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STRESZCZENIE
Mézgowa angiopatia amyloidowa (CAA, cerebral amyloid
angiopathy) jest schorzeniem zwyrodnieniowym naczyn,
w ktorym dochodzi do uszkodzenia $ciany naczyn mézgowych
i ich koncowych rozgatezien, w wyniku odktadania si¢ w nich
B-amyloidu. W CAA wystepuja krwawienia mozgowe o typowej
lokalizacji i roznej manifestacji klinicznej. Pewne rozpoznanie
ustala sie na podstawie badania neuropatologicznego. Istotng
role w przyzyciowej diagnostyce CAA odgrywajg takze nowo-
czesne metody neuroobrazowe.
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Wprowadzenie

Moézgowa angiopatia amyloidowa (CAA, cere-
bral amyloid angiopathy), okre$lana réwniez jako
kongofilna angiopatia amyliodowa (congophilic
amyloid angiopathy), nalezy do choréb nazy-
wanych amyloidopatiami. Mézgowa angiopatia
amyloidowa jest postepujacym schorzeniem po-
desztego wieku, w ktérym biatko S-amyloidu
(ApB) wskutek zaburzonej réwnowagi miedzy jego
produkcja i eliminacjg odklada sie w naczyniach
moézgowych (tetnicach, kapilarach i zytach) [1, 2].
Nagromadzenie A powoduje stwierdzane w ba-
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daniu neuropatologicznym Scieficzenie $cian kapi-
lar, zwezenie, kretosé i kruchoséé naczyn, z podwoéj-
nym zarysem $ciany naczyn (double barell), a takze
zahamowanie angiogenezy, Smier¢ pericytéw
srédblonka i miocytéw [1, 3]. Zwyrodnienie Sciany
naczyn moze prowadzi¢ do martwicy wiékienko-
wej i tworzenia mikrotgtniak6w. Ich nastepstwem
moga by¢ krwotoki mézgowe i podpajeczynéwko-
we oraz mikrokrwawienia z okolonaczyniowym
gromadzeniem sig erytrocytéw i produktéw roz-
padu krwi [1, 2, 4]. Dodatkowo odkladajacy sie AS
powoduje zwiekszong reaktywno$é naczyn oraz
aktywuje mediatory stanu zapalnego [5]. Autorzy
opisali przypadki trojga chorych (dwie kobiety
i mezczyzne), u ktérych jedng z klinicznych ma-
nifestacji CAA byt krwotok mézgowy.

Opis przypadkow
Przypadek 1.

Kobieta w wieku 65 lat zostata przyjeta na od-
dziat neurologiczny z powodu nagtych zaburzen
S§wiadomosci oraz ostabienia prawych konczyn.
Od 18 miesiecy obserwowano u niej nasilajgce
sie zaburzenia funkcji poznawczych, rozpoznano
otepienie alzheimerowskie, w leczeniu stosowa-
no memantyne i donepezil. Chora od kilku lat
przyjmowatla leki hipotensyjne. W 10. roku zycia
przebyla poliomyelitis.

W badaniu neurologicznym stwierdzono: chora
przytomna, w prostym kontakcie stownym, spetnia-
ta proste polecenia, niezorientowana allopsychicz-
nie, objawy oponowe ujemne, cechy afazji ruchowej
i amnestycznej, tendencja do zwrotu glowy i gatek
ocznych w lewo, niewielka anizokoria (L. > P), obie
zrenice prawidlowo reaktywne, asymetria ust na
niekorzysé strony prawej, objawy deliberacyijne,
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Rycina 1A-D. Przypadek 1 (kobieta, 65 lat). W wyj$ciowym badaniu tomografii komputerowej glowy w warstwie nadkomorowej lewego ptata
ciemieniowego widoczny hiperdensyjny krwiak mézgowy (A, zaznaczono strzatkg) w fazie ostrej, otoczony waska strefg hipodensyjnego
obrzeku istoty biatej. Niewielkie ogniska hipodensyjne o charakterze przebytych zmian naczyniopochodnych widoczne w istocie biatej
podkorowej lewego pfata czotowego i ptatow ciemieniowych. W badaniu rezonansu magnetycznego gtowy, wykonanym 5 dni pézniej,
w obrazie T1-zaleznym w sekwencji echa spinowego widoczny hiperintensywny krwiak mézgowy w fazie podostrej (methemoglobina)
(B, zaznaczono strzatkg), natomiast w sekwencji inwersji i powrotu (FLAIR, fluid attenuated inversion recovery) widoczne liczne, niewielkie,
nieregularne ogniska hiperintensywne zlokalizowane w istocie biatej podkorowej i okotokomorowej pfatéw czotowych i ciemieniowych
odpowiadajgce przebytym zmianom naczyniopochodnym (C, D, zaznaczono strzatkami)

