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Fakomatozy 

P/iako/lla{oscs 

LESZEK KRÓLICKI 

Z Pracowni Rezonansu MagnelycZ/lego H'ojewód:::kiego Zespołu PuhlicZ/lych Zakładów 
Opieki Zdrowolnej 11' Warszawie 

STHESZCZENIE. W pracy oll/ówiono J/ujczf(.\'ciej 
wy.\'wpujące ji,kofllulOzy z uwzglf(clnieniem ich po
chodzenia, hudowy hislologicznej om::: obraZll w 
badaJ/i uch radiologicznych i IOmograjii MR, Szc'ze
gólJ/I/ uwagę zwrócono na f!lożliwo.{ci diagno.l'{yez
Ile MRI w lej grupie .I'cl/OrzeJi. 

SUI\1MARY. 1'111' fIlosI Ji'equenlly occurring pl/{J
kOflla{oses, aS we" a.l' lheir eliology, hi.l'l%gica/ 
SlrucllIre, and clinica/ pllllerll in radi%gica/ and 
!",IR {(JfIlogrllplty are oUI/ined in lhe pap er. Specia/ 
allenlion is /luid lO {he dillgnO!Nic l'alue oj MRI ill 
lhis gro lip ol rlisea.l'e.l', 

Słowa kluczowe: fakol1latozy / histologia / radiologia / MRI / diagnostyka 
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Mianem fakomatoz określa się zróżnicow~Ulą 
pod względem obrazu klinicznego grupę chorób, 
ch~u'akteryzuj~lcych się występow~Uliem zmian 
patologicznych w obrębie ośrodkowego układu 
nelwowego i (z reguły) skóry. Często zmianom 
tym tow~u'zyszą również zaburzenia w obrębie 
n~'Z~ldów wewnętrznych. StleJ też rozpozn~Ulie 
jednej z 1'01111 fakomatozy wymaga docbtko
wy ch badaii diagnostycznych. Wśród naj
częściej spotykanych bkomatoz należy wymie
nić różne formy nerwiako-włókniakowatości, 
stwardnienie guzowate, zespół Sturge-Webera i 
zespól HippeI-Lindau'a. 

NERWIAKO-Wf,ÓKNIAKOWATOŚĆ 
TYPU I (CHOROBA 
RECKLIN G HA USEN A) 

Jest najczęściej występuj~lc~l fakomatoz~l. 
Stanowi ona 90% wszystkich form nerwiako
wlókniakowatosci. Występuje z częstotli

wością 1:2000-3000 urodzeii. Wi~lże się z IlIU

tacjq w zakresie pojedynczego genu położone
go w obrębie chromosomu 17. Schorzenie to 
ma charakter autosomalny dOIllinuj~,cy. Nale
ży podkreślić, 'że w tej jednostce chorobowej 

wywiad rodzinny może być ujemny. Rozpo
znanie kliniczne opiera się na stwierdzeniu co 
najmniej dwóch z wymienionych poniżej ob
jawów klinicznych: 

obecność co najmniej 6 przeb;u'wień skór
nych o c!!arakterystycznej barwie kawy z 
mlekiem, o średnicy większej niż 5 mm, 
występow;U\ie co najmniej jednego nelwia
ko-wlókuiaka splotowatego (mnogie nerwia
ki oslonkowe na małej ograniczonej 
przestrzeni; nerwiaki te, leż;lc blisko siebie, 
tworz;, jeden konglomerat) lub więcej niż 
dwóc!! guzków o innym charakterze, 
obecność dwóch lub więcej b;u'Wnikowych 
zmian typu hamartoma w obrębie tęczówki, 
obecność glejaka nerwu wzrokowego, 
obecność ch;u'akterystycznych zmian w ob
rębie ukladu kostnego pod postaci" dysplazji 
skrzydła większego kości skalistej lub pseu
do;u'trozy, 
występow;ulie j;L~no-br'lzowych (w kolorze ka
wy z mlekiem) piegów w okolicy pachwino
wej lub pachowej, o równych granicach. 

