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CEL PRACY: Przedstawienie przegladu danych dotyczacych objawdw klinicznych oraz aktualnych
metod leczenia zapalenia rdzenia i nerwow wzrokowych (neuromyelitis optica, NMO).

NOWE ODKRYCIA: NMO wigze sie z istotnym ryzykiem choréb uktadu nerwowego, oczu oraz
ogoélnoustrojowych. Wiele przypadkow NMO przebiega w sposéb rzutowy, co moze przyczyniac¢
sie do mylnego rozpoznania stwardnienia rozsianego. W réznicowaniu miedzy tymi dwoma
schorzeniami pomocne moga by¢: rézny obraz kliniczny i przebieg choroby, wyniki testéw
serologicznych oraz obraz MR. Ponadto trzeba bra¢ pod uwage duze prawdopodobienstwo
wystgpienia NMO w niektérych szczegdlnych sytuacjach klinicznych.

PODSUMOWANIE: Do objawow klinicznych NMO nalezg: pogorszenie ostrosci widzenia,
zaburzenia koordynacji ruchéw, szeroko rozumiane ostabienie, porazenie kornczyn gérnych lub
dolnych lub porazenie czterokonczynowe oraz zaburzenia czucia. W ciezkich przypadkach
obserwuje sie zaburzenia zwieraczy, a takze prowadzaca do zgonu niewydolnos$¢ oddechowa.
Leczenie objawowe oraz dostepna terapia hamujgca przebieg choroby moga przyczyni¢ sie

do ztagodzenia objawow choroby i poprawy rokowania u wielu pacjentéw. Jednak ze wzgledu
na brak leczenia przyczynowego, rokowanie w NMO nadal pozostaje niekorzystne u czesci
chorych. Stwarza to koniecznos¢ poszukiwania nowych lekow i prowadzenia badan klinicznych
majacych na celu opracowanie optymalnych strategii terapeutycznych.

SLOWA KLUCZOWE: choroba Devica, stwardnienie rozsiane, zapalenie rdzenia i nerwow
wzrokowych, zapalenie nerwu wzrokowego, poprzeczne zapalenie rdzenia

Wprowadzenie

Zapalenie nerwow wzrokowych i rdzenia (neuromyelitis optica, NMO), czyli choroba Devica, jest
rzadka, idiopatyczng choroba o charakterze autoimmunologicznym i zapalnym, ktérej podloze
stanowi demielinizacja. Swoiste autoprzeciwciata wywotujg reakcje prowadzaca do uszkodzenia
pierwotnie zdrowych tkanek, a w konsekwencji do charakterystycznych objawéw klinicznych,
do ktoérych naleza: jedno- lub obuoczne zapalenie nerwu wzrokowego, zapalenie poprzeczne
rdzenia, badz oba te zespoly tacznie.»? Znaczny postep wiedzy w zakresie patofizjologii NMO do-
konat si¢ dzieki identyfikacji swoistego autoprzeciwciala skierowanego przeciwko akwaporynie,
biatku kanatu wodnego znajdujacego sie w osrodkowym uktadzie nerwowym (OUN). Mimo zZe do-
ktadny patomechanizm nie zostal jeszcze poznany, wiadomo obecnie, Ze autoprzeciwciala te po-
woduja uszkodzenie mieliny wchodzacej w sklad nerwéw wzrokowych i rdzenia, co klinicznie
objawia si¢ znaczagcym uposledzeniem widzenia oraz porazeniem koficzyn, parestezjami czy tez
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RYCINA. 21-letnia kobieta rasy biatej z wielokrotnie nawracajgcymi rzutami zapalenia obu nerwéw wzrokowych i znacznym uposledzeniem ostrosci wzroku.
Pacjentka zgtaszata ponadto parestezje. Obecny byt objaw Lhermitte'a. A. Badanie dna oczu wykazato obustronne zbledniecie tarcz nerwéw wzrokowych.
B. Badanie perymetrii kinetycznej Goldmanna wykazuje obustronne ubytki w polu widzenia. C. MR odcinka szyjnego rdzenia w sekwencjach T2 zaleznych
na przekrojach strzatkowych uwidocznito mnogie, obejmujace wiele segmentéw, nieprawidtowosci sygnafu wskazujace na zmiany o charakterze

demielinizacyjnym. MR mézgowia nie wykazato zmian.

