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Streszczenie

Zesp6l odwracalnej tylnej encefalopatii (posterior reversi-
ble encephalopatrhy syndrome — PRES) to neurotoksyczny
i neurometaboliczny stan chorobowy zwiazany z cha-
rakterystycznymi zmianami w badaniach neuroobrazo-
wych, jak réwniez z okreslonymi objawami kliniczny-
mi. Stan ten jest definiowany jako odwracalny i niewiele
badan poswigcono jego symptomatyce neuropoznaw-
czej, zwlaszcza po ustgpieniu ostrych objawéw. W pra-
cy przedstawiono przypadek pacjentki z PRES z towa-
rzyszacymi deficytami poznawczo-behawioralnymi.
W badaniu neuroobrazowym wykazano nieprawidlo-
wosci dotyczace obu platéw ciemieniowych, platéw
potylicznych i mézdzku, w mniejszym stopniu — platéw
czotowych. Pomimo regresji tych zmian, diagnostyka
neuropsychologiczna ujawnita dlugotrwale tagodne
zaburzenia dotyczace gltéwnie funkcji wzrokowo-prze-
strzennych i uwagi oraz aspektéw funkcji wykonaw-
czych. Prezentowany przypadek dokumentuje dtugo-
terminowe poznawczo-behawioralne konsekwencje
PRES, ogdlnie odpowiadajace funkgji obszaréw mézgo-
wych z nieprawidlowosciami widocznymi w neuroobra-
zowaniu.

Stowa kluczowe: zespél odwracalnej tylnej encefalo-
patii, zaburzenia poznawcze.

Wstep

Zespot odwracalnej tylnej encefalopatii (poste-
rior reversible encephalopathy syndrome — PRES),
opisany po raz pierwszy w 1996 r. przez Hin-
chey, jest rzadka jednostka chorobowa, ktérej
rozpoznawalno$¢ w ostatnich latach rosnie wraz
z dynamicznym rozwojem neuroradiologii. Na
obraz kliniczny sktadajg si¢ najczesciej béle
i zawroty glowy, zaburzenia §wiadomosci (od
splatania do $piaczki), zaburzenia widzenia
(gléwnie dwojenie obrazu lub $lepota korowa)
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Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES)
is a neurotoxic and neurometabolic state associated with
a distinct appearance in neuroimaging as well as pat-
ticular clinical features. While PRES is defined as
a reversible condition, studies concerning the post-acute
neurocognitive symptoms are not sufficient. We report
a case of PRES with associated cognitive and behavioural
deficits. Neuroimaging revealed bilateral abnormalities
within the cerebellum, the parietal and occipital lobes,
along with mild involvement of the frontal lobes.
Despite the regression of these changes, results from
neuropsychological examinations revealed a long-last-
ing mild impairment mostly affecting spatial-perceptu-
al functions and attention, but also aspects of executive
function. This case documents long-term cognitive and
behavioural consequences of PRES generally corre-
sponding with the areas implicated on neuroimaging.
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oraz napady padaczkowe (Dalek i wsp. 2009;
Hinchey i wsp. 1996; Pedraza i wsp. 2009;
Roth i Ferbert 2011). Rzadziej wspdtwystepu-
ja niedowtady polowicze z objawami pirami-
dowymi, dystonia, dysmetria, zaburzenia odru-
chéw Zrenicznych, ataksja, dyzartria czy
dysfagia (Pedraza i wsp. 2009; Yamashiro
i wsp. 2005). Do rozpoznania PRES konieczne
jest stwierdzenie zmian radiologicznych w rezo-
nansie magnetycznym (magnetic resonance ima-
ging — MRI) glowy, wskazujacych na obrz¢k
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istoty bialej w obszarach z tylnego kregu una-
czynienia (Pedraza i wsp. 2009). Chorzy poza
badaniem neurologicznym sporadycznie pod-
dawani sa kompleksowej ocenie neuropsycho-
logicznej, jednak dane z piSmiennictwa wska-
zuja na mozliwo$¢ wystepowania w obrazie
klinicznym istotnych dysfunkcji poznawczo-
-behawioralnych (gléwnie w zakresie uwagi,
funkcji wzrokowo-przestrzennych i wykonaw-
czych) (Pedraza i wsp. 2009; Stroescu i wsp.
2011). Mniej typowe manifestacje PRES moga
obejmowacé np. zesp6l Balinta (Kumar i wsp.
2011) lub zaburzenia jezykowe o typie afazji
(Terranova i wsp. 2012).

Zespo6t odwracalnej tylnej encefalopatii to
schorzenie przede wszystkim o znaczeniu kli-
niczno-neuroradiologicznym, jego etiologia jest
jednak znacznie zréznicowana. Od 1928 r.,
przez dziesigtki lat, zesp6t objawéw analogicz-
nych do PRES ze wzgledu na jedyny znany
woéwczas czynnik etiologiczny — ewidentny
nagly wzrost ci$nienia tetniczego, okreslano
mianem encefalopatii nadci$nieniowej (Kozub-
ski i Eukasik 2010). Wraz z rozwojem medy-
cyny wykazano, ze zespdt objawéw (klinicznych
i radiologicznych) kojarzony dotychczas wylacz-
nie z kryza nadci$nieniowa (gwaltownym wzro-
stem RR) moze mie¢ jednak bardziej zréznico-
wana etiologie. Wprowadzono nowe, ,szersze”
pojecie — PRES. Istotnie, najczestsza przyczy-
ng jego wystapienia jest nagly wzrost ci$nienia
tetniczego (Pedraza i wsp. 2009) — uposledze-
nie proceséw autoregulacyjnych krazenia
moézgowego w przebiegu wysokich wartosci
ci$nienia tetniczego (Pedraza i wsp. 2009) moze
prowadzi¢ do dysfunkcji bariery krew—mozg,
przesiecku hydrostatycznego i w konsekwencji
do naczyniopochodnego obrzeku istoty bialej.
Szczeg6lnie na to narazone sg naczynia tylne-
go kregu, stosunkowo stabo zaopatrzone we
widkna wspétczulne (Dalek i wsp. 2009; Pedra-
za i wsp. 2009). Dodatkowa role moze odgry-
wal uszkodzenie $rédblonka naczyn przez leki
immunosupresyjne oraz czynniki infekcyjne lub
zwigzane ze wspolistnieniem cukrzycy, dyslipi-
demii czy nikotynizmu. W piSmiennictwie
wymienia si¢ jednak takze inne czynniki etio-
logiczne: stosowanie lekéw immunosupresyj-
nych, rzucawke u kobiet w ciazy, wstrzas sep-
tyczny, porfirig, choroby ukladowe, zespdt
nerczycowy, kryze hiperkalcemiczna, zabiegi
transplantacji narzadéw, endarterektomig,
zastosowanie dozylnego $rodka kontrastowego
do badan radiologicznych, leczenie chemiote-
rapeutykami, hipomagnezemig i hiperchole-
sterolemie (Brubaker i wsp. 2005; Dalek i wsp.

