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STAND VAN ZAKEN
Cerebrale vasculitis, een diagnostisch doolhof

Reinier. C. van Houwelingen, C.J.M. (Rinie) Frijns, Sjoukje. T. Toering, Peter Jan van Laar en Jan F. Meilof

De diagnose ‘cerebrale vasculitis’ wordt regelmatig overwogen bij patiénten met nieuwe of progressieve neurologi-
sche verschijnselen waarvoor geen andere verklaring is.

De clinicus die de diagnose ‘cerebrale vasculitis’ overweegt moet goed op de hoogte zijn van de alternatieve diagno-
sen, omdat deze doorgaans vaker voorkomen.

Voor de diagnostiek van cerebrale vasculitis zijn opeenvolgende onderzoeken nodig, aangezien er geen diagnostische
procedure is die zowel een hoge sensitiviteit als een hoge specificiteit heeft.

De opbrengst van de verschillende procedures kan afhangen van het type bloedvaten dat betrokken is.

Standaard MRI-onderzoek is sensitief maar niet specifiek.

Met speciale MRI-technieken kan tegenwoordig ook de vaatwand zelf worden afgebeeld.

Katheterangiografie blijft van belang, vooral wanneer niet-invasief angiografisch onderzoek geen afwijkingen toont.

Een hersenbiopt kan een cerebrale vasculitis bewijzen en dient tegelijk ter uitsluiting van daarop gelijkende
aandoeningen.

Een 58-jarige man werd naar ons verwezen vanwege
recidiverende TIA’s met krachtsverlies van de linker
lichaamshelft. Daarnaast bleek er sprake te zijn van
cognitieve achteruitgang. Zijn voorgeschiedenis ver-
meldde dat hij een herseninfarct had doorgemaakt en
samenhangend daarmee drie jaar geleden epileptische
aanvallen had gehad. Op MRI-scans van de hersenen
waren nu nieuwe infarcten zichtbaar in meerdere
stroomgebieden, met aankleuring van de hersenvlie-
zen na toediening van contrastmiddel. Cardiologisch
onderzoek leverde geen emboliebron op. In de liquor
was het leukocytengetal niet afwijkend, maar de con-

Universitair Medisch Centrum Groningen, Groningen. centratie totaal eiwit was verhoogd (1,28 g/1). Kathete-
Afd. Neurologie: drs. R.C. van Houwelingen, aios neurologie. rangiografie toonde geen vernauwingen van de intra-
Afd. Radiologie: dr. P.J. van Laar, neuro-radioloog. craniéle vaten. Wij dachten aan de diagnose ‘vasculitis’.
Universitair Medisch Centrum Utrecht, afd. Vasculaire Neurologie, Welke verdere diagnostiek is nu aangewezen?

Utrecht.

Dr. CJ.M. (Rinie) Frijns, neuroloog.

Ziekenhuis Nij Smellinghe, afd. Neurologie, Drachten. oewel cerebrale vasculitis weinig voorkomt, wordt
Drs. S.T. Toering, neuroloog. er in de praktijk geregeld aan gedacht. Het tijdig
Martini Ziekenhuis, afd. Neurologie, Groningen. herkennen van de aandoening heeft belangrijke
Dr. J.F. Meilof, neuroloog. consequenties: als de patiént niet behandeld wordt is er
Contactpersoon: drs. R. van Houwelingen een groot risico op ernstige neurologische schade of
(rvanhouwelingen@treant.nl). overlijden. Het diagnostische traject is echter weerbar-
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TABEL 1 Belangrijke oorzaken van cerebrale vasculitis