Choroba Recklinghausena predysponuje do 
występowania szeregu zmian chorobowych o 
charakterze nowotworowym i nienowotworo-
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wym. Należ:! do nich: wspomniany już glejak 
nerwu wzrokowego, glejak o innym poloże
niu, mięsak (lU:un1ibro.l'(/rco/lw), ogniska 
patologiczne w obrębie istoty bi:tlej i j:!drach 
podstawy o charakterze hamanoma, zmiany 
dysplastyczne kości, zaburzenia w budowie 
oczodolu i gałki ocznej, wady układu naczy
niowego, guzy nowotworowe czynne h01'l110-
nalnie. Znamiona skórne mog:! być bardzo 
dyskretne, maj:! tendencję do powiększania się 
wraz z wiekiem. Ryzyko występowania zmian 
nowotworowych u chorych z chorob:1 Rec
klinghausena jest czterokrotnie wyższe niż w 
populacji. Zmiany chorobowe w obrębie 

ośrodkowego układu nerwowego występuj:1 u 
15-2OCYo chorych. 

Glej(/k Ilerwóll' II'zrokm\'ych. Jest to najczę
stszy nowotwór towarzysz:lcy nerwiako-włók
niakowatości typu I. Występuje on u 5-15% 
chorych. Należy jednak zaznaczyć, że tyłko 
około 25% przypadków glejaka o t)'m położe
niu ma zwi:lzek z chorob:1 Recklinghausena. 
Guz ten ma z reguły przebieg powolny, histo
logicznie jest to zazwyczaj gwiaździak wyso
kozróżnicowany (typ pilocytarny). U 20% 
chol)'ch wykazuje jednak znamiona złOśłi

wości. Obejmuje przeważnie skrzyżowanie 
wzrokowe i dystalną część (w stosunku do 
skrzyżowania) nerwu lub nerwów wzroko
wych. Może jednak obejmować także ciała ko
lankowate, a nawet promienistość wzrokow:l. 

W badaniu MR glejak nerwów wzroko
wych wykazuje sygnał izo- łub hipointensyw
ny w obrazach TI-załeżnych. Natomiast syg
nal w obrazach T2-zależnych jest wyraźnie 
hiperintensywny. Podanie środka kontrasto
wego rzadko i w różnym stopniu powoduje 
wzmocnienie sygnału (powolny wzrost guza z 
reguły nie prowadzi do uszkodzenia bariery 
krew-mózg). 

Glej(/ki o innym położeniu. Występować 
mog:1 one w obrębie pnia mózgu, blaszki 
czworaczej, okolicy wodoci:lgU. S:I to z reguły 
wysokozróżnicowane gwiaździaki. Bardzo 
rzadko spotyka się także wyściólczaki. 

Nerll'ioko-whJklliaki o ch(/rakterze .11Jloro
wyrn (plexijcJJm). ObecnoŚĆ tego typu nerwiako-

wlókniaków jest objawem patognomonicz
nym dla choroby Recklinghausena. Występuj" 
one u okolo 30(k chorych. Położone s:! w prze
biegu dużych nerwów, przeważnie pierwszej ga
łęzi nerwu trójdzielnego. Ich kształt jest nieregu
ł:u'ny. Guzki nie posiadają torebki i maj:1 tenden
cję do naciek:U1ia tk:U1ek. Często towarzysz:! im 
dysplazja skrzydła kości skałistej i torbiele paję
czynówki w obrębie środkowego dołu cZ:lSzki. 
Występuj:1 często w obrębie oczodołów i okoli
cy zatoki j:u11istej. 

W badaniu MR guzki te wykazują izointen
sywny, w porównaniu do mięśni, sygnał i 
ulegaj:! wyraźnemu wzmocnieniu po podaniu 
środka kontrastowego. W 5-15% przypadków 
ulegają zezłośliwieniu. 

Zmiany typu I/OII/orloma. Występuj:! one u 
80% chorych z chorobą Reckłinghausena. 
Przeważnie s:! liczne, położone w obrębie j:!
der podstawy, pnia mózgu, promienistości 

wzrokowej, konarach mózgu. Histologicznie 
s:! to ogniska hiperplazji lub dysplazji komó
rek glejowych. Nie wywołuj:1 one z reguły 
efektu masy i nie ulegaj:1 wzmocnieniu po 
podaniu środka kontm'itowego. Przeważnie 

wraz z wiekiem ich łiczba i wielkość ulegają 
zmniejszeniu. Nie stwierdzono, aby zmiany te 
ulegaly zezłośliwieniu, Rozpoznanie i okl'eśle
nie charakteru przedstawionych zmian ma 
istotne znaczenie kliniczne, nie wymagaj:1 one 
leczenia. 

