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Fakomatozy

Plakomatoses

LESZEK KROLICKI

Z Pracowni Rezonansu Mugnetycznego Wojewddzkiego Zespotu Publicznych Zaktaddw
Opicki Zdrowoinej w Warszawie

STRESZCZENIE. W pracy omdwiono najezeicief
wystepujqce fakomatozy z uwzglednienient ich po-
chodzenia, budowy histologicznej oraz obrazu w
badaniach radiologicznych i tomografii MR. Szeze-
86lng uwage zwrécono na mozliwosci diagnostycz-
ne MRI w tej grupie schorzen.

SUMMARY. The most frequently occurring pha-
komatoses, as well as their etiology, histological
structure, and clinical pattern in radiological and
MR tomaography are outlined in the paper. Special
atiention iy paid 1o the diagnostic value of MRI in
thiy group of diseases.
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Mianem fukomatoz okre$la sie zrdznicowany
pod wzgledem obrazu klinicznego grupg chordb,
charakteryzujycych sie wystepowaniem zmian
patologicznych w obrebie oSrodkowego ukladu
nerwowego i (z reguly) skory. Czesto zmiunom
tym towwzyszy rdwniez zaburzenia w obrebie
nawzyddw wewnetrznych. Styd tez rozpoznanie
jednej z form fukomatozy wymaga dodutko-
wych badan diagnostycznych. Wsréd naj-
czeScie] spotykanych fukomatoz nalezy wymie-
ni¢ rézne formy nerwiiko-wldkninkowatoSei,
stwardnienie guzowate, zesp6t Sturge-Webera i
zespdlt Hippel-Lindau’a.

NERWIAKO-WEOKNIAKOWATOSC
TYPU I (CHOROBA
RECKLINGHAUSENA)

Jest najczeSciej wystepujycy fukomatozy.
Stanowi ona 90% wszystkich form nerwiako-
wlokniakowatoSci. Wystepuje z czestotli-
wosciy 1:2000-3000 urodzein. Wiyze sie z mu-
tacjg w zukresie pojedynczego genu poloZone-
go w obrebie chromosomu 17. Schorzenie to
ma churakter autosomalny dominujycy. Nale-
zy podkresli¢, ze w tej jednostce chorobowe;]

wywiad rodzinny moze byé ujemny. Rozpo-
znanie kliniczne opiera si¢ na stwierdzeniu co
najmniej dwoch z wymienionych ponizej ob-
Jawdw klinicznych:

— obecnoié co najmniej 6 przebarwien skor-
nych o charukterystycznej buwrwie kawy z
mlekiem, o Srednicy wigkszej niz 5 nun,

- wystepowunie co nyjmniej jednego nerwia-
ko-wibkniuka splotowutego (mnogie nerwia-
ki ostonkowe na matej ograniczonej
przestrzeni; nerwiaki te, lezge blisko siebie,
tworzi) jeden konglomerat) lub wigcej niz
dwoéch guzkdw o innym charakterze,

— obecnodé¢ dwoch fub wigcej barwnikowych
zmiun typu hamartoma w obrebie teczowki,

— obecno&é glejuka nerwu wzrokowego,

~ obecno&é charakterystycznych zmian w ob-
rebie ukiadu kostnego pod postaciy dysplazji
skrzydia wigkszego koSci skalistej lub pseu-
douwrtrozy, :

~ wystepowanie jusno-bryzowych (w kolorze ka-
wy z mlekiem) piegdw w okolicy pachwino-
wej lub pachowej, o rdwnych granicacly

Choroba Recklinghausena predysponuje do
wystepowania szeregu zmian chorobowych o
charukterze nowotworowym i nienowotworo-
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wym. Nalezy do nich: wspomniuny juz glejuk
nerwu wzrokowego, glejuk o innym poloze-
nin, miesak (newrofibrosarcoma), ogniska
patologiczne w obrebie istoty biulej i jadruch
podstawy o churukterze hamartonmy, zmiany
dysplastyczne koSci, zaburzenia w budowie
oczodolu i gulki ocznej, wady ukludu naczy-
niowego, guzy nowotworowe czynne hormo-
nalnie. Znamiona skérne moygy byé burdzo
dyskretne, majy tendencje do powigkszania sie
wraz z wiekiem. Ryzyko wystepowunia zmian
nowotworowych u chorych z choroby Rec-
klinghausena jest czterokrotnie wyzsze niz w
populacji. Zmiany chorobowe w obrebie
oSrodkowego ukludu nerwowego wystepujy u
15-20% chorych.