oorzaak

primaire cerebrale vasculitis
primaire centraal-zenuwstelselvasculitis (PCNSV)
primaire systemische vasculitis
kleine vaten
Churg-Strauss-syndroom, granulomatose met polyarteritis (voorheen:
ziekte van Wegener), microscopische polyangiitis, Henoch-Schénlein-
purpura, cryoglobulinemie
middelgrote vaten
polyarteriitis nodosa, ziekte van Kawasaki
grote vaten
reuscelarteriitis, Takayashu-vasculitis
systeemziekten
auto-immuunziekten en bindweefselaandoeningen
reumatoide artritis, systemische lupus erythematodes, ziekte van
Sjogren, sclerodermie, ziekte van Behget
overige systeemziekten
sarcoidose
infecties
viraal
varicella-zostervirus, hepatitis C-virus, hiv, herpes-simplexvirus,
cytomegalovirus, Epstein-Barr-virus, arbovirus, parvovirus B19
bacterieel
Mycobacterium tuberculosis, Borrelia spp., Treponema pallidum (lues),
meningokokken, Cryptococcus, Haemophilus influenzae, Streptococcus
pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae
overige infectieziekten
Candida albicans, Aspergillus, Toxoplasma gondii
paraneoplastisch
lymfoom, “hairy cell’-leukemie, longkanker
toxisch of medicamenteus
cocaine, heroine, amfetamine, fenylpropanolamine, ergotamine,
allopurinol
overige oorzaken
cerebrale amyloidangiopathie-gerelateerde ontsteking (CAARI)

stig. In dit artikel geven wij op basis van literatuuronder-
zoek een overzicht van de diagnostische mogelijkheden
bij een vermoeden van cerebrale vasculitis, en van de
valkuilen in het diagnostische proces. Onze zoekstrate-
gie voor de literatuur is te vinden in het supplement bij
dit artikel (www.ntvg.nl/D1148).

Het aantal originele publicaties over cerebrale vasculitis
is beperkt en de bewijskracht ervan laag. De meeste gege-
vens zijn afkomstig uit patiéntenseries en kleine vergelij-
kende studies. Het ontbreken van een eenduidige gouden
standaard maakt de interpretatie van de literatuur com-
plex.

Cerebrale vasculitis is bovendien een overkoepelende
term voor een groep aandoeningen met verschillende
oorzaken. Het is niet aannemelijk dat de opbrengst van
de diagnostische procedures afhankelijk is van de etiolo-
gie van de vasculitis. Primaire cerebrale vasculitis is de
meest homogene entiteit in deze groep aandoeningen;
deze diagnose wordt het vaakst bevestigd door patholo-
gisch-anatomisch onderzoek. Daarom hebben wij het
literatuuronderzoek voor dit artikel toegespitst op publi-
caties over primaire cerebrale vasculitis. In de praktijk
zijn de bevindingen echter evenzeer van toepassing voor
secundaire cerebrale vasculitis.

TERMINOLOGIE EN INDELING

Primaire cerebrale vasculitis is een niet-infectieuze vaat-
wandontsteking die alleen in het centrale zenuwstelsel
(CZS) optreedt. De benaming ‘primaire centrale-zenuw-
stelselvasculitis’ heeft de voorkeur; deze term wordt in
het Engels afgekort tot PCNSV.

Secundaire cerebrale vasculitis is beschreven bij vrijwel
elke vorm van systemische vasculitis. Daarnaast komt de
aandoening voor bij andere systeemziekten, waarvan
enkele overigens ook een intracerebrale vasculopathie
kunnen geven zonder ontstekingscomponent; met name
systemische lupus erythematodes (SLE) is hierom
berucht. Vasculitis door een infectieuze verwekker wordt
soms ook tot de secundaire cerebrale vasculitiden gere-
kend. Daarnaast kan een ontstekingsproces ontstaan bij
niet-inflammatoire ziekten van de vaatwand, zoals de
amyloidangiopathie-gerelateerde vasculitis. Tabel 1 geeft
een overzicht van de belangrijkste oorzaken van cere-
brale vasculitis en tabel 2 een overzicht van de belang-
rijkste aandoeningen die cerebrale vasculitis nabootsen.