Jak wspomniano powyżej, chorobie Rec
klinghausena towarzysz:1 dość często zmiany 
w obrębie kości czaszki i opon mózgowych. 
Należ:! do nich makrokrania i hipoplazja 
skrzydła większego kości skałistej. I-lipoplazja 
prowadzi do przemieszczenia płata skronio
wego w obręb oczodołu oraz do poszerzenia 
otworu słuchowego (co może sugerować obe
cność nerwiaka nerwu VIII). W obrębie opony 
twardej mog,! występować ektazje. 

Zmiany 1\' ohręhie rdzenia kręgowego i ko
rzeni nerwOII'ycl!. Zmiany chorobowe o tym 
położeniu obserwuje się u 60% chorych, Prze
ważnie s:! to nerwiako-włókniaki. Prowadz:1 
one do wtórnego poszerzenia otworu/otworów 
międzykręgowych (typowy obraz w badaniu 
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rtg kręgosłupa). Występują również ektazje i 
torbiele pajęczynówki, kifoskolioza. a nawet 
przepuklina oponowa. W 20% przypadków 
zmiany obserwowane w obrębie kanału kręgo
wego nie dają objawów klinicznych. W obrę
bie rdzenia kręgowego zmiany występują u 
około 14% chorych. Przeważnie są to glejaki 
wysoko-zróżnicowane. 

Wśród innych zmian obserwowanych u 
chorych z chorobą Recklinghausena należy 
wymienić: zmiany okluzyjne w zakresie du
żych naczyń tętniczych (choroba moyamoya), 
tętniaki. ektazje. przetoki tętniczo-żylne. U 4% 
chorych występują również guzy czynne hor
monalnie. 

NERWIAKO-WŁÓKNIAKOWATOŚĆ 
TYPU II 

Choroba ta nazywana jest inaczej obustron
nym nerwiakiem nerwów słuchowych. Ze 
względu na typowy obraz kliniczny i radio
logiczny, nerwiako-włókniakowatość typu II 
została wyosobniona jako oddzielna jednostka 
chorobowa. Związana jest ona z mutacją ge
nową w obrębie chromosomu 22. Jest to cecha 
autosomaIna dominuj<)ca. Występuje zoczęstot
liwością 1:50000. Objawmni wskazującymi na 
nerwiako-włókniakowatość typu II są: 

f~,.~~~B~:~tt~jl\~~!~{!i~ 
.••.•....•. dzieńcze <wewnątrztorebkc)\yę·zmętnienie> 
...... ·tyl~ej częścisQczewkL<.>> ............ . 

Tak więc w każdym przypadku tej jedno
stki chorobowej występują zmiany w obrębie 
ośrodkowego układu nerwowego. Objawy 
skórne występują rzadko. 

Podsumowując - w nerwiako-włókniako
watości typu II obserwuje się: zmiany nowo
tworowe w zakresie nerwów czaszkowych, 
oponiaki (przeważnie liczne) oraz dodatkowo 
zwapnienia. głównie w obrębie splotów na
czyniówki, a także guzy rdzenia i korzeni ner
wowych. 2-10% osłoniaków nerwu słuchowe-

go jest wynikiem nerwiako-włókniakowatości 
typu II. Drugim co do częstości nerwem cza
szkowym zajętym w tej jednostce chorobowej 
jest nerw trójdzielny. Także osłoniak nerwów: 
okoruchowego, przedsionkowego lub odwo
dzącego powinny sugerować możliwość wy
stępowania nerwiako-włókniakowatości typu 
II. O możliwości tej należy pmniętać, ponie
waż w tej jednostce chorobowej bardzo często 
występują zmiany w obrębie rdzenia kręgowe
go i korzeni nerwowych. W obrazie MR opi
sane zmiany charakteryzują się izo- lub hipo
intensywnym sygnałem w obrazach Tl-zależ
nych i ulegają wyraźnemu wzmocnieniu po 
podaniu środka kontrastowego. Są odgrani
czone od sąsiadujących struktur nerwowych. o 
gładkich zarysach. Czasmni obserwuje się jed
nak cechy degeneracji lub wylewów krwa
wych. Zwapnienia mogą występować, poza 
splotami naczyniówki, również w korze móz
gowej. W obrębie kanału kręgowego często 
występują liczne guzki o charakterze oponia
ków lub osłoniaków. W obrębie rdzenia krę
gowego często spotyka się wyściółczaki. 

