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Hipokalcemia z towarzyszacymi tagodnymi zaburzeniami
odpornosci i zmianami w osrodkowym uktadzie nerwowym

— opis przypadku pierwotnej niedoczynnosci przytarczyc
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in central nervous system — case report of primary hypoparathyroidism
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Streszczenie |

Summary |

Wstep: Hipokalcemia ma bardzo zréznicowang etiologi¢. Niedoczynno$¢ przytarczyc jako jedna z jej przy-
czyn jest problemem niezwykle rzadkim. Zazwyczaj spotykamy si¢ z niedoczynnoScig tego gruczotu w zwiaz-
ku z przypadkowym usunigciem w trakcie operacji tarczycy. Bardzo rzadko mamy do czynienia ze zniszcze-
niem gruczotu przez proces zapalny czy chorobe spichrzeniowa. W przypadku niedomogi przytarczyc nalezy
wzig¢ pod uwage rdwniez zespoly niedoczynnosci wielogruczotowej i ocenic funkcje innych gruczotow wydzie-
lania wewnetrznego. Hipokalcemia moze by¢ bezobjawowa. Do najczestszych symptomdw naleza: skurcz
krtani, skurcze migsni (zwlaszcza w czasie wysitku fizycznego), tezyczka, problemy z karmieniem, drgawki,
parestezje, objawy Chvostka i Trousseau, wydtuzenie odstepu QT >450 ms. Cel pracy: Przedstawiamy przy-
padek kliniczny 8-letniego chtopca z idiopatyczng niedoczynnoScia przytarczyc oraz padaczka i zaburzeniem
odpornosci. Jest on o tyle ciekawy, ze obraz tej choroby, a konkretnie najbardziej spektakularny objaw hipo-
kalcemii, jakim jest tgzyczka, natozyl si¢ na rozpoznang wezesniej u chfopca padaczke. Epilepsja pojawita sig
po epizodzie zakrztuszenia aparatem ortodontycznym i wigzano ja z mozliwym, krotkotrwalym niedotlenie-
niem oSrodkowego ukifadu nerwowego. Czy te dwie wspomniane choroby wspolistniejg u naszego pacjenta,
czy moze wczeSniej rozpoznana padaczka maskowata tylko cigzki niedobor wapnia u dziecka? Wnioski:
Uwzglednienie w badaniach laboratoryjnych elementdw gospodarki wapniowo-fosforanowej powinno stano-
wiC staly element w procesie diagnozowania padaczki.

Stowa kluczowe: hipokalcemia, niedoczynnoS$¢ przytarczyc, padaczka, zaburzenia odpornosci, dzieci

Introduction: There is a huge variety of hypocalcaemia aetiologies. Out of all these reasons hypoparathyroid-
ism is one of the rarest. The most common cause of this malfunction is accidental excision of parathyroid
gland during thyroid gland surgery. Inflammation or metabolic disorders are very rare. When we diagnose
hypoparathyroidism, polyendocrine syndromes must be always taken into account and we are obliged to check
whether other endocrine glands work properly. Hypocalcaemia can be asymptomatic. However some most
common signs of this disorder are: laryngospasm, muscle cramps (especially during physical effort), tetany,
nutritional problems among infants, convulsions, paraesthesia, Trousseau and Chvostek symptoms, longer
QT>450 ms. Aim of the study: We present the case of 8 year old child suffering from idiopathic hypopara-
thyroidism, epilepsy and immune deficiency. This case is quite interesting as the most spectacular hypocal-
caemia symptom which tetany is, was initially taken for epilepsy. Epilepsy was diagnosed after the boy choked
because of the braces which misplaced during the night. As a result his central nervous system suffered from
short-lived oxygen deficiency. Maybe these two diseases (hypoparathyroidism and epilepsy) coexist or epilepsy
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was just a mask of severe hypocalcaemia? Conclusions: Diagnosing epilepsy we cannot omit tests concerning

calcium and phosphate blood levels.