niedowtad prawych koniczyn z przewagg w koniczy-
nie dolnej (3 w skali Lovetta), napiecie migéniowe
w prawej konczynie dolnej spastyczne, odruchy
glebokie w koniczynach gérnych zwawsze po stronie
prawej, odruchy kolanowe bardzo stabe, réwne,
skokowe nieobecne, objaw Babinskiego po stronie
prawej, czucie i zbornoé¢ nie do oceny.

W badaniu tomografii komputerowej (CT,
computed tomography) glowy przy przyjeciu
stwierdzono w warstwach nadkomorowych lewej
okolicy czolowo-ciemieniowej hiperdensyjny
krwiak mézgowy (o wielkosci 3,8 X 3,5 cm),
otoczony strefg obrzeku, ponadto umiarkowany
zanik korowy mézgowia oraz rozsiane, niewielkie,
przebyte zmiany naczyniopochodne w istocie

biatej obu po6tkul mézgowych (ryc. 1A). Chorg
leczono zachowawczo. W angiografii CT (angio-
-CT) gtowy wykluczono ewentualng malformacje
naczyniowa. W badaniu rezonansu magnetycz-
nego (MRI, magnetic resonance imaging) gtowy,
wykonanym 5 dni po zachorowaniu, wykazano
ewolucje krwiaka lewego plata ciemieniowego
(4, 2 x 3,5 cm) ze znacznym efektem masy w po-
staci zwezenia bruzd lewej pétkuli mézgu i ucis-
kiem komory bocznej (ryc. 1B). Dodatkowo po-
twierdzono obecno$¢ licznych, drobnych ognisk
naczyniopochodnych, zlokalizowanych w istocie
biatej podkorowej i przykomorowej obu pétkul
mozgu (ryc. 1C, D). W obrazach w sekwenc;ji
podatnosci magnetycznej (SWI, susceptibility
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Rycina 2A-D. Przypadek 1 (kobieta, 65 lat). Badanie rezonansu magnetycznego — obrazy w sekwencji podatnosci magnetycznej
(SWI, susceptibility weighting imaging) wykazujgce obecnosé drobnych niskosygnatowych depozytéw hemosyderyny po przebytych
mikrokrwawieniach zlokalizowanych w obrgbie kory i podkorowe;j istoty biatej prawego ptata ciemieniowego i ptatéw czotowych (D, za-
znaczono strzatkg), ale brak depozytéw hemosyderyny w obrebie moézdzku i jader podstawy (A, B). Obnizenie sygnatu, przemawiajgce
za hemosyderozg po przebytym krwawieniu podpajeczym, widoczne w obrebie opony migkkiej ptatéw ciemieniowych, przysierpowo
(D, zaznaczono ,pustg” strzatkg), obszar niskiego sygnatu widoczny réwniez w krwiaku mézgowym w lewym ptacie ciemieniowym

weighting imaging) uwidoczniono w korze i pod-
korowej istocie biatej platéw czotowych i ciemie-
niowych drobne, rozsiane ogniska niskosygnato-
we, przemawiajace za zlogami hemosyderyny po
przebytych wczeéniej mikrokrwawieniach (ryc. 2).
Depozytéw tych nie stwierdzono w okolicy jader
podstawy i mézdzku, natomiast byly one obecne
przysierpowo w oponie miekkiej obu ptatéw
ciemieniowych (ryc. 2D). W USG-D tetnic dogto-
wowych oraz USG serca nie wykazano istotnych
nieprawidlowosci. W badaniu neurograficznym
zarejestrowano wtérne zmiany aksonalne wiékien
ruchowych, odpowiadajace przebytemu proce-
sowi rdzeniowemu (poliomyelitis). Konsultujacy
psycholog rozpoznat zesp6t otepienny umiarko-
wanego stopnia. W badaniach laboratoryjnych
stwierdzono zaburzenia gospodarki lipidowej

oraz w niewielkim stopniu podwyzszone stezenie
enzyméw watrobowych.