NERWIAKO-WŁÓKNIAKOWATOŚĆ 
SEGMENTOWA 

Występuje stosunkowo rzadko. Jej wyosob
nienie opiera się tylko na danych klinicznych 
(nie ma potwierdzenia w badaniach genetycz
nych). Zarówno zmiany skórne. jak i nerwo
we. dotyczą określonego obszaru ciała, prze
ważnie obszaru unerwienia splotu lędźwiowo
krzyżowego i głowy. W obrazie klinicznym 
dominują bóle i świąd w obrębie dotkniętej 
chorobą okolicy. 

STWARDNIENIE GUZOWATE 
(CHOROBA BOURNEVILLA) 

Choroba ta ma charakter autosomalny, do
minujący. Towarzyszą jej liczne zmiany typu 
hamm10ma w obrębie różnych narządów. Wy
stępuje z częstotliwością l: 10000-50000. 

Klasyczną triadą objawów są: grudkowate 
znamię na twarzy, padaczka i opóźnienie w 
rozwoju psychicznym. Objawy te występują 
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jednak w okolo polowie przypadków. Dlatego 
też obraz radiologiczny jest podstawą rozpo
znania. Obserwuje się cztery podstawowe typy 
zmian chorobowych: zmiany guzowate w ob
rębie kory mózgowej, nieprawidlowości w za
kresie istoty bialej, guzki w okolicy pod
wysciólkowej, gwiaździak wielkokomórkowy 
podwyściólkowy. Wszystkie te zmiany histo
logicznie odpowiadaj~1 skupiskom komórek 
gleju i neuronów o różnym stopniu zróżnico
wania. 

Guzki w obrębie kory mózgowej występu
j~1 u ponad 95% chorych. S:l one dobrze 
widoczne w badaniu MR. Charakter sygnalu 
zależy od wieku badanych pacjentów. U no
worodków i malych dzieci sygnał w obrazie 
MR ma charakter hiperintensywny w obra
zach Tl-zależnych i hipointensywny w obra
zach T2-zależnych w stosunku do sygnal u 
istoty białej (gdy proces mieliniz:lcji nie jest 
jeszcze zakończony). U starszych dzieci i do
rosłych guzki wykazuj~1 sygnał izo- lub hipo
intensywny w obrazach Tl-zależnych i hiper
intensywny w obrazach T2-zależnych. Poch
nie środka kontT~L"towego powoduje efekt 
wzmocnienia tylko w około 5% przypadków. 
Zmiany te nie ulega.h złośliwieniu. Wraz z 
wiekiem wzrasta liczba zmian ulegaj:(cych 
zwapnieniom. U chorych po 10 roku życia 

50% guzków wykazuje zwapnienia. 
Zllliany w obrębie istoty białej przybieraj:1 

kształt linijnych obszarów biegn~(cych od ko
mór bocznych w kierunku kory mózgowej, 
ognisk klinowatych, obrzękowych, licznych 
ognisk o różnym kształcie lub promienistych 
ognisk w obrębie móżdżku. Sygn:lł w badaniu 
MR, podobnie jak poprzednio, zależy od wie
ku chorych. U noworodków typowy jest syg
nał hiper- lub izointensywny w obrazach Tl
zależnych i hipointensywny w obrazach T2-
zależnych, u doroslych hipointensywny w 
obrazach TI-zależnych i hiperintensywny w 
obrazach T2-zależnych. Okolo 12% zmian 
ulega wzmocnieniu po podaniu środka kontra
stowego. Histologicznie zmiany te Illaj~1 cha
rakter łagodny, wynikaj~1 z zaburzeń mielini
zacji i dysplazji w obrębie istoty biakj. 

Guzki polożone pOQwyściółkowo, jak już 
wspomniano, s:1 najczęstszym objawem wy
stępuj:lcym w tej postaci fakomatozy. Położo
ne s~l one najczęściej w okolicy otworu Mon
roe, na wysokości j:ldra ogoniastego. Inna lo
kalizacja (zwłaszcza komora III i IV) jest rzad
ka. W badaniu MR guzki te maj:, nieregularny 
kształt, wpuklają się w obręb komory. Sygnał 
w badaniu MR jest zróżnicow:U1y, najczęściej 
guzki S:l hipointensywne w obrazach T2-zależ
nych (często uleg:U:1 zwapnieniom). U nowo
rodków i malych dzieci wykazuj:1 !>)'gnat hiper
intensywny, przeważnie nie uleg:U'l jeszcze 
zwapnieniom. Pod:U1ie środka kontrastowego 
w różnym stopniu powoduje wzmocnienie syg
nału. 

