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Santrauka. Viena iS rety iSsétinés sklerozés formy yra i navika panasi issétiné sklerozé, ku-
riai budingi labai dideli > 2 cm diametro demielinizacijos zidiniai, panasiis i solidini navika.
Sios ligos formos diagnostika yra ypa¢ sudétinga, daznai reikalingi invaziniai diagnostikos
metodai. Siame straipsnyje pristatomas klinikinis atvejis, kurio diferencine diagnostika ap-
sunkino onkologinio proceso anamnezé. Taciau iSsétinés sklerozés diagnozé buvo nustatyta
be smegeny biopsijos. Pacientei recidyvuojanti remituojanti ligos eiga iSsivysté per trumpes-
nj nei 6 ménesiy laikotarpi. Taip pat pristatomi naujausi literatiiros duomenys apie i navika
panasios issétinés sklerozés diagnostikos ir gydymo ypatumus.

RaktaZodziai: | navika panasi iSsétiné sklerozé, dideli demielinizacijos zidiniai, vaizdiniai

ir neurochirurgijos klinika;
Vilniaus universiteto ligoninés
Santariskiy kliniky
Neurologijos centras

tyrimai, ligos eiga modifikuojanti terapija.
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IVADAS

I8sétiné sklerozé (IS) yra létiné uzdegiminé demielinizuo-
janti centrinés nervy sistemos liga. Ja serga daugiau nei
2 milijonai Zzmoniy visame pasaulyje. Tai yra viena daz-
niausiy iSsivysciusiose Salyse neigalumo priezasc¢iy jauna-
me amziuje [1]. Auksinis standartas IS diagnostikoje yra
magnetinio rezonanso tomografijos (MRT) tyrimas su kon-
trastu. Galvos ir nugaros smegenyse nustatomi dauginiai
demielinizacijos zidiniai, tipiniu atveju jie buna smulkds,
ovoidinés formos, hiperintensiniai T2 sekoje, daznai yra is-
sidéste statmenai Soniniy skilveliy isilginei asiai. Aktyvis
zidiniai kaupia kontrasting medziaga (k/m), daznai ziedo
forma. Perifokaliné edema ir masés efektas nebudingi [2].
Viena is rety IS formy yra i navika panasi IS, kuriai bu-
dingi labai dideli | navika panasas demielinizacijos zidi-
niai (NDZ). NDZ MRT vaizduose apibiidinami kaip dides-
ninei 2 cm diametro zidiniai galvos ar nugaros smegenyse,
su ar be edemos ir masés efekto ar ziedo formos k/m kaupi-
mo [3]. NDZ tarptautinéje literatiiroje vadinami jvairiais
terminais: tumefactive demyelinating lesions, demyelina-
ting pseudotumor, tumor-like demyelinating lesions, giant
plaques. Toks terminy nesutapimas apsunkina sistemiska
duomeny kaupima apie NDZ pasireiskiancia IS eiga [4].
I navika panasi IS radiologiskai ir kliniSkai pasireiskia
kaip smegeny navikas, todél Sios IS formos diagnostika yra
ypa¢ sudétinga. Daznai reikalingi invaziniai diagnostikos
metodai, kurie taip pat ne visada padeda nustatyti teisinga

diagnoze [4]. Siame darbe pristatomas klinikinis j navika pa-
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nasios IS atvejis, kurio diferencing diagnostika apsunkino
pries kelerius metus atliktos dvi operacijos dél kiausidziy na-
viky. Taciau diagnoz¢ buvo nustatyta be smegeny biopsijos,
kadangi buvo gautas geras terapinis efektas gydant kortikos-
teroidais ir plazmafereze. Taip pat unikalu yra tai, kad apra-
Somu atveju tipiné recidyvuojanti remituojanti IS eiga issi-
vysté labai greitai, per trumpesni nei pusés mety laikotarpi.

KLINIKINIO ATVEJO APRASYMAS

Pacienté - 39 m moteris, 2016 m. vasario 1 d. pakartotinai
hospitalizuota dél antro ligos paiiméjimo.

Nusiskundimai: kairés kojos ir rankos nutirpimas, nu-
silpimas, patirpstantys desinés rankos pirstai, sunkumas
eiti, nes ,,méto i Sonus®, paeiti galinti apie 5 metrus palai-
koma uz rankos.

Ligos ir gyvenimo anamnezé: 2009 ir 2013 m. atlik-
tos 2 operacijos kiausidziy navikams pasalinti. Galutiné
diagnozé: ribinio piktybiskumo kiausidziy navikai, IB sta-
dija, pT1bNOMOGBC4RO0.

2015 m. rugpjucio ménesi pacienté tirta Respublikinéje
Vilniaus universitetinéje ligoninéje dél kairés pédos silp-
numo. Tuomet buves ir nezymus kairés rankos nusalimo
pojitis. Atliktas galvos smegeny kompiuterinés tomogra-
fijos (KT) tyrimas, radiologiskai tirtas ir stuburas. Pakiti-
my tuomet nenustatyta.

Nuo 2015 m. rugpjuacio 29 d. iki 2015 m. rugséjo 4 d.
pacienté tirta ir gydyta Vilniaus universiteto ligoninés San-
tariskiy kliniky Nervy ligy skyriuje dél skausmy juosme-
nyje ir kairés pédos nusilpimo. Tuo metu vertinta, kad vy-
rauja periferiné simptomatika, ir diagnozuotas létinés radi-
kulopatijos L5-S1 kairéje patiméjimas. Pasak pacientés ir
jos mamos, tuo metu buves nezymus kairés rankos nesavu-
mo pojiitis, bet jis pragjo po lasiniy infuzijy, todél jo net ne-
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minéjusi. Po gydymo stacionare kairés pédos jéga buvo at-
sistaciusi, kairés rankos silpnumo taip pat nejutusi.

2015 m. spalio ménesj pacientei iSsivysté staigi kairiyjy
galtiniy ir veido raumeny hemipareze, dél kurios buvo tirta
ir gydyta Vilniaus universiteto ligoninés Santariskiy klini-
ky Nervy ligy skyriuje. Neurologinio istyrimo metu nusta-
tyta: sekli kairioji nazolabialiné rauksle, dizartrija ir lieZu-
vio deviacija i kaire. Sausgysliy refleksai - be ryskesnés asi-
metrijos. Kairés rankos jéga - apie 3 balus. Kairés kojos jé-
ga - apie 4 balus. Patologinis Babinskio refleksas is kairés.
Akiy dugne nustatyta desiniojo regos nervo disko edema.

