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Kontrowersje dotyczące istnienia łagodnej formy choroby
Devica – opis przypadku
Controversy concerning the existence of a benign form of neuromyelitis optica –
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Streszczenie
Wstęp: Choroba Devica (neuromyeliƟs opƟca, NMO) jest przewlekłą demielinizacyjną chorobą ośrodkowego układu ner-

wowego uszkadzającą głównie rdzeń kręgowy i nerwy wzrokowe. Dawniej uznawana za odmianę stwardnienia
rozsianego, obecnie NMO jest klasyfikowana jako odrębna jednostka chorobowa o swoistej patogenezie związa-
nej z reaktywnością przeciwko akwaporynie 4.

Opis przypadku: Prezentujemy przypadek 50–letniej kobiety, u której w wieku 27 lat wystąpił ostry niedowład prawej kończyny
dolnej i oczopląs. Objawy ustąpiły samoistnie i pacjentka pozostała zupełnie bezobjawowa przez 14 lat. W wie-
ku 41 lat u chorej rozwinęło się łagodne pozagałkowe zapalenie prawego nerwu wzrokowego z nieznacznym
spadkiem ostrości wzroku, które ustąpiło całkowicie po dożylnym podaniu steroidów. Sześć lat później u chorej
wystąpił spastyczny niedowład kończyn dolnych.Wwieku 48 lat objawy nasiliły się do pełnego porażenia kończyn
dolnych (EDSS 8.0). Pacjentka od tej pory porusza się przy pomocy wózka inwalidzkiego.

Wnioski: Nasz przypadek wskazuje, że kolejny rzut NMO prowadzący do znacznej niesprawności, może wystąpić po wielu
latach trwania choroby o dotychczas łagodnymprzebiegu. Przebieg naszego przypadku nie ułatwia zdefiniowania
łagodnej postaci choroby Devica.

Słowa kluczowe: zespół Devica, zapalenie pozagałkowe nerwu wzrokowego, zapalenie rdzenia kręgowego

Abstract
Background: NeuromyeliƟs opƟca (NMO) is a chronic demyelinaƟng disease of the CNS affecƟng predominantly the spinal

cord and opƟc nerves. Formerly considered as a variant of mulƟple sclerosis, NMO is now classified as a separate
clinical enƟty with a disƟnct pathogenesis involving reacƟvity against aquaporin–4.

Case Report: We present a 50–year old female paƟent who at the age of 27 presented with paresis of the right lower limb and
nystagmus. The symptoms resolved spontaneously and the paƟent was symptom–free for 14 years. At the age
of 41 the paƟent developed right opƟc neuriƟs with a mild decrease of visual acuity improving completely aŌer
intravenous steroids. Six years later the paƟent presented with an acute onset of spasƟc paraparesis. At the age
of 48 the paƟent developed spasƟc paraplegia and became restricted to bed or a wheelchair with an EDSS of
8.0.

Conclusions: Our case demonstrates that a severely disabling aƩack of NMOmay occur in a symptom–free paƟent even aŌer
20 years from the disease presentaƟon. This report indicates that a benign form of NMO cannot be defined.
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Wstęp
Choroba Devica (neuromyeliƟs opƟca - NMO) jest przewle-
kłą, demielinizacyjną chorobą Ośrodkowego Układu Nerwowe-
go (OUN) atakującą głównie rdzeń kręgowy i nerwy wzrokowe
[1]. NMO objawia się zmniejszeniem ostrości widzenia, ogra-
niczeniem pola widzenia, zaburzeniem percepcji barw (zwłasz-
cza zielonej i czerwonej), a nawet ślepotą (w przebiegu poza-
gałkowego zapalenia nerwu wzrokowego) oraz parestezjami,
osłabieniem siły mięśniowej, niekiedy porażeniem kończyn -
w przebiegu zapalenia rdzenia.