DIAGNOSTISCHE CRITERIA

De symptomen en verschijnselen van een cerebrale vas-
culitis zijn divers en niet specifiek. Vaak wordt gerefe-
reerd aan diagnostische criteria uit de jaren 8o van de
20e eeuw.' Volgens die criteria moet er sprake zijn van
(a) een niet anders verklaard, verworven neurologisch of
psychiatrisch verschijnsel, (b) in de aanwezigheid van
kenmerkende angiografische of histopathologische
afwijkingen in het CZS, (c) zonder dat een andere diag-
nose deze afwijkingen kan verklaren.

Het probleem van deze diagnostische criteria is dat de
combinatie van een kenmerkend klinisch beeld met
afwijkingen bij conventionele katheterangiografie (digi-
tale subtractieangiografie, DSA) een aanzienlijk risico
geeft op een onjuiste diagnose, zoals diverse publicaties
hebben laten zien.>* Dit betekent ook dat studies waarbij
geen pathologisch-anatomische bevestiging is verkregen,
met terughoudendheid moeten worden geinterpreteerd.
Illustratief is de zogenaamde ‘benign angiitis of the cen-
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tral nervous system’. Inmiddels is aannemelijk geworden
dat het hier niet om een goedaardig verlopende vasculitis
gaat, maar om een reversibel cerebraal vasoconstrictie-
syndroom (RCVS). RCVS is niet onschuldig, aangezien
de kenmerkende cerebrale vasoconstrictie met levensbe-
dreigende neurologische complicaties gepaard kan gaan.

INCIDENTIE

PCNSYV is zeer zeldzaam. De incidentie onder volwasse-
nen wordt geschat op 2,4 per miljoen persoonsjaren.®
Deze aandoening is inmiddels ook goed gedocumenteerd
bij kinderen.’ De frequentie waarin secundaire cerebrale
vasculitis voorkomt hangt af van de onderliggende ziekte;
incidentiecijfers variéren van 1-10%.

SYMPTOMATOLOGIE

Er kan onderscheid worden gemaakt in twee categorieén
symptomen. De ene categorie betreft uitingen van dif-
fuse cerebrale betrokkenheid, zoals encefalopathie,
hoofdpijn, cognitieve achteruitgang en epileptische aan-
vallen. De andere categorie wordt gevormd door focale
neurologische verschijnselen, zoals parese, afasie, ataxie
en uitval van hersenzenuwen, die het gevolg zijn van
lokale vaatafsluitingen of ruimte-innemende processen.
De frequentie waarin diverse symptomen voorkomen
verschilt aanzienlijk tussen de patiéntenseries en lijkt
deels afhankelijk te zijn van de grootte van de vaten die
zijn aangedaan. Patiénten die op basis van een DSA wer-
den gediagnosticeerd met PCNSV hadden vaker een
hemiparese (54 vs. 19%); het betreft hier waarschijnlijk
vooral ontsteking van grote en middelgrote vaten. Pati-
enten bij wie de vasculitis was bewezen in een biopt had-
den zich vaker gepresenteerd met cognitieve veranderin-
gen (71 vs. 40%), wat meer past bij betrokkenheid van de
kleine vaatjes.>*®

Hoofdpijn komt voor bij 50-70% van de patiénten en kan
als symptoom dus ook afwezig zijn.* Donderslaghoofd-
pijn wijst eerder op RCVS.® Algemene ziekteverschijnse-
len als koorts en malaise ontbreken meestal bij patiénten
met PCNSV, maar kunnen bij secundaire cerebrale vas-
culitis natuurlijk wel optreden. De neurologische mani-
festaties op zich lijken niet wezenlijk te verschillen tussen
primaire en secundaire vasculitis.”’