2009; Ducros 2012; Hinchey i wsp. 1996;
Pedraza i wsp. 2009).

Gléwnym badaniem diagnostycznym w PRES
jest MRI glowy (Brubaker i wsp. 2005; Dalek
1 wsp. 2009; Hugonnet i wsp. 2013; McKinney
i wsp. 2007; Pedraza i wsp. 2009; Roth i Ferbert
2011). Stwierdzane zmiany (hiperintensywne
w obrazach T2-zaleznych i FLAIR, nieulegajace
wzmocnieniu po podaniu §rodka kontrastowego)
dotycza gléwnie platéw potylicznych i ciemie-
niowych (w 98% przypadkdéw), czesto takze skro-
niowych i czolowych (68-80%), rzadziej pnia
moézgu (13—-18%) i jader podkorowych (12—
14%) (McKinney i wsp. 2007; Hugonnet i wsp.
2013). W badaniu tomografii komputerowej
(computed tomography — CT) zmiany sa rzadko
widoczne i trudne do réznicowania ze $wiezym
udarem moézgu (Hugonnet i wsp. 2013; Pedra-
za i wsp. 2009; Roth i Ferbert 2011). W dia-
gnostyce roznicowej nalezy bra¢ pod uwage
przede wszystkim udar niedokrwienny mézgu
spowodowany zatorem szczytu tetnicy podstaw-
nej, ale takze: zakrzepice zatok zylnych, zapale-
nie naczyn, zmiany rozrostowe, procesy demie-
linizacyjne przebiegajace w sposob podostry {ostre
rozsiane zapalenie mézgu i rdzenia (acute dissem:-
nated encephalomyelitis — ADEM), chorobe Schil-
dera, chorobe Marburga, szybko postepujace
stwardnienie rozsianel, neuroinfekcje, w tym
postepujaca wieloogniskowa leukoencefalopatie
(progressive multifocal leukoencephalopathy — PML)
i opryszczkowe zapalenie mdzgu, procesy zapal-
ne w przebiegu choréb uktadowych. Wazne jest
réznicowanie PRES z zespolem odwracalnego
kurczu naczytn mézgowych (reversible cerebral vaso-
constriction syndrome — RCVS), chociaz w pismien-
nictwie mozna znalez¢ doniesienia na temat
wspolistnienia obu zespoléw (Bartynski i wsp.
2008; Datek i wsp. 2009; Ducros 2012; Pedra-
za i wsp. 2009).

W leczeniu PRES podstawowe znaczenie ma
ztagodzenie lub usuniecie czynnika sprawczego
oraz obnizanie ci$nienia tetniczego, jesli to
konieczne. Rokowanie jest dobre, zmiany radio-
logiczne utrzymuja si¢ na og6t do kilku tygo-
dni, a objawy kliniczne wycofuja sie zwykle
w ciagu kilku godzin lub dni, rzadko dochodzi
do nawrotow (Roth i Ferbert 2011). Nieliczne
doniesienia moga jednak sugerowaé bardziej
dlugotrwaly charakter niektérych dysfunkdii,
zwlaszcza deficytéw poznawczo-behawioralnych
(Stroescu i wsp. 2011).

Ponizej autorzy przedstawiaja opis przypad-
ku pacjentki z zespotem PRES, u ktérej tagod-
ne objawy neurologiczne i poznawczo-beha-
wioralne utrzymywaly sie dtugo po ustgpieniu
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zmian mézgowych widocznych w neuroobra-
zowaniu.

Opis przypadku
Przebieg choroby

Pacjentka, 64 lata, to osoba praworeczna,
obecnie emerytka, majaca wyksztalcenie $red-
nie, techniczne. Mimo licznych obciazen soma-
tycznych {nadci$nienie tetnicze, nikotynizm,
przewlekta obturacyjna choroba ptuc (POChP),
choroba Raynauda, piodermia podudzi z wtdr-
ng alergizacja, leczona takrolimusem} przed
zachorowaniem funkcjonowata prawidtowo:
mieszkala sama, wedlug rodziny byla aktywna
i calkowicie samodzielna w zakresie zaréwno
codziennych, jak i nierutynowych zadan. Wysta-
pily u niej nagle objawy spowolnienia psycho-
ruchowego, zaburzeni pamieci, pogorszenia
widzenia w postaci dwojenia i poczucia , falo-
wania” obrazu oraz zaburzen rtéwnowagi. Przy
przyjeciu do szpitala rejonowego opisywano
zaburzenia orientacji allopsychicznej, oczoplas
pionowy, ataksje, dodatnia probe Romberga;
ci$nienie tetnicze wynositlo 160/80 mm Hg.
W CT i MRI glowy nie stwierdzono istotnych
zmian patologicznych (badanie MRI glowy
wykonane aparatem niskopolowym 0,3 Tesli).
Poczatkowo podejrzewano udar niedokrwienny
mbzgu, a nastepnie neuroinfekcje; wlaczono do
leczenia cefalosporyne, acyklowir i steroidy. Stan
pacjentki pogarszal si¢; w 3. dobie wystapila
patologiczna sennos¢, zaburzenia kontaktu stow-
no-logicznego, zwrot gatek ocznych ku gérze
i oczoplas pionowy; w 5. dobie dolaczyly sie
drgawki toniczno-kloniczne.