Key words: hypocalcaemia, hypoparathyroidism, epilepsy, immune deficiency, children

WSTEP

pidemiologia hipokalcemii w praktyce pediatrycz-
Enej nie jest dostatecznie doktadnie okreSlona.

Przyczyny hipokalcemii sg bardzo zréznicowa-
ne, przede wszystkim zaleza od wieku dziecka. U pra-
wie 50% noworodkow urodzonych z matek chorujacych
na cukrzyce moze wystapi¢ hipokalcemia. Innymi czyn-
nikami ryzyka moga by¢ urodzenie dziecka w porze zi-
mowo-wiosennej, przediuzajace si¢ karmienie piersia,
zte warunki socjoekonomiczne czy niedobOr witaminy
D; u matki. U dzieci starszych hipokalcemia moze wy-
stapi¢ w przebiegu chordb wymienionych w tabeli 1.
Hipokalcemia moze by¢ bezobjawowa. Najczestsze
symptomy, z jakimi si¢ spotykamy, to: skurcz krtani,
skurcze migsni (zwtaszcza w czasie wysitku fizyczne-
g0), tezyczka, problemy z karmieniem, drgawki, pare-
stezje, objawy Chvostka i Trousseau, wydtuzenie odste-
pu QT>450 ms'V. W diagnostyce hipokalcemii nalezy
uwzgledni poza st¢zeniem wapnia takze st¢zenie fos-
foranow i magnezu, kreatyniny, fosfatazy alkaliczne;,
parathormonu, 25(OH)D; oraz stosunek st¢zenia wap-
nia i kreatyniny w moczu, dobowe wydalanie wapnia
i fosforu z moczem. Przydatne jest takze zdj¢cie radio-
logiczne nadgarstka w celu oceny wieku kostnego i za-
burzefi uwapnienia koscca.

CEL PRACY

Celem niniejszej pracy jest prezentacja przypadku hi-
pokalcemii w przebiegu idiopatycznej niedoczynnosci
przytarczyc, ktora rozwineta si¢ u 8-letniego chtopca
z fagodnymi zaburzeniami odpornosci i obrazem swym
przypominata padaczke. Niskie st¢zenie wapnia w su-
rowicy krwi zostato wykryte w trakcie diagnostyki za-
burzefi odpornosci.

OPIS PRZYPADKU

Osmioletni chtopiec zostat przyjety do Kliniki z powo-
du czestych infekcji uktadu oddechowego w celu prze-
prowadzenia diagnostyki immunologicznej. Powodem
tej diagnostyki byto wystepowanie okoto 5 zapalen
pluc rocznie, nawracajacych plesniawek btony Sluzo-
wej jamy ustnej i kacikow ust. W wieku 7 lat rozpozna-
no u chtopca ostre zapalenie zatok sitowych, zostata
wtedy przeprowadzona operacja usuni¢cia migdatka
gardfowego oraz migdatkow podniebiennych.

Z wywiadu wiadomo, ze chfopiec w 2. roku zycia byt ho-
spitalizowany z powodu hepatosplenomegalii oraz leu-
kopenii (1400/mm?). Wykonano wtedy biopsj¢ szpiku,
wykluczajac proces rozrostowy. Wykluczono takze infek-
cje wirusami: EBV, CMV, HCV i HBV. Oznaczono wte-
dy rowniez przeciwciata przeciwjadrowe ANA, uzyskujac
miano 1:160 (typ Swiecenia plamisty), oraz przeciwciala
antyfosfolipidowe, uzyskujac wynik ujemny. U chfopca
zwracat uwage podwyzszony poziom przeciwciat klasy
IgG - 3120 mg/dl (przy normie 572-1474 mg/dl).