Glejak nerwdw wzrokowych. Jest to najeze-
stszy nowotwor towarzyszycy nerwiuko-wlok-
ninkowuto$ei typu . Wystepuje on u 5-15%
chorych. Nulezy jednuak zaznuaczyé, ze tylko
okolo 25% przypudkdw glejuka o tym poloze-
niu ma zwiyzek z choroby Recklinghausen,
Guz ten ma z reguly przebieg powolny, histo-
logicznie jest to zuzwyczyj gwinZdzink wyso-
kozroznicowany (typ pilocytarny). U 20%
chorych wykazuje jednuk znumiona zlosli-
wosci. Obejmuje przewuznie skrzyZowunie
wzrokowe i dystalny cze$é (w stosunku do
skrzyzowunia) nerwu lub nerwbéw wzroko-
wych. Moze jednuk obejmowué tiukze cialu ko-
lankowate, & nawet promienisto$é wzrokowy.

W buaduniu MR glejuk nerwdw wzroko-

wych wykazuje sygnal izo- lub hipointensyw-

ny w obrazach Tl-zaleznych, Natomiast syg-
nal w obruzuch T2-zaleznych jest wyraZnie
hiperintensywny. Podunie Srodka kontrusto-
wego rzadko i w réznym stopniu powoduje
wzmocnienie sygnatu (powolny wzrost guza z
reguly nie prowadzi do uszkodzenia buriery
krew-mozg).

Glejuki o innym potozeniu. Wystgpowad
mogy one w obrgbie pnia moézgu, blaszki
czworaczej, okolicy wodociygu. Siy to zreguly
wysokozréznicowane gwiaZdziuki. Burdzo
rzadko spotyka sie takze wyScidlczuki.

Nerwiako-widkniaki o charakterze sploto-
wym (plexiform). ObecnoS¢ tego typu nerwiiko-

wldkniukéw jest objuwem patognomonicz-
nym dla choroby Recklinghausena. Wystepujy
one u okolo 309 chorych. Polozone sy w prze-
biegu duzych nerwow, przewuznie pierwszej ga-
lezi nerwu trdjdzielnego. Ich ksztalt jest nieregu-
lurny. Guzki nie posiadujy torebki i majy tenden-
cje do nuciekania tkanek. Czesto towarzyszy im
dysplazju skrzydta koSci skalistej i torbiele paje-
czyndwki w obrebie Srodkowego dolu czuszki.
Wystepujy czesto w obrgbie oczodoldw i okoli-
cy zatoki Jumistej.

W baduniu MR guzki te wykuzujy izointen-
sywny, w poréwnuniu do miegSni, sygnal i
ulegajy wyraZnemu wzmocnieniu po podiniu
Srodku kontrastowego. W 5-15% przypadkéw
ulegajy zezloSliwieniu,

Zmiany typu hamartoma. Wystepujy one u
80% chorych z choroby Recklinghausena.
Przewaznie sy liczne, polozone w obrebie ji-
der podstawy, pnia mdzgu, promienistoSci
wzrokowej, konarach mézgu. Histologicznie
si to ognisku hiperpluzji lub dysplazji komd-
rek glejowych, Nie wywolujy one z reguly
efektu masy i nie ulegajy wzmocnieniu po
podaniu Srodka kontrastowego. Przewaznie
wraz z wiekiem ich liczba i wielko$é ulegajy
zmmnigjszeniu. Nie stwierdzono, aby zmiuny te
ulegaly zezloSliwieniu. Rozpoznanie i okre§le-
nie charakteru przedstawionych zmian ma
istotne znaczenie kliniczne, nie wymagajy one
leczenia, '

Jak wspomniano powyzej, chorobie Rec-
klinghuusena towarzyszy dosé czesto zmiuny
w obrebie koSci czuszki i opon mbzgowych.
Nulezy do nich mukrokrania i hipoplazja
skrzydla wigkszego koSci skalistej. Hipopluzja
prowadzi do przemieszczenia plata skronio-
wego w obreb oczodotu oraz do poszerzenia
otworu stuchowego (co moze sugerowaé obe-
cno$é nerwiaka nerwu VIII). W obrebie opony
twardej mogy wystepowacé ektazje.