Po tygodniu pacjentka w stanie ciezkim
zostala przeniesiona do szpitala klinicznego.
W badaniu MRI glowy (wykonanym w 2. dobie
hospitalizacji aparatem wysokopolowym 1,5
Tesli) stwierdzono obecnosé rozsianych obsza-
réw hiperintensywnych w obrazach T2-zalez-
nych i FLAIR gléwnie w platach potylicznych,
platach ciemieniowych i mézdzku, w mniejszym
stopniu w platach czolowych. Zmiany byly
hipointensywne w obrazach T'1-zaleznych i nie
ulegaly wzmocnieniu po podaniu $rodka kon-
trastowego.

Wysunieto podejrzenie PRES. Odstawiono
nieskuteczna antybiotykoterapie i steroidotera-
pie. Stopniowo nast¢gpowala poprawa stanu
pacjentki, obserwowano tez regresj¢ zmian
w badaniach neuroobrazowych. Ze wzgledu na
ujawnienie zmniejszonego stezenia hormonéw
tarczycy i kortyzolu poglebiono diagnostyke

endokrynologiczna, stwierdzajac niedoczynno$é
przysadki mézgowej i wedrna niedoczynnosé
tarczycy; wlaczono leczenie substytucyjne
hydrokortyzonem i lewotyroksyna. Mimo nie-
mal zupelnej regresji zmian w MRI i wyraznej
poprawy stanu klinicznego nadal utrzymywaty
si¢ pewne deficyty neurologiczne i poznawcze.
W 8. tygodniu od zachorowania pacjentke
wypisano z kliniki. Chora przez dwa tygodnie
przebywala pod opieka rodziny w domu,
nastepnie zostala przyjeta na oddzial rehabili-
tacji neurologicznej. Przy przyjeciu w badaniu
neurologicznym stwierdzano nieznaczne spo-
wolnienie psychoruchowe z niewyrazna, spo-
wolniala mowa, niewielki niedowtad cztero-
kofczynowy z przewaga po stronie lewej,
ataksje koniczyn i tulowia, dodatnia probe Rom-
berga. W badaniu pola widzenia przy uzyciu
peryskopu nie ujawniono istotnych klinicznie
ubytkéw, nie stwierdzono réwniez obnizenia
ostro$ci wzroku w stosunku do stanu przed cho-
roba (pacjentka stosowala szkla korekcyjne).

Funkcjonowanie poznawczo-behawioralne
Objawy zgtaszane przez pacjentke

Chora spontanicznie nie zglaszala zadnych
dysfunkcji poznawczych, koncentrujac si¢ na
doswiadczanych ograniczeniach ruchowych.
Wigzala je jednak z dtugotrwata hospitalizacjg
i brakiem ogélnej aktywnosci, a nie z sama cho-
roba. Dopiero szczegbélowy wywiad kliniczny
ujawnil szereg doswiadczanych przez nia nie-
prawidtowosci poznawczych.

Pacjentka podawala, ze ogdlnie jej widzenie
w ostatnich tygodniach poprawia si¢, ustepuja
okazjonalne wrazenia przypominajace ,fale lub
dym” w lewym polu widzenia. Zauwazyla jed-
nak u siebie tendencje do iluzji wzrokowych, po
tym jak w rozmowie z innymi pacjentami
stwierdzita wyrazne r6znice w swoim spostrze-
ganiu wygladu i ubioru jednej z 0séb z perso-
nelu medycznego (chora rozpoznala m.in. zawie-
szony na szyi lekarza stetoskop jako korale).
Zaniepokoily ja trudnosci w rozpoznawaniu
obiektéw na rysunkach wykonanych przez
wnuczki; przed zachorowaniem nie miala
podobnych klopotow.

Pierwsze dwa tygodnie po zachorowaniu
pokryte byly calkowita niepamiecia, amnezja
wsteczna siegata kilku, kilkunastu dni, ale
pacjentka skarzyla si¢ tez na znieksztalcenia
dotyczace dawnych wspomnien (np. mylenie
pory roku, w ktérej co$ mialo miejsce, zaanga-
zowanych os6b), zludzenia zwigzane m.in.
z tym, ze niektdre zdarzenia sprzed kilku lat
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odczuwala jako bardzo niedawne — mimo zacho-
wanej poznawczej Swiadomosci dystansu czaso-
wego. Zauwazyla, ze ma trudno$ci w koncen-
tracji, potrzebuje wigcej czasu na efektywne
wlaczenie si¢ w zadania poznawcze, czuje sie
spowolniala i fatwo sie rozprasza. Przyznala, ze
odczuwa ,luki w swojej wiedzy”, czesto musi sie
zastanawial nad wczes$niej dobrze znanym fak-
tem lub znaczeniem pojecia, ma poczucie ,,gor-
szego mysSlenia”.

Wystepujace trudnosci tlumaczyla czynni-
kami zewngtrznymi (m.in. brakiem dostgpu do
prasy od momentu zachorowania, zmeczeniem,
bélem glowy, niejasnym sposobem sformuto-
wania zadan testowych).

Dane z wywiadu rodzinnego

Wedlug corki, u ktérej pacjentka przebywa-
ta przed przyjeciem na oddzial rehabilitacji,
stopniowo nastgpowala poprawa jej funkcjono-
wania psychofizycznego, nadal jednak dalekie
byto ono od stanu przed choroba. Uwage rodzi-
ny zwrécily przede wszystkim trudnosci pacjent-
ki dotyczace zapamigtywania biezacych zdarzen
oraz odtwarzania wiedzy dawno nabytej. Cho-
ra, majgca wezesniej szerokie zainteresowania,
zaczela ujawnial zaskakujace problemy podczas
rozwiazywania krzyzéwek (np. pytala, kim byli
Apacze, sadzila, ze Vincent van Gogh byt kom-
pozytorem). Corka dostrzegta jej klopoty w roz-
poznawaniu wzrokowym obiektéw i os6b przed-
stawionych na rysunkach i zdjeciach. Twierdzita
takze, ze mama wolniej reaguje i mniej wyraz-
nie okazuje emocje — wydaje si¢ bierna, cho¢
przed zachorowaniem byla osoba bardzo ener-
giczna i zdecydowana. W wypowiedziach postu-
guje sie skrétami mySlowymi lub ma tendencje
do odbiegania od tematu; nie angazuje si¢
w planowanie dziatan lub skupia si¢ na jednym
aspekcie ztozonej sytuacji, nie uwzgledniajac
calosci; ma tendencje do wycofywania sie
z zadan i dyskusji bardziej skomplikowanych,
tlumaczac to np. gorszym samopoczuciem lub
brakiem zainteresowania. Nastréj mamy cérka
okreslita jako pogodny i stabilny. Dziwil ja aktu-
alny brak zatroskania o zdrowie, gdyz zawsze
byl to dla chorej temat szczegdlnie istotny.