Buvo itarta ir diferencijuota demielinizuojanti liga su
neoplaziniu ir metastaziniu procesu smegenyse. Atlikti
galvos smegeny KT ir MRT tyrimai. Galvos smegeny KT
vaizduose (1 pav.) buvo aprasomas hipodensinis zidinys
desinéje parietalinéje srityje. Galvos smegeny MRT
(2-3 pav.) stebétas 18/18/14 mm darinys deSinéje parieta-
linéje srityje, ties Soniniu skilveliu, T2 sekose hiperintensi-
niu, T1 hipointensiniu turiniu, periferijoje kaupiantis k/m
ziedo forma, su gana lokalia perifokaline edema; difuzijos
restrikcijos nestebima, difuzijos sekoje turinys hiperinten-
sinis. Kitoje puséje ties Soniniu skilveliu, vidinés kapsulés
projekcijoje, panasaus signalo T2 sekose hiperintensinis
7 mm zidinys be aiskaus k/m kaupimo. Taip pat atlikta gal-
vos magistraliniy kraujagysliy angiografija. Nustatytas su-
silpnintas MRT signalas desiniosios priekinés smegeny ar-
terijos Al segmente. Radiologas i§ MRT vaizdo itaré me-
tastazes smegenyse, bet nurodé¢, kad biitina diferenciacija
su pirminiu smegeny naviku ir abscesu.

Atliktas ekstrakranijiniy kraujagysliy dvigubas skena-
vimas, kurio metu hemodinamiskai reikSmingy obstrukci-
niy pakitimy miego ir slankstelinése arterijose nerasta.

Bendros vizitacijos metu su neurochirurgu ir radiologu
nutarta, kad pakitimai galvos smegeny MRT tyrime la-

1 pav. Galvos smegeny KT

biausiai budingi rumor-like tipo iSsétinei sklerozei. Atlikta
liumbaliné punkcija: rastos oligokloninés juostos likvore.
Sukeltyjy potencialy tyrimas patologijos tuo metu neparo-
dé. Diagnozé vertinta kaip demielinizuojantis | navika pa-
nasus centrinés nervy sistemos susirgimas.

Pacienté gydyta manitoliu, metilprednizolono pulste-
rapija (N4), plazmafereze (N6), pravestas pirmas reabilita-
cijos etapas. Po gydymo pacientés biiklé pageréjo: subjek-
tyviai pageréjo kalba, rankos ir kojos judesiai. Pacientei
paskirtas tolimesnis reabilitacinis gydymas. Rekomen-
duotas neurologo ambulatorinis stebéjimas ir galvos sme-

2 pav. Galvos smegeny MRT: T2W FLAIR rezimas, aksialiné
plokstuma (2015 m.)
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4 pav. Galvos smegeny MRT: T2W FLAIR rezimas, aksialiné
plokstuma (2016 m.)

geny MRT kontrolé. Pacienté lankési Vilniaus universiteto
ligoninés Santariskiy kliniky konsultacijy poliklinikoje.

2016 m. sausio 29 d. ambulatoriS$kai buvo pakartotas
galvos smegeny MRT tyrimas (4-5 pav.). Jame aprasytas
dinamikoje pasikeites patologinis zidinys desingje fronto-
temporalinéje srityje: netaisyklingos formos, nekaupia
k/m, nehomogeninis, be perifokalinés edemos, be difuzi-
jos restrikcijos. Zidinys kairés iSorinés kapsulés srityje -
be dinamikos. Paryskinto MRT signalo korpuskuliniai
traktai abipus.

2016 m. vasario 1 d. dél pablogéjusios buklés, esant ligos
patiméjimui, pacienté hospitalizuota istirti ir gydyti i Vilniaus
universiteto ligoninés Santariskiy kliniky Nervy ligy skyriy.

Biiklé atvykus: AKS - 135/90 mmHg, SSD -
68k/min, Sirdies veikla - ritmiSka. Plauciuose alsavimas
vezikulinis, be karkaly. Pilvas nepadidéjes, minkstas, ne-
skausmingas. Kojose edemy néra.

Neurologiné buiklé: Pacienté samoninga, bendraujan-
ti, orientuota. Galviniai nervai - be patologijos. Kairé he-
mihipestezija, desiniojoje plastakoje - nepastovi hiperes-
tezija, aptirpimas. Sausgysliy refleksai - be Zymesnés asi-

Lentelé. Instrumentiniy tyrimu rezultatai

5 pav. Galvos smegeny MRT: T1W rezimas su kontrastu, aksia-
liné plokstuma (2016 m.)

metrijos, kairé hemiparezé. Kairés rankos raumeny jéga -
2-3 balai, kairés kojos raumeny jéga - 2-3 balai. Patologi-
nis Babinskio refleksas i$ kairés. Pirsto-nosies ir kelio-kul-
no méginius desinémis galinémis atlieka normaliai, kairé-
mis dél parezés neatlieka. Meninginiai simptomai - neigia-
mi.

Preliminari diagnozé: ISsétiné sklerozeé, recidyvuo-
janti remituojanti eiga, paiméjimas.

Tyrimu rezultatai: laboratoriniai tyrimai patologijos
neparod¢. Instrumentiniy tyrimy rezultatai pateikti lenteléje.

Konsiliumo metu (2016-02-17) vertinta ligos anamne-
z¢, tyrimy dinamika, spresta dél diagnozés patikslinimo ir
ligos eiga modifikuojancio gydymo skyrimo.

Kadangi dinamikoje po gydymo metilprednizolono
pulsterapija ir plazmafereze pacientés buiklé geresné (paeina
pati, lydima pasirémusi paeina toliau; EDSS 5,5), taip pat
pakartojus sukeltyjy potencialy tyrimus ir transkranijing
magneting stimuliacija, rastas centrinio laidumo sulétéjimas
kairéje, atliktas optinés koherentinés tomografijos tyrimas
parodé budingus pokycius i$sétinei sklerozei (apatinio naza-

Tyrimo pavadinimas Rezultatai ir iSvados

12 derivacijy elektrokardiografija

Sinusiné aritmija. Kairiojo skilvelio hipertrofija. Daliné Hiso pluosto kojytés blokada.

