach, zwykle ponad 1:1000;

* przesuniecia w obrazie elektroforetycznym bia-
tek ptynu mézgowo-rdzeniowego: podwyzszo-
ne stezenie gamma globulin, warto$¢ IgG ponad
14%, indeks IgG ponad 0,85 oraz obecno$¢ praz-
kéw oligoklonalnych;

e charakterystyczne zmiany w EEG w postaci
symetrycznych i synchronicznych wyladowan
wysokonapieciowych fal wolnych i ostrych (cze-
sto w rytmie zgodnym z miokloniami), zwykle
na tle zmienionej czynnosci podstawowe;j (krzy-
wa Radermeckera) [26]. U pacjentéw z padaczka
w przebiegu SSPE znaczenie ma zapis miedzy-
napadowy, w ktérym oprdcz zmian typu rader-
meckerowskiego rejestruje sie réwniez elemen-
ty napadowe (iglice, wieloiglice), lub zarejestro-
wanie napadu. Zapis typu Radermeckera jest
najbardziej charakterystyczny dla II fazy SSPE;
w poznych okresach choroby wyladowania za-
nikaja i rejestruje sie zapis zwolniony, zblizony
do krzywej plaskiej;
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* zmiany na dnie oka, najczesciej zapalenie lub
zwyrodnienie plamki zéltej (maculitis vel ma-
culopathia pigmentosa);

* zmiany latencji i morfologii wzrokowych poten-
cjatow wywotanych (wpw);

 charakterystyczny obraz MRI mézgu — w typo-
wych przypadkach najczesciej juz w II fazie ob-
serwuje sie hiperintensywne zmiany w obrazo-
waniu w czasie T,-zaleznym w okolicach okoto-
komorowych ptatéw ciemieniowo-potylicznych,
rozprzestrzeniajace sie ku korze okolic czoto-
wych i skroniowych. Zmiany te uwidaczniaja sie

w badaniu dyfuzyjnym wykonanym metoda re-

zonansu magnetycznego. W przypadkach niety-

powych zmiany moga obejmowac¢ inne okolice
mézgu (platy czolowe, pieit mézgu). W pézniej-
szych stadiach stwierdza sie pozapalny zanik

moézgu (wodoglowie) [6].

Badania spektroskopowe MR wykazujg zmiany
w zakresie stezen asparaginianéw i mioinozytolu [27];
* cechy apraksji i agnozji wzrokowej oraz zabu-

rzenia wzrokowo-przestrzenne w badaniu psy-

chologicznym.

W diagnostyce réznicowej obrazu klinicznego
SSPE nalezy bra¢ pod uwage mozliwo$¢ progresyw-
nego rézyczkowego zapalenia mézgu (PRP, progres-
sive rubella panencephalitis). Jest to rzadko wyste-
pujace schorzenie wirusowe. W 1974 roku zalicza-
no je do infekcji typu powolnego (slow virus infec-
tion). Niektére objawy kliniczne moga przypomi-
nac SSPE (ataksja, demencja, napady padaczkowe),
choroba wystepuje jednak nieco p6zniej (miedzy
8. a 21. rz.) i ma tagodniejszy przebieg. Zwykle
u pacjentéw obserwuje sie cechy wrodzonej ré6zycz-
ki (za¢ma, jaskra, wady serca, zaburzenia stuchu
irozwoju psychoruchowego, otepienie). Stwierdza
sie wysokie miana przeciwcial rézyczkowych
i nasilone objawy zaniku mézgu w MRI. Patogene-
za jest niejasna [28].

Proby leczenia

Wszystkie dotychczasowe obserwacje potwier-
dzaja, ze SSPE jest choroba o zlym rokowaniu i sto-
sowane metody leczenia nie zmieniaja w sposob
istotny jej nieuchronnego postepu.

W latach 70. ubiegltego wieku prébowano poda-
waé chorym rézne leki wykazujace dziatanie wi-
rusostatyczne i immunomodulujace (amantadyna,
lewamisol, wyciagi z grasicy, gamma globulina).
Pewne nadzieje wzbudzita izoprynozyna, ktéra
w przypadkach podostrych lub przewlektych przebie-
g6éw powodowata remisje choroby. Przypadki prze-
biegajace ostro nie poddawaly sie Zadnej terapii.