Zntiany w obrebie rdzenia kregowego i ko-
rzeni nerwowych. Zmiany chorobowe o tym
potozeniu obserwuje sie u 60% chorych. Prze-
waznie sy to nerwiako-wiokniaki. Prowadzy
one do wtdrnego poszerzenia otworu/otwordw
miedzykregowych (typowy obraz w badaniu
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rtg kregostupa). Wystepuja réwniez ektazje i
torbiele pajgczyndwki, kifoskolioza, a nawet
przepuklina oponowa. W 20% przypadkoéw
zmiany obserwowane w obrebie kanatu krego-
wego nie dajg objawdw klinicznych. W obre-
bie rdzenia krggowego zmiany wystepuja u
okolo 14% chorych. Przewaznie sg to glejaki
wysoko-zrdZznicowane,

Wsréd innych zmian obserwowanych u
chorych z choroba Recklinghausena naleZy
wymienié: zmiany okluzyjne w zakresie du-
zych naczyn tetniczych (choroba moyamoya),
tetniaki, ektazje, przetoki tetniczo-zylne. U 4%
chorych wystepuja rowniez guzy czynne hor-
monalnie.

NERWIAKO-WEOKNIAKOWATOSC
TYPU II .

Choroba ta nazywana jest inaczej obustron-
nym nerwiakiem nerwéw stuchowych. Ze
wzgledu na typowy obraz kliniczny i radio-
logiczny, nerwiako-widkniakowato§é typu II
zostata wyosobniona jako oddzielna jednostka
chorobowa. Zwigzana jest ona z mutacja ge-
nowg w obrebie chromosomu 22. Jest to cecha
autosomalna dominujaca. Wystepuje zczestot-
liwoscig 1:50000. Objawami wskazujacymi na
nerwiako-wlokniakowato§¢ typu II sy:

e

dzieficze * wewngtrztol
tylnej czesei soczew

Tak wiec w kazdym przypadku tej jedno-
stki chorobowej wystepuja zmiany w obrebie
oSrodkowego uktadu nerwowego. Objawy
skérne wystepuja rzadko.

Podsumowujac - w nerwiako-wiokniako-
watoSci typu II obserwuje sig: zmiany nowo-
tworowe w zakresie nerwdw czaszkowych,
oponiaki (przewaznie liczne) oraz dodatkowo
zwapnienia, gldwnie w obrgbie splotéw na-
czynidwki, a takze guzy rdzenia i korzeni ner-
wowych. 2-10% ostoniakéw nerwu stuchowe-

go jest wynikiem nerwiako-wtdkniakowatoSci
typu II. Drugim co do czgstoSci nerwem cza-
szkowym zajetym w tej jednostce chorobowej
jest nerw trojdzielny. Takze ostoniak nerwdw:
okoruchowego, przedsionkowego lub odwo-
dzgcego powinny sugerowaé mozliwoS¢ wy-
stepowania nerwiako-widokniakowatoSci typu
1I. O mozliwosci tej nalezy pamigtaé, ponie-
waz w tej jednostce chorobowej bardzo czgsto
wystepuja zmiany w obrebie rdzenia krggowe-
go i korzeni nerwowych. W obrazie MR opi-
sane zmiany charakteryzuja si¢ izo- lub hipo-
intensywnym sygnatem w obrazach T1-zalez-
nych i ulegaja wyraZnemu wzmocnieniu po
podaniu §rodka kontrastowego. Sa odgrani-
czone od sgsiadujacych struktur nerwowych, o
gtadkich zarysach. Czasami obserwuje sig¢ jed-
nak cechy degeneracji lub wylewdow krwa-
wych. Zwapnienia moga wystepowaé, poza
splotami naczyniéwki, réwniez w korze moz-
gowej. W obrebie kanatu krggowego czesto
wystepuja liczne guzki o charakterze oponia-
kéw lub ostoniakéw. W obrgbie rdzenia kre-
gowego czesto spotyka sie wyScidlczaki.

NERWIAKO-WEOKNIAKOWATOSC
SEGMENTOWA

Wystepuje stosunkowo rzadko. Jej wyosob-
nienie opiera si¢ tylko na danych klinicznych
(nie ma potwierdzenia w badaniach genetycz-
nych). Zaréwno zmiany skorne, jak i nerwo-
we, dotyczg okreSlonego obszaru ciata, prze-
waznie obszaru unerwienia splotu ledzwiowo-
krzyzowego i glowy. W obrazie klinicznym
dominujg béle i §wigd w obrgbie dotknigtej
choroba okolicy.