W leczeniu stosowano poczgtkowo nawadnianie
pozajelitowe i leki przeciwobrzekowe (mannitol,
furosemid), ponadto heparyne drobnoczasteczko-
wa w dawce profilaktycznej, ramipril, nitrendypi-
ne, atorwastatyne, hydroksyzyne, suplementacje
potasu, memantyne, donepezil i sertraling. Chorg
objeto czynno-bierng rehabilitacjg ruchowsq oraz
terapig logopedyczna. Uzyskano poprawe sity
miesniowej prawych koniczyn oraz rozpoczeto
pionizacje. W celu dalszego usprawniania chorg
przekazano na oddzial rehabilitacyjny.

Przypadek 2.
Mezczyzne w wieku 74 lat przyjeto na oddziat
neurologiczny z powodu nagltego ostabienia sity
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Rycina 3A-D. Przypadek 2 (mezczyzna, 74 lat). Obrazy tomografii komputerowej (A, B) oraz rezonansu magnetycznego w sekwencji
inwersji i powrotu (FLAIR, fluid attenuated inversion recovery) (C, D) bez podania dozylnego $rodka kontrastowego przedstawiajace
w obrebie istoty biatej obu potkul mézgu liczne zlewajace sig ogniska o charakterze przewlektych zmian naczyniopochodnych (A, C) oraz
podostry krwiak mézgowy na sklepistosci w prawym ptacie czofowym (B, D) (strzatkami wskazano bruzde srodkowa [sulcus centralis])

lewych koniczyn. Poza tym w wywiadzie stwier-
dzono: nadciénienie tetnicze, luszczyce, przebyta
endoprotezoplastyke obu stawéw biodrowych
(przed 4 i 8 laty) oraz skargi na zaburzenia snu.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono: chory
w logicznym kontakcie stownym, objawy opono-
we ujemne, obecne objawy deliberacyjne, niedo-
wlad potowiczy lewostronny (konczyna dolna 0/5,
goérna 2/5 w skali Lovetta), z obnizonym napigciem
miesniowym, zwawszymi odruchami gtebokimi
i objawem Babiniskiego po stronie niedowladu,
niedoczulica potowicza lewostronna.

W badaniu CT glowy, wykonanym przy
przyjeciu do szpitala, uwidoczniono ognisko
krwotoczne zlokalizowane korowo-podkorowo

w prawym placie czolowym (ryc. 3B), ponadto
bardzo liczne, drobne, czeSciowo zlewajace sie
ogniska o charakterze przewleklych zmian na-
czyniopochodnych (ryc. 3A). W angio-CT nie
stwierdzono tetniakéw ani innych malformac;ji
naczyniowych. Obrazy MRI (14 dni po zachoro-
waniu) wykazaly ewolucje krwiaka mézgowego
(2,5 X 4,5 X 2,8 cm), otoczonego strefg umiar-
kowanego obrzeku wazogennego istoty bialej
(ryc. 3D, 4C, D). W obrazach SWI uwidoczniono
w korze obu pétkul mézgu, gléwnie w ptatach
ciemieniowych i skroniowych, kilkanascie og-
nisk o charakterze przebytych mikrokrwawien
(ryc. 4), a w kilku bruzdach mézgu obu okolic
ciemieniowych pasma o charakterze przebytego
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Rycina 4A-D. Przypadek 2 (mezczyzna, 74 lat). Badanie rezonansu magnetycznego — obrazy w sekwencji podatnosci magnetycznej
(SWI, susceptibility weighting imaging). Widoczny podostry krwiak mézgowy na sklepistosci w prawym ptacie czotowym (C, D) oraz
liczne drobne ogniska o bardzo niskim sygnale zlokalizowane obustronnie w korze ptatow czotowych, skroniowych i ciemieniowych
o charakterze przebytych mikrokrwawien (zaznaczono matymi strzatkami) (A-D), a takze hipointensywne pasma w bruzdzie prawego
plata ciemieniowego $wiadczace o przebytym krwawieniu podpajeczym (zaznaczono duzg strzatkg) (C)