Dawniej choroba Devica ze względu na zmiany o charakte-
rze zapalnym oraz demielinizacyjnym uznawana była za rzadką
i nietypową odmianę stwardnienia rozsianego (sclerosis mulƟ-
plex, SM). Obecnie jest klasyfikowana jako odrębna klinicznie
jednostka chorobowa. Przełomowe znaczenie w diagnostyce
tego schorzenia stanowiło odkrycie u chorych z NMO przeciw-
ciał – NMO–IgG w 2004 roku, których brak stwierdzono w suro-
wicy u pacjentów ze stwardnieniem rozsianym [2]. Przeciwciała
skierowane są przeciwko akwaporynie 4 zlokalizowanej w OUN
głównie na powierzchni astrocytów [3]. Jest to integralne biał-
ko błonowe tworzące kanały wodne. W początkowym okresie
rozwoju choroby przeciwciała wiążą się z akwaporyną 4 akty-
wując układ dopełniacza oraz kompleks atakujący błony. Kaska-
da reakcji zapalnej doprowadza do śmierci astrocytów przez co
wtórnie dochodzi do uszkodzenia oligodendrocytów i demieli-
nizacji [4]. Przeciwciała anty–AQP4 wykrywa się u 60–90% pa-
cjentów którzy spełniają kryteria kliniczne i radiologiczne NMO.
Ich swoistość zmienia się między 90 a 100% [5, 6]. Są bardzo
specyficznym markerem dla choroby Devica. Istnieje również
niewielka część pacjentów seronegatywnych [7].

Aby rozpoznać chorobę Devica należy stwierdzić pozagał-
kowe zapalenie nerwu wzrokowego i zapalenie rdzenia kręgo-
wego oraz przynajmniej dwa z trzech dodatkowych kryteriów:
1. W obrazie rezonansowym kanału kręgowego zmianę roz-

przestrzeniającą się na ≥3 segmenty,
2. Obraz rezonansowy mózgu nie spełniający kryteriów dla

stwardnienia rozsianego,
3. Obecność przeciwciał przeciwko akwaporynie 4 [7].
Choroba Devica charakteryzuje się gwałtownym postępem
i szybkim rozwojem ciężkich objawów neurologicznych. Roko-
wanie jest zazwyczaj niepomyślne – NMO może doprowadzić
do niepełnosprawności i ślepoty [8].

Prezentowany przypadek wieloletniego okresu bezobjawo-
wego w przypadku tego schorzenia należy do rzadkości. Obec-
nie istnienie łagodnej formy choroby Devica pozostaje kontro-
wersyjne.

Opis przypadku
50–letnia kobieta w wieku 27 lat trafiła do szpitala, z powo-
du niedowładu prawej kończyny dolnej i oczopląsu. Objawy te
ustąpiły samoistnie i pacjentka pozostała bezobjawowa przez
14 lat. W 41 roku życia u chorej wystąpiło pozagałkowe zapale-
nie nerwuwzrokowego prawego z łagodnym spadkiem ostrości

wzroku, które ustąpiło całkowicie po dożylnym podaniu gliko-
kortykosteroidów.Wprzeciągu czterech kolejnych lat pacjentka
przeszła trzy kolejne epizody pozagałkowego zapalenia nerwu
wzrokowego. W badaniu płynu mózgowo–rdzeniowego stwier-
dzono:
• Białko - 32 mg/dl,
• Pleocytoza - 3/3 µl,
• Glukoza - 51 mg/dL.

W płynie mózgowo rdzeniowym nie wykazano obecności prąż-
ków oligoklonalnych.

Rezonans magnetyczny (MRI) mózgu i rdzenia kręgowego
niewykazało odchyleń od normy.Wwieku 46 lat pacjentka była
hospitalizowana z powodu spastycznego niedowładu kończyn
dolnych z obustronnym objawem Babińskiego. U chorej wystę-
pował objaw LherimiƩe’a oraz osłabienie czucia powierzchnio-
wego poniżej Th5.

W rozszerzonej skali niesprawności ruchowej (EDSS) chora
została oceniona na 6,5 punktu. Po terapii Solu–Medrolem (5 g)
nie uzyskano poprawy. Rozpoczęto terapię Interferonem β. Le-
czenie nie przyniosło efektu i lek odstawiono, włączając do te-
rapiiCyklofosfamid. BadanieMRI kręgosłupawykazało rozległe,
aktywne zmiany o podwyższonej intensywności sygnału, ukła-
dające się pasmowato. Zmiany te występują w przejściu szyj-
no–piersiowym, jak i na wysokości trzonu Th4–Th6 (rys 1).