Wyniki badania przy uzyciu testow

We wstepnej, przesiewowej ocenie (Adden-
brooke’s Cognitive Examination — ACE-R) (Mio-
shi i wsp. 2006) badana uzyskala obnizone
wyniki w poréwnaniu z oczekiwanymi norma-
mi (por. tab. 1.). Wykonanie skali sugerowato
wyrazne zaburzenia poznawcze — uwage zwra-

caly zwlaszcza trudnosci w zapamietywaniu
i efektywnym wydobywaniu przyswojonych
informacji. Charakter bledéw popelnionych
w zadaniu wymagajacym nazywania desygna-
téw przedstawionych na konturowych obraz-
kach nie odpowiadal afazji, sugerowat raczej nie-
prawidlowosci w percepcji wzrokowej (np.
kotwica zostata przez pacjentke opisana jako
krzyz lub symbol, korona jako zamek, krokodyl
jako ryba lub hipopotam).

Wyniki badania z wykorzystaniem Skali Inte-
ligencji D. Wechslera dla Dorostych — Wersja
Zrewidowana {Wechsler Adult Intelligence Scale —
Revised — W AIS-R (PL), Brzeziniski i wsp. 2004}
wskazywaly na przecigtny poziom inteligencji
osoby badanej oraz znaczna dysproporcj¢ pomie-
dzy wzglednie zachowanymi funkcjami jezyko-
wymi a wyraznie obnizonymi zdolno$ciami nie-
werbalnymi. Badana na poziomie przecigtnym
lub wyzszym wykonata podtesty oceniajace
zaréwno zdolnos¢ definiowania poje¢ jezyko-
wych, jak i analizy ich zakresu znaczeniowego.
Uzyskane wyniki sugerowaly przecigtny zaséb
wiedzy ogdlnej, cho¢ pacjentka miata tendencje
do popelniania zaskakujacych bledéw i ujawniata
raczej niski krytycyzm wzgledem proponowa-
nych rozwigzan. Bardzo stabo rozpoznawala tres¢
schematycznych obrazkéw i wykrywala braki
w tak przedstawionych obiektach. Zachowane
byly przy tym zdolnosci konstrukeyjne — wpraw-
dzie w nieco wydtuzonym czasie, jednak bada-
na byla w stanie odwzorowaé nawet skompli-
kowane wzory z klockéw oraz poprawnie zlozy¢
z elementéw wzér przedstawiajacy znany obiekt,
nie potrafita jednak zinterpretowac jego znacze-
nia (np. poprawnie ulozyla z puzzli sylwetke sto-
nia, nie byta jednak pewna, jakie to zwierze; na
podstawie ktéw zdecydowalta, ze dzik). Stabo
wykonala podtest Symbole Cyfr (silnie angazuja-
cy funkcje grafomotoryczne), na co mogta jed-
nak wplyna¢ obnizona sprawno$¢ ruchowa pra-
wej reki. Wyniki odbiegajace od przecigtnej
profilu uzyskala takze w podtescie Porzgdkowa-
nie Obrazkdw, co mozna byto jednak uzna¢ za
wtérne wobec trudnosci w spostrzeganiu testo-
wego materialu wzrokowego. Chora otrzymata
zatem dodatkowg pomoc w ustaleniu znaczenia
poszczegblnych obrazkéw. Nawet po samo-
dzielnym sformulowaniu opisu sugerujacego pra-
widlowe rozpoznanie nie byta w stanie uszere-
gowal ich tak, aby tworzyly logiczny ciag
wydarzen, gdyz wykazywala tendencje do rela-
cjonowania kazdej ze scen osobno, bez dostrze-
gania powigzan treSciowych miedzy nimi, lub
byla obojetna nawet wobec wyraznych sprzecz-
nosci w utworzonej sekwencji.
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Tabela 1. Wyniki wybranych testow psychometrycznych i préb klinicznych

Nazwa

Skala Funkcjonowania Poznawczego (ACE-R)

Badanie wstepne

Badanie kontrolne

Suma 69/100 83/100
MMSE 26/30 28/30
Uwaga i orientacja 17/18 18/18
Pamiec 14/26 20/26
Fluencja stowna 8/14 10/14
Funkcje jezykowe 17/26 19/26
Funkcje wzrokowo-przestrzenne 13/16 16/16
Skala Inteligencji D. Wechslera dla Dorostych — Wersja Zrewidowana (WAIS-R)

Skala Petna 1Q 96 *
Skala Stowna IQ 110 *
Skala Bezstowna 1Q 78 92
Wyniki przeliczone w testach stownych

Wiadomosci 11 *
Powtarzanie Cyfr 10 *
Stownik 11 *
Arytmetyka 13 *
Rozumienie 14 *
Podobienstwa 11 *
Wyniki przeliczone w testach bezstownych

Braki w Obrazkach 3 6
Porzadkowanie Obrazkéw 6 8
Klocki 13 9
Uktadanki 6 11
Symbole Cyfr 5 8
Kalifornijski Test Uczenia sie Jezykowego (CVLT): wyniki w skali stenowe]

Lista A suma wynikéw 1-5 4 8
Lista A zadanie 1 4 9
Lista A zadanie 5 5 8
Odtwarzanie Swobodne po Krétkim Odroczeniu 6 6
Odtwarzanie z Pomoca po Krétkim Odroczeniu 5 8
Odtwarzanie Swobodne po Dtugim Odroczeniu 7 9
Odtwarzanie z Pomoca po Dtugim Odroczeniu 6 8
Wspotczynnik Bliskosci Semantycznej 3 6
Wsp6tczynnik Bliskosci Seryjnej 10 9
Perseweracje 5 4
Wtracenia w Odtwarzaniu Swobodnym 4 10
Rozpoznawanie — trafione ogotem 6 10
Rozpoznawanie — btedy 3 6