krwawienia podpajeczynéwkowego (ryc. 4C).
Dodatkowo w istocie biatej obu pétkul mézgu
oraz obustronnie w okolicy jader podkorowych
byly widoczne liczne, drobne ogniska o cha-
rakterze przewleklych zmian zwyrodnieniowo-
-niedokrwiennych (ryc. 3C). W USG-D tetnic
dogltowowych stwierdzono cze$ciowo uwapnio-
ne blaszki miazdzycowe, niemajgce znaczenia
hemodynamicznego, w przezczaszkowym bada-
niu doplerowskim (TCD, transcranial Doppler)
— cechy mikro- i makroangiopatii, w USG serca
— poszerzenie aorty wstepujacej, przerost prze-
grody migdzykomorowej, dysfunkcje rozkurczo-

wa lewej komory, zmiany degeneracyjne zastawki
mitralnej i aortalnej, niewielkg niedomykalnosé
mitralna, aortalng i tr6jdzielng oraz cechy nadcis-
nienia plucnego. Standardowa neurografia i ba-
danie rozkladu predkosci przewodzenia (CVD,
conduction velocity distribution) byly prawidlo-
we. W badaniu iloéciowej oceny czucia (QST,
quantitative sensory testing) stwierdzono cechy
neuropatii cienkich wlékien — podwyzszone
progi czucia bélu i temperatury, przy prawid-
towych progach czucia wibracji. W badaniach
laboratoryjnych wykazano podwyzszone stezenia
D-dimeréw i cholesterolu.
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W leczeniu stosowano leki przeciwobrzekowe
(furosemid, mannitol), nawadnianie dozylne,
heparyne drobnoczasteczkowa w dawce profi-
laktycznej, suplementacje potasu, mianseryne,
amlodypine, losartan, atorwastatyne, cetyryzyne,
omeprazol, antybiotykoterapie empiryczng, do-
raznie hydroksyzyne, klonazepam i paracetamol.
Prowadzono rehabilitacje ruchows. Uzyskano
poprawe sity miesniowej lewej koniczyny gérnej,
utrzymywalo sie porazenie lewej konczyny dol-
nej. Chorego przekazano na oddziat rehabilitacyj-
ny w celu kontynuacji leczenia rehabilitacyjnego.

Przypadek 3.

Kobietg w wieku 87 lat przyjeto na oddziat neu-
rologiczny z powodu naglego ostabienia lewych
koniczyn. W wywiadzie stwierdzono: nadci$nienie
tetnicze, zaburzenia gospodarki lipidowej, niedo-
czynno$¢ tarczycy po strumektomii i terapii jodem
radioaktywnym z powodu raka brodawkowatego
tarczycy, przebyty przed 4 laty uraz glowy ze zla-
maniem uski kosci potylicznej oraz krwotokiem
w prawej okolicy potyliczne;j.

W neurologicznym badaniu przedmiotowym
wykazano: chora przytomna, w logicznym kontak-
cie stownym, bez objaw6w oponowych, asymetria
ust na niekorzy$¢ strony lewej, dodatnie objawy
deliberacyjne, niedowlad potowiczy lewostronny
(koniczyna gérna 3/5, dolna 4/5 w skali Lovetta)
z obnizonym napieciem mie$niowym, zwawszymi
odruchami glebokimi i znaczacym objawem Babifi-
skiego, bez zaburzeni czucia i zbornosci.

W badaniu CT glowy w dniu przyjecia stwier-
dzono obecnosé ostrego krwiaka prawego plata
ciemieniowego (2,5 X 3 cm), bez efektu masy.
W drugiej dobie hospitalizacji stan chorej pogor-
szyl sig, obserwowano zwyzke ci$nienia tetnicze-
go krwi, pojawily sig zaburzenia swiadomosci (pa-
cjentka nie nawigzywata kontaktu z otoczeniem)
oraz porazenie lewych koriczyn. W kontrolnym CT
glowy uwidoczniono progresje rozmiaréw krwiaka
prawego plata ciemieniowego (2,1 X 4,7 X 2,9 cm)
oraz strefe otaczajacego go obrzeku grubosci do
1,8 cm (ryc. 5A). W kolejnych dniach stan chorej
ulegt niewielkiej poprawie. Pacjentka nawigzywa-
ta kontakt stowny, utrzymywat sie gleboki niedo-
wlad lewostronny. W MRI glowy potwierdzono
obecnos¢ krwiaka (ryc. 5B, C), a w obrazach SWI
uwidoczniono liczne przebyte zmiany pokrwo-
toczne (ryc. 6). W USG-D tetnic doglowowych
stwierdzono hipoplazje prawej tetnicy kregowej.
W badaniu echokardiograficznym nie wykazano
istotnych klinicznie nieprawidlowosci.