dysfunkcja ukladu autonomicznego o réznym nasileniu. 34
7 niejasnych przyczyn w NMO dochodzi do wybiorczego
zajecia nerwow wzrokowych oraz rdzenia, podczas gdy mozg
i pied m6zgu zostaja na 0got oszczedzone. *

Przebieg kliniczny

Przebieg kliniczny NMO jest zmienny i moze by¢ jedno- lub
wielofazowy. W postaci o przebiegu jednofazowym objawy
pojawiaja si¢ kolejno, jedne po drugich, rzadko maja charak-
ter nawrotowy.! Przebieg wielofazowy (rzutowy, remisyjny)
charakteryzuje si¢ natomiast wystepowaniem wielokrotnie
nawracajacych epizodéw zapalenia nerwu wzrokowego i/lub
rdzenia z okresami remisji trwajagcymi od kilku miesigcy
do kilku lat.! Nawracajace objawy NMO, zwlaszcza u chorych
7 postacig o przebiegu wielofazowym, moga przypominac
przebiegiem stwardnienie rozsiane (SM), co stwarza trudno-
Sci diagnostyczne. Niektorzy uwazaja, i takie jest rowniez sta-
nowisko autoréw tego doniesienia, ze NMO jest odrebnym
schorzeniem,® natomiast inni sg zdania, ze NMO jest podty-
pem lub odmiang SM.” Niezaleznie od objawéw klinicznych,
ktore moga przypominac stwardnienie rozsiane, w NMO czg-
sto rzuty bywaja ciezsze i czestsze.1>8 Zaburzenia widzenia
w przebiegu zapalenia nerwu wzrokowego w NMO s3 zazwy-
czaj obustronne, nawracajace i znacznie bardziej nasilone niz
w SM, a rokowanie co do ustgpienia objawow jest zazwyczaj
mniej pomyslne.? Ze wzgledu na podobieristwo do SM oraz
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charakterystyczne zajecie nerwow wzrokowych oraz rdzenia,
NMO czgsto bywa okreslane jako oczno-rdzeniowa postac
stwardnienia rozsianego.?1°