Stuburo kaklinés dalies MRT

Nugaros smegeny signalas - tolygus. Zidiniy, kaupian¢iy k/m nugaros smegenyse, iki
VI torakalinio slankstelio nematyti.

Pilvo organy ultragarsinis tyrimas

Hepatomegalija, tulZies pislés akmenys.

Regos sukeltieji potencialai

Desine akimi nemato. Kairéje - P100 latencija 84,0 ms. Norma. Lyginant su 2015 m.
spalio mén. atliktu tyrimu - be dinamikos.

Somatosensoriniy sukeltyjy potencialy
tyrimas

Abipus periferiniai pikai neissiskyré. Centriniy piky latencijos atitinka norma.
Lyginant su 2015 m. spalio mén. atliktu tyrimu - be esminés dinamikos.

Transkranijiné magnetiné stimuliacija

Desinéje centrinio motorinio laidumo laikas - normalus, kairéje - pailgéjes.

Akiplocio tyrimas

Spalvoms koncentriskai susiauréjes akiplotis.

Optiné koherentiné tomografija

Kairés akies apatinio nazalinio tinklainés segmento paribinis suplonéjimas.
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linio tinklainés segmento paribinis suplonéjimas). Kadangi
pacienté pries 1 savaite tikrinosi pas onkologus ir ginekolo-
gus, kurie onkologinio proceso plitimo neijtar¢, nustatyta ga-
Iutiné diagnoze: ISsétiné sklerozé. Recidyvuojanti remi-
tuojanti eiga, tumor-like variantas. Patiméjimas: kairé
hemiparezé, ataksinis sindromas, neuropatinio skaus-
mo sindromas. EDSS - 6,5 balo (po gydymo - 5,5 balo).
Biiklé po paribinio piktybiSkumo kiausidziy naviku
1B st pasalinimo dvieju operaciju 2009 m ir 2013 m.

Dél ligos eiga modifikuojancios terapijos nuspresta,
kad, vertinant gydymo efektyvumo, toleravimo, saugumo
kriterijus, indikuotinas gydymas interferonu beta-1a,
s. Avonex 30 pg 1 kfsav. i raumenis. Antro pasirinkimo
vaistas - fingolimodas (kurio pageidavo pacienté) buvo
kontraindikuotinas, kadangi nebuvo iki tol skirtas pirmo
pasirinkimo imunomoduliuojantis gydymas, pacienté ne-
Zinojo, ar persirgusi véjaraupiais, ir epizodiskai po solu-
medrolio pulsterapijos vartojo beta blokatorius.

Gydymas: plazmaferezé (N6), Sol. Methylprednisolo-
ne 500 mg iv. infuzija karta per diena N4, Finlepsini 0,2 g
po '/ tabletés 2 kartus per diena, Metoprololi 25 mg 1 tab-
leté 1 karta per diena, KCL 750 mg 1 tableté 2 kartus per
dieng, Sol KCL 10 ml + sol NaCl10,9 % 500 ml 1étai i vena.
Skirtas pirmas reabilitacijos etapas.

Buklé iSrasant: Dinamikoje pacientés biiklé geresné.
Paeina pati, lydima pasirémusi paeina toliau, su vienu ra-
mentu - iki 100 m.

Rekomendacijos: Ambulatoriné vakcinacija nuo véja-
raupiy. Tolesnis ligos aktyvumo (paiméjimy, galvos sme-
geny MRT) vertinimas dinamikoje. Gydymo interferonu
beta-1a. S. Avonex 30 pg x 1 kartg per savaitg | raumenis
efekto vertinimas. Simptominis gydymas: Tab. KCl 750 mg
1-2 kartus per diena, Baclofeni 10 mg 1 tableté 2 kartus per
diena, Amantadini 100 mg tableté 1 karta per diena (ryte).

APTARIMAS
Epidemiologija

I navika panasios IS paplitimas yra apie 1-2 i$ 1000 IS at-
vejy arba apie 3 i§ 1 000 000 individy per metus bendroje
populiacijoje [1]. Amzius, kuriame pasireiskia j navika pa-
nasi IS, yra toks pat kaip ir klasikinés IS - apie 20-40 m.,
taciau gali pasireiksti vaiky ir vyresniame amziuje. Zymes-
nio paplitimo skirtumo tarp ly¢iy nepastebéta, skirtingai
nuo klasikinio IS varianto, kuris yra daznesnis moterims
(motery ir vyry santykis - 3:1) [3].

oooooo

Demielinizuojanéia liga nesunku jtarti, kai NDZ atsiranda
pacientui, jau serganc¢iam recidyvuojancios remituojan-
¢ios eigos IS arba kuris neseniai sirgo virusine infekcija, ar
buvo vakcinuotas. Ta¢iau NDZ dazZniausiai pasireiskia pir-
mos IS atakos metu ir labai retai jau esant nustatytai IS
diagnozei [3]. I navika panasi IS kliniskai pasireiskia
amiai, simptomai ir pozymiai iSsivysto per kelias dienas ar
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ruoja pagal zidinio dydi ir lokalizacija, bet atspindi ja. Daz-
niau biidingi simptomai: samonés sutrikimas, traukuliai,
akiplocio defektai, kognityviniy funkcijy sutrikimas, afa-
zija, hemiparezé ir hemianestezija. Visi sSie simptomai la-
biau budingi solidiniam dariniui smegenyse, kaip navikui
ar abscesui. Vaikams simptomai btina imesni ir sunkesnés
eigos, dazniau pasireiskia intrakranijinés hipertenzijos po-
Zymiai - galvos skausmas ir vémimas. Taip pat vaikams
budingesné optinio neurito simptomatika [3]. Aprasyta at-
vejy, kai klinikiné simptomatika progresavo zaibiskai, pa-
cientui iSgelbéti reikéjo atlikti skubias kraniotomijas, vie-
nas toks atvejis buvo susietas su etanercepto vartojimu [5].