W leczeniu stosowano leki przeciwobrzekowe,
moczopedne, hipotensyjne, statyne, preparat
lewotyroksyny, profilaktyke przeciwzakrzepo-
wa, suplementacje elektrolitow i ptynoterapie
dozylna.

W 26. dobie hospitalizacji u chorej nastgpito
nagle zatrzymanie oddechu i akcji serca. Pacjent-
ka zmarta. Nie wykonano badania posmiertnego.
Prawdopodobna przyczyna zgonu bylo poglebie-
nie udaru krwotocznego mézgu, cho¢ nie mozna
wykluczy¢ zawalu serca.

Oméwienie

Moézgowa angiopatia amyloidowa wystepuje
rocznie w 30-40 przypadkach na 100 000 os6b
populacji ogélnej, a czesto§é wystepowania
zwieksza sie wraz z wiekiem. Stanowi ona drugg
pod wzgledem czestosci, po miazdzycy, struktu-
ralng przyczyne nawracajacych, nieurazowych
krwotokéw mézgowych [2]. Jest przyczyng okolo
309% samoistnych krwawiefi mézgowych i 5-20%
wszystkich krwotokéw u starszych oséb.

Wyréznia sig dwie postacie CAA: rodzinna,
genetycznie uwarunkowang oraz sporadyczng
[1, 3]. Pierwsza z nich wystepuje zwykle u mtodszych
chorych i jest zwigzana z mutacjami genowymi
w genie kodujgcym prekursor S-amyloidu lub pre-
seniline, towarzyszy réwniez zespotowi Downa [1].
Posta¢ sporadyczna jest znacznie czestsza, wy-
stepuje u ludzi starszych, w tym w sporadyczne;j
postaci choroby Alzheimera oraz u oséb z mal-
formacjami naczyniowymi [1-3]. Odkladajacy
sie w $cianach naczyn w CAA amyloid jest taki
sam jak beta-amyloid w chorobie Alzheimera
[1, 2, 4]. M6zgowa angiopatia amyloidowa wsp61-
istnieje z chorobg Alzheimera w 70-100% przypad-
koéw. U pacjentéw z mutacja APOE4 CAA wiaze sie
z nasileniem zaburzen funkcji poznawczych [6, 7].
W CAA z mutacjg APOE4 znamiennie czeSciej
stwierdza sie odczyn zapalny, zlogi f-amyloidu
wydaja sie wiec czynnikiem prozapalnym. W CCA
zapalenie moze przybiera¢ dwie formy: z infil-
tracja przestrzeni okolonaczyniowej komérkami
wielojadrzastymi bez odczynu zapalnego $ciany
naczynia oraz z odczynem zapalnym Sciany naczy-
nia bez naciekéw komoérek wielojgdrzastych [8].
Proces zapalny w CAA klinicznie wigze sie
z wczesniejszym wiekiem zachorowania, pod-
ostrym wystepowaniem zaburzei poznawczych
oraz z czestszymi napadami padaczkowymi [9].

Ze wzgledu na rozmieszczenie f-amyloidu
wyréznia sie dwa podtypy CAA — podtyp 1 ze
zlogami amyloidu w kapilarach korowych (z za-
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Rycina 5A-D. Przypadek 3 (kobieta, 87 lat): A. Badanie tomografii komputerowej glowy — w prawej okolicy czotowej na sklepistosci
widoczny hiperdensyjny krwiak mézgowy (zaznaczono strzatka), w fazie ostrej, otoczony strefg hipodensyjnego obrzeku istoty biatej;
B-D. Badanie rezonansu magnetycznego gtowy wykonane 3 dni pdzniej — w obrazie T1-zaleznym widoczny hiperintensywny w czgsci
obwodowej (B, zaznaczono strzatka) oraz hipointensywny w obrazie T2-zaleznym krwiak $rédmozgowy w fazie podostrej (methemoglo-
bina wewnatrzkomoérkowa) (C, zaznaczono strzatkg), ponadto w sekwencji inwersji i powrotu (FLAIR, fluid attenuated inversion recovery)
w istocie biatej okolokomorowej dostrzegalne hiperintensywne strefy o charakterze leukoarajozy oraz drobne rozsiane ogniska hiperin-
tensywne odpowiadajgce przewlektym zmianom naczyniopochodnym (D)