UITSLUITEN VAN ALTERNATIEVE DIAGNOSEN

Gezien de lage incidentie van cerebrale vasculitis ligt het
voor de hand om eerst de aandoeningen uit te sluiten die
vaker voorkomen en de verschijnselen kunnen verklaren.
De belangrijkste twee alternatieve diagnosen bij multifo-
cale cerebrale ischemie zijn atherosclerose en embolie op
basis van een cardiale emboliebron. Echografie van het

TABEL 2 De belangrijkste aandoeningen die cerebrale vasculitis
kunnen nabootsen

aandoening

maligniteit
intravasculair lymfoom, hypercoagulopathie bij maligniteit
vasculopathieén
reversibel cerebraal vasoconstrictiesyndroom (RCVS), amyloidangiopathie,
syndroom van Susac, syndroom van Sneddon, moyamoyasyndroom,
multipele arteriéle dissecties
embolie
cardiale bron
bacteriéle endocarditis, Libman-Sacks-endocarditis, myxoom,
atriumfibrilleren
trombo-embolie
atherosclerose (inclusief van de aortaboog), antifosfolipidensyndroom,
thalassemie, diffuse intravasale stolling, essentiéle trombocytose
infecties
ziekte van Whipple (Tropheryma whipplei)
overige aandoeningen
mitochondriéle encefalomyopathie, lactaatacidose en stroke-achtige
episodes (MELAS)
auto-immuunencefalitis
paraneoplastische encefalitis

hart en ritmemonitoring zijn vrijwel altijd geindiceerd.
Daarnaast dient de oogarts te worden geconsulteerd om
vast te stellen of de patiént een retinale vasculitis of een
uveitis heeft; daarbij dient de oogarts ook naar een ocu-
laire lymfoommanifestatie te zoeken. De mogelijkheid
van een protrombotische toestand dient overwogen te
worden. PET-CT met behulp van een glucosetracer
(FDG-PET) kan worden ingezet om een systeemziekte —
met name sarcoidose — of een systemische vasculitis van
de grote vaten uit te sluiten.”

LABORATORIUMONDERZOEK VAN BLOED EN LIQUOR

Bij patiénten met PCNSV vertonen de uitslagen van het
laboratoriumonderzoek geen afwijkingen die passen bij
een systeemziekte. Deze bepalingen dienen wel te wor-
den ingezet, omdat ze kunnen wijzen op een secundaire
cerebrale vasculitis. Een overzicht van de mogelijke
bepalingen is te vinden in de Nederlandse richtlijn ‘Diag-
nostiek kleinevatenvasculitis’ uit 2010."”” De waarden van
ontstekingsparameters zijn bij PCNSV meestal niet-
afwijkend, maar kunnen bij 10-30% van de patiénten licht
verhoogd zijn.*** Daarnaast dient er uitgebreid serolo-
gisch onderzoek te worden verricht om een infectieus
agens te detecteren.

Er zijn geen betrouwbare studies naar de sensitiviteit en
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FIGUUR 1 Een voorbeeld van MR-angiografie van de hersenen bij een 7-jarige
jongen, 3 maanden na de diagnose ‘cerebrale vasculitis’. De oorzaak van de
vasculitis was een varicella-zosterinfectie. Voor deze opname is 3D-"time-of-
flight'-MRA gebruikt met axiale ‘maximum intensity projection’. De opname
toont occlusie van het eerste gedeelte van de linker A. cerebri media (M1-
segment).

specificiteit van liquorafwijkingen bij cerebrale vasculi-
tis. De grootste gepubliceerde serie — over 163 patiénten
— beschrijft geringe afwijkingen bij liquoranalyse bij
meer dan 90% van de patiénten. Het gaat dan vooral om
een licht verhoogde eiwitconcentratie en minder vaak
om een lichte verhoging van het leukocytengetal (medi-
aan: 6 cellen/ml; uitersten: 0-615 cellen/ml).* Deze afwij-
kingen zijn echter aspecifiek. Bij 7% van de patiénten in
de genoemde serie gaf het liquoronderzoek geen enkele
afwijkende uitslag; dat pleit tegen cerebrale vasculitis,
maar sluit deze niet uit. Daarnaast wordt liquor gebruikt
voor diagnostiek naar een infectieuze oorzaak of een
ziekte die cerebrale vasculitis kan nabootsen (zie tabel 1
en 2).