Diagnostiniai testai

1. Magnetinio rezonanso tomografija ir angiografija
Nors ir néra patognominiy NDZ pozymiy MRT vaizduose,
tac¢iau galima jtarti NDZ pagal kelias charakteristikas, ku-
rios maziau budingos solidiniams dariniams smegenyse.
Dazniausiai NDZ biina aiskiy riby supratentoriniai Zidi-
niai, su polinkiu i frontaling ar parietaling lokalizacija, hi-
perintensiniai T2 sekoje ir hipointensiniai T1 sekoje [6].
branduolius, infratentoring galvos smegeny sritj ir nugaros
smegenis, taip pat yra aprasyti, bet retesni [3, 7]. Labai di-
deli zidiniai gali itraukti ir pilkaja smegeny medziaga [2].
Masés efektas ir perifokaliné edema yra bidinga NDZ, bet
maziau isreiksta nei solidiniy dariniy atveju [6]. NDZ dy-
dis varijuoja, dazniausiai biina apie 2-6 cm diametro, nors
apraSyta ir iki 12 cm dydzio zidiniy [3]. Daugiau nei pusé
NDZ kaupia k/m, aprasomi jvairiis kaupimo variantai: ho-
mogeniskas, heterogeniskas, mazginis, taskuotas, taciau
dazniausias patologiskai patvirtinty NDZ kaupimo varian-
tas yra ziedo formos [6]. Atviro ziedo formos gadolinio
kaupimas su atviru ziedo galu, nukreiptu i pilkaja smegeny
medziaga arba pamato branduolius, keliose studijose apra-
$omas kaip tipiskas NDZ [7].

Kiti pozymiai, budingi demielinizacijai, yra hipointen-
sinis apvadas T2 sekoje, periferiné difuzijos restrikcija ir
perivenulinis kontrasto kaupimas [2]. Difuzijos (DWI) re-
zimu NDZ biidingi siek tiek didesni difuzijos koeficientai.
studijy duomenimis, biina iki 85 % pacienty su NDZ [6].
Magnetinio rezonanso angiografijoje specifiSkas radinys
yra dilatuotos venos aplink ir pac¢iame zidinyje [2].

2. Kompiuteriné tomografija

KT kartu su smegeny MRT gali padidinti NDZ diagnosti-
kos tiksluma. Buvo nustatyta, kad KT susilpnintas signalas
MRT sustiprinto signalo regionuose buvo stebétas
14 (93 %) i 15 pacienty su NDZ ir tik 2 (4 %) i$ 48 pacien-
ty su navikais. Kalcio ar kraujo radimas zidinio centre la-
biau budingas navikams [4].

3. Magnetinio rezonanso spektroskopija ir pozitronu
emisijos tomografija

Magnetinio rezonanso spektroskopijos (MRS) vaidmuo,
diferencijuojant demielinizacijos Zidinius nuo naviky, kol



I navika panasi i$sétiné sklerozé. Klinikinis atvejis

kas néra tiksliai apibtidintas. Nustatyta, kad NDZ biidingas
padidéjes cholino ir N-acetilaspartato santykis, kuris taip
pat randamas ir esant navikams [2]. Padidéje glutama-
to/glatamino pikai specifiski tik demielinizacijai, taciau tai
buvo nustatyta nedidelés apimties tyrime su i navika pana-
Sia IS serganciais pacientais [8]. Kartotiniai MRS gali biiti
naudingesni nei vienintelis jvertinimas, nes NDZ laikui
bégant keiciasi, keiciasi ir MRS radiniai, o naviko atveju
MRS rezultatai, kartojant tyrima, nesikeicia [4].

Pozitrony emisijos tomografijos su fluordeoksigliuko-
ze (FDG-PET) skanavimas galéty biiti naudingas priedas
prie MRT ir KT, analizuojant NDZ. Umiis demielinizuo-
jantys zidiniai, jskaitant ir NDZ, rodo tik nedaug didesnj
metabolizma nei normalioje Zievéje FDG-PET, daug di-
desnis metabolizmas budingas neoplaziniam procesui. Po-
zitrony emisijos tomografija su metioninu (MET-PET)
placiai naudojama smegeny naviky diagnostikoje. Didelio
piktybiskumo gliomas galima itarti, kai T/N santykis (na-
viko ir kontralateralinés frontalinés Zievés metionino su-
naudojimo santykis) yra daugiau kaip 2, mazesnis santykis
leisty jtarti demielinizuojantj procesa [10].

NDZ turi skirtingas charakteristikas atskiruose zidinio
gyliuose naudojant ivairias vaizdiniy tyrimy metodikas, tai
unikalus pozymis, leidzZiantis diferencijuoti ji nuo kitokiy
Zidiniy [8].

4. Likvoro analizé ir sukeltyju potencialu tyrimas
Likvoro analizé gali padéti diferencijuoti demielinizuojan-
¢ia liga nuo kitos etiologijos centrinés nervy sistemos ligy.
Atliktame tyrime su 33 pacientais, kuriems nustatyti NDZ,
oligokloninés juostos likvore buvo nustatytos 17 % pa-
cienty, kuriems NDZ buvo pirmas IS epizodas, ir 90 % pa-
cienty, kuriems IS diagnozé buvo nustatyta anksciau [6].
Tai mazdaug atkartoja oligokloniniy juosty radima esant
klasikinei IS formai, atitinkamai jos pirmai atakai ir reci-
dyvuojanciai remituojanciai eigai [4].

Pacientams, sergantiems ZIV infekcija ar turintiems
kitos etiologijos imunodeficita, ir jtariant demielinizuojan-
¢ig liga, likvoro analizé svarbi eksliuduoti neoplastinio ar
infekcinio proceso galimybes.

Sukeltieji regos ir somatosensoriniai potencialai gali
buti nustatyti patologiski 33-60 % pacienty, serganciy i
navika panasia IS forma [3].

5. Biopsija

Biopsija gali padéti patvirtinti demielinizuojanti zZidinio
pobidi, taciau dazniausiai yra atliekama dél jtariamo navi-
ko. Biopsijos reikéty vengti, jei labiau jtariamas demielini-
zuojantis zZidinys nei navikas, nes jos rezultatai gali buti ne-
specifiniai, o procedira gali sukelti nepageidaujamy kom-
plikacijy. Histologiniai pakitimai gali buti apgaulingi,
ypac tiriant uzsaldyta audinio gabaléli, daznai demielini-
zacija gali buti supainiota su neoplazija [3]. Budingi histo-
loginiai pakitimai NDZ yra astrocitozé, atipiniai reakciniai
astrocitai su mitotinémis figiiromis ir limfocity infiltratai,
kurie gali imituoti gliomas. Taip pat Creutzfeldt-Peters las-
telés (astrocitai su fragmentuotais branduolio intarpais)
gali buti supainiotos su mitotinémis glijos lastelémis. Sie-
kiant iSvengti klaidingos diagnozés, svarbu identifikuoti

putoty (angl. foamy) makrofagy infiltratus. Mielino nete-
kimas ir aksony pazaida nustatomi imunohistocheminiais
dazymo metodais. Histiocity imunohistocheminis dazy-
mas anti-HAM 56 ir anti-CD68 antiktinais yra naudingas,
jie nudazo zmogaus makrofagus ir pademonstruoja reakty-
vius makrofagus jvairiuose méginiuose [3].