Rok przed omawiang hospitalizacjg chtopiec zakrztu-
sif si¢ ciatem obcym — aparatem ortodontycznym. Mie-
sigc po tym zdarzeniu u dziecka pojawit si¢ pierwszy
w zyciu napad padaczkowy, o charakterze napadu
nieSwiadomoSci. Podjeta diagnostyka neurologiczna
ujawnita fagodne zmiany napadowe w elektroencefalo-
gramie (miernego stopnia zmiany zlokalizowane w oko-
licach potylicznych). Analiza biochemiczna nie objeta
zaburzefi gospodarki wapniowo-fosforanowej i magne-
zowej. Mimo wigczenia leczenia przeciwpadaczkowego
karbamazeping (preparat Timonil 150 Retard w daw-
ce dobowej 450 mg — 2 razy dziennie po 225 mg) obja-
wy nadal si¢ utrzymywaly. Pojawily si¢ dodatkowo inne
objawy neurologiczne, takie jak opadniecie lewego ka-
cika ust, ostabienie lewej potowy ciata, zaburzenia wi-

Manifestacja kliniczna

Potengjalna przyczyna

Zaburzenia wzrastania

Krzywica, zespoty zwiazane z niedoczynnoscia przytarczyc, zaburzenia wchtaniania

Szmer nad sercem

Zesp6t DiGeorge'a

Zaburzenia w uktadzie kostnym

Krzywica, inne rzadkie zespoty

OpdzZnienie rozwoju

Zespoty zwiazane z niedoczynnoscig przytarczyc

Kandydoza bton $luzowych i skdry, niewydolno$¢ nadnerczy

Autoimmunologiczna poliendokrynopatia z niedoczynnoscia przytarczyc

Limfadenopatia, hepatosplenomegalia

Zesp6t lizy guza

Blizna na szyi

Operacja tarczycy, jatrogenna niedoczynnos¢ przytarczyc

Okragta twarz, brachydaktylia, opdznienie rozwoju, otytos¢

Dziedziczna osteodystrofia Albrighta (rzekoma niedoczynnos¢ przytarczyc)

Tabela 1. Objawy hipokalcemii i sugerujqce je przyczyny
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dzenia. Chiopiec czut si¢ ponadto ostabiony, byt apa-
tyczny, senny, zgtaszat bole koficzyn dolnych.

Kolejne wykonane badanie EEG wykazato pogorsze-
nie czynnoSci napadowej (zapis ze zmianami zlokalizo-
wanymi pod postacig fal wolnych w odprowadzeniach
skroniowo-potylicznych z tendencja do napadowosci).
Zmieniono leczenie przeciwpadaczkowe na preparat
kwasu walproinowego (Depakine Chrono 300 - 2 razy
dziennie po 1 tabletce), uzyskujac umiarkowang popra-
we stanu dziecka. Nadal utrzymywaly si¢ u chtopca na-
pady nieSwiadomosci. Wykonana tomografia kompu-
terowa gtowy wykazata ogniska o zwigkszonej gestosci
w istocie biafej pfatow czotowych, ciemieniowych oraz
w jadrach soczewkowatych, bez wzmocnienia kontra-
stowego (rys. 1 i2). Wykluczono zmiany krwotoczne
z powodu braku ewolucji zmian w kolejnym badaniu,
wysuni¢to podejrzenie zwapnien. W rezonansie ma-
gnetycznym glowy stwierdzono obecnos¢ ogniska ubyt-
kowego w lewym jadrze soczewkowatym. Ewentualne
zwapnienia mozna bylo wigzac z przebyta toksoplazmo-
73 (IgG - 143 IU/ml). Ponadto z wywiadu od rodzicow
wiadomo, ze chtopiec ma suchg skore, famliwe paznok-
cie oraz wlosy. Czgsto pojawiaja si¢ u niego ubytki w zg-
bach z koniecznoScig leczenia stomatologicznego.