Bateria Testow do Oceny Percepcji Wzrokowej Obiektow i Przestrzeni (VOSP) — wyniki surowe i punkty odciecia

Percepcja Obiektow

Test Przesiewowy

19 (15)

20
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Tabela 1. Cd.
Nazwa Badanie wstepne Badanie kontrolne
Niekompletne Litery 19 (16) 20
Sylwetki 11 (15) 10
Wybér Obiektu 13 (14) 13
Sylwetki Progresywne 17 (15) 17
Percepcja Przestrzeni
Liczenie Punktow 10 (8) 10
Réznicowanie Pozycji 20 (18) 20
Lokalizacja Cyfr 10 (7) 10
Analiza Szescianow 10 (6) 10
Test Sortowania Kart z Wisconsin (WCST): wyniki centylowe
Liczba Btedoéw Ogoétem 25 37
Odpowiedzi Perseweracyjne 12 9
Btedy Perseweracyjne 12 12
Procent Btedow Perseweracyjnych 12 12
Btedy Nieperseweracyjne 55 86
Procent Odpowiedzi Pojeciowych 37 39
Liczba Zaliczonych Kategorii > 16 > 16
Préby Przeprowadzone do Momentu Zaliczenia Pierwszej Kategorii > 16 > 16
Porazka w Utrzymaniu Nastawienia 11-16 > 16
Uczenie sie Uczenia > 16 > 16
Test Pamieci Wzrokowe] Bentona: wynik a wartoé¢ oczekiwana
Liczba Poprawnych Odwzorowan 8(7) 7(7)
Liczba Btedow 5(3) 3(3)

Test Uwagi Codziennej (TEA)

Podtest 2: Liczenie Pieter w Windzie

6/7 (wynik watpliwy) 7/7 (wynik prawidtowy)

Podtest 3: Liczenie Pieter w Windzie (Préba z Dystrakcja)

3/10 (5. centyl) 4/10 (10. centyl)

Podtest 8: Loteria

5/10 (1. centyl) 8/10 (10. centyl)

Test Figury Ztozonej
Kopia 33/36 36/36
Reprodukcja 18/36 27/36

Typ reprodukcji

*nie przeprowadzono

Wykonanie kopii w Tescie Figury Zlozonej
Reya (Strupczewska 1990) bylo prawidlowe pod
wzgledem zachowania relacji przestrzennych
i proporcji poszczegdlnych elementéw, zauwa-
zalne bylo jednak stabe planowanie tego ztozo-
nego zadania konstrukcyjnego. Odroczona
w czasie reprodukcja zostala zrealizowana na
poziomie przecictnym, co nie potwierdzito
wyraznego ostabienia krétkotrwalej pamigci
wzrokowej. Podobnie w Tescie Pamieci Wzro-
kowej Bentona (Jaworowska 2007) liczba
poprawnych odwzorowan byla zgodna z ocze-

kiwang, a liczba bledéw zwigkszona w nie-
znacznym stopniu. Natomiast wyniki Kalifor-
nijskiego Testu Uczenia si¢ Jezykowego (Cali-
Jornia Verbal Learning Test — CVLT) (Delis 1987)
ujawnily przede wszystkim stabo$¢ stosowanych
strategii organizujacych material pamieciowy.
Mala byla laczna liczba stéw podawanych
w kolejnych prébach, pacjentka nie grupowala
informacji wedlug kryterium znaczeniowego,
w probach odtwarzania kierujac si¢ ich pier-
wotng kolejnoscig. Wtracata réwniez stowa spo-
za listy, miala trudnosci w réznicowaniu zrédta
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informacji oraz tendencj¢ do rozpoznan falszy-
wie pozytywnych. Obnizone wyniki uzyskata
takze w Te$cie Sortowania Kart z Wisconsin
(Wisconsin Card Sorting Test — WCST) (Jawo-
rowska 2002), badajacym m.in. zdolnos¢ abs-
trahowania i uogdlniania oraz pamie¢ operacyj-
na. Wprawdzie zdotata zaliczy¢ dwie kategorie,
nie byta jednak w stanie poda¢ zadnych regut
sortowania kart, a w jej sposobie wykonania
testu zwracaly uwage tendencja do persewera-
¢ji i trudno$ci w podtrzymaniu nastawienia
poznawczego. Poniewaz w kilku innych testach
wymagajacych podtrzymywania aktywnosci
intelektualnej przez dluzszy czas oraz w zada-
niach stosowanych w programie rehabilitacyj-
nym odnotowano analogiczne problemy, prze-
prowadzono podtest Loteria z Testu Uwagi
Codziennej (Test of Everyday Attention — TEA)
(Robertson i wsp. 1994) angazujacy przede
wszystkim czynnik podtrzymywania uwagi.
Pacjentka wykonala to zadanie bardzo stabo.
Réwniez selektywno$é uwagi, oceniana za
pomoca stuchowego podtestu Winda z Dys-
trakcjg, okazala si¢ obnizona.

Niski wynik chora uzyskata tez w Tesécie
Laczenia Punktéw (Trail Making Test — TMT),
tradycyjnie stosowanym do oceny uwagi, cho-
ciaz w tym przypadku nalezy uwzgledni¢ wplyw
obnizonej sprawnosci motorycznej. Podczas jed-
nej z wcze$niejszych sesji diagnostycznych
pacjentka dobrze wykonala jednak podtesty
WAIS-R Powtarzanie Cyfr i Arytmetyka, co moze
sugerowac zasadniczo zmienny poziom funk-
cjonowania uwagowego.