Pacientams, kuriems i navika panasios IS diagnozé at-
rodyty tikétina ir jokia kita simptomus paaiskinanti prie-
Zastis nebuvo nustatyta, kai kuriy autoriy nuomone, reko-
menduotinas empirinis IS paiméjimo gydymas kortikos-
teroidais ir klinikinés biiklés stebéjimas bei kartotiniai ra-
diologiniai tyrimai atsakui vertinti, o ne biopsijos atlikimas
diagnozei patikslinti. Manoma, kad nauda persveriarizika.
Taip pat rekomenduojama empiriskai gydyti kortikoste-
roidais, kai pacientas atsisako invazyviy tyrimy, tokiy kaip
biopsija [10].

Diferenciné diagnostika

Pries pradedant diferenciacija tarp naviko ir demielinizuo-
jancios ligos, svarbu ekskliuduoti tokias patologijas kaip
vaskulitas, granuliominés ir infekcinés ligos. Dazniausiai
tai pavyksta jvertinus klinikinius simptomus, kraujo ir
vaizdinius tyrimus.

Vaskulitui galvos smegeny MRT biidingi radiniai yra
multifokaliniai iSeminiai Zidiniai, atrodantys kaip periven-
trikuliniai hiperintensiniai taskai T2 sekoje, FLAIR ir DWI
rezimuose, taip pat subkortikaliniai hiperintensiniai zidi-
niai visose smegeny skiltyse baltojoje medziagoje ir ne-
normalus kontrasto kaupimas smegeny dangaluose. Mag-
netinio rezonanso angiografija parodyty karoliuky pavida-
lo stenozes karotidése ir vertebrobazilinése arterijose. Di-
delés raisSkos (angl. high resolution) MRT vaizduose gali-
ma pamatyti lygy koncentriska kontrasto kaupima krauja-
gysliy sieneléje ir jos sustoréjima [11].

Granuliomines ir infekcines ligas ekskliuduoti padeda
laboratoriniai kraujo tyrimai, esamas kity organy sistemy
pazeidimas, bendri infekcijos simptomai, informacija apie
esamg imunodeficita ir keliones i didelés rizikos susirgti
tam tikromis infekcijomis Salis, taip pat vaizdiniy tyrimy
parodymai. Tuberkuliozés atveju budingi solidiniai intrak-
ranijiniai dariniai su Ziedo formos k/m kaupimu ar taikinio
Zenklu, taip pat teigiamas Mantu méginys. Abscesui MRT
su gadoliniu vaizduose buidingas plonas tolygus kaupiantis
kontrasta krastas, kuris dazniausiai nukreiptas i skilvelius.
MRT DWI rezimu NDZ biidingi Siek tiek didesni difuzijos
koeficientai, kurie gali padéti juos atskirti nuo absceso, ku-
riam budingas mazesnis difuzijos koeficientas. Difuzijos
restrikcija NDZ atveju matoma ziedo formos kontrasto
kaupimo zonoje, o absceso atveju restrikcija stebima cen-
tre [12].

NDZ susiformavimas biidingas ir kitoms ligoms be i3-
sétinés sklerozés. Yra aprasSyta atvejy, kuriais remiantis
galima jtarti asociacija tarp NDZ ir jvairiy ligy, tokiy kaip
sisteminé raudonoji vilkligé, hepatitas C, ZIV infekcija [4,
14, 15]. Aprasyta atvejy, kai NDZ atsirado sergant ir kito-
mis autoimuninémis ligomis, tokiomis kaip Sjogreno sin-
dromas, Behceto liga, vartojant vaistus takrolima, etaner-
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cepta ir po dirbtinio apvaisinimo proceduros [4, 16]. Taip
pat aprasyta, kai NDZ pasireiské kartu su piktybinémis li-
gomis, ypac inksty karcinoma ir smegeny augliais [11, 17].
Todél svarbu nepamirsti galimos sasajos su Siomis ligomis
ir, taikant specifini joms gydyma, stebéti, ar demielinizaci-
jos zidiniai mazéja.

I navika panasia IS forma reikia diferencijuoti su kito-
mis demielinizuojanc¢iomis ligomis bei retomis IS formo-
mis. Diferencijuojant su iminiu diseminuotu encefalomie-
litu (ADEM), reikéty issiaiskinti apie neseniai persirgtas
virusines infekcijas ir atliktas vakcinacijas. Budingi MRT
ADEM pozymiai yra multifokaliniai abipusiai difuziSkai
iSsidéste hiperintensiniai zidiniai baltojoje ir pilkojoje gal-
vos ir nugaros smegeny medziagoje T2 sekose ir FLAIR
rezime. Skirtingai nuo IS Zidiniai dazniau biina subkorti-
kaliniuose regionuose ir dazniau pazeidzia pilkaja smege-
ny medziagg. Zidiniai nekaupia kontrasto, tai yra svarbiau-
sias pozymis, padedantis diferencijuoti nuo IS [17].

Umus hemoraginis leukoencefalitas, arba Weston-
Hurst sindromas, yra iimiai prasidedantis ir greitai progre-
suojantis ADEM variantas. Jam biidingas greitai progre-
suojantis imus uzdegimas su abipusiais diseminuotais Zi-
diniais smegenyse, sukelianciais audiniy nekroze su ede-
ma ir hemoragijomis. Daznai anamnezéje biina respi-
ratoriné infekcija 1-4 savaiciy laikotarpiu pries atsirandant
neurologiniams simptomams. Budingas MRT T2 sekos
vaizdas: multifokaliniai asimetriSkai iSsidést¢ hiperinten-
siniai zidiniai baltojoje medziagoje. Didesniems zidiniams
budinga edema, masés efektas ir kraujosruvos. Biopsijoje
randama kraujosruvy ir nekrozé, kas néra budinga demieli-
nizacijai IS atveju [17].