NIET-INVASIEF BEELDVORMEND ONDERZOEK: MRI

Bij patiénten met PCNSV toont een MRI van de hersenen
bijna altijd afwijkingen.*****'* Het gaat dan vooral om
infarcten, die zichtbaar zijn als multifocale hyperintense
afwijkingen op T,-gewogen of ‘fluid-attenuated inversion
recovery (FLAIR)-beelden, of als gebieden met diffusie-
restrictie. Dit laatste wordt aangetoond met diffusie-
gewogen opnamen (‘diffusion weighted imaging’, DWI),
een gevoelige techniek die tegenwoordig onderdeel is van
het standaard-MRI-protocol.

Voor het aantonen van infarcten is MRI weliswaar zeer
sensitief, maar de specificiteit van deze afwijkingen voor
cerebrale vasculitis is laag. Suggestief is een verdeling
van infarcten over verschillende vaatterritoria. Infarcten
kunnen zowel subcorticaal in de witte stof gelokaliseerd
zijn, en ook in de diepe grijze stof en de hersenschors.’
Intraparenchymateuze bloedingen komen veel minder
frequent voor.® Aankleuring na toediening van contrast-
middel past bij een verstoorde bloed-hersenbarriére en
treedt frequent op in vers infarctgebied, ongeacht de
oorzaak van het infarct. Zo'n 20% van de patiénten met
PCNSV vertoont tevens aankleuring van de hersenvlie-
zen.

De standaard-MRI kan eenvoudig worden uitgebreid met
angiografie (MRA), waarmee de grote intracraniéle
bloedvaten worden gevisualiseerd. Die beelden leveren
bij een deel van de patiénten op niet-invasieve wijze
ondersteuning voor de diagnose ‘vasculitis’'**® Figuur 1
geeft een voorbeeld van deze toepassing.

BEELDVORMEND ONDERZOEK VAN DE VAATWAND

Een MRA of een DSA beeldt alleen het lumen van de
bloedvaten af, terwijl het ziekteproces bij vasculitis zich
in de vaatwand afspeelt. In toenemende mate komen er
MRI-technieken beschikbaar om de vaatwand zelf te
visualiseren, vooral de zogeheten ‘black blood imaging’;
dit betreft 3-dimensionale T,-gewogen opnamen met
hoge resolutie die worden gemaakt na toediening van
contrast en met onderdrukking van het signaal van bloed
en vet.” Hiermee kunnen vaatwandverdikking en aan-
kleuring van de grotere bloedvaten worden aangetoond.
De spatiéle resolutie schiet bij deze techniek tekort om de
wand van kleine, distale vaten nauwkeurig af te beelden.*
Er zijn aanwijzingen dat vooral concentrische wandver-
dikking en aankleuring past bij vasculitis. Excentrische
vaatwandafwijkingen houden verband met atheroscle-
rose terwijl bij RCVS de vaatwand niet aankleurt.”™
Figuur 2 geeft een voorbeeld van beeldvormend onder-
zoek van de vaatwand.

DIGITALE SUBTRACTIEANGIOGRAFIE

De klassieke bevinding van DSA bij cerebrale vasculitis is
een multifocale vernauwing van het vaatlumen, ‘kralen-
snoer’ (‘string of beads’) genoemd. Er zijn echter andere
ziektebeelden die een soortgelijk beeld kunnen geven,
met name atherosclerose, het intravasculair lymfoom,
infecties en RCVS.>** De spatiéle resolutie van DSA is
hoger — soms zelfs aanzienlijk hoger — dan die van MRA,
waardoor intracraniéle vaten nauwkeurig kunnen wor-
den beoordeeld op het voorkomen van stenoseringen.
DSA is hierin superieur aan niet-invasief beeldvormend
onderzoek, hoewel goede vergelijkende studies ontbre-
ken >
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FIGUUR 2 Een voorbeeld van beeldvormend onderzoek van de vaatwand. Deze
opname werd gemaakt bij een 46-jarige man met cerebrale vasculitis bij wie
histopathologisch onderzoek geen doorslaggevend bewijs gaf voor een
vasculitis. Het is een T1-gewogen axiale 3D-reconstructie van een
‘magnetisation-preparation inversion recovery turbo-spin-echo(MPIR-TSE)’-
sequentie na toediening van contrastmiddel, gemaakt op een 7 Tesla-scanner.
De opname toont diffuse concentrische wandaankleuring van de A. cerebri
posterior rechts (P1- en P2-segment). (Foto: prof.dr. J. Hendrikse, radioloog,
UMC Utrecht.)