Przy przyjeciu stan ogolny chtopca byt dobry. W pierw-
szej dobie hospitalizacji u dziecka pojawily si¢ objawy te-
zyczki: skurcze mieSni koficzyn gornych, utozenie w tzw.
reke potoznika, skurcze migSni twarzy, tym samym nie-
mozno$¢ mowienia. Badania wykazaty hipokalcemie
— stezenie wapnia zjonizowanego wynosito 0,47 mmol/l
(przy normie 1,2-1,32 mmol/l), wapnia catkowitego
- 1,04 mmol/l (przy normie 2,15-2,75 mmol/l), stwierdzo-
no takze hiperfosfatemi¢ — 3,71 mmol/l (przy normie 1,45-
1,78 mmol/l). Wynik pomiaru stezenia parathormonu
-3 pg/ml (przy normie 15-65 pg/ml) - zasugerowat niedo-
czynnos¢ przytarczyc. Oznaczono takze fosforany w do-

Rys. 1. Zwapnienie w placie czolowym
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bowej zbidrce moczu - 26,48 mmol/l, obliczono dobo-
we wydalanie fosforu, ktore ksztattowalo si¢ na poziomie
0,37 mmol/kg m.c. (przy normie 0,48-6,44 mmol/kg m.c.).
Z kolei stezenie wapnia w dobowej zbidrce moczu wyno-
sifo 0,80 mmol/l, dobowe wydalanie — 0,0112 mmol/kg
(przy normie 0,65+0,22 mmol/kg m.c.).

Czynnosci nerek i watroby byty prawidfowe, podobnie
dobowy profil wydzielania kortyzolu. Hormony tarczy-
cy oraz TSH rowniez nie odbiegaly od normy (st¢zenie
przeciwciat przeciwko tyreoglobulinie, tyreoperoksyda-
zie oraz receptorowi TSH byly prawidfowe). W bada-
niach o profilu immunologicznym uzyskano podwyz-
szone stgzenie immunoglobulin klasy IgG — 1490 mg/dl
(przy normie 572-1474 mg/dl) oraz obnizenie odsetka
komérek CD19 do 8% (przy normie 17,1+5,3%).

W leczeniu zastosowano doraznie, w napadzie t¢-
zyczki, 10% roztwor glukonolaktobionianu wapnia
(10 ml preparatu Calcium Pliva) oraz diazepam do-
odbytniczo (preparat Relsed w dawce 5 mg). Wyrow-
nanie poziomu wapnia probowano uzyskac¢ prepara-
tami weglanu wapnia w dawce 3 razy 500 mg, chlorku
wapnia w dawce 4 razy 50 ml (Calcium Syrop zawie-
rajacy 115,6 mg jondw wapniowych w 5 ml) oraz al-
fakalcydolem — 3 razy 1 ug (preparat Alfadiol). Ste-
zenia wapnia we krwi utrzymywaly si¢ ponizej dolnej
granicy normy, przyrastajac bardzo wolno. Najwyzsze
stezenie wapnia catkowitego, jakie udato sie¢ osiggnac
u chtopca, to 1,52 mmol/l, a wapnia zjonizowanego
- 0,85 mmol/l. Mimo ze st¢zenie wapnia nadal odbie-
gato od normy, objawy u chtopca wycofaly sie, czut si¢
lepiej. Rodzice nie zgtaszali takze wystepujacych jesz-
cze w pierwszym dniu hospitalizacji napadoéw nieSwia-
domosci. Mniej wigcej po 2 tygodniach leczenia doust-
nego uzyskano podwyzszenie wskaznikow gospodarki
wapniowej (stezenie wapnia catkowitego — 2,46 mmol/l,
a wapnia zjonizowanego — 1,04 mmol/l). Stosowane

P
Rys. 2. Obustronne zwapnienia w platach czolowych
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obecnie preparaty to weglan wapnia (Calperos 1 g)
-2 granoi po jednej tabletce 1-gramowej po potudniu
i wieczorem. Ponadto alfakalcydol (Alfadiol) — 1 x 1 ug.
Stezenia wapnia nie przekraczajg jednak wartosci po-
nizej dolnej granicy normy. Pomiary wykonane w trak-
cie ostatniej wizyty w Klinice Endokrynologii ICZMP
(pacjent pozostawal 6 miesi¢cy pod jej opieka) wyno-
sity: wapfi zjonizowany — 0,98 mmol/l, wapn catkowi-
ty — 2,02 mmol/l. Chtopiec nadal przyjmuje takze kwas
walproinowy (preparat Depakine Chrono 300 - 2 razy
1 tabletka). Mimo braku objawow padaczkowych i te-
zyczkowych wcigz odczuwa ostabienie, bole migsni,
sennos$¢ w ciggu dnia. W ocenie rodzicow odbiega wy-
dolnoscig fizyczng od swoich rowieSnikdw.