Optiniam neuromielitui (Devic sindromui) budinga zi-
diniy lokalizacija yra nugaros smegenys ir optinis nervas,
taciau gali atsirasti zidiniy ir smegeny pusrutuliuose, iskai-
tant gigantinius Zidinius. Nuo optinio neuromielito i navi-
ka panasia IS padeda diferencijuoti tai, kad optinio neuro-
mielito atveju zidiniai retai kaupia gadolinj, taip pat budin-
gi anti-akvaporino-4 antikiinai kraujo serume [18].

Nuo Balo koncentrinés sklerozés diferencijuoti padeda
vaizdiniy tyrimy radiniai. MRT NDZ atrodo kaip pseudo-
tumoras su nepilno ziedo formos gadolinio kaupimu, peri-
ferine difuzijos restrikcija, MRS randami auksti cholino ir
laktaty bei glutamato/glutamino pikai. Balo koncentrinés
sklerozés zidiniai MRT atrodo kaip koncentriskai iSsidéste
ziedai, primenantys svogiina, be kontrasto kaupimo ar di-
fuzijos restrikcijos, MRS tik vidutiniskai padidéjes choli-
no pikas. Kartojant vaizdinius tyrimus, po ménesio galima
nustatyti, kad NDZ be gydymo turi tendencija didéti, o Ba-
lo koncentrinés sklerozés zidinio dydis nesikeis [19].

Marburgo IS variantas yra labai retas, jam buidingi di-
deli demielinizacijos zidiniai, dazniausiai smegeny pusru-
tuliy ar smegeny kamieno baltojoje medziagoje. Taip pat
btudinga monofaziné ligos eiga, taciau isskirtinis bruozas
yra labai greita ligos progresija, dazniausiai lemianti mirtj
per 1 metus. Taip pat dazniausiai biidingas blogas terapinis
kortikosteroidy efektas [10].

Sudétinga NDZ diferencijuoti nuo kai kuriy rety ligy,
tokiy kaip tinklainés vaskulopatija su cerebrine leukodist-
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rofija. Pacientai biina 40-50 m. amziaus, jiems MRT ran-
dami i navikus panasis zidiniai baltojoje medziagoje, ku-
rie taip pat panasiis j NDZ, gera terapinj efekta duoda korti-
kosteroidai. Pacientai skundziasi regos sutrikimu, gali biiti
ir inksty ar kepeny pazeidimo pozymiy, Reino fenomenas
ir bérimas. Taip pat Siai ligai budingi paiiméjimai, bet ligos
progresija yra greitesné nei IS atveju, o efektyvaus gydy-
mo néra. Diagnostikai svarbiausia yra Seiminé anamnezé ir
genetinis tyrimas, nustatoma TREX-1 geno mutacija [10].
(PDL) taip pat pasireiskia demielinizacijos zidiniais, taciau
§ia patologija galima itarti pacientams, gydomiems imuno-
supresantais ar turintiems kitokios etiologijos imunodefici-
ta. Diagnozuojama nustacius John Cunningham (JC) viru-
sa likvore arba tiesiogiai audinyje, atlikus biopsija [4].
tika tarp i navika panasios IS formos ir naviky. Kol kas né-
ra suformuluoto universalaus algoritmo, kaip, remiantis
vaizdiniais ir laboratoriniais tyrimais, atskirti NDZ nuo na-
viky, taciau atlikta daug tyrimy apie radiologiniy vaizdy
pozymius, kurie galéty ateityje padéti atskirti Siuos du skir-
tingy patologiniy procesy lemiamus zidinius.

Pozymiai vaizdiniuose tyrimuose, didinantys NDZ ti-
kimybe: nepilnas kontrastuotas ziedas, aukstas difuzijos
koeficientas (ADC) ir daugybiniai zidiniai [21]. Difuzijos
jtampos vaizdinimo metodu (DTI) NDZ labiau badingos
hiperintensinés zonos zidinio viduje frakcinés anizotropi-
jos zemélapiuose. NDZ turi aukstesnj frakcinés anizotro-
pijos koeficienta ir Zzemesnj vidutinés difuzijos koeficienta
periferinése kontrastuotose zonose. Perifokalinés edemos
zonoje, frakcinés anizotropijos reikSmés daug didesnés
gliomy atveju [22]. Vieno fotono emisijos kompiuterinés
tomografijos (SPECT) vaizduose NDZ biidingas maZesnis
regioninis kraujo tekéjimo greitis (rCBF) ir reliatyvus
smegeny kraujo turis (rCBV) nei auksto piktybiskumo
laipsnio gliomoms [23]. Taip pat auksto piktybiskumo
gliomai MRT budingas heterogeniskas intensyvumas, ne-
lygts krastai, Zzymi perifokaliné edema, masés efektas,
kontrasto kaupimas, nehomogeniskas solidinéje tumoro
dalyje.

Limfoma ir NDZ turi panasius radiologinius pozy-
mius. Limfomos zidiniai T2 sekoje dazniausiai hiperinten-
siniai, dauguma kaupia k/m, ypa¢ budingas linijinis kaupi-
mo pobudis palei perivaskulinius tarpus. Dazniausia zidi-
niy lokalizacija smegeny pusrutuliy centre ar Salia skilve-
liy baltojoje medziagoje, taip pat dazna pavirsiné lokaliza-
cija Salia meninginiy dangaly. Limfomai budinga intensy-
vi difuzijos restrikcija, mazesnis ADC, kuris padeda dife-
rencijuoti, nes NDZ rodo padidéjusj difuzijos koeficienta.
Vienas i$ naudingy diferenciacijai bruozy - cerebriné
kraujotaka, kuri yra daug létesné NDZ nei limfomos zidi-
nyje [24].

Kruopstus paciento stebéjimas po kortikosteroidy tera-
pijos yra esminis elementas diferencijuojant NDZ nuo na-
viky ir kity dariniy smegenyse, taciau Siuo metu néra jokiy
irodymais pagristy rekomendacijy kartoti vaizdinius tyri-
mus po gydymo kortikosteroidais. ReikSmingas efektas,
esant NDZ, gali biti stebimas iki 12 mén. po gydymo. Gy-
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dant navikus, atsakas gali biiti gautas, bet daug trumpiau -
iki 3-6 mén. Todél monitoruojant sitloma MRT kartoti po
1,5-6 ménesiy [10].