Veel gepubliceerde patiéntenseries hanteren afwijkende
bevindingen bij DSA als inclusiecriterium. Een echte
gouden standaard voor de diagnostiek van cerebrale vas-
culitis ontbreekt immers. Er zijn 3 retrospectieve studies
waarin de sensitiviteit van angiografie ten opzichte van
pathologisch onderzoek is onderzocht.** Deze studies
zijn te klein om de sensitiviteit en specificiteit van DSA
voor de diagnose ‘PCNSV’ betrouwbaar vast te stellen,
maar noch de sensitiviteit, noch de specificiteit is hoog
als wordt uitgegaan van de groep patiénten bij wie cere-
brale vasculitis is bewezen in een hersenbiopt. Naast
deze 3 studies beschrijven de 2 grootste gepubliceerde
PCNSV-cohorten een subgroep van patiénten bij wie
cerebrale vasculitis histopathologisch bewezen was en
van wie tevens een DSA beschikbaar was.* Tabel 3 geeft
een samenvatting van deze gegevens.

PATHOLOGISCH-ANATOMISCH ONDERZOEK

Het enige zekere bewijs voor de aanwezigheid van een
cerebrale vasculitis is een positieve uitslag van patholo-
gisch-anatomisch onderzoek. Weefselonderzoek dient
tevens ter uitsluiting van andere diagnosen. Een nega-
tieve uitslag van het onderzoek van een hersenbiopt sluit
een vasculitis echter niet uit: er kan sprake zijn van ‘sam-
pling error’. Bij een vasculitis wordt in het biopt een
transmurale, vaak granulomateuze ontstekingsreactie
waargenomen met beschadiging van de vaatwand.

De opbrengst van hersenbiopten bij patiénten van wie
vermoed wordt dat zij PCNSV hebben, is relatief hoog. In
een meta-analyse van 106 patiénten die om deze reden
een hersenbiopt ondergingen werd bij 75% een diagnose
gesteld.”” Bijna de helft van hen bleek inderdaad een cere-

TABEL 3 Overzicht van de resultaten van digitale subtractieangiografie bij patiénten met histopathologisch bewezen cerebrale vasculitis

eerste auteur aantal aantal uitslag PA PCNSV uitslag DSA
patiénten biopten bewezen +
DSA verricht
alternatieve  PCNSV positieft sensitiviteit  specificiteit}
diagnose* bewezen
Alrawi* 61 61 24 17 14 4 29% -
Khadkhodayan® 38 38 6 2 2 0 0% 60%
Chu? 30 30 15 10 9 7 78% 14%
Salvarani® 163 81 - 58 24 8 30% -
De Boysson® 52 31 - 19 15 5 30% -

DSA = digitale subtractieangiografie; PCNSV = primaire centrale-zenuwstelselvasculitis; PA = pathologisch-anatomisch onderzoek.

* Alternatieve diagnose: een andere diagnose dan PCNSV.

t Met een positieve DSA-uitslag wordt een uitslag bedoeld die geduid is als ‘passend bij vasculitis”

1 De specificiteit is niet af te leiden uit de gepresenteerde gegevens, maar is afkomstig uit de bronartikelen.
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LEERPUNTEN

« Cerebrale vasculitis komt weinig voor, maar kan zonder
behandeling leiden tot ernstige neurologische schade.

+ Bij het vermoeden van cerebrale vasculitis is het
belangrijk om te beginnen met diagnostiek naar vaker
voorkomende aandoeningen.