OMOWIENIE

NiedoczynnoS$¢ przytarczyc charakteryzuje si¢ niskim
stezeniem parathormonu we krwi lub brakiem wraz-
liwosci tkanek obwodowych na jego dziatanie. Jakkol-
wiek rozne sg przyczyny niedoczynnosci przytarczyc,
taczy je hipokalcemia, ktora to zaleznie od charakteru
— ostra lub przewlekta — r6zni si¢ obrazem klinicznym.
Najczestsza przyczyng niedoczynnoSci przytarczyc
u dorostych jest ich przypadkowe usuniecie w trak-
cie operacji w obrebie szyi, u dzieci przewaza pro-
ces autoimmunologiczny. Moze on dotyczy¢ jedynie
przytarczyc, ale tez by sktadowa zespofow wielogru-
czofowych. Przeciwciafa skierowane przeciwko przy-
tarczycom stwierdza si¢ u 30% chorych z izolowang
niedoczynnoscig oraz u 40% chorych z zespotem wie-
logruczotowym®. W etiologii idiopatycznej niedoczyn-
noSci przytarczyc bada sie rowniez rol¢ mutacji doty-
czacych genu dla parathormonu czy receptora wapnia
(calcium-sensing receptor, CaSR)®¥. Niedoczynnos¢
przytarczyc moze rowniez rozwijac si¢ na podtozu
zmian zapalnych lub degeneracyjnych o rdznej etiolo-
gii (hemochromatoza, amyloidoza, sarkoidoza, choro-
ba Wilsona, przerzuty nowotworowe)®.

Inne jednostki chorobowe, w ktorych mozemy spo-
tkac si¢ z niedoczynnoScig przytarczyc, to np. zespot
DiGeorge’a (niedoczynnoS¢ przytarczyc zwigzana jest
z zaburzeniem rozwoju grasicy, a takze z wadami ukla-
du krazenia)® czy zespdt HDR (zesp6t niedoczynnos¢
przytarczyc — gluchota — choroba nerek)®©.
Prezentowany powyzej przypadek idiopatycznej niedo-
czynnosci przytarczyc cechuje kilka watpliwosci. Czy
rozpoznana padaczka byta nig rzeczywiscie? Obraz
EEG nie byt bowiem jednoznaczny. Brak reakcji na ty-
powe leczenie przeciwpadaczkowe oraz ustapienie ob-
jawOw po wiaczeniu leczenia normalizujgcego st¢zenie
wapnia kazg watpi¢ w schorzenie neurologiczne. W pi-
Smiennictwie opisywane sg przypadki hipokalcemii jako

powiktania leczenia przeciwdrgawkowego kwasem wal-
proinowym — dotycza one jednak dtugotrwatego poda-
wania leku i przekroczenia w surowicy stezenia tera-
peutycznego™. U naszego pacjenta kwas walproinowy
byt podany jedynie kilka tygodni przed zdiagnozowa-
niem hipokalcemii, a badane stezenie leku mieScito si¢
w dolnym zakresie stezenia terapeutycznego. Nawraca-
jace infekcje grzybicze bfony Sluzowy jamy ustnej, kaci-
kow ust oraz problemy z wytworami ektodermy (wlosy,
skora, paznokcie, szkliwo zebow) w potaczeniu z nie-
doczynnoScia przytarczyc spetniajg kryteria autoim-
munologicznej niedoczynnosci wielogruczotowej typu
pierwszego (APS 1, zesp6t Blizzarda APECD - au-
foimmune polyendocrinopathy-candidiasis-ectodermal-
dystrophy). W sktad tego zespotu wchodzi takze nie-
doczynnos¢ kory nadnerczy, ktora zwykle pojawia si¢
w pOZniejszych latach®. Obecnie trudno jest przewi-
dzie¢, jak bedzie wygladato dalsze funkcjonowanie
uktadu dokrewnego. By¢ moze niedoczynnos¢ przytar-
czyc bedzie jedynym przejawem jego dysfunkcji, a nie-
doczynnos$¢ kory nadnerczy, czy takze innych gruczo-
tow, nigdy si¢ nie rozwinie.

