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STRESZCZENIE
Choroba Devica (NMO, neuromyelitis optica) to rzadka, przewaznie
nawrotowa, choroba zapalna o$rodkowego uktadu nerwowego
0 nieznanej etiologii, w ktorej wspdtistnieja objawy pozagatkowego
zapalenia nerwow wzrokowych oraz porzecznego zapalenia rdze-
nia kregowego. W diagnostyce NMO wykorzystuje sig rezonans
magnetyczny, analizg ptynu mézgowo-rdzeniowego, detekcje
przeciwciat przeciwko akwaporynie 4 oraz badanie okulistyczne
tacznie z oceng wzrokowych potencjatow wywotanych. Wyr6znia
sie takze grupe chorych niespetniajacych w petni kryteriow roz-
poznania NMO, co okresla sig jako ,spektrum choroby Devica”.
Autorzy przedstawili opis przypadku 22-letniej kobiety z rozlegtym,
poprzecznym zapaleniem rdzenia kregowego przebiegajacym
z tetrapareza, zaburzeniami czucia i funkcji zwieraczy oraz
z obecnoscig przeciwciaf przeciwko akwaporynie 4 w surowicy.
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Stowa kluczowe: choroba Devica, NMO, neuromyelitis
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Wprowadzenie

Choroba Devica (NMO, neuromyelitis optica)
jest zapalng chorobg o$rodkowego uktadu ner-
wowego (OUN) o nieznanej etiologii, charak-
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teryzujaca sie wspolwystepowaniem objawéw
pozagalkowego zapalenia nerwéw wzrokowych
oraz poprzecznego zapalenia rdzenia krggowego
(LETM, longitudinaly extensive transverse myeli-
tis). Jest stosunkowo rzadkim schorzeniem, wyste-
pujacym czesciej u kobiet, a jego pierwsze objawy
kliniczne mogg sig pojawia¢ w r6znym wieku —
najczesciej okoto 40. roku zycia [1-4]. Schorzenie
w 80-90% przypadkéw ma charakter nawrotowy,
a stopien niepelnosprawnosci wigze sie gtéwnie
z kolejnymi epizodami zaostrzen. Wystepowanie
NMO moze by¢ poprzedzone infekcja, najczesciej
Varicella zoster oraz Mycobacterium tuberculosis
[1, 5]. Opisano takze rzadkie przypadki rodzinne-
go wystepowania schorzenia (ok. 3%) [6].

Zajecie rdzenia kregowego najczeéciej ma-
nifestuje sie para- lub tetrapareza kurczowg
z poziomem czucia na tutowiu oraz zaburzeniami
czynno$ci zwieraczy [7, 8]. Pozagalkowe zapalenie
nerwu wzrokowego ma zwykle wigksze nasilenie
niz w stwardnieniu rozsianym (SM, sclerosis mul-
tiplex) i czesciej doprowadza do jedno- lub obu-
ocznej Slepoty [7, 9]. U niektérych chorych mogg
réwniez wystepowac objawy uszkodzenia innych
obszaréw mézgowia, miedzy innymi podwzgérza
lub struktur korowych, oraz zaburzenia funkcji
poznawczych [7, 10, 11]. Z NMO moga wspolist-
nie¢ inne zaburzenia autoimmunologiczne oraz
endokrynopatie [12-15].

W diagnostyce obrazowej wykonuje sig badania
metodg rezonansu magnetycznego (MR, magnetic
resonance) rdzenia kregowego oraz moézgowia.
W obrazowaniu nerwéw wzrokowych mozna
zastosowacé sekwencje STIR (short tau inversion
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Rycina 1A, B. Badanie rezonansu magnetycznego moézgowia, obrazy T2-zalezne w przekroju osiowym — w obrebie mostu, lewego ko-
nara srodkowego mozdzku (A) oraz w istocie biatej obu okolic czotowo-ciemieniowych (B) widoczne sg drobne ogniska hiperintensywne

recovery) [16], a optyczna tomografia koherencyj-
na pozwala oceni¢ stopien uszkodzenia warstwy
wldkien nerwowych siatkéwki.

W badaniu ptynu mézgowo-rdzeniowego (CSE,
cerebrospinal fluid) stwierdza sie podwyzszone
stezenie biatka oraz pleocytoze, najczesciej o cha-
rakterze jednojadrzastym. WyraZnie rzadziej niz
w SM wystepuja prazki oligoklonalne i dodatni
wynik reakcji MRZ (Measles, Rubella, Zoster; odra,
rézyczka, pélpasiec) [7, 17]. U chorych z NMO
wystepuja ponadto nieprawidtowoséci w badaniu
wzrokowych, stuchowych oraz somatosensorycz-
nych potencjaléw wywotanych.