Należy pamiętać, że fakomatozie tej może 
towarzyszyć gwiaździak podwyściółkowy 

wielkokomórkowy (giallt Celi a.l'trocyto!1la). 
Dotyczy to okolo J 5% chorych. Prawie wszy
stkie gwiaździaki okolicy otworu Monroe 
zwi~lzane s:! z obecności:1 stwardnienia guzo
watego. Nowotwór ten ma charakter łagodny, 
może jednak prowadzić do wodogłowia. W 
obrazach MR charakteryzuje się on nierówno
miernYIll sygnałem i nierównomiernym 
wZlllocnieniem po podaniu środka kontrasto
wego. Często w jego obrębie występuj:1 zwa
pnienia. 

W ponad połowie przypadków stwardnie
nia guzowatego stwierdza się zmiany typu 
liulllarto/!w w obrębie siatkówki. Przeważnie 
nie powoduj:! one jednak zaburzeń widzenia. 
Zaburzenia widzenia występuj:1 dopiero wów
czas, gdy ogniska patologiczne położone S'I 
w obrębie plamki wzrokowej lub prowadz:l 
do krwawienia wewn:!tJzgałkowego. Spotyka 
się także zmiany w zakresie dużych tętnic 

obwodowych, szczególnie aorty piersiowej i 
brzusznej (zmiany tętniakowate lub zwężaj:l
ce swiatlo naczyń). Stwardnienie guzowate 
jest przyczyn:! częstych zmian w narz:,dach 
obwodowych. Obserwuje się ogniska odbar
wienia skóry, zmiany typu angil1ibronwfo.l'is 
w obrębie skóry twarzy, torbiele i guzy typu 
(/ngiolllyoli/)()/!w w obrębie nerek, rlwb
d()fllyo.\·arc()lIla serca (30% przypadków), 
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zmiany ogniskowe w obrębie wątroby, śle

dziony, trzustki i kości. 

ZESPÓŁ STURGE-WEBERA 
Fakomatoza ta występuje bardzo rzadko. 

Podstawowym objawem jest znanlię naczy
niowe w kolorze czerwonego wina, położone 
w obszarze unerwienia nerwu trójdzielnego -
najczęściej pierwszej gałęzi. Towarzyszy mu 
naczyniakowatość opon mózgowych, napady 
padaczki, otępienie, niedowład połowiczy, 
niedowidzenie połowiczne, woloocze i jaskra. 
Przyczyna tych zmian nie jest znana, prawdo
podobnie są one wynikiem zaburzeń rozwojo
wych żylnego układu naczyniowego mózgu. 
W przestrzeni podpajęczynówkowej obserwu
je się obszar pokryty siecią drobnych, cien
kościennych poszerzonych naczyń włoso
watych i żylnych z objawami zastoju krwi. 
Zaburzenia w odpływie lawi powodują niedo
tlenienie określonej części kory mózgowej i jej 
atrofię. W obrębie dotkniętej chorobą kory 
mózgowej tworzą się zwapnienia. Dotyczą one 
środkowej warstwy kory mózgowej. 

W badaniach radiologicznych typowy jest 
obraz drobnych zwapnień ułożonych linijnie, 
równoległych do siebie (objaw szyn tramwa
jowych, zwapnienia położone są na krawę
dziach zmienionych chorobowo zakrętów ko
ry mózgowej). Objaw ten występuje stosunko
wo rzadko u dzieci przed drugim rokiem życia. 
Podobnie w badaniu TK mózgu obserwuje się 
linijne zwapnienia w obrębie kory mózgowej, 
atrofię kory, miejscowe scieńczenie kości cza
szki, znaczne jednostronne powiększenie za
tok przynosowych i wyrostka sutkowatego. 
Obraz MR również odpowiada opisanym po
wyżej zmianom (należy zaznaczyć, że zwa
pnienia w badaniu MR powodują brak sygnału 
zarówno w obrazach Tł- jak i T2-zależnych). 
Opisane zmiany występują po tej samej stronie 
co znaInię naczyniowe na skórze twarzy i po
łożone są przeważnie w obrębie płata potyli
cznego i tylnej części płata ciemieniowego. 
Podanie środka kontrastowego przeważnie 
uwidacznia ognisko wzmocnienia w obrębie 

kory mózgowej (w wyniku zmian niedo
krwiennych i zastoju krwi). Typowe jest także 
wzmocnienie w obrębie splotu naczyniówko
wego komory bocznej po stronie zmiany cho
robowej. Często spotyka się dodatkowo zna
cznie poszerzone naczynia żylne w obrębie 
istoty białej. 