Rysunek 1: Zmiany w przejściu szyjno–piersiowym oraz na wysokości trzonu Th4–Th6

Pacjentka przeszła trzy cykle plazmaferezy, po których jej
stan uległ nieznacznej poprawie. W lipcu 2011 roku oznaczono
w surowicy przeciwciała przeciwko akwaporynie 4. U pacjentki
rozpoznano chorobę Devica i rozpoczęto leczenie AzaƟopryną.
W wieku 48 lat objawy nasiliły się do pełnego porażenia koń-
czyn dolnych i zaburzenia funkcji zwieraczy (EDSS 8.0). Chora
od tej pory porusza się przy pomocy wózka inwalidzkiego.
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Diagnostyka różnicowa
Zewzględu nawystępowanie podobnych objawówwNMO i SM
niezwykle ważna jest diagnostyka różnicowa, ponieważ pro-
gnoza jak i leczenie obu tych schorzeń zasadniczo różnią się od
siebie.

Płyn mózgowo–rdzeniowy w chorobie Devica cechuje się
parametrami zapalnymi, częstowystępuje przewaga granulocy-
tów obojętnochłonnych oraz pleocytoza. W przypadku stward-
nienia rozsianego w płynie mózgowo rdzeniowym zazwyczaj (w
85%) obecne są prążki oligoklonalne, których obecność wNMO
stwierdza się tylko w przypadku 15%. W badaniu MRI mózgu
w SM obserwujemy hiperintensywne rozsiane ogniska w cho-
robie Devica obrazMRImózgu często nie wykazuje odchyleń od
normy.WMRI kanału kręgowego uwidocznia rozległą, aktywną
zmianę obejmującą ≥ 3 segmenty typową dla choroby Devica.

Leczenie
Glikokortykosteroidy są lekami z wyboru w leczeniu rzutu cho-
roby Devica (metyloprednizon dożylnie 1 g przez 3–5 dni).
W przypadku braku poprawy stanu neurologicznego pacjenta,
można rozważyć plazmaferezę. Należy pamiętać o tym, iż leki
immunomodulujące stosowanew leczeniu stwardnienia rozsia-
nego (Interferon β) są szkodliwe w przypadku leczenia NMO -
zwiększają częstość rzutów choroby [9]. W celu zapobiegania
atakom tego schorzenia stosuje się leki immunosupresyjne np.
azaƟoprynę.

Dyskusja
W literaturze opisano niewiele przypadków łagodnej formy
choroby Devica. Zazwyczaj jej przebieg jest postępujący i gwał-
towny. Nawrotowe epizody objawów neurologicznych wystę-
pują w przeciągu 1 roku u 60% pacjentów a w przeciągu 3 lat
u 90% pacjentów [1]. Zaburzenia widzenia wiążą się z gorszym
rokowaniem niż w przebiegu zapalenia nerwów wzrokowych
z innej przyczyny - w przeciągu 5 lat od rozpoznania choroby
u więcej niż 50% pacjentów występuje ślepota [9]. W piśmien-
nictwie znajdują się pojedyncze przypadkiwieloletniego bezob-
jawowego przebiegu NMO często w przebiegu innych schorzeń
autoimmunologicznych [10].

W stwardnieniu rozsianym charakteryzującym się
występowaniem rzutów klinicznych oraz zmian zapal-
no–demielinizacyjnych w OUN zdefiniowano łagodną formę,
w której nie obserwuje się poważnych zaburzeń funkcji neu-
rologicznych w ciągu 10 lat od początku trwania choroby [11].
Wdalszym ciągu trwa dyskusja czy NMO równieżmoże przebie-
gać łagodnie. W badaniu francuskim obserwowano przez wiele
lat, 11 pacjentów z początkowo łagodnym przebiegiem NMO.

Ciężki rzut NMO występował po kilkunastu latach od rozpo-
znania choroby, znacznie pogarszając rokowanie chorych [12].
W naszym przypadku znaczna niesprawność związana z pora-
żeniem kończyn dolnych wystąpiła u chorej po niespełna 20 la-
tach od pierwszej manifestacji choroby. Nie można wykluczyć,
że obserwowany początkowo „łagodny” proces chorobowy nie
ulegnie zaostrzeniu i spowoduje niepełnoprawność. Obser-
wacja nasza nie potwierdza istnienia łagodnej formy NMO co
odróżnia tą chorobę od stwardnienia rozsianego.

Wnioski
Istnienie łagodnej postaci choroby Devica pozostaje w dalszym
ciągu kontrowersyjne. Nasienie objawów NMO powodujący
znaczną niesprawność może wystąpić u chorego po wielu la-
tach trwania choroby o dotychczas łagodnymprzebiegu. Pewne
zdefiniowanie łagodnej formy NMO jest aktualnie niemożliwe.
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