Objawy kliniczne

Objawy kliniczne NMO mogg by¢ bardzo r6zne. W miare roz-
woju choroby i postepujacego procesu zapalnego zajmujgce-
go nerwy wzrokowe i rdzef pojawiaja si¢ narastajace objawy
zarowno wzrokowe, jak i rdzeniowe. Choroba moze roz-
poczac sie od znacznego uposledzenia ostrosci wzroku w jed-
nym oku lub obu oczach. Cz¢sto zapalenie nerwu wzrokowe-
go u chorych z NMO objawia si¢ bolem gatki ocznej,
uposledzeniem widzenia centralnego, znacznymi ubytkami
w polu widzenia oraz zaburzeniem widzenia barw (rycina).
W niedawno opublikowanym badaniu''** wykazano istotng
zaleznoS¢ miedzy wynikami koherentnej tomografii optycz-
nej (optical coherence tomography, OCT) u chorych z NMO
w poréwnaniu z badaniem ostroSci wzroku i pola widzenia
u tych pacjentow. Zwiaszcza analiza wynikéw uzyskanych
w OCT ujawnita, Ze ostros¢ wzroku oraz Srednia grubosc¢ war-
stwy wiokien nerwowych siatkéwki byly istotnie obnizone
u chorych z NMO w poréwnaniu z grupg kontrolna.
Opisany powyzej rzutowo-ustepujacy przebieg zapalenia
rdzenia i nerwéw wzrokowych moze prowadzi¢ do znacznej
niesprawnosci (tab. 1).1>12 W zaleznosci od rozleglosci
uszkodzenia rdzenia objawy moga miec¢ rézne nasilenie:
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od zaburzen koordynacji ruchéw, uczucia ogolnego osla-
bienia az do paraplegii, tetraplegii czy nasilonych zaburzei
czucia.” 1213 Do objaw6w uszkodzenia rdzenia, rzadko wyste-
pujacych w NMO, ale mogacych stanowi¢ zagrozenie Zycia,
nalezy niewydolnos¢ oddechowa w wyniku zajecia gérnych
struktur rdzenia.»** U chorych z NMO czesto wystepuja na-
wracajace, napadowe kurcze migsni charakteryzujace si¢ sil-
nym, niekiedy bolesnym uczuciem sztywnienia koficzyn
trwajgcym kilka minut (tab. 2).12 Chociaz podobne kurcze
migsni mogg wystepowac takze u niektorych chorych z SM,
to u pacjentéw z NMO pojawiaja si¢ one czesciej i s bardziej
nasilone. Mimo Ze wiele sposrod wymienionych objawow ule-
ga zmniejszeniu w okresie remisji, cz¢sto dochodzi do wysta-
pienia trwatych objawéw neurologicznych, prowadzacych
do niesprawnosci.'** Pojawi¢ sie moze nieodwracalny nie-
dowtad oraz zaburzenia czucia w obrebie koniczyn, jak row-
niez trwale upoSledzenie funkcji zwieraczy pecherza
moczowego i odbytu.?1? W niedawno opublikowanej retro-
spektywnej analizie 60 chorych z NMO w latach 1985-2004
wykazano, ze Smiertelnos¢ w tej chorobie wynosi okoto 23%
i jest najwigksza u pacjentéw z niewydolnoscia oddechowa
w przebiegu zapalenia rdzenia w odcinku szyjnym.3:15 Me-
diana czasu przezycia wynosila 8 lat od chwili ustalenia rozpo-
znania, a najwieksza Smiertelno$¢ obserwowano w grupie
0s6b pochodzenia afrykanskiego.!> Smiertelnos¢ byta naj-
wigksza w NMO, nieco mniejsza w SM, ale nadal wyzsza w po-
réwnaniu do populacji ogolnej. Przeprowadzone w Wielkiej
Brytanii (Potudniowa Walia) badanie populacyjne wykazato,
ze czestosS¢ przedwcezesnych zgondéw wsrod chorych na SM
byta trzykrotnie wieksza niz w populacji ogélnej. 1

Epidemiologia

NMO jest rzadka choroba, ktorej czg¢sto nie rozpoznaje si¢
lub rozpoznaje jako SM, zwtaszcza gdy w r6znicowaniu nie
bierze sie pod uwage tej konkretnej jednostki chorobowe;j.>
W udokumentowanych przypadkach zaobserwowano czest-
sze wystepowanie NMO u miodych kobiet (powyzej 65%
wszystkich pacjentéw), wsrod ktorych u 80% choroba miata
przebieg wielofazowy.>13 W niedawno opublikowanym bada-
niu populacyjnym wykazano, ze sredni wiek zachorowania na
NMO wynosi 31,2 roku (*11 lat). Osoby pochodzenia
azjatyckiego chorujg nieco czesciej niz osoby rasy bialej i Afro-
amerykanie.3 Nawiasem moéwigc, uwaza sie, ze NMO w Japo-
nii w 30-40% przypadkow jest powigzane ze stwardnieniem
rozsianym (rdzeniowo-oczna posta¢ SM), co moze ttumaczy¢
wickszg czestoS¢ wystepowania NMO w populacji azjatyc-
kiej.>18 Podobng sytuacje zaobserwowano u 0séb pochodze-
nia afrykanskiego, wsrod ktérych 27% przypadkéw NMO
powigzanych jest ze stwardnieniem rozsianym. !’

