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Kontrowersje dotyczace istnienia fagodnej formy choroby
Devica — opis przypadku

Controversy concerning the existence of a benign form of neuromyelitis optica —
case report

Urszula kawik', Maciej Juryriczyk’, Krzysztof Selmaj’
1 Kiinika Neurologii Uniwersytetu Medycznego w t.odzi, ul. Kopciriskiego 22, 90-153 £édz, PL

Streszczenie

Wstep: Choroba Devica (neuromyelitis optica, NMO) jest przewlekta demielinizacyjna choroba o$rodkowego uktadu ner-
wowego uszkadzajgcy gtéwnie rdzen kregowy i nerwy wzrokowe. Dawniej uznawana za odmiane stwardnienia
rozsianego, obecnie NMO jest klasyfikowana jako odrebna jednostka chorobowa o swoistej patogenezie zwigza-
nej z reaktywnoscig przeciwko akwaporynie 4.

Opis przypadku: Prezentujemy przypadek 50-letniej kobiety, u ktérej w wieku 27 lat wystapit ostry niedowtad prawej koAczyny
dolnej i oczoplas. Objawy ustgpity samoistnie i pacjentka pozostata zupetnie bezobjawowa przez 14 lat. W wie-
ku 41 lat u chorej rozwineto sie tagodne pozagatkowe zapalenie prawego nerwu wzrokowego z nieznacznym
spadkiem ostrosci wzroku, ktére ustgpito catkowicie po dozylnym podaniu steroidéw. Szesc lat pdzniej u chorej
wystgpit spastyczny niedowtad koriczyn dolnych. W wieku 48 lat objawy nasility sie do petnego porazenia koriczyn
dolnych (EDSS 8.0). Pacjentka od tej pory porusza sie przy pomocy woézka inwalidzkiego.

Whioski:  Nasz przypadek wskazuje, ze kolejny rzut NMO prowadzacy do znacznej niesprawnosci, moze wystapi¢ po wielu
latach trwania choroby o dotychczas tagodnym przebiegu. Przebieg naszego przypadku nie utatwia zdefiniowania
tagodnej postaci choroby Devica.

Stowa kluczowe: zespét Devica, zapalenie pozagatkowe nerwu wzrokowego, zapalenie rdzenia kregowego

Abstract

Background: Neuromyelitis optica (NMO) is a chronic demyelinating disease of the CNS affecting predominantly the spinal
cord and optic nerves. Formerly considered as a variant of multiple sclerosis, NMO is now classified as a separate
clinical entity with a distinct pathogenesis involving reactivity against aquaporin—4.

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

Conclusions:  Our case demonstrates that a severely disabling attack of NMO may occur in a symptom—free patient even after
20 years from the disease presentation. This report indicates that a benign form of NMO cannot be defined.
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Kontrowersje dotyczace istnienia tagodnej formy choroby Devica — opis przypadku

Wstep

Choroba Devica (neuromyelitis optica - NMO) jest przewle-
ktg, demielinizacyjng chorobg Osrodkowego Uktadu Nerwowe-
go (OUN) atakujaca gtéwnie rdzen kregowy i nerwy wzrokowe

[1]. NMO objawia sie zmniejszeniem ostrosci widzenia, ogra-
niczeniem pola widzenia, zaburzeniem percepcji barw (zwtasz-
cza zielonej i czerwonej), a nawet $lepota (w przebiegu poza-
gatkowego zapalenia nerwu wzrokowego) oraz parestezjami,
ostabieniem sity miesniowej, niekiedy porazeniem konczyn -
w przebiegu zapalenia rdzenia.

Dawniej choroba Devica ze wzgledu na zmiany o charakte-
rze zapalnym oraz demielinizacyjnym uznawana byta za rzadka
i nietypowa odmiane stwardnienia rozsianego (sclerosis multi-
plex, SM). Obecnie jest klasyfikowana jako odrebna klinicznie
jednostka chorobowa. Przetomowe znaczenie w diagnostyce
tego schorzenia stanowito odkrycie u chorych z NMO przeciw-
ciat—NMO-IgG w 2004 roku, ktérych brak stwierdzono w suro-
wicy u pacjentdw ze stwardnieniem rozsianym [2]. Przeciwciata
skierowane sg przeciwko akwaporynie 4 zlokalizowanej w OUN
gtébwnie na powierzchni astrocytéw [3]. Jest to integralne biat-
ko btonowe tworzace kanaty wodne. W poczatkowym okresie
rozwoju choroby przeciwciata wigzg sie z akwaporyna 4 akty-
wujac uktad dopetniacza oraz kompleks atakujgcy btony. Kaska-
da reakcji zapalnej doprowadza do $mierci astrocytow przez co
wtdrnie dochodzi do uszkodzenia oligodendrocytéw i demieli-
nizacji [4]. Przeciwciata anty-AQP4 wykrywa sie u 60-90% pa-
cjentéw ktdrzy spetniajg kryteria kliniczne i radiologiczne NMO.
Ich swoisto$¢ zmienia sie miedzy 90 a 100% [5, 6]. Sq bardzo
specyficznym markerem dla choroby Devica. Istnieje rowniez
niewielka czes¢ pacjentéw seronegatywnych [7].