STWARDNIENIE GUZOWATE
(CHOROBA BOURNEYVILLA)

Choroba ta ma charakter autosomalny, do-
minujacy. Towarzysza jej liczne zmiany typu
hamartoma w obrebie réznych narzadéw. Wy-
stepuje z czgstotliwoScia 1:10000-50000.

Klasyczng triadq objawéw sa; grudkowate
znami¢ na twarzy, padaczka i opdZnienie w
rozwoju psychicznym. Objawy te wystepuja
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Jednak w okolo polowie przypadkéw. Dlatego
tez obraz radiologiczny jest podstuwy rozpo-
znania. Obserwuje sig cztery podstawowe typy
zmian chorobowych: zmiany guzowate w ob-
rebie kory mézgowej, nieprawidlowoSci w za-
kresie istoty biulej, guzki w okolicy pod-
wyScidlkowej, gwiazdziak wielkokomédrkowy
podwyScidtkowy. Wszystkie te zmiany histo-
logicznie odpowiadajy skupiskom kombérek
gleju i neuronéw o réznym stopniu zréznico-
winia.

Guzki w obrebie kory mbzgowej wystepu-
ja u ponad 95% chorych. Sy one dobrze
widoczne w buduniu MR. Churakter sygnulu
zalezy od wieku badanych pacjentéw. U no-
worodkéw i matych dzieei sygnal w obrazie
MR ma charukter hiperintensywny w obra-
zach Tl-zaleznych i hipointensywny w- obra-
zach- T2-zuleznych w stosunku do sygnulu
istoty bialej (gdy proces mielinizacji nie jest
jeszeze zakonezony). U sturszych dziect i do-
rostych guzki wykazujy sygnal izo- lub hipo-
intensywny w obrazach T1-zaleznych i hiper-
intensywny w obrazuch T2-zuleznych. Poda-
nie Srodka kontrastowego powoduje efekt
wzmocnienia tylko w okolo 5% przypudkdw.
Zmiany te nie ulegyjy ztosliwieniu. Wraz z
wiekiem wzrasta liczba zmian ulegujyeych
zwapnieniom. U chorych po 10 roku zycia
50% guzkdéw wykazuje zwapnienia.

Zmiany w obrebie istoty bialej przybierajy
ksztalt linijnych obszaréw biegnyeych od ko-
mér bocznych w kierunku kory mézgowej,
ognisk klinowatych, obrz¢kowych, licznych
ognisk o roéznym ksztatcie fub promienistych
ognisk w obrgbie mbzdiku. Sygnal w baduniu
MR, podobnie juk poprzednio, zulezy od wie-
ku chorych. U noworodkéw typowy jest syg-
nat hiper- lub izointensywny w obrazach T1-
zaleznych i hipointensywny w obrazach T2-
zaleznych, u. dorostych hipointensywny w
obrazach Tl-zaleznych i hiperintensywny w
obrazach. T2-zaleznych. Okolo 12% zmian
ulega wzmocnieniu po poduniu Srodka kontra-
stowego. Histologicznie zmiuny te mujy cha-
rukter fugodny, wynikyjy z zuburzen mielini-
zacji i dysplazji w obrebie istoty bialej.

Guzki polozone podwyscidtkowo, juk juz
WSpomniano, sy nujezestszym. objawem wy-
stepujycym w tej postaci fukomatozy. Polozo-
ne sy one najezedeiej w okolicy otworu Mon-
roe, na wysokoSci jiydra ogoniastego. Inna lo-
kalizacja (zwlaszeza komora II11 1V) jest rzad-
ka. W badaniu MR guzki te majy nieregularny
ksztatt, wpuklujy sie w obreb komory. Sygnat
w badiniu MR jest zrdznicowany, najezeSciej
guzki sy hipointensywne w obrazach T2-zalez-
nych (czesto ulegaja zwapnieniom). U nowo-
rodkow i mulych dzieci wykazujy sygnat hiper-
intensywny, przewuaznie nie ulegujy jeszcze
zwapnieniom. Podunie Srodka kontrastowego
w rdznym stopniu powoduje wzmocnienie syg-
natu.