Kartais NDZ reikia diferencijuoti nuo dideliy metasta-
ziy smegenyse. Naviky metastazés smegenyse MRT vaiz-
duose turi centrinj heterogeniska signala ir netolygy kon-
trasto kaupima zidinio kraste, taip pat budinga difuzijos re-
strikcija centre [12].

Paraneoplastiné demielinizacija yra retas centrinés
nervy sistemos susirgimas. Diferencijuoti padeda tai, kad
kity IS budingy pozymiy nebiina ir gydant néra veiksmingi
kortikosteroidai [26].

Paiiméjimu gydymas

kadangi kol kas néra nustatyta jokiy gydymo standarty
[27]. NDZ yra per daug reti, kad bty atliktos randomizuo-
tos kontroliuojamos gydymo studijos. Todél gydymas re-
miasi kity gydytoju patirtimi ir apraSomais pavieniais ligos
atvejais ar jy serijomis. Yra tvirtas sutarimas, kad bet kokio
sunkaus IS patiméjimo metu pirmos eilés vaistas gydyti tu-
réty buti kortikosteroidai, tokia taktika reikéty rinktis ir
esant NDZ [11, 28]. Didziausios apimties studijoje korti-
kosteroidy terapinis efektas buvo geras daugiau nei 80 %
pacienty [6].

Tyrimai rodo, kad plazmaferezé yra naudinga pacien-
tams su misria centrinés nervy sistemos uzdegimine de-
mielinizuojancia liga ir pacientams, kuriems gydymas kor-
tikosteroidais nebuvo veiksmingas [28].

IvairGis imunosupresiniai preparatai buvo naudoti ne-
sant efekto gydant kortikosteroidais ir plazmafereze. Ritu-
ximabas, anti-CD20 B limfocity monokloninis antikiinas
naudotinas vietoj kortikosteroidy pacientams su atsparia i
navika panasia IS. Jo kombinacija su ciklofosfamidu reko-
menduotina ypa¢ nepasiduodancioms gydyti formoms
[27, 30]. Ciklofosfamidas ir intraveninis imunoglobulinas
iSbandyti ir buvo efektyvis gydant vaikus [4].

Ligos eiga modifikuojanti terapija

Imunomoduliuojanti terapija taikoma pacientams, sergan-
tiems IS recidyvuojancia remituojancia eiga. Sie vaistai
sumazina paiméjimy daznj ir sunkuma, stabdo demielini-
zacijos zidiniy formavimasi ir galimai mazina nejgalumo
vystymasi.

Siuo metu nepakanka duomeny, kada verta pradéti li-
gos eiga modifikuojancia terapija (LMT). Dauguma gydy-
tojy skiria LMT, tik kai iSpildomi 2010 m. atnaujinti
McDonald kriterijai, t. y. ne i$ karto po pirmos i navika pa-
nasios IS formos atakos [11]. Kiti autoriai mano, kad verta
skirti LMT iS karto, nes ji atitolins antra paiiméjima ir gali-
mai ligos konversija i klasiking aktyvia IS. Taip pat mano-
ma, kad, taikant tokj agresyvy metoda, galéty buti minima-
liai sumazintas nejgalumas ateityje [4].

Kai skiriama LMT, esami duomenys rodo, kad tradici-
niai pirmos eilés pasirinkimo vaistai interferonas-3 ir glati-
ramero acetatas yra naudojami dazniausiai [6]. Kol kas né-

ra informacijos apie jy veiksminguma, lyginant pacientus
su i navika panasia ir klasikine IS forma, ir kuris is $iy pre-
paraty yra tinkamesnis.

Vienas is antros eilés pasirinkimo LMT vaisty yra fin-
golimodas. Aprasyti keli NDZ susiformavimo atvejai po
to, kai fingolimodas staigiai buvo pakeistas kitu vaistu. To-
dél reikéty atsargiai planuoti vaisty keitima. Pradzioje turi
bati suplanuoti tik trumpi laiko intervalai be vaisto, galima
pabandyti preparata skirti kas kelias dienas ir taip ji nu-
traukti palaipsniui [31, 32].

Aprasytas vienas atvejis apie natalizamabo nauda pa-
cientui su greitai progresuojan¢iu NDZ, kurio remisija te-
siasi 12 ménesiy nuo gydymo pradzios [29]. Taciau dauge-
lis $altiniy nurodo, kad NDZ susiformuoja biitent pacien-
tams, gydomiems natalizumabu dél IS ar optinio neuro-
mielito, ar nutraukus jj. Aprasytas sunkaus paiméjimo at-
vejis su dauginiais NDZ po natalizumabo nutraukimo ir jo
ankstyvo pratesimo prasidéjus IS paiméjimui. Gali bati,
kad natalizumabo imuninio atsako reguliavimas, esant uz-
degimo rikosetinei fazei, pasunkina ligos eiga, todél reiké-
ty atsargiai vartoti natalizumaba paiiméjimo pradzioje ar
iskart po jo, taip pat nenutraukti jo staiga [33].

Smegeny augliai ir iSsétiné sklerozé

Imuniné sistema (ypac reguliuojantys T limfocitai) atlieka
pagrindini vaidmeni vézio ir iSsétinés sklerozés patogene-
z¢je. Studijos apie vézio ir IS komorbidiskuma rodo kon-
traversiskus rezultatus. Tac¢iau bendra tendencija ir meta-
analizé parodé mazesne rizika susirgti véziu pacientams,
sergantiems IS [35]. Smegeny augliy daznis tarp serganciy
IS ivairiose studijose nurodomas taip pat skirtingai. Dides-
né smegeny vézio rizika tyrimuose aiskiausiai matoma is-
kart po pirmos IS atakos, taciau tai galéty biti sutapimas,
nes pacientai buvo tiriami dél kity priezas¢iy ir smegeny
auglys galéjo biti atrastas atsitiktinai [4].

