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Objawy neurologiczne
w ukladowych chorobach tkanki lacznej

Neurological symptoms in systemic connective tissue diseases
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STRESZCZENIE. Artykul omawia wystepowa-
nie objawdw i zespolow neurologicznych w przebie-
gu chordéb ukladowych tkanki lgcznej. Szczegolng
uwage zwrécono na wplyw rodzaju uszkodzenia
ukladu nerwowego na rozpoznanie, przebieg i ro-
kowanie w poszczegélnych kolagenozach.

SUMMARY. Neurological symptoms and syn-
dromes occurring in the course of collagenoses are
discussed in the article. Special attention is paid to
the relationship between the type of the nervous
system lesion and the diagnosis, the course of the
disease and prognosis in particular collagenoses.
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Choroby ukladowe tkanki lacznej naleza
do grupy ogdlnoustrojowych schorzeni za-
palnych o nieznanej etiologii, obejmujacych
wiele narzadoéw i ukladéw, Bardzo typowa
cecha jest zajecie procesem zapalnym ukla-
du naczyniowego. I to w najwigkszym stop-
niu jest przyczyna bogactwa i zmiennodci
symptomatologii klinicznej. Do dzisiaj nie
ma dobrej klasyfikacji zapalen naczyn, a ce-
chy kliniczne i morfologiczne wielu typow
zapalefi nakladaja sie na siebie [3, 6, 7, 18,
22, 27]. U podtoza symptomatologii kolage-
noz i objawow neurologicznych nie lezy po-
jedynczy mechanizm.

Objawy neurologiczne, wystepujace w ko-
lagenozach spowodowane sa nastepujacymi
czynnikami:

— zapalenie naczyn (vasculitis) — proces ten
prowadzi zaréwno do niedroznosci na-
czynia i wystgpowania zespoléw mniedo-
krwiennych, jak i do krwotokdéw, a zmia-
ny moga pojawiac sie¢ w o.u.n. (udary nie-
dokrwienne i krwotoczne), nerwach ob-
wodowych (mono- iflub polineuropatia

niedokrwienna) i, rzadziej, w rdzeniu kre-

gowym (mielopatia, hematomielia),

— wciggnigcie naczyn spoza ukiadu nerwowe-
go (u.n.) w proces zapalny — zapalenie
wsierdzia, zmiany zastawkowe, zapalenie
duzych tetnic, luku aorty i innych naczyn,

— rozlane zmiany ogdlnomozgowe o charak-
terze encefalopatii — postepujace otepie-
nie, zmiany zachowania, padaczka,

— neurologiczne nastepstwa zajecia innych na-
rzqdow, np. takie jak: choroby nerek, krwi,
wysokie ci$nienie tetnicze,

— bezposredni mechaniczny ucisk ziarniny
lub proces w kregosiupie.

W przypadku wspélistnienia kilku kola-
genoz, moga wystepowac objawy neurolo-
giczne charakterystyczne dla kazdej z nich.

Tematem tej pracy jest przeglad objawow
neurologicznych, wystepujacych w choro-
bach ukladowych tkanki tacznej. Patogene-
za poszczegélnych kolagenoz, przebieg, in-
terpretacja zmian w badaniach laboratoryj-
nych oraz leczenie, oméwione sa w nastep-
nych artykulach tego zeszytu.
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GUZKOWE ZAPALENIE TETNIC (g.z.t))

Choroba wystgpuje u os6b w wieku
3050 lat, kilkakrotnie czeSciej u mezczyzn,
moze takze dotyczyé dzieci. Objawy poczat-
kowe sa zwykle niespecyficzne, dominuja
objawy ogélne. Symptomatologia neuro-
logiczna jest bogata i zalezy od kalibru na-
czyn, w ktérych toczy si¢ proces, jego umiejs-
cowienia i rozleglosci. Najczesciej wystepuja-
ce objawy (40-50% chorych) sa nastepstwem
uszkodzenia obwodowego uktadu nerwo-
wego. Natomiast najpowazniejszy wplyw na
przebieg choroby maja powiklania dotyczace
ofrodkowego ukladu nerwowego (krwotoki
i zawaly) — tabl. 1.