Aby rozpoznaé chorobe Devica nalezy stwierdzi¢ pozagat-
kowe zapalenie nerwu wzrokowego i zapalenie rdzenia krego-
wego oraz przynajmniej dwa z trzech dodatkowych kryteriow:

1. W obrazie rezonansowym kanatu kregowego zmiane roz-

przestrzeniajaca sie na >3 segmenty,

2. Obraz rezonansowy médzgu nie spetniajacy kryteriéw dla

stwardnienia rozsianego,

3. Obecnos¢ przeciwciat przeciwko akwaporynie 4 [7].
Choroba Devica charakteryzuje sie gwattownym postepem
i szybkim rozwojem ciezkich objawéw neurologicznych. Roko-
wanie jest zazwyczaj niepomysine — NMO moze doprowadzié¢
do niepetnosprawnosci i Slepoty [8].

Prezentowany przypadek wieloletniego okresu bezobjawo-
wego w przypadku tego schorzenia nalezy do rzadkosci. Obec-
nie istnienie tagodnej formy choroby Devica pozostaje kontro-
wersyjne.

Opis przypadku

50-letnia kobieta w wieku 27 lat trafita do szpitala, z powo-
du niedowtadu prawej koriczyny dolnej i oczoplgsu. Objawy te
ustgpity samoistnie i pacjentka pozostata bezobjawowa przez
14 lat. W 41 roku zycia u chorej wystgpito pozagatkowe zapale-
nie nerwu wzrokowego prawego z tagodnym spadkiem ostrosci

wzroku, ktére ustgpito catkowicie po dozylnym podaniu gliko-
kortykosteroidéw. W przeciagu czterech kolejnych lat pacjentka
przeszta trzy kolejne epizody pozagatkowego zapalenia nerwu
wzrokowego. W badaniu ptynu mézgowo—rdzeniowego stwier-
dzono:

e Biatko - 32 mg/dl,

¢ Pleocytoza - 3/3 pl,

¢ Glukoza - 51 mg/dL.
W ptynie mézgowo rdzeniowym nie wykazano obecnosci praz-
kéw oligoklonalnych.

Rezonans magnetyczny (MRI) mézgu i rdzenia kregowego
nie wykazato odchyleri od normy. W wieku 46 lat pacjentka byta
hospitalizowana z powodu spastycznego niedowtadu koriczyn
dolnych z obustronnym objawem Babinskiego. U chorej wyste-
powat objaw Lherimitte’a oraz ostabienie czucia powierzchnio-
wego ponizej Th5.

W rozszerzonej skali niesprawnosci ruchowej (EDSS) chora
zostata oceniona na 6,5 punktu. Po terapii Solu-Medrolem (5 g)
nie uzyskano poprawy. Rozpoczeto terapie Interferonem . Le-
czenie nie przyniosto efektu i lek odstawiono, wiaczajac do te-
rapii Cyklofosfamid. Badanie MRI kregostupa wykazato rozlegte,

aktywne zmiany o podwyzszonej intensywnosci sygnatu, ukta-
dajgce sie pasmowato. Zmiany te wystepujg w przejsciu szyj-
no—piersiowym, jak i na wysokosci trzonu Th4-Th6 (rys 1).

Rysunek 1: Zmiany w przejséciu szyjno—piersiowym oraz na wysokosci trzonu Th4-Thé

Pacjentka przeszta trzy cykle plazmaferezy, po ktérych jej
stan ulegt nieznacznej poprawie. W lipcu 2011 roku oznaczono
w surowicy przeciwciata przeciwko akwaporynie 4. U pacjentki
rozpoznano chorobe Devica i rozpoczeto leczenie Azatiopryng.
W wieku 48 lat objawy nasility sie do petnego porazenia kon-
czyn dolnych i zaburzenia funkcji zwieraczy (EDSS 8.0). Chora
od tej pory porusza sie przy pomocy wézka inwalidzkiego.
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Diagnostyka réznicowa

Ze wzgledu na wystepowanie podobnych objawéw w NMO i SM
niezwykle wazna jest diagnostyka réznicowa, poniewaz pro-
gnoza jak i leczenie obu tych schorzen zasadniczo réznia sie od
siebie.