Sergantys IS ir vartojantys imunosupresinj ir imunomo-
dulivojantj gydyma, ypac siejami su didesne rizika susirgti
véziu [34]. Tai yra vienas svarbiausiy faktoriy, skiriant LMT
pacientams su Zinomais onkologinés ligos rizikos veiksniais.
Vilniaus universiteto ligoninés Santariskiy klinikose taip pat
aprasytas atvejis, kai buvo nustatytas smegeny auglys pa-
cientei, serganciai IS ilgiau nei 10 mety ir vartojanciai LMT
[36]. Tarp atvejy, kai sergantiems i navika panasia IS forma
atsiranda augliai, dazniausios yra gliomos. Kai kurie autoriai
teigia, kad jos i$sivysto iS reaktyviy glijos lasteliy demielini-
zacijos zidinyje, kiti mano, kad tai tik atsitiktinumas. Klaida
daroma, kai pacientams, kuriems nustatyta i$sétinés sklero-
z¢s diagnozé, paiméjimo metu ne visada atliekamas vaizdi-
nis tyrimas, taciau jis yra bitinas, zinant, kad neoplazinis ir
demielinizuojantis procesai vienam zmogui gali vystytis tuo
paciu metu. Biopsija neturéty bati atidedama tais atvejais,
kai labiau jtariamas navikas nei demielinizuojanti liga [38].

Ligos eiga ir prognozé

Kol kas surinkta informacija apie i navika panasios IS ligos
progresija rodo, kad apie 2/3 pacienty i$sivysto tipiSka re-
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cidyvuojanti remituojanti IS eiga, o likusiems NDZ biina
vienintelis monofazinis demielinizuojancios ligos epizo-
das. Pirminé progresuojanti eiga yra labai reta [3, 6].

Tyrimai rodo, kad nedidelé dalis pacienty gali turéti
kartotiniy paiméjimy su NDZ. Vienoje studijoje i$ 54 pa-
cienty 16,7 % atsirado naujy NDZ [6]. Kitoje studijoje bu-
vo stebimi 16 pacienty, i$ kuriy tik 31 % iSsivysté klasikiné
IS recidyvuojanti remituojanti eiga, 6 % pasikartojo NDZ,
o net 63 % atakos nebepasikartojo. Sioje studijoje reikéty
atkreipti démesi, kad recidivuojanti remituojanti eiga buvo
budinga jaunesniems pacientams ir dazniau su teigiamomis
ologokloninémis juostomis likvore [13]. Visgi Siuo metu
nejimanoma nuspéti, kuriems pacientams issivystys kartoti-
niai NDZ ir recidyvuojan¢ios remituojancios eigos IS.

Yra tikimybé, kad pacienty, sergan¢iy IS su NDZ,
prognozé skiriasi nuo ty, kuriems pasireiskia izoliuoti
NDZ be kity IS biidingy bruozy. Turint tai omenyje, di-
dziausios apimtiems tyrime buvo isanalizuoti 168 patolo-
giskai patvirtinti NDZ [3]. Jame nustatyta, kad pacientams
su NDZ asocijuotais ir neasocijuotais su IS antra ataka pa-
sireiské (kai pirma buvo NDZ) po 4,8 mety, kai jprastos IS
formos ligos eigos metu ji bina po 1,9-3 mety. Taciau pir-
ma prezentacija su NDZ neturéjo didelés reiksmés bendrai
prognozei. Kiek véliau pacientai su NDZ kartu su tipiniais
IS zidiniais pasieké 3,0 balus pagal EDSS, lyginant su tais,
kurie turéjo tik NDZ be kity demielinizacijos zidiniy pir-
mos atakos metu [11]. Vélesnio antros atakos pasireiskimo
priezastis néra aiski, bet gali buti bent i$ dalies paaiskina-
ma agresyvesniu imunomoduliuojanc¢iu gydymu, skiriamu
pacientams su NDZ, arba galéty atspindéti skirtingg NDZ
ir jprasty IS zZidiniy imunopatogeneze. Taciau informaci-
jos kol kas yra per mazai ir Sioms hipotezéms patvirtinti
reikalingi tolimesni tyrimai [11].

Aprasomi i navika panasios IS formos atvejai kol kas
dazniau identifikuoja labiau gerybing ligos eiga nei klasi-
kinés IS formos atveju [4]. Taciau yra duomeny, kad pa-
cienty su pasikartojanciais NDZ prognozé galimai yra blo-
gesné ir susijusi su greitesniu bei sunkesniu nejgalumu
[39]. Taip pat zidiniai, didesni nei 50 mm, gali bati asoci-
juoti su didesniu neigalumu [3].

ISVADOS

Inavika panasi iSsétiné sklerozé yra reta iSsétinés sklerozés
forma, pasireiSkianti radiologiskai ir kliniskai panasiais i
navika pozymiais. Tai apsunkina ankstyva teisingos diag-
nozeés nustatyma, lemia rizikingy intervenciniy tyrimy atli-
kima ir atidéta ar netinkama gydymo taktikos pasirinkima.
Svarbu jtraukti | navika panasia iSséting skleroze i diferen-
cing diagnostika, smegeny MRT tyrimo metu radus dide-
lius kontrasta kaupiancius zidinius. Siuo metu triiksta susi-
steminty duomeny apie vaizdiniy tyrimy praktini pritaiky-
ma, diferencijuojant demielinizuojancius smegeny Zzidi-
nius nuo neoplaziniy. Reikalingos platesnés apimties studi-
jos diagnostiniams ir gydymo algoritmams sukurti. Iki Siol
sukaupti duomenys rodo, kad j navika panasi iSsétinés skle-
rozés forma gali buiti gydoma kaip ir klasikiné, ir ji siejama
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su santykinai gerybine eiga. Taciau truksta duomeny apie
rizikos veiksnius, susijusius su sunkesne ligos eiga. Taip
pat svarbu tirti i navika panasiy demielinizacijos zZidiniy
pasireiskima issétinés sklerozés ir kity ligy atveju, juy dife-
rencing diagnostika ir gydymo taktikos skirtumus, kadangi
nustatytos sasajos su kitomis ligomis kol kas nenagrinétos
didesnés apimties tyrimuose.
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A. Matuseviciaté, R. Kizlaitiené, G. Kaubrys

TUMOR-LIKE MULTIPLE SCLEROSIS. A CASE
REPORT

Summary

Tumor-like multiple sclerosis is one of the rare variants of multi-
ple sclerosis. It presents with a large intracranial lesion, more
than 2.0 cm in diameter, with mass effect, perilesional edema,
and/or ring enhancement. Diagnostics is challenging and inva-
sive methods are often used. A case of tumor-like multiple sclero-
sis is presented in this paper. The diagnosis was established with-
out a biopsy. Relapsing-remitting course developed in less than
six months. Also most recent studies regarding tumor-like multi-
ple sclerosis are discussed, with special focus on diagnostics and
treatment options.

Keywords: tumor-like multiple sclerosis, tumefactive
demyelination, imaging studies, treatment.
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