Wazng konkluzja, jaka nasuwa si¢ w zwigzku z tym
przypadkiem klinicznym, jest niepomijanie analizy go-
spodarki wapniowo-fosforanowej w diagnostyce pa-
daczki, takze o przebiegu bezdrgawkowym i niespet-
niajacym kryteriow w badaniu EEG.
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Streszczenie |

Summary |

Celem pracy jest przedstawienie rzadko wystepujacego u dzieci powikiania zespotu nerczycowego pod posta-
cig zakrzepicy zatok zylnych mézgowia. Dziesi¢cioletni chfopiec od 2. roku zycia chorujacy na steroidozalezny
zespOl nerczycowy na podiozu zmian minimalnych zostat przyjety do szpitala z powodu pogorszenia stanu
ogolnego, silnych bolow glowy, wymiotow, zaburzeir mowy i Swiadomosci. Zaostrzenie zespotu nerczycowego
wystapito mniej wiecej 2 tygodnie przed hospitalizacjg ze znacznym biatkomoczem. Pacjenta leczono ambu-
latoryjnie wysokq dawka glikokortykosteroiddéw (prednizon w dawce 40-60 mg/d). Z powodu wystapienia
pogorszenia stanu klinicznego dziecka (afazja, stereotypie ruchowe bez objawdw ogniskowego uszkodzenia
OUN) wykonano tomografi¢ komputerowg gtowy, potwierdzajac jedynie zmiany obrzgkowe w okolicy jader
podkorowych. Na podstawie badania rezonansu magnetycznego stwierdzono zakrzepice w lewej zatoce eso-
watej, poprzecznej i prostej. Wdrozono leczenie heparyna, ktdre p6Zniej kontynuowano heparyng drobnocza-
steczkowa i doustnymi antykoagulantami pod kontrolg INR. Pacjent wymagat intubacji przez 7 dni. Petng
remisj¢ zespolu nerczycowego osiggni¢to w 16. dniu od przyjecia do szpitala. Opisany powiktany epizod
zaostrzenia zespolu nerczycowego nie pozostawil ubytkow neurologicznych w obserwacji 24-miesi¢czne;.
Zespol nerczycowy jest uznawany za stan podwyzszonego ryzyka zatorOw i zakrzepow. Powikiania
zakrzepowo-zatorowe w obrebie naczyn zylnych mozgowia wystepuja rzadko, lecz wymagaja szczegdlnej czuj-
nosci diagnostycznej ze wzgledu na powazny przebieg. Wezesna diagnoza i intensywna terapia antykoagulan-
tami pozwalajg zakoniczy¢ leczenie bez trwatych ubytkdw neurologicznych.

Stowa kluczowe: zespdl nerczycowy, zakrzepica zatok zylnych mézgowia, powiklania, leczenie antykoagula-
cyjne, leczenie immunosupresyjne

The aim of the case report is presentation of a rare complication of nephrotic syndrome in form of cerebral
sinovenous thrombosis. Ten years old boy, who had been suffering from nephrotic syndrome (biopsy showed
minimal changes disease) since he was two, was admitted to the hospital in heavy clinical status with head-
ache, vomiting, disorder of speech and consciousness. Relapse of the nephrotic syndrome began about 2 weeks
earlier with heavy proteinuria. Then he was treated by high-dose of steroids (prednisone 40-60 mg/d). Because
of changes in the clinical status (aphasia, stereotypic movements without sinus of local brain lesions) the com-
puter tomography was performed. It confirmed only cerebral oedema (near subcortical nuclei). MRI revealed
a thrombosis in the left sigmoid, transverse and rectus sinus. Heparin therapy was started and was continued
by low molecular weight heparin and oral anticoagulants. Patient required also an intubation for 7 days. Com-
plete renal response was achieved 16 days after admission. Described complicated relapse of nephrotic syn-
drome didn’t cause any neurological defect in 24-month observation period. Nephrotic syndrome is associ-
ated with increased risk of thromboembolic complications. Cerebral sinovenous thrombosis is rare but
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required increase diagnostic vigilance, because the course is very serious. Early diagnose and intensive thera-
py enable recovery without any permanent neurological disorders.