jeciem innych naczyn lub bez niego) oraz pod-
typ 2, w ktérym depozyty amyloidu sg ograniczone
do tetnic kory i opon mézgowych, a kapilary nie
sa zajete. Allel ApoE &4 jest silnie zwigzany z ty-
pem 1 choroby, natomiast APOE €2 z typem 2.
Jak juz wspomniano, APOE &4 nasila odklada-
nie amyloidu w naczyniach jako mozliwego
czynnika prozapalnego [8], natomiast APOE &2
sprzyja powstawaniu zmian ogniskowych
w Scianach naczyn, ktére powoduja, Ze sa one
podatne na pekanie i krwawienia [10]. Mézgowa
angiopatia amyloidowa moze dlugo pozostawac

bezobjawowa. Moze by¢ przyczyng krwotokéw
mézgowych i podpajeczynéwkowych, zaburzen
funkcji poznawczych, otepienia, béléw glowy,
encefalopatii, napadéw padaczkowych, udaréw
niedokrwienych mézgu czy przemijajacych na-
padéw niedokrwiennych.

Rozprzestrzenianie sig krwotoku mézgowego
w kierunku korowym moze uwidocznié¢ sie jako
krwotok podpajeczynéwkowy na sklepistosci
mozgu (cSAH, cortical subarachnoid hemorrha-
ge). Charakteryzuje sie on obecnoscig ogniska
ograniczonego do kilku sgsiadujacych ze sobg
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Rycina 6A-D. Przypadek 3 (kobieta, 87 lat). Badanie rezonansu magnetycznego — obrazy w sekwencji podatnosci magnetycznej
(SWI, susceptibility weighting imaging) wykazujgce obecnosé drobnych niskosygnatowych depozytéw hemosyderyny po przebytych
mikrokrwawieniach zlokalizowanych w obrebie kory i podkorowe;j istoty biatej prawego ptata czotowego oraz obu ptatow potylicznych
(A, C), ale brak depozytéw hemosyderyny w obrebie mézdzku, mostu i jader podstawy (A, B). Ponadto obnizenie sygnatu przemawiajace
za hemosyderoza po przebytym krwawieniu podpajeczym dostrzegalne w obregbie opony migkkiej obu ptatow czotowych (D, zaznaczono
»pusty” strzatkg). Owalny obszar niskiego sygnatu widoczny réwniez w krwiaku mézgowym w prawym ptacie czofowym

rowkow, bez cech uogélnionego krwawienia do
przestrzeni podpajeczynéwkowej [1, 11-13].
Nawracajace mikrokrwawienia mézgowe i cSAH
moga manifestowaé sie przejSciowymi, ognisko-
wymi objawami neurologicznymi (tzw. zaurocze-
nia amyloidowe; amyloid spells), trwajacymi 2—
—10 minut, zwigzanymi z zajeciem kilku obszaréw
unaczynienia i zapowiadajacymi wystgpienie
krwotoku mézgowego. Mikrokrwawienia nalezy
r6znicowaé miedzy innymi z encefalopatig nad-
ci$nieniowa, rozlanym uszkodzeniem aksonalnym
po urazie glowy, przerzutami czerniaka ztosliwego
oraz artefaktami. Wystepuja one w obrebie platéw
mozgowych, czeéciej w tylnych regionach kory

mozgowej, szczegblnie w platach potylicznych.
Lokalizacja mikrokrwawien w obrebie jader pod-
stawy, wzgérza lub pnia mézgu, typowa dla ence-
falopatii nadci$nieniowej, jest rzadka w angiopatii
amyloidowej [4, 5, 14]. Nastepstwem nawroto-
wych i przewleklych krwawien do przestrzeni
podpajeczynéwkowej jest zelazica powierzchow-
na (hemosyderoza powierzchowna kory mézgowej
[CSS, cortical superficial siderosis]), powstajgca
w wyniku gromadzenia sie hemosyderyny pod
opong migkkg [1, 2, 13].