Objawy neurologiczne pojawiaja sie naj-
czgSciej w rozwinietej fazie choroby. Moga
jednak wyprzedza¢ wystapienie innych obja-
wow. O g.z.t. nalezy mysleé, jezeli u mezZczyz-
ny wystepuja objawy polineuropatii z bardzo
silnymi bolami migéni i staw6w oraz przeczu-
lica skory, bez uchwytnej (gléwnie toksycz-
nej) przyczyny, szczegblnie jezeli zespolowi
neurologicznemu towarzysza objawy ogdlne
lub/i objawy ze strony innych narzadéw. Ba-
danie angiograficzne moze ujawni¢ liczne,

Tablica 1. Ogodlne i neurologiczne objawy guzkowego
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drobne tgtniaki. Decydujace znaczenie w roz-
poznaniu ma histologiczne badanie wycinka
mig$niowego, jezeli potwierdzi obecno$é
zmian zapalnych i martwiczych w §cianach
malych i §rednich tetnic {2, 14, 15, 19, 20].

TOCZEN RUMIENIOWATY
UKLADOWY (t.r.u.)

Jest to zespdl objawow spowodowany pro-
cesem zapalnym o nieznanej etiologii, obej-
mujacym wiele narzadéw i ukiladéw. Cho-
roba wystepuje zwykle u kobiet w wicku
20-401at, ma przebieg przewlekly, czesto
z okresami zaostrzen i remisji. Najczesciej
wystepujace objawy wymieniono w tabl. 2.

Obok wymienionych, moga wystepowaé
powiklania neurologiczne zwiazane z zaje-
ciem innych narzadéw lub ukladéw (nie-
wydolnos$¢ nerek, nadci$nienie, matoplytko-
wos¢, choroba Moschowitza) oraz ze stoso-
waniem lekow,

Objawy neurologiczne moga wystepowac
samodzielnie lub z innymi w réznych okre-
sach choroby. Moga poprzedzaé¢ na cale mie-
siace, a nawet lata wystapienie objawow ogdl-
nych. Bdle glowy sa bardzo czesta skarga

zapalenia tetnic

Objawy ogélne

Objawy neurologiczne

spadek wagi, ogdlne ostabienie

mononeuropathia multiplex

stany goraczkowe

symetryczna polineuropatia (sporadycznie w postaci
zespotu Guillaina i Barrego)

bole migéni i stawodw

radikulopatia

livedo reticularis

zapalenie wielomigéniowe

bol/bolesnos¢ uciskowa jader

izolowane uszkodzenie nerwow skornych

wzrost ciSnienia tgtniczego (rozkurczowe powyzej
90 mm Hg)

udary niedokrwienne mézgu

niewydolno$¢ nerek

krwotoki mézgowe 1 podpajgczyndwkowe

w surowicy antygen Hbs (50% chorych) i przeciw-
ciata anty-HBs

encefalopatia, czgsto z napadami padaczkowymi

podskérne guzki paciorkowate

izolowane uszkodzenie nerwow czaszkowych
@r, 111, vIIm)

nagla §lepota
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Objawy ogdlne

Objawy neurologiczne

8-9 razy czesciej u kobiet

bole gtowy

rumien twarzy

postepujacy zespo6l psychoorganiczny otepienny niekiedy z padaczka

rumien krazkowy

udary niedokrwienne lub krwotoczne mozgu, rzadziejrdzenia kregowego

nadwrazliwo§é na §wiatlo

zaburzenia zachowania (niepokdj, depresja), psychozy

owrzodzenie jamy ustnej

niedowlady nerwow czaszkowych i obwodowych

zapalenie stawow

zapalenie aseptyczne opon

zapalenie blon surowiczych

poprzeczne zapalenie rdzenia

zmiany w nerkach plasawica

zaburzenia hematologiczne

zaburzenia immunologiczne
(przeciwciala przeciwjadrowe)

zespot antyfosfolipidowy

chorych na tr.u. Moga przypomina¢ béle
napieciowe lub migrenowe i sa dosy¢ oporne
na leczenie, niekiedy pojawiaja sie na wiele lat
przed wystapieniem innych objawoéw t.r.u.
Czesto$¢ wystepowania objawow neuro-
logicznych w t.r.u. przez réznych autordéw
oceniana jest bardzo rozbieznie — od 19%
do 75% [10]. Rozbieznos¢ ta wynika z bra-
ku precyzyjnych kryteriow diagnostycznych.
Niektorzy do objawdw organicznego uszko-
dzenia moézgu zaliczaja: bdle glowy, zabu-
rzenia emocjonalne, wystepowanie rozsia-
nych fal theta w eeg i traktuja je na réwni

z udarem mozgu lub polineuropatia [4, 8, 9,
10, 14, 17, 21, 26].

REUMATOIDALNE ZAPALENIE
STAWOW (r.z.s.)

