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7. PIERWOTNE ZAPALENIE NACZYN OSRODKOWEGO UKLADU
NERWOWEGO

7.1 Co to jest?

Pierwotne zapalenie naczyh osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u
dzieci jest zapalng chorobg mézgu, atakujgcg mate lub Srednie naczynia
krwionosne modzgu i/lub rdzenia kregowego. Jej przyczyna jest nieznana,
chociaz u niektérych dzieci uprzedni kontakt z ospg wietrzng budzi
podejrzenia, ze istnieje proces zapalny wywotany przez zakazenie.

7.2 Jak czesto choroba wystepuje?
To bardzo rzadka choroba.

7.3 Jakie sa gtéwne objawy choroby?

Poczatek choroby moze nastgpi¢ nagle, w postaci zaburzen ruchu
(porazenie dzieciece) konczyn jednej potowy ciata (udar mézgu),
trudnych do opanowania drgawek lub silnych béléw gtowy. Czasami
choroba moze sie przejawiac pod postacig innych neurologicznych i
psychiatrycznych objawdw, jak zmiany nastrojow czy zachowania.
Uktadowy stan zapalny, powodujgcy goragczke i podwyzszone wskazniki
stanu zapalnego we krwi, zazwyczaj nie wystepuje.

7.4 Jak diagnozuje sie te chorobe?
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Badania krwi i ptynu mézgowo-rdzeniowego nie nalezg do
standardowych i sg wykonywane gtéwnie w celu wykluczenia innych
schorzen, ktére mogg sie przejawia¢ objawami neurologicznymi, takimi
jak infekcje, inne niezakazne choroby zapalne mdézgu i zaburzenia
krzepniecia krwi. Do gtéwnych badanh diagnostycznych nalezg metody
obrazowania mézgu i rdzenia kregowego. Do wykrywania zajecia
srednich i duzych tetnic powszechnie stosuje sie angiografie rezonansu
magnetycznego (angio-MR) i/lub angiografie konwencjonalng
(przeswietlenie rentgenowskie). Do oceny rozwoju choroby konieczne
jest powtarzanie badah. Jesli u dziecka z postepujgcymi
niewyjasnionymi uszkodzeniami médzgu nie zostanie wykryte zajecie
tetnic, nalezy podejrzewad, ze zajete zostaty mate naczynia krwionosne.
Ostatecznego potwierdzenia moze dostarczy¢ biopsja mdzgu.

7.5 Na czym polega leczenie?

W przypadku choroby bedacej wynikiem ospy wietrznej, zazwyczaj
wystarcza krétkie leczenie (okoto 3 miesiecy) kortykosteroidami, aby
powstrzymac rozwdj choroby. W razie potrzeby przepisywany jest
rowniez lek antywirusowy (acyklowir). Wspomniane leczenie
kortykosteroidami moze sie okazac¢ konieczne tylko do leczenia
niepostepujacej choroby, rozpoznanej w trakcie angiografii. Jesli
choroba postepuje (tj. pogtebiajg sie objawy uszkodzenia mézgu), to,
aby zapobiec dalszemu uszkodzeniu mdézgu, konieczne jest intensywne
leczenie lekami immunosupresyjnymi. W poczatkowym, ostrym
przebiegu choroby, powszechnie stosowanym lekiem jest cyklofosfamid,
zastepowany nastepnie leczeniem podtrzymujgcym (np. azatiopryng,
mykofenolanem mofetylu). Do leczenia powinno sie wigczy¢ rowniez
leki, ktore zapobiegajg tworzeniu sie skrzepéw krwi (aspiryna lub leki
przeciwzakrzepowe).
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