Istotne znaczenie dla rozpoznania NMO ma
obecno$¢ w surowicy przeciwcial przeciwko akwa-
porynie 4 (AQP4-Ab [antibodies to aquaporin-4],
NMO-IgG), biatku bfonowemu, ktére tworzy kanaty
uczestniczace w transporcie wody. Miano NMO-
-IgG koreluje zwykle z rozlegltoscia uszkodzenia
rdzenia kregowego i stanem klinicznym chorego
[18]. Wprowadzenie testow wykrywajgcych AQP4-
-Ab, NMO-IgG pozwolito na wyodrebnienie cho-
rych z objawami poprzecznego zapalenia rdzenia
kregowego, pozagalkowego zapalenia nerwu wzro-
kowego lub zapalenia pnia mézgu niespetniajacych
w pelni kryteriéw rozpoznawczych NMO, ktérzy
sg zaliczani do grupy ,,spektrum NMO” (NMOSD,
NMO spectrum disorders).

Opis przypadku
Kobieta w wieku 22 lat trafita do Kliniki Neu-
rologii Uniwersytetu Medycznego we Wrocltawiu

z Oddzialu Neurologii Szpitala im. Gromkow-
skiego we Wroctawiu w celu przeprowadzenia
dalszej diagnostyki. W wywiadzie stwierdzono
narastajgcy od okolo 4 miesiecy niedowtad cztero-
koniczynowy z zaburzeniami chodu, ktéry pojawit
sie nagle i w dalszym przebiegu charakteryzowat
sie okresami zaostrzen oraz remisji. Chora za-
przeczata wystgpieniu poprzedzajacej infekcji
(z dostarczonej dokumentacji medycznej wynikato
jednak, ze wczesniej obserwowano u niej wysypke
pecherzykowa okolicy lewego tuku zebrowego
z towarzyszacym bélem). Pacjentka nie leczyla sie
przewlekle, a przed okotlo 3 laty przebyta aseptycz-
ne zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych leczone
preparatami przeciwwirusowymi.

Przy przyjeciu do kliniki chora byla przytom-
na, w logicznym kontakcie stownym. W badaniu
neurologicznym stwierdzono niedowtad cztero-
koniczynowy z wyrazna przewaga w konczynach
dolnych, obnizonym napigciem mie$niowym,
wygérowanymi odruchami glebokimi, zaburze-
niami czucia powierzchniowego i gltebokiego od
poziomu Th4 oraz zaburzeniami funkcji zwiera-
czy pecherza moczowego i odbytnicy.

W badaniu MR moézgowia uwidoczniono hi-
perintensywne zmiany w obrazach T2-zaleznych
oraz w sekwencji inwersji i powrotu (FLAIR, fluid
attenuated inversion recovery) w pniu mézgu,
srédmézgowiu oraz w okolicach skroniowo-cie-
mieniowych (ryc. 1). W MR kregostupa szyjnego
i piersiowego stwierdzono rozlegte zajecie rdzenia
kregowego z niejednorodnym wzmocnieniem
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Rycina 2A, B. Badanie rezonansu magnetycznego kregostupa, obrazy T2-zalezny w projekcji strzatkowej (A) oraz T1-zalezny po podaniu
Srodka kontrastowego w projekcji strzatkowej (B) — w zakresie rdzenia szyjnego oraz piersiowego do poziomu Th5 widoczna jest nie-
jednorodna strefa podwyzszonego sygnatu, z poszerzeniem rdzenia w odcinku szyjnym. Po podaniu $rodka kontrastowego stwierdzono
niejednorodne wzmochnienie zmiany, najbardziej intensywne w odcinku szyjnym

kontrastowym oraz pogrubieniem rdzenia na
poziomie od C2 do Th4 (ryc. 2).

Na podstawie badani pomocniczych wykluczo-
no zakazenie wirusem Herpes, borelioze, zespot
nabytego niedoboru odpornosci. Nie stwierdzono
obecnosci przeciwcial przeciwjadrowych (ANA,
anti-nuclear antibodies). W surowicy wykazano
obecnos¢ AQP4-Ab oraz przeciwcial klasy IgG
przeciwko Chlamydia pneumoniae i Mycoplasma
pneumoniae. W badaniu ogélnym CSF stwier-
dzono niewielka pleocytoze jednojadrzasta przy
prawidlowym stezeniu biatka. Wielokrotnie
powtarzane badania wzrokowych potencjatéw
wywolanych nie wykazaly nieprawidtowosci.
W badaniu elektroneurograficznym w konczynach
dolnych stwierdzono cechy dyskretnej neuropatii
z zajeciem odcinkéw ksobnych i korzeniowych,
a w zapisie migéniowym — cechy niewielkiego
pierwotnego uszkodzenia migéni. Chorg konsul-
towano reumatologicznie, okulistycznie i laryn-
gologicznie, nie obserwujac istotnych odchylen
od normy.