W szczegdtowej ocenie funkcji wzrokowo-
-przestrzennych wykorzystano szereg niestan-
daryzowanych zadan klinicznych, przesiewowy
Test Widzenia (Cortical Vision Screening Test —
CORVIST) (Merle i wsp. 2001) oraz Test
Wzrokowej Percepcji Obiektéw (Visual Object
and Space Perception Battery — VOSP) (Warring-
ton i Merle 1991). Ich wyniki korespondujg ze
stabym wykonaniem wzrokowo-przestrzennych
podtestéw WAIS-R — chora nie ujawnila naj-
mniejszych trudnosci dotyczacych wykrywania
i réznicowania ksztaltéw prostych figur geo-
metrycznych, prawidlowo oceniata polozenie
obiektow i zliczata sze$ciany, z ktérych sktada-
la si¢ prezentowana bryla, wyrazne klopoty mia-
fa natomiast w probach wymagajacych zinter-
pretowania spostrzeganych ksztaltéw, np.
wykrycia, ktéra z niejednoznacznych plam
reprezentuje realnie istniejacy obieke, okresle-
nia, jakiego przedmiotu lub zwierzecia cien jest
przedstawiony na obrazku. W przeprowadzo-
nych prébach klinicznych oraz w zadaniach

rehabilitacyjnych pacjentka prezentowata réw-
niez ubytki wiedzy na temat istotnych cech
wygladu powszechnie znanych obiektéw nale-
zacych do réznych klas. Nazywajac desygnaty
przedstawione na konturowych obrazkach, bar-
dzo dlugo si¢ zastanawiala, analizujac je ,,cecha
po cesze”, popelniala bledy, np. nazywajac
mikroskop — ,,Maszyna do szycia? Ale po co ten
okular?”. Stabo rozpoznawata twarze znanych
os6b, ale jedynie w sytuacji, gdy byly one pre-
zentowane w oderwaniu od kontekstu sytu-
acyjnego, na czarno-biatych fotografiach. Poszu-
kiwala charakterystycznych elementéw ubioru,
nakrycia glowy, zarostu przedstawionej osoby
i to na nich (a nie na przestrzennych aspektach
ryséw twarzy) zdawala sie opiera¢ rozpoznawa-
nie, z czym wiazaly si¢ rowniez specyficzne
pomylki (np. Hitler — ,, Polski polityk, ktéry$
przywddca opozycji ma chyba takie wasy?”).
Wzglednie dobrze zachowana byta jednoczesnie
gnozja barw. Pacjentka prawidlowo dobierala
kolory do obiektow, podawala przyktady rzeczy
majacych okreslony kolor (np. zélty: cytryna).
Poprawnie wykonywala zadania kliniczne stu-
zace do oceny zespotu zaniedbywania lewo-
stronnego, gnozji stuchowe;j i dotykowej oraz
Testu Apraksji (van Heugten i wsp. 1999).

Kontrolna ocena neuropsychologiczna

Po ok. 6 miesigcach od zachorowania i zakon-
czonym kolejnym cyklu rehabilitacji neuropsy-
chologicznej przeprowadzono kontrolng oceneg,
dokumentujaca wyrazng poprawe zapamiety-
wania réznego typu nowych informacji (por.
tab. 1.). Odnotowano réwniez lepsze wykona-
nie zadan oceniajgcych uwage, funkcje grafo-
motoryczne oraz wymagajacych samodzielnego
wnioskowania i wykrywania regul. Utrzymy-
wala si¢ jednak tendencja do perseweracji pod-
czas wykonywania réznych zadan. Bardzo nie-
wielkie zmiany dotyczyly gnozji wzrokowe;j.
Zadania kliniczne sugerowaly nieznacznie lep-
sze rozpoznawanie znanych twarzy, pacjentka
nieco latwiej wykrywala réwniez braki w kon-
turowych obrazkach, a jej wlasne rysunki cecho-
wala wicksza poprawnos¢ i liczba szczeg6tow.
Poziom wykonania VOSP pozostal jednak bez
zmian — chora nadal prezentowala wybidrcze
trudnos$ci dotyczace nadawania znaczenia spo-
strzeganym obiektom przedstawionym w spo-
séb mniej typowy. Stala sie bardziej $wiadoma
doswiadczanych objawéw. Zauwazyla, ze cza-
sami, zwlaszcza po zmierzchu, Zle interpretuje
widziane cienie i plamy (np. jako stojaca postac),
skarzyla si¢ rowniez na trudnosci topograficzne
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dotyczace m.in. zapamigtywania drogi oraz wza-
jemnego usytuowania obiektéw, np. budynkéw
w znanej sobie okolicy. W zwigzku z tymi ostat-
nimi skargami przeprowadzono Test Uczenia
si¢ Rozmieszczenia (Location Learning Test —
LLT) (Bucks i Wilson 1997), w ktérym chora
uzyskala jednak dobre wyniki, juz w drugiej
z pigciu prob umieszczajac dziesieé obrazkéw
w odpowiednich polach na tablicy. Ocen¢ roz-
szerzono o Behawioralny Test Pamieci z River-
mead (Rivermead Bebhavioural Memory Test —
Third Edition — RBMT-3) (Wilson i wsp. 2008),
zawierajacy m.in. podtest Trasa, umozliwiaja-
cy ocen¢ pamigci topograficznej w ujeciu
bardziej dynamicznym, zblizonym do sytuacji
naturalnych, zwigzanych z faktycznym prze-
mieszczeniem si¢ w otoczeniu. W wykonaniu
tego podtestu zwrdcilo uwage nieco ostabione
przypominanie drogi po odroczeniu w czasie.
Réwniez w zadaniach klinicznych chora ujaw-
nita pewne trudno$ci w opisywaniu znanych
sobie tras i nanoszeniu ich na konturowe map-
ki (cho¢ nie miata kltopotu np. z rozmieszcze-
niem znanych sobie miast i obiektéw na mapie
miasta lub kraju, co sugeruje wzglednie zacho-
wany przestrzenny aspekt wiedzy semantycz-
nej). Poruszajac si¢ na oddziale, pacjentka wie-
lokrotnie obierata niewlasciwy kierunek; poza
szpitalem, mimo kilkunastu powtérzen trasy
w towarzystwie corki, nadal zdarzalo jej si¢
myli¢ droge na pobliski przystanek autobuso-
wy. Skarzyla si¢ réwniez, ze wiele znanych jej
wcze$niej okolic obecnie rozpoznaje stabo, ,jak-
by si¢ wszystko pozmienialo”.