Pomimo opisanych powyzej predylekcji ptciowej i rasowej
nie wydaje si¢, aby NMO bylo chorobg uwarunkowang gene-
tycznie. W rzeczywistosci u wigkszosci chorych z NMO scho-
rzenie ma charakter sporadyczny i nie stwierdza si¢
wystepowania rodzinnego.>!?
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TABELA 1. Cl AKTERYSTYKA J OFAZOWEGO
I NAWRAC. GO (WIELOFAZ GO) ZAPALENIA

RDZENIA | OW WZROKO H

Jednofazowe  Nawracajace
Czestose Rzadko Czesto
Wiek zachorowania (mediana), lata 29 39
Stosunek pfci (kobiety) >50% 85-90%
Wywiad w kierunku chorob Rzadko 50%

autoimmunologicznych

Na podstawie: 12

TABELA 2. CZESTE OBJAWY KLINICZNE JEDNOFAZOWEGO

| NAWRACAJACEGO ZAPALENIA RDZENIA | NERWOW
WZROKOWYCH

Jednofazowe  Nawracajace
Jedynie zapalenie nerwu wzrokowego — 48% 90%
lub rdzenia
Tylko obustronne zapalenie nerwéw 17% 8%
wzrokowych
Jednoczesne zapalenie nerwéw 31% 0%
wzrokowych i rdzenia
Przebieg Ciezszy Lzejszy
Niewydolno$¢ oddechowa Rzadka 33%
Smiertelnosé (5 lat) 10% 32%

Na podstawie: 12

Etiopatofizjologia

Ocena histopatologiczna zmian wyst¢pujacych w NMO do-
starczyta wielu cennych informacji na temat patogenezy
choroby. Charakterystyczne dla zmian w przebiegu NMO
jest odktadanie si¢ zlogdw immunoglobulin oraz wielu
produktow kaskady aktywaciji dopetniacza. 202! Ztogi te sg zlo-
kalizowane wokot naczyn krwionosnych, co sugeruje patoge-
netyczng role odpowiedzi humoralnej, z antygenem
docelowym znajdujgcym sie w przestrzeni okotonaczynio-
wej.2122W niedawno opublikowanych badaniach?324 wykaza-
no, 7ze autoprzeciwciala pochodzace z obwodowych
limfocytow B aktywuja kaskade zdarzen zapoczatkowang
przez biatka kanaléw wodnych w OUN, czego nastepstwem
jest aktywacja dopetniacza, proces zapalny oraz demieliniza-
cja, prowadzace czgsto w konicowej fazie do martwicy. Anty-
genem docelowym w NMO jest akwaporyna 4 (AQP4), biatko
kanatu wodnego w OUN, znajdujace si¢ przede wszystkim na
wypustkach astrogleju, w miejscu ich przylegania do neuro-
n6w.2123 Tak wiec globalna ocena immunohistochemiczna
zmian w rdzeniu kregowym u chorych z NMO wykaze brak
AQP4. Natomiast zmiany demielinizacyjne w rdzeniu krego-
wym u pacjentéw z SM wykazujg ekspresje AQP4.%2

Mimo ze na og6t NMO ma charakter idiopatyczny, ob-
serwowano takze przypadki pozapalne.?>?7 W przypadkach
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TABELA 3. KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE ZAPALENIA NERWOW WZROKOWYCH | RDZENIA

Kryteria obrazowe MR: prawidfowy obraz mézgowia

MR: poszerzenie rdzenia kregowego oraz powstawanie jam zajmujacych co najmniej trzy segmenty rdzenia
Ptyn mdzgowo-rdzeniowy Zmniejszony stosunek albumin w surowicy i ptynie, z prawidtowg synteza IgG i brakiem prazkéw oligoklonalnych
Kryteria kliniczne Objawy ostrego zajecia rdzenia i nerwéw wzrokowych w odstepach miesiecy lub lat, niezaleznie lub nastepujace

po sobie, bez innych objawoéw klinicznych w czasie trwania choroby

Niezbedne jest spetnienie co najmniej dwoéch kryteriéw. Na podstawie:39:20

TABELA 4. DIAGNOSTYKA ROZNICOWA ZAPALENIA RDZENIA | NERWOW WZROKOWYCH

Rozsiane schorzenia Choroby uktadowe Choroby z grupy zapalenia nerwu
o charakterze demielinizacyjnym wzrokowego