Nulezy pumigtué, ze fukomatozie tej moze
towarzyszyé gwinZdziak podwyScidlkowy
wielkokomorkowy (giant cell astrocytoma).
Dotyezy to okolo 15% chorych. Prawie wszy-
stkie gwiazdziaki okolicy otworu Monroe
zwiyzane sy z obecnoseiy stwardnienia guzo-
watego. Nowotwdr ten ma charakter tagodny,
moze jednak prowudzié do wodoglowii. W
obrazach MR charukteryzuje sig on nieréwno-
miernym  sygnalem i nierdwnomiernym
wzinocnieniem po podaniu $rodka kontrasto-
wego. Czesto w jego obrebie wystepujy zwa-
pnieniz.

W ponud polowie przypudkdéw stwardnie-
nia guzowatego stwierdza sie zmiany typu
hamartoma w obrebie siatkéwki. Przewaznie
nie powodujy one jednak zaburzen widzenia.
Zaburzenia widzenia wystepujy dopiero wow-
czas, gdy ognisku patologiczne polozone sy
w obrebie plamki wzrokowej lub prowudzy
do krwawieniu wewnytrzgatkowego. Spotyka
sig takze zmiany w zakresie duzych tetnic
obwodowych, szezegblnie norty piersiowej i
brzusznej (zmiuny tetninkowate lub zwgzujy-
ce Swiatlo .nuczyn). Stwardnienie guzowate
jest przyczyny czestych zmian w narzydach
obwodowych, Qbserwuje sig ogniska odbar-
wienia skoéry, zmiany typu angiofibromatosis
w obrebie skdry twarzy, torbiele i guzy typu
angiomyolipoma w  obrebie nerek, rhab-
domyosarcoma, serca (30% przypadkdéw),
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zmiany ogniskowe w obrgbie watroby, §le-
dziony, trzustki i koSci.

ZESPOL STURGE-WEBERA

Fakomatoza ta wystepuje bardzo rzadko.
Podstawowym objawem jest znamie naczy-
niowe w kolorze czerwonego wina, polozone
w obszarze unerwienia nerwu trojdzielnego -
najczeSciej pierwszej galezi. Towarzyszy mu
naczyniakowato$¢ opon modzgowych, napady
padaczki, otepienie, niedowlad polowiczy,
niedowidzenie polowiczne, woloocze i jaskra.
Przyczyna tych zmian nie jest znana, prawdo-
podobnie s3 one wynikiem zaburzef rozwojo-
wych zylnego ukladu naczyniowego mdzgu.
W przestrzeni podpajgczynéwkowej obserwu-
je sie obszar pokryty siecig drobnych, cien-
koSciennych poszerzonych naczyi wioso-
watych i Zylnych z objawami zastoju krwi.
Zaburzenia w odptywie krwi powoduja niedo-
tlenienie okreSlonej czgSci kory mbzgowej i jej
atrofie. W obrebie dotknigtej chorobg kory
mozgowej tworzy si¢ zwapnienia. Dotyczg one
Srodkowej warstwy kory mbzgowej.

W badaniach radiologicznych typowy jest
obraz drobnych zwapniefi uloZonych linijnie,
réwnoleglych do siebie (objaw szyn tramwa-
jowych, zwapnienia poloZone sa na krawe-
dziach zmienionych chorobowo zakretdéw ko-
ry mozgowej). Objaw ten wystepuje stosunko-
wo rzadko u dzieci przed drugim rokiem zycia.
Podobnie w badaniu TK mézgu obserwuje sig
linijne zwapnienia w obrgbie kory mézgowej,
atrofie kory, miejscowe scieficzenie koéci cza-
szki, znaczne jednostronne powickszenie za-
tok przynosowych i wyrostka sutkowatego.
Obraz MR réwniez odpowiada opisanym po-
wyzej zmianom (nalezy zaznaczyé, Zze zwa-
pnienia w badaniu MR powoduja brak sygnatu
zarbwno w obrazach T1- jak i T2-zaleznych).
Opisane zmiany wystepuja po tej samej stronie
co znamig naczyniowe na skérze twarzy i po-
lozone sg przewaznie w obrgbie plata potyli-
cznego i tylnej czeSci plata ciemieniowego.
Podanie Srodka kontrastowego przewaznie
uwidacznia ognisko wzmocnienia w obrebie

kory moézgowej (w wyniku zmian niedo-
krwiennych i zastoju krwi). Typowe jest takze
wzmocnienie w obrebie splotu naczyniéwko-
wego komory bocznej po stronie zmiany cho-
robowej. Czgsto spotyka si¢ dodatkowo zna-
cznie poszerzone naczynia Zylne w obrebie
istoty bialej.