Ptyn moézgowo-rdzeniowy w chorobie Devica cechuje sie
parametrami zapalnymi, czesto wystepuje przewaga granulocy-
téw obojetnochtonnych oraz pleocytoza. W przypadku stward-
nienia rozsianego w ptynie mézgowo rdzeniowym zazwyczaj (w
85%) obecne sg prazki oligoklonalne, ktérych obecnosé¢ w NMO
stwierdza sie tylko w przypadku 15%. W badaniu MRI mézgu
w SM obserwujemy hiperintensywne rozsiane ogniska w cho-
robie Devica obraz MRI mdzgu czesto nie wykazuje odchylen od
normy. W MRI kanatu kregowego uwidocznia rozlegtg, aktywna
zmiane obejmujaca = 3 segmenty typowa dla choroby Devica.

Leczenie

Glikokortykosteroidy sg lekami z wyboru w leczeniu rzutu cho-
roby Devica (metyloprednizon dozylnie 1 g przez 3-5 dni).
W przypadku braku poprawy stanu neurologicznego pacjenta,
mozna rozwazy¢ plazmafereze. Nalezy pamietaé o tym, iz leki
immunomodulujgce stosowane w leczeniu stwardnienia rozsia-
nego (Interferon B) sg szkodliwe w przypadku leczenia NMO -
zwiekszajg czestos¢ rzutéw choroby [9]. W celu zapobiegania
atakom tego schorzenia stosuje sie leki immunosupresyjne np.
azatiopryne.

Dyskusja

W literaturze opisano niewiele przypadkow tagodnej formy
choroby Devica. Zazwyczaj jej przebieg jest postepujacy i gwat-
towny. Nawrotowe epizody objawdw neurologicznych wyste-
puja w przeciggu 1 roku u 60% pacjentdow a w przeciggu 3 lat
u 90% pacjentéw [1]. Zaburzenia widzenia wigzga sie z gorszym
rokowaniem niz w przebiegu zapalenia nerwéw wzrokowych
z innej przyczyny - w przeciggu 5 lat od rozpoznania choroby
u wiecej niz 50% pacjentéw wystepuje slepota [9]. W pisSmien-
nictwie znajduja sie pojedyncze przypadki wieloletniego bezob-
jawowego przebiegu NMO czesto w przebiegu innych schorzen
autoimmunologicznych [10].

W stwardnieniu rozsianym charakteryzujagcym sie
wystepowaniem rzutéw klinicznych oraz zmian zapal-
no—demielinizacyjnych w OUN zdefiniowano tagodng forme,
w ktorej nie obserwuje sie powaznych zaburzen funkcji neu-
rologicznych w ciggu 10 lat od poczatku trwania choroby [11].
W dalszym ciggu trwa dyskusja czy NMO réwniez moze przebie-
gac tagodnie. W badaniu francuskim obserwowano przez wiele
lat, 11 pacjentéw z poczatkowo tagodnym przebiegiem NMO.

Wktad autoréw/authors’ contribution: Urszula tawik —

Ciezki rzut NMO wystepowat po kilkunastu latach od rozpo-
znania choroby, znacznie pogarszajac rokowanie chorych [12].
W naszym przypadku znaczna niesprawnos¢ zwigzana z pora-
zeniem konczyn dolnych wystgpita u chorej po niespetna 20 la-
tach od pierwszej manifestacji choroby. Nie mozna wykluczy¢,
ze obserwowany poczatkowo ,tagodny” proces chorobowy nie
ulegnie zaostrzeniu i spowoduje niepetnoprawnos¢. Obser-
wacja nasza nie potwierdza istnienia tagodnej formy NMO co
odrdznia tg chorobe od stwardnienia rozsianego.

Whnioski

Istnienie tagodnej postaci choroby Devica pozostaje w dalszym
ciggu kontrowersyjne. Nasienie objawéw NMO powodujgcy
znaczng niesprawnos$¢ moze wystapi¢ u chorego po wielu la-
tach trwania choroby o dotychczas tagodnym przebiegu. Pewne
zdefiniowanie fagodnej formy NMO jest aktualnie niemozliwe.
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