Omoéwienie

Przedstawiony przypadek jest dos¢ typo-
wym pod wzgledem symptomatologii, lokali-
zacji i ewolucji zmian w obrazie MRI glowy
przyktadem PRES. W pismiennictwie prze-
wazaja jednak dane na temat szybkiego uste-
powania objawdéw tego zespolu (Dalek i wsp.
2009; Pedraza i wsp. 2009; Powell i Goldman
2007). W jednej z analiz stwierdzono wycofa-
nie si¢ kontrolowanych zaburzef neurologicz-
nych u wszystkich badanych pacjentéw w cia-
gu 1-53 dni, a zmiany w MRI glowy w ciagu
6 tygodni ustapily zupetnie u 72% (Roth i Fer-
bert 2010). Z kolei dlugotrwate utrzymywa-
nie sie objawéw — jak w opisywanym przez
autoréw przypadku — nie bylo dotychczas
postrzegane jako typowy przebieg choroby,
cho¢ istnieja na ten temat nieliczne doniesie-
nia. Przyktadowo, Kastrup i wsp. opisali przy-
padek pacjentki, u ktérej stwierdzano ubytki

w polu widzenia i niewielkie zaburzenia pamie-
ci krétkotrwalej jeszcze po 4 miesigcach od
zachorowania, mimo prowadzenia neuroreha-
bilitacji (Kastrup i wsp. 2002). Inni badacze
zaprezentowali przypadek chorego, u ktérego
niedowidzenie polowicze prawostronne usta-
pito wprawdzie po dwdéch dniach, jednak afa-
zja wystepowala jeszcze po dwéch miesiacach
od zachorowania (Terranova i wsp. 2012).
Stroescu i wsp. przedstawili przypadek chorej,
u ktorej zaburzenia widzenia, czucia glebokie-
go i rownowagi utrzymywaly sie po 3—4 mie-
sigcach od zachorowania, natomiast po 11 mie-
sigcach stwierdzano nadal istotne zaburzenia
funkgji wzrokowo-przestrzennych, uwagowych,
pamieciowych i wykonawczych. U innej pre-
zentowanej przez nich pacjentki podobne obja-
wy obecne byly po dwéch miesigcach od wystg-
pienia PRES. W obu przypadkach zmiany
rejestrowane w neuroobrazowaniu dotyczyly
réwniez platéw czolowych (Stroescu i wsp.
2011). Autorzy ci wysuwaja hipoteze, ze to wias-
nie deficyty poznawczo-behawioralne moga
stanowi¢ czeste, nierzadko chroniczne konse-
kwencje PRES. W $wietle nowszych danych
coraz bardziej watpliwa wydaje si¢ zatem zaréw-
no szybka, bezwarunkowa odwracalnos¢ zespo-
tu, jak i ograniczenie patologii wytacznie do
struktur tylnych (zgodnie z zaproponowana kil-
kana$cie lat temu nomenklaturg — zespét
odwracalnej tylnej encefalopatii). By¢ moze
w przyszlosci termin ten bedzie wymagal wery-
fikacji.

Przytaczane obserwacje koresponduja z opi-
sywanym przez autordéw przypadkiem chorej,
u ktérej zmiany radiologiczne i ostre objawy
neurologiczne mialy charakter przemijajacy,
jednak kolejne badania neuropsychologiczne
ujawnialy dtugo trwajace wybidrcze deficyty
poznawczo-behawioralne, obejmujgce m.in.
zmiany w sferze napedowo-motywacyjnej, ogra-
niczony wglad we wlasne funkcjonowanie, osta-
bienie uwagi oraz czynno$ci zapamig¢tywania,
uczenia si¢ i wydobywania informacji, trudno-
$ci w wykrywaniu regut w zadaniach logicznych.
U przedstawionej chorej na szczegélna uwage
zastugujg takze relatywnie najbardziej utrwalo-
ne dysfunkcje wzrokowe. Ich charakter odpo-
wiada agnozji asocjacyjnej — w zaburzeniu tym
proces odbioru i przetwarzania informacji wzro-
kowej jest zaklécony na najwyzszym poziomie,
dotyczacym odnoszenia spostrzeganych bodz-
c6éw do systemu pamieci semantycznej, obej-
mujacego reprezentacje obiektéw (zakldcone
jest zatem rozumienie znaczenia informacji
wzrokowej). Neuroanatomiczne podloze tego
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procesu stanowi przede wszystkim tzw. szlak
brzuszny, drobnokomoérkowy (parvocelliular path-
way), taczacy obszary potyliczne z dolnoskro-
niowymi i aktywujacy si¢ w sytuacji okreslania
»co widze?” [nie za$: , gdzie?”, za co odpowia-
da odrebny szlak grzbietowy, wielkokomérko-
wy (magnocellular pathway)} (Kreutzer i Deluca
2010). Przeglad przypadkéw agnozji asocjacyj-
nej przytaczany przez Heilmana (Heilman
i Valenstein 2003) sugeruje zwiazek tych zabu-
rzen gtownie z uszkodzeniami lewej pétkuli,
zwlaszcza obejmujacymi zakret przyhipokam-
palny, wrzecionowaty i jezykowaty, tj. okolice
zaangazowane m.in. w przetwarzanie logiczne-
go aspektu informacji niewerbalnych, w rozpo-
znawanie twarzy i scen zlozonych (przy uszko-
dzeniu tych struktur moga wspétwystepowal
halucynacje). W przypadku agnozji asocjacyj-
nej opisywana byla rowniez rozsiana lokalizacja
zmian, czasami dwustronna, skroniowo-cie-
mieniowa, obejmujaca takze splenium; opisywa-
no tez przypadki prawostronnych uszkodzen
potylicznych. Wedlug Heilmana niejednorod-
nos$¢ anatomicznego podloza objawéw moze si¢
wigza¢ z zakldceniami wystepujacymi na roz-
nych etapach przetwarzania — a zatem
z odmiennym mechanizmem powstawania tego
samego objawu. U prezentowanej pacjentki
z cechami agnozji asocjacyjnej wspétwystepo-
waly elementy niewielkiej dezorientacji topo-
graficznej i trudnosci w zapamietywaniu drogi,
sladowe cechy agnozji twarzy, jak réwniez prze-
mijajace zludzenia percepcyjne. Wszystkie
wymienione deficyty wzrokowo-przestrzenne
moga by¢ zwiazane z ostabieniem czynnosci tyl-
nych struktur mézgowych i ich potaczenr. Pozo-
stale zarejestrowane nieprawidlowosci (doty-
czace m.in. mysSlenia, kontroli uwagowej,
wgladu we wlasne funkcjonowanie i efektyw-
nosci stosowanych strategii poznawczych) kli-
nicznie towarzysza czg¢sciej patologii systemdow
przedczotowych i w przypadku opisywanej
pacjentki moga sygnalizowaé funkcjonalne
zmiany w tym obszarze mézgowia, takze te
powstale wskutek dyskoneksji systeméw koro-
wo-podkorowych. Podobne dysfunkcje do$¢ cze-
sto bywaja obserwowane u chorych z rozsiany-
mi uszkodzeniami mézgu o réznej etiologii
(Miller i Cummings 2007), jak réwniez po
uszkodzeniach mé6zdzku (Starowicz-Filip 2013).