Choroby z grupy poprzecznego
zapalenia rdzenia

Stwardnienie rozsiane Neurosarkoidoza Ostre poprzeczne zapalenie rdzenia Nawracajace zapalenie nerwu

Ostre rozsiane zapalenie mézgu Toczen uktadowy trzewny Postepujaca mielopatia martwicza wzrokowego
Choroba Schildera (rozlane Postepujaca mielopatia martwicza Nawracajace zapalenie rdzenia CRION
stwardnienie mézgu) Choroba Behgeta z zajeciem OUN Poprzeczne rozlane zapalenie rdzenia  LEON

Choroby tkanki facznej

Kita uktadu nerwowego
Uzaleznienie od narkotykéw
Miazdzyca zarostowa tetnic

Rozsiane zapalenie moézgu |diopatyczne poprzeczne zapalenie
rdzenia
Tropikalna parapareza spastyczna

Wirusowe zapalenie mézgu i rdzenia

Retinopatia niedokrwienna
Nawracajace zapalenie nerwu
wzrokowego

Mielopatia wodniczkowa zwigzana
z zakazeniem HIV

CRION - przewlekta nawracajgca zapalna neuropatia nerwu wzrokowego, LEON — rozlane zapalenie nerwu wzrokowego. Na podstawie:3:920

poinfekcyjnych najczgsciej do rozwoju NMO dochodzi u 0os6b
z kilg lub zakazeniem wirusem HIV. Jako mozliwe czynniki
wyzwalajace opisywano takze infekcje wywotane innymi pato-
genami, takimi jak chlamydia, wirus ospy wietrznej, cytome-
galii i Epsteina-Barr.”122027W patogenezie NMO istotng role
odgrywa odpowiedz humoralna, w ktorej w wyniku aktywacji
limfocytéw B dochodzi do wytwarzania autoprzeciwciat, a tak-
7e aktywacji eozynofili i limfocytéw pomocniczych T.3-> Mi-
mo ze dokladny patomechanizm pozostaje nieznany,
pozakazne zapalenie rdzenia i nerwéw wzrokowych moze by¢
nastepstwem aktywacji humoralnej u os6b predysponowa-
nych do wystgpienia tego zjawiska.?”*8 Role aktywacji limfo-
cytow B w przebiegu NMO potwierdza korzystny wptyw
leczenia rituksimabem, lekiem hamujacym dziatanie limfocy-
tow B.#?

Rozpoznanie

Zapalenie rdzenia i nerwéw wzrokowych stanowi powazne
wyzwanie diagnostyczne dla klinicysty. Wiele schorzen moze
przypominac¢ klinicznie NMO, dlatego opracowano obowig-
zujgce aktualnie kryteria rozpoznawania tej jednostki choro-
bowej.3®?  Przeprowadzenie szczegétowej diagnostyki
réznicowej zmniejsza ryzyko niewlasciwego rozpoznania
(tab. 3).3220 Tabela 4 podsumowuje zasady diagnostyki roz-
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nicowej NMO, ze szczegblnym uwzglednieniem réznicowa-
nia pomiedzy NMO a SM.3%0

OBJAWY KLINICZNE

W wigkszosci przypadkéw rozpoznanie NMO zostaje ustalo-
ne na podstawie doktadnie zebranego wywiadu, szczegotowe-
go badania neurologicznego i okulistycznego, odpowiednich
badan neuroobrazowych, oceny ptynu mézgowo-rdzeniowe-
go (cerebrospinal fluid, CSF) oraz testéw serologicznych, 20
Poniewaz zadne badanie nie pozwala jednoznacznie potwier-
dzi¢ NMO, a ponadto wiele innych choréb moze przebiegac
podobnie, ustalenie wlasciwego rozpoznania wymaga wiasci-
wej interpretacji obrazu klinicznego oraz wynikéw badan do-
datkowych (tab. 1).15 Co wiecej, u wielu chorych z typowymi
objawami NMO mogg wspdlistnie¢ niecharakterystyczne obja-
wy ogolne, takie jak goraczka, brak taknienia, kurcze migsni
i bole glowy, nie zwigzane bezposrednio z uszkodzeniem ner-
wow wzrokowych czy rdzenia kregowego. 3212