W kontrolnym badaniu MR mézgowia uwi-
doczniono drobne ogniska hiperintensywne
w obrazach T2-zaleznych i FLAIR w lewym konarze
srodkowym mézdzku i istocie biatej obu okolic
ciemieniowych. W poréwnaniu z poprzednim

badaniem wycofaly sie zmiany w lewej pétkuli
mozdzku, moscie oraz w lewej okolicy ciemienio-
wej mézgu. W kontrolnym MR odcinka szyjnego
i piersiowego kregostupa stwierdzono regresje
(wyrazniejsza w odcinku piersiowym) zmian zaj-
mujacych niemal caly przekréj rdzenia ze zmniej-
szeniem wymiaru AP towarzyszacego obrzmienia
oraz intensywno$ci wzmocnienia kontrastowego.
W leczeniu zastosowano kortykosteroidoterapig
(poczatkowo deksametazon dozylnie w dawce
8 mg 3 x/d., a nastepnie metyloprednizolon do-
ustnie w dawce 32 mg/d.), plazmaferezy, dozylne
preparaty ludzkich immunoglobulin (Ig) w pelnej
dawce (2 g/kg mc.). Do leczenia dotaczono azatio-
pryne w dawce 100 mg/dobe. Pacjentka byta inten-
sywnie rehabilitowana. Zaobserwowano stopniowg
poprawe jej stanu neurologicznego, z wyraznym
zwiekszeniem sily miesniowej konczyn dolnych,
umiarkowanym wzrostem napiecia mieSniowego,
czeSciowym ustapieniem zaburzen czucia oraz
poprawa funkcji zwieraczy pecherza moczowego.

Podsumowanie

Choroba Devica jest cigzka, zapalng chorobg
OUN charakteryzujaca sie wystepowaniem poza-
galkowego zapalenia nerwéw wzrokowych oraz
poprzecznego zapalenia rdzenia kregowego z za-
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jeciem co najmniej trzech jego poziomdéw. Objawy
kliniczne nie muszg wystepowac jednoczasowo.
Ponadto typowa cecha NMO jest wystepowanie
AQP4-Ab w surowicy. Chorzy, u ktérych wynik
badania na obecno$¢ przeciwcial NMO-IgG jest
dodatni oraz z objawami izolowanego pozagatko-
wego zapalenia nerwu wzrokowego lub zapalenia
rdzenia kregowego spelniajg kryteria ,spektrum
choroby Devica” (NMOSD). U opisanej pacjentki
stwierdzono rozlegte, nawracajace zapalenie rdze-
nia kregowego z tetraparezg, zaburzeniami czucia
i czynnosci zwieraczy. Podczas kilkumiesigcznej
obserwacji chorej nie ujawnily sig zaburzenia
widzenia, a w wielokrotnie powtarzanych ba-
daniach wzrokowych potencjatéw wywotanych
oraz badaniu okulistyczny nie wykazano nie-
prawidlowodci. Obecnoéé przeciwcial NMO-IgG
oraz rozleglego, poprzecznego zapalenia rdzenia
kregowego, przy réwnoczesnym braku pozagal-
kowego zapalenia nerwu wzrokowego, pozwolito
na rozpoznanie schorzenia ze ,spektrum NMO”.
Na podstawie wczesniejszych publikacji dotycza-
cych pacjentéw z NMO mozna przypuszczac, ze
zmiany uwidocznione w badaniu MR mézgowia
w przedstawionym przypadku ze ,spektrum
NMO” byty zlokalizowane w miejscach typowych
dla gromadzenia sig akwaporyny 4 u pacjentéw
z chorobg Devica, miedzy innymi w §r6dmozgo-
wiu, mézdzku oraz w moscie [19, 20].
Zastosowane leczenie — podawanie kortyko-
steroidéw, dozylnych preparatéw ludzkich Ig,
lekéw przeciwwirusowych, azatiopryny, stoso-
wanie plazmaferez i intensywna rehabilitacja
ruchowa — spowodowalo stopniowa poprawe
stanu klinicznego z cze$ciowg regresja zmian
opisywanych w badaniach obrazowych. Zalecono
kontynuacje leczenia immunosupresyjnego oraz
rehabilitacji ruchowej. Pacjentka wymaga dalszej
obserwacji klinicznej. Nie mozna wykluczyé¢, ze
w przyszlo$ci wystgpig rowniez objawy pozagal-
kowego zapalenia nerwu lub nerwéw wzroko-

wych, a obraz kliniczny ulegnie transformacji do
pelnoobjawowego zespotu Devica.
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