+ Als MRl van de hersenen geen afwijkingen laat zien, is een
cerebrale vasculitis praktisch uitgesloten.

» Vaatwandbeeldvorming is een veelbelovende,
niet-invasieve MRI-techniek waarmee sterke aanwijzingen
kunnen worden verkregen voor de aanwezigheid van
cerebrale vasculitis.

+ Als beeldvormend onderzoek en liquordiagnostiek geen
aanknopingspunten hebben opgeleverd, valt bij een
vermoeden van cerebrale vasculitis hersenbiopsie te
overwegen.

» Het hersenbiopt dient evenzeer om alternatieve diagno-
sen uit te sluiten als om een vasculitis aan te tonen.

brale vasculitis te hebben; lymfoom, amyloidangiopathie
en infectieuze oorzaken werden eveneens gedocumen-
teerd.

Een fout-negatieve uitslag van het hersenbiopt is geen
uitzondering, als men tenminste bereid is om op andere
gronden — zoals klinische plus diagnostische gegevens,
de reactie op behandeling en het beloop — de diagnose
‘PCNSV’ te handhaven.*

Een biopt wordt zo mogelijk genomen uit een plaats waar
een recente MRI-afwijking zichtbaar is, bij voorkeur met
aankleuring.* Aanbevolen wordt om materiaal van zowel
de leptomeningen te verkrijgen als van het hersenparen-
chym; het is niet duidelijk wat de voorkeur heeft, een
open of een stereotactisch biopt.*** Het complicatierisico
van een hersenbiopt bij patiénten met een cryptogeen
neurologisch beeld was in een meta-analyse van meer
dan 800 biopten zo'n 9%; de mortaliteit was 0%.**

Bij de patiént in de casus aan het begin van dit artikel
werd een hersenbiopsie verricht. Pathologisch-anato-
misch onderzoek van het biopt bevestigde de diagnose
‘PCNSV’. De patiént werd behandeld met glucocorticoi-
den en azathioprine, waarop klinische en radiologische

Bij patiénten die verdacht worden van een cerebrale vas-
culitis dienen eerst de vaker voorkomende diagnosen
uitgesloten te worden. Dit vergt vaak uitgebreid onder-
zoek en samenwerking tussen diverse specialisten.

In de praktijk zal het vermoeden van een primaire cere-
brale vasculitis veelal ontstaan wanneer een MRI-scan
herseninfarcten in meerdere stroomgebieden laat zien.
Met niet-invasieve beeldvormende technieken kan men
zoeken naar positieve aanwijzingen voor vasculitis,
vooral met MRI of MRA, bij voorkeur met contrastopna-
men en vaatwandsequenties. Liquordiagnostiek is de
volgende stap. Als dit geen verdere aanknopingspunten
oplevert kan DSA worden ingezet. Ondertussen dient te
worden gezocht naar alternatieve verklaringen van het
klinisch beeld. Bij uitblijven van een zekere diagnose valt
aan te bevelen om een hersenbiopsie te verrichten. Dit
kan de werkdiagnose ‘primaire centrale-zenuwstelselvas-
culitis’ bevestigen en alternatieve diagnosen uitsluiten,
voordat met een intensieve behandeling wordt gestart.
Als een patiént die bekend is met een systeemziekte of
systemische vasculitis nieuwe neurologische klachten
krijgt, dan is een cerebrale vasculitis praktisch uitgeslo-
ten wanneer de MRI-scan geen afwijkingen laat zien.
Zijn er wél afwijkingen, dan dient men zo goed mogelijk
te zoeken naar aanwijzingen voor een actieve vaatwand-
ontsteking. Hiervoor kunnen dezelfde stappen worden
doorlopen als bij de diagnostiek van primaire cerebrale
vasculitis. Bij patiénten met een systeemziekte of syste-
mische vasculitis is een hersenbiopt doorgaans minder
noodzakelijk, omdat de a-priori-kans op vasculitis hoger
is en de systemische ziekte vaak al een indicatie voor
behandeling vormt.
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