Wystepyje kilkakrotnie czesciej u kobiet
(4:1). Najczestsze zmiany neurologiczne
w r.z.s. obejmuja obwodowy uklad nerwowy
i spowodowane sa zapaleniem naczyn, ktore
u ok. 50% chorych towarzysza tej chorobie.
Do podstawowych objawéw (tabl. 3) choro-
by nalezg:

Tablica 3. Ogolne i neurologiczne objawy renmatoidalnego zapalenia stawow

Objawy ogdlne

Objawy neurologiczne

sztywnog¢ poranna trwajaca 1 godzing i dluzej

mononeuropatia lub mononeuropatia multiplex

obrzek 3 i wigcej stawow (nadgarstkow, stawow §rod-
reczno-paliczkowych 1 miedzypaliczkowych blizszych)

zapalenie wielomigSniowe

symetryczny obrzek stawow

udary mézgowe: TIA, niedokrwienne i krwotoczne

zmiany radiologiczne typowe dla r.z.s.

mielopatia (bezposredni ucisk na fgmicg rdzeniowa
przednia)

guzki reumatoidalne

uszkodzenie rdzenia kreggowego w nastepstwie
nadwichnigcia zgba obrotnika, kregu szczytowego
oraz kregéw C4-C5

niedokrwienne zmiany skorne
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Objawy neurologiczne pojawiaja si¢ zwyk-
le w zaawansowanej fazie choroby. Do naj-
powazniejszych powiklan naleza udary méz-
gowe oraz objawy uszkodzenia rdzenia kre-
gowego. Wystapienie w przebiegu r.z.s. obja-
wow uszkodzenia nerwéw obwodowych
oznacza ,,wciggniecie” naczyn w proces cho-
robowy. Pogarsza to przebieg choroby i ro-
kowanie [7, 11, 17, 23].

ZAPALENIE NACZYN CHURGA
I STRAUSSA

Jest to choroba, w ktdrej wystepuja obja-
wy (tabl. 4) charakterystyczne dla innych
kolagenoz: gnzkowego zapalenia tetnic, ziar-
niniaka Wegenera i zapalenia naczyn z nad-
wrazliwosci.

Objawy ze strony o.u.n. wystepuja u 2/3
chorych. CzeSciej niz w g.z.t. wystepuja
krwotoki Srodczaszkowe. Najczestsza przy-
czyna zgonu jest jednak niewydolnosé kra-
zenia z powodu kardiomiopatii zwezajace;.
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Angiografia wykazuje zmiany takie jak
w g.z.t.: zwezenia i tetniaki [9, 12, 13, 23].

ZAPALENIE
TETNICY SKRONIOWEJ

Jest to rzadka choroba zapalna duzych
i érednich tetnic, najczesciej tetnicy skronio-
wej. W 65% dotyczy kobiet, najczesciej po
70 roku zycia.

Objawy wplywajace na obraz kliniczny
tej choroby przedstawia tabl. 5.

Rozpoznanie choroby potwierdza biopsja
tetnicy skroniowej, ktora wykazuje u 70%
chorych zmiany zapalne i charakterystyczne
komorki olbrzymie [9, 16, 17, 23].

CHOROBA TAKAYASU
(CHOROBA BEZ TETNA)

Choroba dotyczy glownie kobiet ponizej
40 roku zycia, z krajow azjatyckich, Afryki
i Ameryki Lacinskiej.

Tablica 4. Ogolne 1 neurologiczne objawy zapalenia naczynn Churga i Straussa

Objawy ogdlne

Objawy neurologiczne

dychawica oskrzelowa.

mono- lub polineuropatia (90% chorych)

eozynofilia i nacieki z komorek kwasochionnych

udary krwotoczne lub niedokrwienne

zmiany zapalne w zatokach przynosowych i w ptucach

postgpujaca encefalopatia

plamica

padaczka

guzki podskorne

zapalenie stawow

nadci$nienie

Tablica 5. Ogoélne i neurologiczne objawy zapalenia tetnicy skroniowej

Objawy ogélne

Objawy neurologiczne

bolesnoéé i obrzgk okolicy skroniowej

bole glowy i niekiedy twarzy

wysokie OB, stany podgoraczkowe, nocne poty, ostabienie

przej§ciowa lub trwata §lepota

1 40-60% chorych — polimialgia reumatyczna

podwojne widzenie

bol i objawy chromania zuchwy
incydenty TIA
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Tablica 6. Ogolne i neurologiczne objawy choroby Takayasu

