A

NERWOWEGO

Magdalena Szmyrka
Katedra i Klinika Reumatologii i Chorob Wewnetrznych

Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu



\_/

W 14 roku zycia - silne bdole gtowy z nudno
nerwu wzrokowego — objawy nadcisnienia wewngtrzczaszkowego

W MR mdzgowia zakrzepica zatok zylnych mozgu

Po miesigcu - rozlegte owrzodzenie na mosznie

Dermatolodzy rozpoznali zespot Behceta



W wieku 13 lat — zapalenie s
naczyniowe] obu 0Czu — postawiono rozpo
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Nawroty zapalenia naczynidwki, komorki w ciele szklistym, pogorszenie widze

W 2013 w MR mdzgowia stwierdzono obecnos¢ zmiany obejmujgcej grzbietowq i
lewoboczng czesc¢ rdzenia przedtuzonego, mostu i sSrodmozgowia

W PMR nieznaczna pleocytoza
Poczgtkowo podejrzewano nowotwor mozgu — glejaka o niskim stopniu
ztosliwosci

Po analizie catoksztattu obrazu chorobowego - rozpoznano Zespot Behceta



NA NARZADA
PLCIOWYCH ORAZ
LAPALENIE BLONY
NACZYNIOWEJ OKA

Anterior uveitis and hypopyon




Srodkowegc
» Najczesciej w Turcji—od 13 do 35 na 100 OC
» Typowo poczgtek od 20 do 40 rz

» Ciezszy przebieg u mtodych mezczyzn, zwtaszcza pochodzgcych
Z rejonow Jedwabnego Szlaku

» Gorsze rokowanie przy zajeciu narzgdu wzroku (2/3) , naczyn
(1/3) i uktadu nerwowego (10-20%)

» /ajecie nerek i obwodowego UN- bardzo rzadkie



Ocular disease:

Anterior uveitis, relapsing hypopyon,
vitritis, retinal infiltrates, retinal vasculitis,
retinal vascular occlusion

Aphthous ulcers:
Affecting entire Gl tract

Genitourinary lesions:
Ulcers, epididymitis

Deep venous occlusions

Neuro Behget

Parenchymal disease in addition
to cerebral sinus thrombosis

Angio Behget:

Ischaemic heart disease, cardiac,
pulmonary, and peripheral vessel
aneurysms

Skin lesions:

Folliculitis, erythema nodosum,
pathergy response

Arthritis:

Non-obliterative, usually
large joints

Va



/espot Behceta — najczestsze objawy

EN-50%,
/ajecie narzgdu wzroku

/miany skérne nate
0%
/ajecie uktadu nerwowego 15 %
LQjecie uktadu pokarmowego 1-30%
Choroba naczyn -zapalenie zyt pow. 25%, DVT - 5%

Zapalenie stawow 30-50%



Gojqg sie samoistnie w 2-3 tyg, ale mogg nawracac

U niektorych obecne stale

czesto jako pierwszy objaw choroby, nawet kilka lat przed innymi
objawami






Bolesne, mogq pozostawiac blizny

Na mosznie u mezczyzn i na sromie u kobiet






Zmiany trgdzikopoc

/apalenie przymieszkowe, krostki, pecherzy
Rumien guzowaty

Zapalenie zyt powierzchownych

Piodermia zgorzelinowa

Dodatni test patergii

Naczyniowy test patergii— w odpowiedzi na procedury z naktuciem naczyn —
zapalenie zyt lub tetniaki









Pin or needle

Site of red spot fthe
pathergytestis positve




Ciezszy przebiegi gc¢
1. Zapalenie btony naczyniowej, wszystkich oo

2. Hypopyon - ropostek — ciezkie zapalnie przedniego odcinka
naczynidowki ze zbiornikiem ropy w komorze przedniej oka, czesto
wspotistnieje z zapaleniem naczyn siatkowki