Niewlasciwa interpretacja objawéw klinicz-
nych i zastosowanie leczenia przeciwplytkowego
lub przeciwkrzepliwego moga by¢ bezposrednig
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Tabela 1. Bostonskie kryteria diagnostyczne mézgowej angiopatii amyloidowej (na podstawie [3, 5])

Pewna mézgowa angiopatia amyloidowa

W badaniu autopsyjnym:

* krwotok o lokalizacji ptatowej, korowej lub korowo-podkorowej
* zaawansowana angiopatia amyloidowa

¢ brak innych przyczyn uszkodzenia (krwotoku)

Prawdopodobna mézgowa angiopatia
amyloidowa z potwierdzeniem w bada-
niu histopatologicznym

Dane kliniczne i wynik badania histopatologicznego (z biopsji kory mézgu lub krwiaka):
* krwotok o lokalizacji ptatowej, korowej lub korowo-podkorowej

* obecnos¢ angiopatii amyloidowej w prébce

* brak innych przyczyn uszkodzenia (krwotoku)

Prawdopodobna mézgowa angiopatia
amyloidowa (rozpoznanie kliniczne)

Dane kliniczne i wynik badania MRI lub CT:

* rozsiane krwotoki ograniczone do ptatéw, kory lub obszaréw korowo-podkorowych
 wiek chorego > 55. rz.

* brak innych przyczyn krwotoku*

Mozliwa mézgowa angiopatia
amyloidowa

(rozpoznanie kliniczne)

Dane kliniczne i wynik badania MRI lub CT:

* pojedynczy krwotok ptatowy, korowy lub korowo-podkorowy
 wiek chorego > 55 lat

* brak innych przyczyn krwotoku*

*Inne przyczyny krwotokdw srédmozgowych: nadmierna dawka warfaryny z miedzynarodowym wskaznikiem znormalizowanym (INR, international normalized ratio)
> 3, poprzedzajacy uraz gtowy lub udar niedokrwienny mézgu, guz osrodkowego uktadu nerwowego, malformacja naczyniowa, zapalenie naczyn mézgu, dyskrazja
uktadu krwiotwérczego, koagulopatia; MRI (magnetic resonance imaging) — rezonans magnetyczny; CT (computed tomography) — tomografia komputerowa

przyczyng krwawienia mézgowego u chorych
z CAA [1, 3, 4]. Opisywane sa takze przypadki
CAA z klinicznym obrazem guza mézgu (amyloi-
doma), rzekomego guza moézgu, odwracalnej leu-
koencefalopatii tylnej (PRES, posterior reversible
encephalopathy syndrome), ostrej ogniskowej lub
rozlanej leukoencefalopatii czy przemijajacych
epizodéw depresyjnych. U niektérych chorych
z CAA wystepuja objawy zwigzane z zapaleniem
naczyn moézgowych, z obecnoscig nacieku $ciany
naczyn przez limfocyty, makrofagi i wielojadrza-
ste komérki olbrzymie. W 1995 roku opracowano
bostonskie kryteria diagnostyczne rozpoznania
CAA (tab. 1).

Podstawowe znaczenie w diagnostyce CAA
majg badania neuroobrazowe. Ich celem jest uwi-
docznienie mikrokrwawien, co mozliwe jest przy
uzyciu r6znych technik MRI, przede wszystkim
obrazéw gradientowych T2-zaleznych (T2*) oraz
obrazéw sekwencji podatno$ci magnetycznej (su-
sceptibility weighted imaging). Zmiany widoczne
sg jako punktowe obszary o §rednicy 2—5 mm, bez
sygnatu, odpowiadajace zlogom hemosyderyny
[15]. Pewne rozpoznanie CAA ustala sie na podsta-
wie badania neuropatologicznego, poSmiertnego
lub przyzyciowego po wykonaniu biopsji mézgu.
Biopsja mé6zgu nie jest badaniem rutynowym ze
wzgledu na duze ryzyko krwawienia i wykony-
wana jest tylko podczas neurochirurgicznego
leczenia zmian krwotocznych. Wynik badania
neuropatologicznego moze by¢ falszywie ujem-
ny ze wzgledu na mozaikowe rozmieszczenie

zmian, to znaczy dojrzate zlogi amyloidu moga
sasiadowaé z obszarami o tagodnym i $rednim
stopniu zaawansowania lub obszarami prawidlo-
wymi. Pomocnicze znaczenie w diagnostyce ma
wykazanie obecno$ci korowej, powierzchniowej
hemosyderozy i okotonaczyniowych przestrzeni
w centrum semiovale (CSO-PVS, centrum semio-
vale perivcascular spaces) [16, 17]. NajczeSciej
zmiany lokalizuja sig w placie potylicznym, na-
stepnie kolejno w placie czolowym, skroniowym
i ciemieniowym, najrzadziej dochodzi do zajecia
moé6zdzku, praktycznie zmiany nie wystepuja
w jadrach podkorowych, wzgérzu, istocie bialej
ipniu mézgu [1, 2, 4, 5]. Technikg umozliwiajacq
przyzyciowe obrazowanie amyloidu w mézgowiu
jest pozytronowa tomografia emisyjna (PET, posi-
tron emission tomography) z uzyciem znacznikow
wykazujacych powinowactwo do zlogéw amylo-
idu [1, 5, 11].