Biorac pod uwage rozleglos¢ zajecia rdzenia kregowego
w przebiegu NMO (zazwyczaj wigcej niz trzy segmenty), nie-
zbedna jest doktadna ocena neurologiczna pozwalajaca wy-
kluczy¢ inne przyczyny obserwowanych objawow.

NEUROOBRAZOWANIE

Neuroobrazowanie, a zwlaszcza badanie metoda rezonan-
su magnetycznego (MR), jest bardzo pomocne w rozpozna-
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waniu przypadkéw NMO z obecng rozlang demielinizacjg
rdzenia.3® W odréznieniu od obrazowania MR moézgowia
w SM, zazwyczaj wykazujacego typowe obszary demielinizacji
w obrebie istoty biatej, w NMO az u 60% chorych zmiany
w istocie biatej sa w wigkszosci bezobjawowe i okreslane jako
atypowe (nie spelniaja kryteriow neuroobrazowania w SM),
biorac pod uwagg ich wielkos¢, lokalizacje, ksztatt, wzmacnia-
nie sie po kontrascie czy efekt masy.3%3! W typowych przypad-
kach SM w obrazowaniu MR widoczne s3 liczne owalne zmiany
zlokalizowane w m6zdzku, podnamiotowo lub okolokomoro-
w0.%32 Obecnos¢ ktorejkolwiek z wyzej wspomnianych zmian
o Srednicy przekraczajacej 3 mm w pniu mézgu lub korowej
istocie szarej moze pomoc w rozpoznaniu stwardnienia rozsia-
nego.32 W przebiegu NMO zmiany w MR mézgowia stwierdza
si¢ rzadko i zazwyczaj jedynie w miedzymozgowiu i pniu
mozgu.3! Nalezy pamietac, Ze obecno$¢ charakterystycznych
i ,typowych dla stwardnienia rozsianego” zmian w mézgowiu
nie wyklucza mozliwosci NMO.3! Pozornie sprzeczny charak-
ter powyzszych opiséw podkresla koniecznosc rewizji aktual-
nych kryteriow diagnostycznych NMO, z uwzglednieniem
zajecia OUN w tej chorobie.

PLYN MOZGOWO-RDZENIOWY

Naktucie ledzwiowe i analiza ptynu mézgowo-rdzeniowe-
go (PMR) moze by¢ pomocna w ustaleniu rozpoznania, po-
niewaz w plynie mézgowo-rdzeniowym w przebiegu NMO,
cytoza zazwyczaj przekracza 50 w ul. Zwigkszong liczbg bia-
tych krwinek w ptynie mézgowo-rdzeniowym stwierdza si¢
zwlaszcza podczas rzutu choroby.3? Stwierdzenie pleocytozy
towarzyszgcej objawom klinicznym i zmianom w MR typo-
wym dla NMO na og6t pozwala na ostateczne ustalenie roz-
poznania.?® Dodatkowo, w przeciwiefistwie do SM, w ptynie
mozgowo-rdzeniowym zazwyczaj nie stwierdza si¢ obecno-
Sci prazkéw oligoklonalnych ani zwigkszonej syntezy immu-
noglobulin,30:33.34