Sposrdd innych objawdw towarzyszacych
zespotowi Sturge-Webera nalezy wymienié
zaburzenia rozwoju oczodolu i galki ocznej.
Zmiany te wystepuja u okolo 30% chorych
(woloocze, naczyniakowato$¢ twardéwki i na-
czynidéwki, jaskra wrodzona).

ZESPOL VON HIPPEL-LINDAUA

Zaburzenie to ma charakter autosomalny
dominujacy. Zwiazane jest z nieprawidio-
woscig w zakresie chromosomu 3.

Rozpoznanie zespolu von Hippel-Lindaua
opiera si¢ na stwierdzeniu jednego z trzech

Zgu 0 typ
Zzikiesu 1n.

i, guz cl

Objawy chorobowe wystepuja w roéznym
wieku, przewaznie po 20-30 roku zycia. Wy-
mienione powyzej i pozostale objawy spotyka
sie z rozng czestotliwoScia.

Naczyniak siatkéwki (40-50%) moze wyste-
powaé jedno- lub obustronnie. Jeli nie towa-
rzyszy mu wylew krwisty lub obrzek, objawy
kliniczne mogg by¢ niezauwazalne,

Torbiele i nowotwory narzqdow jamy brzu-
sznej wystepuja u 50-70% chorych.

Guzy o typie haemangioblastoma (40-80%)
w wigkszoSci przypadkéw potozone s3 w ob-
rebie moézdzku, w 25% wystepuja w obrebie
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rdzenia kregowego. Wigkszo§é ‘tych guzdw

rozpoznawanych jest u chorych w wieku 20-

50 lat. Liczne guzy tego typu obserwuje sig w
10% przypadkow. W baduniu TK lub MR
guzy te majy charakter torbielowuty z wyraz-
nym guzkiem przySciennym ulegajycym silne-
mu wzmocnieniu po podaniu $rodka kontra-
stowego. Guzki przyScienne charakteryzujy
sig izointensywnym sygnalem w badaniu MR,
nie zawierajy zwapnied. Sciana torbieli zbudo-
wana z uciSnigtej i przemieszczonej tkanki
glejowej (pseudotorebka) nie jest unaczyniony
i nie ulega wzmocnieniu po podaniu $rodka
kontrastowego. W 20% przypadkoéw haeman-
gioblastoma jest guzem litym. Guz ten bardzo
rzadko poloZony jest nadnamiotowo. W obreg-
bie rdzenia kregowego przybiera on postaé
torbieli podobnej do jamy syryngomielicznej
z izointensywnym guzkiem przySciennym,
ulegajgcym silnemw wzmocenieniu po podiniu
Srodka kontrastowego.

INNE FAKOMATOZY

Zespot Wyburna-Masona - typowymi ob-
Jjawami s znamig naczyniowe skory oraz mal-

formacje nuczyniowe siutkéwki i nerwu wzro-
kowego, czesto rdwniez szluku wzrokowego.
Zmiany te przewaznie majy charakter jedno-
stronny.

Zespot Louis-Bara - okre$lany takZe mia-
nem: ataksju-teleangiektazju, Teleangiektazje
dotyczy skéry w okolicy oka, towarzyszy im
ataksja mézdzkowa. Ataksji jest wynikiem za-
niku najezgSciej przedniej czeSci robaka. U
chorych dotknietych tym zespolem znucznie
czescie] wystepuji zmiany nowotworowe.

Choroba Rendu-Osler-Webera - charakte-
ryzuje sie wystepowaniem nieprawidlowoSci
w zakresie ukludu nuczyniowego: teleungie-
ktazje w obrebie skéry i blon Sluzowych, na-
czyniuki, przetoki tetniczo-zylne w watrobie,
plucach, moézgu, rdzeniu kregowym, tetniaki o
réznym polozeniu. U potowy chorych wyste-
puja objuwy z zakresu ukladu nerwowego.
Objawy chorobowe w znacznej czeSei przy-
padkéw sy powiklaniem przetok tetniczo-zyl-
nych w obrgbie ptue: zatory, czesto zukazone,
zakrzepy w przebiegu policytemii. W§rdd ob-
jawdw z zakresu oSrodkowego ukludu nerwo-
wego nulezy wymienié encetalopatie watrobo-
wi 1 ropnie mozgu.
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