Key words: nephrotic syndrome, cerebral sinus thrombosis, complications, anticoagulative treatment, immu-

nosuppressive treatment

WSTEP

: :akrzepica naczyfi zylnych mozgowia u dzie-
ci jest procesem rzadkim (wg badafi kanadyj-
skich - 0,67 przypadku/100 tys. dzieci/rok), ale

obarczonym ci¢zkim przebiegiem i duzg SmiertelnoScig
(u 8% pacjentow wystgpit zgon mimo stosowanego le-
czenia). Przed erg antybiotykoterapii zakrzepica po-
wstawata zwykle jako powikfanie procesow septycznych
toczacych si¢ w obrebie zatok przynosowych, wyrostka
sutkowatego i oczodotu. Obecnie wsrdd najczestszych
przyczyn zakrzepicy zatok zylnych mozgu wymienia si¢
przewlekle choroby systemowe, wsrod nich oprocz ze-
spotu nerczycowego takze marskoSC watroby, toczefi
trzewny, nieswoiste zapalenia jelit i nowotwory oraz
procesy powodujace zwolnienie przeptywu krwi w na-
czyniach wewnatrzczaszkowych, czyli gtobwnie malfor-
macje naczyniowe?,

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie rzadko wystepujacego
u dzieci powiktania zespotu nerczycowego pod posta-
cig zakrzepicy zatok zylnych mozgowia.

OPIS PRZYPADKU

Dziesi¢cioletni chiopiec chorujgcy od 2. roku zycia na
steroidozalezny zespOt nerczycowy na podiozu zmian
minimalnych zostat przyjety do szpitala z powodu sil-
nych bolow gtowy, wymiotow, zaburzefi mowy i Swia-
domosci. Zaostrzenie zespolu nerczycowego zaobser-
wowano mniej wiecej 2 tygodnie przed hospitalizacja.
Z wywiadu wiadomo, ze w tym czasie wystgpifa u pa-
cjenta takze opryszczka wargowa. Pacjenta leczono
ambulatoryjnie prednizonem w dawce 2 mg/kg.

Przy przyjeciu stan chorego okreslono jako Sredni. Wy-
stepowaly bole glowy przy poczatkowo zachowanym
kontakcie logicznym. W badaniu przedmiotowym nie
stwierdzono objawow oponowych ani objawow ogni-
skowego uszkodzenia oSrodkowego ukfadu nerwowe-
go. U chlopca obserwowano biatkomocz - 2,3 g/dl
(w jednorazowej probce moczu) oraz hipoalbumine-
mi¢ (41,3%), w morfologii krwi bez cech odmiodze-
nia obrazu bialokrwinkowego, wskazniki zapalne byly
niepodwyzszone. Do obrazu klinicznego dotaczyta si¢
mowa betkotliwa. Z poczgtku wysunieto podejrzenie tta

262 psychogennego wyzej opisanych dolegliwosci. W 2. do-

bie hospitalizacji obserwowano gwattowne pogarsza-
nie si¢ stanu klinicznego pacjenta. W badaniu przed-
miotowym pojawily si¢ zaburzenia neurologiczne pod
postacig zaburzen kontaktu logicznego, drzef odsieb-
nych konczyn gornych, afazji, stereotypii ruchowych,
mimowolnego oddawania moczu i obustronnie dodat-
niego objawu Babinskiego. Nie obserwowano objawow
ogniskowego uszkodzenia OUN i patologicznych ob-
jawow z nerwow czaszkowych oraz cech wzmozone-
go cisnienia Srodczaszkowego na dnie oka. Wykonano
w trybie pilnym tomografi¢ komputerowa, ktora nie wy-
kazata udaru ani krwawienia do oSrodkowego ukladu
nerwowego. Uwidoczniono jednak obrzek jader pod-
korowych, zmniejszenie rezerwy podpajeczyndwkowej
oraz odcinkowe poszerzenie rogdéw skroniowych ukta-
du komorowego.