Spośród innych objawów towarzyszących 
zespołowi Sturge-Webera należy wymienić 
zaburzenia rozwoju oczodołu i gałki ocznej. 
Zmiany te występują u około 30% chorych 
(woloocze, naczyniakowatość twardówki i na
czyniówki, jaskra wrodzona). 

ZESPÓŁ VON HIPPEL-LINDAUA 
Zaburzenie to ma charakter autosomalny 

dominujący. Związane jest z nieprawidło
wością w zakresie chromosomu 3. 

Rozpoznanie zespołu von Hippel-Lindaua 
opiera się na stwierdzeniu jednego z trzech 
objawów: 
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H2pojed)'nczygll~h16zgu otypie./idę,jzihzglt@? 
i/ ·laslomaiobjawfzzakresuinllychiHirząd6WY 
~gZ{~9I:~i;k~fii~il·13zz~~~hl2fti~4ah~~tij 
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Objawy chorobowe występują w różnym 
wieku, przeważnie po 20-30 roku życia. Wy
mienione powyżej i pozostałe objawy spotyka 
się z różną częstotliwością. 

Naczyniak siatkówki (40-50%) może wystę
pować jedno- lub obustronnie. Jeśli nie towa
rzyszy mu wylew krwisty lub obrzęk, objawy 
kliniczne mogą być niezauważalne, 

Torbiele i nowotwory narządów jamy brzu
sznej występują u 50-70% chorych. 

Guzy o typie haemangioblastorn.a (40-80%) 
w większości przypadków położone są w ob
rębie móżdżku, w 25% występują w obrębie 
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rdzenia kręgowego. Większość tych guzów 
rozpoznawanych jest u chorych w wieku 20-
50 lat. Liczne guzy tego typu obserwuje się w 
10% przypadków. W badaniu TK lub MR 
guzy te maj~) charakter torbielowaty z wyraź
nym guzkiem przyściennym llłegaj~lcyIJl silne
mu wzmocnieniu po podaniu środka kontra
stowego. G uzki przyścienne charakteryzują 

się izointensywnym sygnalem w badaniu MR, 
nie zawieraj~1 zwapnień. Ściana torbieli zbudo
wana z uciśniętej i przemieszczonej tkanki 
glejowej (pseudotorebka) nie jest unaczyniona 
i nie ulega wzmocnieniu po podaniu środka 
kontrastowego. W 20% przypadków haeman
gioblastoma jest guzem litym. Guz ten bardzo 
rzadko położony jest nadnamiotowo. W obrę
bie rdzenia kręgowego przybiera on postać 

torbieli podobnej do jamy syryngomielicznej 
z izointensywnym guzkiem przyściennym, 
ulegaj~lcym silnemu wzmocnieniu po podaniu 
środka kontrastowego. 

INNE FAKOMATOZY 
Zespół Wyburna-Masona - typowymi ob

jawami S,) znamię naczyniowe skóry oraz mal-

fonnacje naczyniowe siatkówki i nerwu wzro
kowego, często również szlaku wzrokowego. 
Zmiany te przeważnie maj.) charakter jedno
stronny. 

Zespół Louis-Bara - określany także mia
nem: ataksja-teleangiektazja. Teleangiektazje 
dotYCZ:1 skóry w okolicy oka, towarzyszy im 
ataksja móżdżkowa. Ataksja jest wynikiem za
niku najczęściej przedniej części robaka. U 
chorych dotkniętych tym zespołem znacznie 
częściej występują zmiany nowotworowe. 

Choroba Rcndu-Oslcr-Webera - charakte
ryzuje się występowaniem nieprawidłowości 
w zakresie układu naczyniowego: teleangie
ktazje w obrębie skóry i błon śluzowych, na
czyniaki, przetoki tętniczo-żylne w w:ltrobie, 
plucach, mózgu, rdzeniu kręgowym, tętniaki o 
różnym polożeniu. U połowy chorych wystę
puj~1 objawy z zakresu układu nerwowego. 
Objawy chorobowe w znacznej części przy
padków S'l powikłaniem przetok tętniczo-żyl
nych w obrębie pl uc: zatory, często zakażone, 
zakrzepy w przebiegu policytemii. Wśród ob
jawów z zakresu ośrodkowego układu nerwo
wego należy wymienić encefalopatię w~ltrobo
W,I i ropnie mózgu. 
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