W badaniu plynu mézgowo-rdzeniowego
u chorych z CAA mozna wykaza¢ obnizenie ste-
zenia B-amyloidu 40 i 42, apolipoproteiny E oraz
podwyzszone stezenie catkowitego i fosforylowa-
nego biatka tau. W angiografii fluorosceinowej
charakterystyczne sa mnogie mikrotetniaki oraz
przebyte mikrokrwotoki widoczne na dnie oka.

Obecnie nie opracowano skutecznego leczenia
CAA. Stosuje sig wylacznie postepowanie obja-
wowe. Leczenie operacyjne moze by¢ rozwazo-
ne w przypadku duzych ognisk krwotocznych
w tylnej jamie, zwlaszcza z zagrazajacym wodo-
glowiem. Rokowanie w przypadku krwotokéw
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w CAA jest niepewne, a najczestszg przyczyng
zgonu sg powiktania krwotoku mézgowego
[1, 2,11, 17]. Nie ma opracowanych wytycznych
dotyczacych leczenia kolejnych krwotokéw
mozgowych. Niejednoznaczne sg takze opisy do-
tyczace stosowania lekow przeciwzakrzepowych
u chorych z CAA. W zaleceniach wskazuje sie
zwykle na konieczno$é unikania lekéw przeciwza-
krzepowych u pacjentéw z prawdopodobng CAA,
chyba Ze istnieje istotne ryzyko zatorowosci [17].
Réwnoczesnie wykazano, ze podawanie lekow
przeciwzakrzepowych nie wplywa istotnie na
wskaznik przezycia w nawrotowym krwawieniu
moézgowym w CAA z wyjatkiem grupy pacjentow
z licznymi CSO-PVS. Dlatego tez ocena CSO-PVS
moze by¢é pomocna w podjeciu ostatecznej decyzji
o zastosowaniu lekéw przeciwzakrzepowych [16].
Ze wzgledu na udzial procesu zapalnego w pa-
togenezie CAA jako leczenie przyczynowe mozna
traktowaé¢ okresowe podawanie prednizolonu,
deksametazonu lub cyklofosfamidu [8]. Podawa-
nie inhibitoréw acetylocholinoesterazy w przy-
padku wspétwystepowania choroby Alzhei-
mera i CAA moze z kolei by¢ wykorzystane jako
wspomagajgce terapie objawowag [18].

Podsumowanie

Autorzy przedstawili troje chorych w pode-
szlym wieku, u ktérych gtéwng manifestacja sa-
moistnej prawdopodobnej CAA byt ostry krwotok
mozgowy. U jednej chorej w okresie poprzedzaja-
cym krwotok mézgowy rozpoznano takze otepie-
nie alzheimerowskie, ktdre jest r6wniez zwigzane
z patologig beta-amyloidu. Obserwowana w opi-
sanych przypadkach powierzchniowa lokalizacja
krwiaka, ktéra nie jest typowa dla krwotokéw
samoistnych bedacych zwykle nastepstwem nad-
ci$nienia tetniczego, wymagata poszerzenia diag-
nostyki obrazowej. U wszystkich pacjentéw za
pomoca badania angio-CT wykluczono obecnosé
malformacji naczyniowej. Dzieki zastosowaniu
odpowiednich technik MRI, przede wszystkim
obrazowania SWI, ktére pozwolito uwidocznié

liczne okolonaczyniowe zlogi hemosyderyny po
przebytych krwawieniach, ustalono kliniczne
rozpoznanie prawdopodobnej CAA. Zastosowano
leczenie objawowe, u dwojga chorych zakonczo-
ne uzyskaniem poprawy stanu neurologicznego,
jedna chora zmarta z powodu znacznej progresji
ogniska krwotocznego.
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