BADANIA SEROLOGICZNE

Potwierdzenie NMO za pomocg badan serologicznych sta-
nowi kolejny wazny element, istotny dla ustalenia prawidlo-
wego rozpoznania.?? Wykazanie obecnosci tzw. przeciwciat
NMO w klasie immunoglobulin G (NMO-IgG) jest pomocne
w rozpoznaniu tego schorzenia. 3> W jednej z prac wykazano,
ze oznaczanie NMO-IgG charakteryzuje si¢ 73% czutoscia
(95% przedzial ufnosci [PU] 60-86%) oraz 91% swoistoscia
(95% PU 79-100%).3° Oznaczanie tych przeciwcial moze by¢
przydatne zwlaszcza we wezesnej fazie NMO lub w subklinicz-
nych przypadkach choroby.37 Co wiecej, w ostatnio opubli-
kowanym badaniu® stwierdzono, ze obecnos¢ NMO-IgG jest
niekorzystnym czynnikiem rokowniczym w odniesieniu
do zaburzen widzenia oraz moze wskazywac na duze ryzyko
rozwoju NMO u 0s6b z nawracajgcym zapaleniem nerwu
wzrokowego.

NEUROFIZJOLOGIA

Potencjaly wywolane oceniajace odpowiedZz OUN na rézne
bodzce, na przyktad stuchowe, wzrokowe czy czuciowe, mo-
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g3 by¢ pomocne w ocenie przewodzenia w drogach wzroko-
wych czy czuciowych w przypadku podejrzenia NMO. Poten-
cjaly wywolane z duzg czuloscia wykrywaja zmiany
w mozgowiu i pniu mézgu. S3 one takze szczegdlnie przydat-
ne w rozpoznawaniu obustronnych subklinicznych zmian
w nerwie wzrokowym, gdy na podstawie wywiadu i badania
przedmiotowego stwierdza sie zaburzenia po jednej stro-
nie.13? Potencjaly wywotane>40 pozwalajg na wykrycie zmian
niemych klinicznie w stwardnieniu rozsianym, lecz biorgc pod
uwage fakt, ze s3 one rzadkie w NMO, ta metoda diagnostycz-
na umozliwia réznicowanie miedzy NMO a SM.

PATOLOGIA

Szczegbdtowe omowienie zmian patologicznych wystepu-
jacych w NMO przekracza ramy niniejszego artykutu. Wystar-
czy stwierdzi¢, ze we wczesnych stadiach NMO stwierdza si¢
obecnos¢ okotonaczyniowych ztogéw immunoglobulin kla-
sy M, a takze aktywacje uktadu dopetniacza oraz nacieki
ztozone z komorek kwasochtonnych.>11* 13 Zmianom histo-
patologicznym we wczesnych stadiach towarzyszy czgsto roz-
legla aktywacja makrofagéw i komorek mikrogleju, co
prowadzi do niszczenia aksonéw. 1313 Jedynie w wyjatkowych
przypadkach do potwierdzenia rozpoznania NMO konieczna
jest biopsja pobrana z zajetego obszaru OUN.

Leczenie

Mimo Ze nie istnieja skuteczne sposoby leczenia NMO, u wie-
lu chorych mozna stosowac dostgpne obecnie leki modyfi-
kujace przebieg choroby. Jednak wynik leczenia jest
nieprzewidywalny, a u niektorych pacjentéw moze by¢ ono
nieskuteczne.

LECZENIE RZUTU

W leczeniu zaburzen widzenia lub innych objaw6w neuro-
logicznych wynikajgcych z rzutu choroby podaje si¢ cz¢sto
duze dawki kortykosteroidow dozylnie: najczesciej metyl-
prednizolon (1 g na dobe przez 3-5 dni).*! U chorych z na-
silonymi objawami lub z postacig choroby oporna na leczenie
kortykosteroidami w okresie zaostrzen z dobrym efektem sto-
suje sie plazmaferezy.25%8