3. Zapalenie tylnego odcinka btony naczyniowej, zapalenie naczyn
siatkowki

4. Zatorowos¢ naczyn siatkowki, zapalenie nerwu wzrokowego

Konieczne leczenie immunosupresyjne (Interferon)
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Objawy: bdl brzucha, biegunka, krwo

Czeste zmiany nadzerkowe lub owrzodzenia, najczescie] w ko
jell’{(] kretego (ileum, cecum) i okreznicy wstepujgcej, moze dOjSC do perforo
jelita

Przebieg moze byc¢ tagodny, a u ok 16 % czeste nawroty i przebieg przewlekty

Wspofistnienie aft w jamie ustnej i zmian skornych —rumien guzowaty,
piodermia zgorzelinowa — moze utrudniac rozpoznanie roznicowe



U chorych z BS ryzyko zakrzepicy zylnej je
0golne

Przewaza zakrzepowe zapalenie zyt powierzchownych (53%), zakrzepica
éy;; gtebokich (29%), moze wystgpiC zakrzepica zyty gtownej, zespot Budd
iariego

Zajecie tetnic rzadsze, ale mogqg wystepowac tetniaki tetnicy ptucnej
obarczone wysokg Smiertelnosciq (25%)



Dotyczy ok.
Czesciej wystepuje u mezczyzn, pOCzo

Podziat zmian neurologicznych na:

1. Postac¢ osiowa — zmiany migzszowe (parenchymal) — 75%
2. Postac poza osiowa — zmiany nie migzszowe (non-parenchymal) -

20%
3. Neuro-psycho Behcet




MOZAaowVyC
Obejmuje pien mozgu, wzgodrze, jgdra poc
Podtozem zmian jest zapalenie drobnych naczyn mozgowia

Czesto skojarzone z zaostrzeniem innych objawow, w tym z
gorgczkq, ztym samopoczuciem, owrzodzeniami w jamie ustnej i na
narzgdach ptciowych, zmianami skornymi i z zapaleniem btony
naczyniowej

Objawy mogqg rozwijac sie przez kilka dni i trwac przez kilka tygodni




Zajecie pnia moézgu i innyc
Lajecie potkul mézgowych
LQjecie rdzenia kregowego
Postac bezobjawowa



Zajecie innyct
Objawy jedno- lub obustronnego zajecio

Niedowtad konczyn, wygorowane odruchy gtebokie, objawy
piramidowe

Objawy zajecia mozdzku - ataksja
Splgtanie

\_

Wywiad: — u mtodego mezczyzny, z rejonu Morza Srodziemnego, z
poprzedzajgcymi aftami — nasuwa podejrzenie BS
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mozgwych|r SNIC

3. Zajecie potkul mdézgowych

Encefalopatia, porazenie potowicze, potowicze zaburzenia czucia,
drgawki i dysfazja

/miany psychiczne- zaburzenia poznawcze, psychoza
4. /ajecie rdzenia kregowego

Objawy piramidowe w konczynach, poziom czucia, zaburzenia funkcji
zwieraczy

5. Postac bezobjawowa



olole =
twarzowego

Zaburzenia funkcji poznawczych i zachowania (labi
emocjonalna)

Napady drgawkowe
Zespot pozapiramidowy (parkinsonizm, plgsawica)
Izolowane zajecie mozdzku z postepujgcg ataksjg

Brain-tumour like







mikroudary w przebiegu vasculitis,
zmiany podobne jak w przebiegu miazdzycy, nadcisnienia,
stwardnienia rozsianego, neurosarkoidozy, SLE. RZS itp..