Objawy ogdlne

Objawy neurologiczne

stany goraczkowe, nocne poty

bole i zawroty gtowy

jadtowstret z utrata masy ciata

zastabniecia i omdlenia

bole stawow 1 migsni

udary moézgu

brak tetna na tetnicach promieniowych i szyjnych

neuropatia n. IT (utrata wzroku)

niedokrwienie konczyn gérnych

napady padaczkowe

tachykardia, béle wieicowe

owrzodzenia i martwica przegrody nosa

Tablica 7. Ogolne i neurologiczne objawy zapalenia naczyn z nadwrazliwosci

Objawy ogoélne

Objawy neurologiczne

plamica i wysypka plamisto-grudkowa

polinenropatia

goraczka

przy wspolistnieniu zespotu Schénleina i Hennocha
moga wystepowac udary krwotoczne i niedokrwienne

bole stawow

encefalopatia z napadami padaczkowymi

Jest to olbrzymiokomoérkowe zapalenie
duzych tetnic, zwlaszcza tuku aorty, W prze-
biegu choroby wystepuja zestawione w tabl. 6
objawy.

Objawy neurologiczne pojawiaja sie prze-
waznie w rozwinietej fazie choroby, pogar-
szajac jej przebieg i rokowania. Wyjatkowo
moga wystapi¢ jako pierwsze objawy i wéw-
czas rozpoznanie nlatwia dokladne badanie
tetna i ciSnienia na obu koriczynach gor-
nych oraz badanie dopplerowskie tetnic.
Decydujace znaczenie w diagnostyce ma ba-
danie angiograficzne [9, 24, 27].

ZAPALENIE NACZYN
Z NADWRAZLIWOSCI

Jest to rzadka choroba, w ktorej wyste-
puja nacieki zapalne i zmiany martwicze
w malych naczyniach tetniczych, zylnych
i naczyniach wlosowatych. Dotyczy chorych
powyzej 16 roku zycia. Zespol ten wystepuje
w przebiegu roéznych schorzen (t.r.u., r.z.s.,
zespole Sjdgrena, chorobie Schonleina i He-
nocha, infekcjach bakteryjnych, nowotwo-

rach, nawet po ukaszenin przez owady) oraz
po przyjeciu réznych lekéw (penicylina,
aspiryna, sulfonamidy, fenacetyna, tetracy-
kliny pochodne fenotiazyny, obce biatko)
—tabl. 7.

Choroba przebiega dosy¢ fagodnie, obja-
wy neurologiczne wystepuja rzadko i row-
niez maja lagodny przebieg i tendencje do
ustepowania [6, 17, 23].

ZIARNINIAK WEGENERA

Jest to martwicze ukladowe zapalenie na-
czyn Sredniego i matego kalibru. Proces
dotyczy zwykle wielu narzadéw. W wyjat-
kowych przypadkach schorzenie moze byé
ograniczone do ukladu nerwowego. Wy-
stepuje dwukrotnie czeSciej u mezczyzn
w wieku okoto 40 lat. Nastgpujace objawy
(tabl. 8) skiadaja si¢ na obraz kliniczny tej
choroby: '

Najczesciej zajetym nerwem obwodowym
jest nerw strzalkowy. Pojawienie sie obja-
woOw ze strony o.u.n. znacznie pogarsza ro-
kowanie [1, 5, 6, 17].
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Tablica 8. Ogolne i neurologiczne objawy ziarniniaka Wegenera

Objawy ogdlne

Objawy neurologiczne

goraczka

poli- lub mononeuropatia wieloogniskowa (25-50% chorych)

zmiany zapalne i owrzodzenia w obrebie
nosa i jamy ustnej (90% chorych)

czeste zajecie nerwow czaszkowych

obecno$é ziarniakow w ukladzie odde-
chowym

wytrzeszcz jednostronny

zapalenie kigbuszkéw nerkowych

zapalenie opon z uszkodzeniem nerwow czaszkowych

krwotok §rodmoézgowy lub podpajeczynoéwkowy (5% chorych)

udar niedokrwienny

MIESZANA CHOROBA TKANKI
EACZNEJ (ZESPOL SHARPA)

Jest to zesp6t chorobowy o bogatej symp-
tomatologii, na ktéra skladaja sie objawy
(tabl. 9) wystepujace w t.r.u., twardzinie
uktadowej, zapaleniu wielomie$niowym lub
skorno-migéniowym i niekiedy w r.z.s.

Objawy neurologiczne wystepuja zwykle
w rozwinietej fazie choroby i nie maja zna-
czacego wplywu na przebieg i rokowanie.
Mimo bardzo bogatej symptomatologii wy-
nikajacej z koincydencji kilku schorzen,
uderza ubostwo objawdw neurologicznych
[17, 22].