Wprowadzenie do leczenia SSPE induktora endo-
gennego interferonu (szczepionka z Propionibacte-
rium granulosum parvum) podawanego we wlewach
dozylnych, tacznie z izoprynozyna (3-4 g/d.), zmie-
niato w niektérych przypadkach naturalny, poste-
pujacy przebieg choroby na remitujacy, z kilkulet-
nimi remisjami. Najlepsze efekty dawata kilkumie-
sieczna terapia podawanym dokomorowo (przez
wszczepiony nadtwardéwkowo zbiornik Rickhama
lub Ommaya) interferonem @ — naturalnym lub
rekombinowanym (lacznie ok. 70 ml j.). W niekté6-
rych przypadkach obserwowano wowczas diuzsze
remisje z niezlym stopniem funkcjonowania pa-
cjenta, o ile rozpoczeto leczenie wcze$niej — za-
nim doszlo do znacznego uszkodzenia uktadu ner-
wowego i o ile przebieg naturalny SSPE byl podo-
stry lub przewlekly. Jak sie wydaje, jest to jedyna
dotychczas metoda leczenia dajaca nadzieje na
dluzsze przezycie chorego [7, 8, 20]. Stosowano
rowniez intratekalnie interferon f1a w dawkach po
60 ug domie$niowo 1 raz w tygodniu lub 22 ug
3 razy w tygodniu podskérnie przez 3 miesigce. Pa-
cjenci jednoczesnie otrzymywali Inosiplex. Lepsze
wyniki, czyli stabilizacje w zakresie wskaznika
upos$ledzenia sprawno$ci neurologicznej (NDI,
Neurological Disability Index) i znaczaco dluzsze
przezycie, uzyskano, stosujac druga metode daw-
kowania [18].

Wobec bezradnosci terapeutycznej w aktualnym
piSmiennictwie panuje absolutna zgodno$¢, ze je-
dyna metoda w walce z SSPE jest profilaktyka po-
legajaca na eliminacji odry ze $rodowiska przez
doktadne i konsekwentne stosowanie szczepien
przeciw odrze.

Podajac wyniki leczenia immunomodulujacego
przy braku lekéw dzialajacych bezposrednio przy-
czynowo, nie mozna poming¢ znaczenia leczenia
objawowego (przeciwpadaczkowego, a takze lekéw
obnizajacych wzmozone napiecie mieéniowe, ttu-
miacych hiperkinezy itp.) oraz odpowiedniej pie-
legnaciji i rehabilitacji chorych na SSPE, co moze
poprawi¢ poziom ich codziennego funkcjonowa-
nia i ma pewien wplyw na dlugosé przezycia.

Uwagi koiicowe

Nie ulega watpliwosci, ze dopdki transmisja odry
w §wiecie nie zostanie przerwana, nalezy sie liczy¢
z mozliwo$cia wystepowania, miejmy nadzieje,
pojedynczych przypadkéw podostrego stwardnia-
jacego zapalenia mézgu.

Zalecenia Swiatowej Organizacji Zdrowia dla
Regionu Europejskiego jako cel strategiczny zakla-
daja eliminacje odry do 2007 roku. Ustalono tez,
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ze wowczas we wszystkich krajach regionu odse-
tek dzieci do 2. roku zycia szczepionych przeciw-
ko odrze powinien wynosi¢ ponad 95% [4, 5]. Pol-
ska obecnie spelnia te kryteria. Jak juz wspomnia-
no, problemem jest rozpoznawanie i serologiczne
potwierdzenie odry w niektérych wojewédztwach.
Istnieje tez problem z tak zwanym importowanym
wirusem odry z innych krajow oraz mozliwosé
wystepowania SSPE u 0s6b z réznych wzgledéw
nieszczepionych we wlaciwym czasie [9, 29].

Z tego powodu w diagnostyce réznicowej zapal-
nych choréb osrodkowego uktadu nerwowego na-
lezy nadal bra¢ pod uwage mozliwos¢ podostrego
stwardniajgcego zapalenia mézgu, ktére jest na
szczedcie schorzeniem zanikajacym, ale nie powin-
no by¢ chorobg zapomniang [29].
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