ZespOt nadcisnienia srodczc

Ostry zespot zapalenia opon mdzgowych

Najczesciej zajete naczynia to zatoka strzatkowa goérna lub zatoka
boczna

Czasami objawy nadcisnienia srodczaszkowego bez zmian w
badaniach obrazowych — mogg pojawic sie pozniej



Wystepujg objawy poc

BOI gtowy, nudnosci, wymioty, sennosc
Obrzek tarczy nerwu wzrokowego
Niekiedy cechy uszkodzenia nerwow gatkoruchowych
Podwyzszone cisSnienie PMR

W ciezkich postaciach — zaburzenia swiadomosci i napady drgawkowe



przebiegu z ciezkim bole

Jezeli wspotistnieje deficyt neurologiczny — moze wy
zylny jako powiktanie zakrzepicy

Stwierdzono ze istnieje skojarzenie miedzy zakrzepicq zatok zylnych
Mozgu a zakrzepicq zyt gtebokich obwodowych

Obserwuije sie takze zakrzepice tetnic mdzgowych

U dzieci zakrzepica zatok zylnych mozgu wystepuje znacznie
czesciej w BS niz zmiany migzszowe, odwrotnie niz u dorostych



LUGOWSKA, Py P
F 14 950 219
DoB: Ma

Ex: Dex

F 14 95030306
DoB: Mar 031
Ex: Dec 222
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Ubytek zakontrastowania (zakrzep) w zyle szyjnej wewn. lewej



brak sygnatu z zatoki poprzecznej lewej oznacza brak przeptywu k
najpewniej spowodowany przez zakrzep w jej swietle



27 8kHz

Ubytek zakontrastowania w prawej zatoce esowatej |
poprzecznej (skrzeplina)



Euforia, utrata wgladu, oo
Pobudzenie psychoruchowe

Niekiedy wspodtistniejgce objawy wytworcze (urojenia
paranoidalne) lub zaburzenia obsesyjno-kompulsywne

Moze wystepowac na poczgtku innych objawdw neurologicznych
lub niezaleznie od nich



6 latach
nieneurologicznych

VO U C

Ale zmiany neurologiczne mogg pojawic sie rownoczesnie z inny
objawami (7,5%) lub tez jako zwiastuny choroby (3%)

20% chorych ze zmianami neurologicznymi byto bezobjaowowych



Zajecie tetnic doty
pozamozgowych

LAJECIE OBWODOWEGO UKtADU
NERWOWEGO

Bardzo rzadkie

Zespoty korzeniowe, polineuropatia z przewaga w kk.d dolnych,
mononeuropatie mnogqg

Objawy mogg miec¢ charakter polekowy (kolchicyna, talidomid)



Pacjent z nawracajgcymi afto
roku) oraz co najmniej 2 z ponizszych objawow

Oraz:
Nawracajgce owrzodzenia narzgdow ptciowych

/miany oczne: zapalenie przedniego i tylnego odcinka btony
naczyniowej, komorki w ciele szklistym lubb zapalenie naczyn siatkowki

/miany skérne- rumien guzowaty, pseudo vasculitis, zmiany grudkowo-
krostkowe, zmiany trgdzikopodobne

Dodatni test patergii



GKS w pulsach dozylnych,

Przy nawrotach lub ciezkim przebiegu: immunosupreso
azatiopryna, metotreksat, mykofenolan

Cave - cyklosporyna — opisywane efekty neurotoksyczne

Nawroty: leczenie biologiczne — anty-TNF




Antykoagulo
zmian zakrzepowych jest stan zapdad
zaleca sie gtownie immunosupresanty (GKS, azatiopryno




Poczgtkowo — heparyna drc
azatiopryna

Nastepnie ze wzgledu na rozlegte zmiany na btonach Sluzowych i
objawy neurologiczne — anty TNF — adalimumab tgcznie z

azatiopryng
Po 4 latach leczenia - remisja objawow, dobra folerancja




Poczgtkowo: solumedro

/e wzgledu na progresje zmian: azatiopryna +

Po 6 mies — progresja radiologiczna, bez objawdw deficytu
neurologicznego:

Adalimumab, azatiopryna, GKS po —remisja przez 2 lata
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DZIEKUJE ZA UWAGE