Warto podkreslic, ze deficyty pacjentki byty
mozliwe do okreslenia jedynie w precyzyjnym
badaniu neuropsychologicznym. Dominujace
w piSmiennictwie przekonanie o braku chro-
nicznych konsekwencji PRES przynajmniej cze-
$ciowo moze wynikac¢ z braku tego typu oceny,

zarébwno wstepnej, jak i kontrolnej. Do osrod-
kéw rehabilitacyjnych trafiaja zazwyczaj pacjen-
ci po ciezkim przebiegu choroby, z ewidentny-
mi deficytami ruchowymi — a taka sytuacja nie
jest czesta (Roth i Ferbert 2010).

Inny problem stanowia trudnosci w rozpo-
znawaniu PRES, ktére w duzym stopniu zale-
zy od precyzyjnego neuroobrazowania. Zbyt
mala czulo§¢ CT w wykrywaniu zmian w PRES
[wg Roth i Ferbert (2010) wynoszaca tylko ok.
50%}1 oraz niska polowo$¢ MRI opdznily usta-
lenie wlasciwego rozpoznania w przypadku opi-
sywanej pacjentki.

Dodatkowo dynamika symptoméw choro-
bowych nie byla tak typowa jak w wigkszosci
opisywanych w literaturze przypadkéw i choé
objawy kliniczne oraz zmiany w badaniu MRI
glowy odpowiadaly definicji zespotu, to dtugo-
trwaly, ciezki przebieg oraz powolne, niezupel-
ne ustapienie symptomow wiazaly si¢ z wyraz-
nymi trudno$ciami diagnostycznymi.

Obserwowane u chorej pogarszanie si¢ stanu
ogblnego i neurologicznego przez ponad tydzieni
moglo sie czesciowo wiazac z etiologia zespotu,
prawdopodobnie zwigzana z leczeniem takroli-
musem: stosowanie lekéw immunosupresyjnych
jest jedna z czestszych relacjonowanych w lite-
raturze przyczyn wystapienia PRES (Hinchey
i wsp. 1996; Wong i wsp. 2003; Bartynski
i wsp. 2008). Przypuszczalnie dopiero odsta-
wienie duzych dawek lekéw immunosupresyj-
nych (stosowanych nadal w pierwszych dniach
hospitalizacji) i prawidlowe leczenie objawowe
wplynely na poprawe stanu klinicznego. Nale-
zy jednak wzia¢ pod uwage fakt, ze przed
wystapieniem PRES pacjentka chorowala na
nadci$nienie tetnicze oraz POChP; dodatkowy
niekorzystny czynnik stanowit przewlekty niko-
tynizm. Wystapienie dekompensacji OUN
i zespotu PRES miato zatem prawdopodobnie
ztozone uwarunkowania. Liczne przewlekte
obciazenia somatyczne mogly réwniez wplynaé
na nietypowe, dlugotrwale utrzymywanie sie
objaw6w. Fake, ze pacjentka przed choroba byla
samodzielna, nie oznacza, ze nie wystepowaly
u niej juz wczesniej wybidrcze dysfunkcje
poznawcze zwigzane z ostabieniem funkcjono-
wania OUN w przebiegu nadci$nienia tetni-
czego oraz POChP: trudno jest oszacowac ich
rzeczywisty wplyw na pdzniejszy obraz klinicz-
ny oraz jego dynamike. Nalezy réwniez zwr6-
ci¢ uwage na wykryta u chorej niedoczynnosé
przysadki mézgowej i tarczycy: w tego rodzaju
zaburzeniach endokrynologicznych bywajg opi-
sywane objawy spowolnienia psychoruchowe-
g0, oslabienia sity migsniowej i zaburzen funk-
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cjonowania poznawczego (Szymczak i wsp.
2005). Réwniez czynnik hormonalny mégt mie¢
pewne dodatkowe, negatywne znaczenie dla
funkcjonowania chorej, cho¢ nie thumaczy oczy-
wiscie cato$ci obrazu klinicznego ani ostrych,
ogniskowych objawo6w, jednoznacznie odpo-
wiadajacych PRES.

Whnioski

Przedstawiony przez autordéw przypadek obra-
zuje zaréwno trudnosci diagnostyczne, jak
i potencjalnie dlugotrwaly charakter niektérych
klinicznych objawéw PRES. Wystepowanie roz-
sianych korowych i podkorowych zmian mézgo-
wych moze wskazywac na spowolnienie odbioru
i przetwarzania informacji, ostabienie pamigci
operacyjnej, zaburzenia lub fluktuacje uwagi oraz
nieprawidfowo$ci pamieciowe jako potencjalne
wiodace charakterystyki kliniczne tego zespotu.
Czeste zaangazowanie tylnych systeméw koro-
wo-podkorowych dodatkowo czyni wysoce praw-
dopodobnymi zaburzenia ztozonych aspektéw
percepcji wzrokowej. Bardziej szczegdlowy opis
poznawczo-behawioralnych zmian w przebiegu
PRES wymaga wiekszej liczby badan. Utrzymu-
jace si¢ dysfunkcje moga by¢ trudne do ujaw-
nienia w przesiewowej diagnostyce, jednak —
nawet wzglednie izolowane i fagodne — moga
ogranicza¢ efektywne funkcjonowanie pacjen-
tow. Potrzeba szczegSlowej oceny neuropsycho-
logicznej chorych z PRES (wstepnej i kontrolnej)
wigze sie zatem z mozliwo$cia zapewnienia im
odpowiedniej neurorehabilitacji.
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