IZOLOWANE ZAPALENIE
NACZYN O.U.N.

Zmiany zapalne ograniczaja sie tu wylgcz-
nie do naczyn o.u.n. Choroba wystepuje bar-
dzo rzadko, w kazdym wieku, czeSciej u mez-
czyzn. Moze ujawnicé sie¢ po przebyciu pol-
pasca lub u chorych z chloniakiem. Roz-
poczyna sie od bolow glowy, wymiotow.
Z czasem dolacza sie postepujace otepienie
wielozawalowe i napady padaczkowe. Moga
wystepowaé TIA i udary niedokrwienne.
Niekiedy pojawiaja sig niedowlady nerwu VI
i VII. Przebieg choroby moze przypominad
nawrotowa posta¢ SM, ale choroba poste-
puje szybciej i w ciggu kilku miesigcy do-
prowadza do zgonu.

Rozpoznanie umozliwia badanie angio-
graficzne (mnogie paciorkowate zwezenia)
lub biopsja mézgu i opon [8, 23].

CHOROBA BEHCETA

Jest to choroba ukladowa, obejmujaca
wiele narzadow, w tym uklad nerwowy.
Wystepuje glownie w krajach $rédziemno-
morskich i Japonii, najczesciej u mlodych
mezezyzn. Objawy neurologiczne w przebie-
gu tej choroby spowodowane sa zapaleniem
naczyfi w obrebie mozgu, znacznie rzadziej
rdzenia kregowego, a zupelnie wyjatkowo
w obrebie nerwéw obwodowych (tabl. 10).

Powiklania neurologiczne pojawiaja sie
czesto w postaci rzatdOw i remisji, co moze
przypominaé SM [9, 17, 25].

ZESPOL SJOGRENA
(ZESPOL SUCHOSCI)

Choruja przewaznie kobiety. Moze wy-
stepowaé w sposéb izolowany lub wspdl-
istnieje z t.r.u., r.z.s., twardzing oraz zapa-
leniem mieéni. Przy koincydencji wymienio-
nych schorzen moga wystgpowaé objawy
i powiklania neurologiczne charakterystycz-
ne dla kazdego z nich.

Jezeli zespolowi Sjégrena nie towarzysza
inne kolagenozy, to wplyw objawéw neuro-
logicznych na przebieg choroby jest nie-
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Tablica 9. Ogdlne i neurologiczne objawy w zespole Sharpa

Objawy ogolne Objawy neurologiczne

objaw Reynauda . neuropatia n. V

obrzek grzbietu rak migrenopodobne bole glowy

zmiany skorne jak w t.r.u. aseptyczne zapalenie opon

béle stawow 1 miesni zapalenie wielomigsniowe (65% chorych)

sztywno§¢ poranna

zapalenie stawow (ponad 50% chorych)

zapalenie wsierdzia, rzadziej m.s.

zapalenie klgbuszkowe nerek

dolegliwoéci ze strony przewodu pokarmowego

Tablica 10. Ogdlne i neurologiczne objawy choroby Behgeta

Objawy ogolne Objawy neurologiczne
goraczka bole glowy
zmiany skorne postgpujace otepienie

zmiany na blonach §luzowych jamy ustnej, gornych drég | napady padaczkowe
oddechowych i narzadéw piciowych

zmiany w plucach incydenty niedokrwienne moézgu, czgsto pnia
zapalenie stawéw nawracajace, aseptyczne zapalenie opon
owrzodzenia i krwotoki jelitowe neuropatie obwodowe — bardzo rzadko

u 2/3 zapalenie teczoéwki 1 zmiany w naczyniach siatkéwki | lagodny wzrost ciSnienia §rodczaszkowego

Tablica 11. Ogolne i neurologiczne objawy zespolu Sjégrena

Objawy ogdlne Objawy neurologiczne

sucho$t spojowek oka aseptyczne zapalenie opon

sucho§é Sluzowek jamy ustnej uszkodzenie nerwéw obwodowych (10% chorych)
i nerwow czaszkowych

nadwrazliwo$§¢ na §wiatto encefalopatia

bole migéni i duzych stawow miopatia

czeste infekcje drog oddechowych

uszkodzenie nerek

wielki. Przy wspolistnieniu z inna kolageno- moga mie¢ istotne znaczenie co do dalszego
73, pojawiajace sie objawy neurologiczne przebiegu choroby {2, 6].
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