ZAPOBIEGANIE RZUTOM

Ryzyko progresji choroby i narastania niesprawnosci moz-
na zmniejszy¢, podajac m.in. azatiopryng lub prednizon (lub
mitoksantron — przyp. red.).#1"3 Stosowanie rituksimabu,
przeciwciata monoklonalnego swoistego dla komoérek B,
rowniez wydawalo si¢ obiecujagcym sposobem leczenia u pa-
cjentéw opornych na tradycyjnie stosowane leki immunosu-
presyjne.1243.44* Uwaza sie, ze skuteczno$¢ rituksimabu
wynika z dziatania na autoprzeciwciata przeciwko AQP4 pro-
dukowane przez komoérki B.43 Wykazano takze znaczacy kli-
nicznie korzystny wplyw interferonu  (IFNJ) u chorych
z przewlekta postacig NMO. Jednak jego powszechne stoso-
wanie jest dyskusyjne, poniewaz opisano w przebiegu tej te-
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rapii zwigkszone ryzyko powstawania rozlegtych zmian de-
mielinizacyjno-zapalnych w mézgowiu.2845 U niektorych cho-
rych z NMO w celu hamowania progresji choroby stosowano
takze z dobrym rezultatem mykofenolat mofetilu, dozylne im-
munoglobuliny oraz cyklofosfamid,12:40:46.:47

LECZENIE OBJAWOWE

W leczeniu bolesnych kurczéw mi¢sni pojawiajacych sie
w czasie trwania choroby skuteczne okazujg si¢ leki przeciw-
drgawkowe.2>:43:48.49 Kompleksowe programy rehabilitacji
w warunkach szpitalnych przynosza korzysci w zakresie po-
prawy funkgji. 40

Perspektywy

W miare zdobywania nowych informacji dotyczacych obja-
wow klinicznych, badan neuroobrazowych, histopatologicz-
nych czy laboratoryjnych klinicysci beda w stanie ustali¢
rozpoznanie NMO wczesniej niz dotychczas, co pozwoli
zminimalizowac prowadzace do inwalidztwa nastepstwa tej
choroby. Identyfikacja autoprzeciwciala i jego docelowego
antygenu w obr¢bie OUN przyniosta znaczacy postep w wie-
dzy na temat NMO. Brak randomizowanych badan dotycza-
cych stosowania INFB lub octanu glatirameru sprawia, ze
nie jest ustalone, czy leki, ktore okazaly si¢ niezwykle sku-
teczne w zapobieganiu rzutom u chorych z SM, moga przy-
nie§¢ podobne korzySci w leczeniu NMO. W ostatnio
opublikowanym doniesieniu dotyczacym 25 pacjentéw le-
czonych w r6znych osrodkach obiecujacym lekiem okazuje
sie rituksimab, ktory wydaje si¢ zmniejsza¢ czestoS¢ rzutow
i jednoczesnie prowadzi¢ do ustabilizowania czy wrecz po-
prawy w zakresie niesprawnosci u chorych z NMO.44** Dal-
szy postep w terapii chorych z NMO moga przynies¢ leki
o nowych mechanizmach dziatania bedace w trakcie badan
klinicznych.

Podsumowanie

Mimo ze objawy zapalenia rdzenia i nerwéw wzrokowych sa
rozne, to konstelacja objawow klinicznych, przebiegu choro-
by, wynikéw badania ptynu mézgowo-rdzeniowego, badan
obrazowych i serologicznych moze pomoc klinicyScie w po-
stawieniu wlasciwego rozpoznania.

Wczesna diagnoza jest niezwykle istotna dla wdrozenia
wlasciwego leczenia immunosupresyjnego. IFNB powinien
by¢ stosowany ostroznie ze wzgledu na mozliwos¢ niekorzyst-
nego wptywu na limfocyty pomocnicze T, a tym samym na
rownowage uktadu immunologicznego.

Ttumaczenie oryginalnej angielskojezycznej wersji artykuty z Current Opinion
Ophthalmology 2009, 20: 434-439, wydanego przez Lippincott Williams & Wilkins.
Lippincott Williams & Wilkins nie ponosi odpowiedzialnosci za btedy powstate w wyniku
ttumaczenia ani nie popiera i nie poleca jakichkolwiek produktéw, ustug lub urzadzen.
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