Ze wzgledu na wywiad infekcyjny (przebycie opryszcz-
ki wargowej mniej wiecej 2 tygodnie przed hospitaliza-
cja) wysunieto podejrzenie zapalenia mozgu o etiologii
wirusowej. Wykonano naklucie ledzwiowe. W badaniu
pobranego ptynu mozgowo-rdzeniowego stwierdzono
podwyzszony poziom biatka (214 mg/dl — N: do 40)
przy prawidfowej cytozie i stezeniu glukozy. W lecze-
niu, oprocz lekow o dziafaniu przeciwobrz¢kowym, za-
stosowano acyklowir.

Pogarszajacy si¢ stan pacjenta spowodowat prze-
niesienie go na oddziat intensywnej terapii. Chtopiec
byt wowczas nieprzytomny, bez kontaktu logiczne-
go. Okresowo wystepowata bradykardia pochodze-
nia oSrodkowego. Ze wzgledu na niewydolnos¢ od-
dechowa przez 7 dni dziecko wymagato wentylacji
mechanicznej. W tym czasie wykluczono neuroinfek-
cje jako przyczyne wystepujacych zaburzen neurolo-
gicznych. Kilkukrotnie kontrolowane wskazniki zapale-
nia byly w granicach normy: leukocytoza — 11,8 tys./ul
(N: 4-12 tys./ul); CRP - 0,51 mg/dl (N: 0-1,0 mg/d);
prokalcytonina — 0,34 ng/ml (N: do 0,5 ng/ml). Trzy-
krotne badania serologiczne ptynu mézgowo-rdzenio-
wego 1 surowicy krwi nie potwierdzity infekcji. Wyklu-
czono zakazenie wirusem cytomegalii, opryszczki typu
1.1 2., rozyczki, ospy wietrznej, Swinki, odry, adenowi-
rusem i enterowirusem oraz zakazenie bakteryjne tle-
nowe i beztlenowe, zakazenie Mycoplasma pneumoniae
i boreliozg. Nie stwierdzono zaburzefi odpornoSci ko-
morkowej i humoralnej.

Dopiero kolejne badanie obrazowe OUN wykona-
ne w 4. dobie hospitalizacji pozwolito na ustalenie
przyczyny zaburzen neurologicznych wystepujacych
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u chtopca. W badaniu CT gtowy uwidoczniono cechy
zakrzepicy zatok zylnych opony twardej (zatoki prostej
1 esowatej po stronie lewej), ktore potwierdzono osta-
tecznie w badaniu dwufazowego rezonansu magne-
tycznego i angio-MR zatok zylnych mozgowia, gdzie
nie uwidoczniono przeptywu w zakresie zatoki proste;
1 lewej zatoki esowatej, natomiast stwierdzono sygnat
skrzepliny w zakresie lewej zatoki esowatej i poprzecz-
nej oraz na niewielkim odcinku zatoki prostej, zmiany
pozapalne oraz niewielkie zmiany pomalacyjne w tyl-
nych czeSciach obu wzgorz (rys. 1).

W leczeniu pacjenta od momentu pojawienia Si¢
uchwytnych w badaniu przedmiotowym zaburzefi
neurologicznych stosowano hipotermi¢ glowy, le-
czenie przeciwobrzgkowe (deksametazon w dawce
3x4 mgi.v.), leczenie przeciwdrgawkowe i analgetycz-
ne (fentanyl w dawce 4,5 pug/godz., klonazepam w daw-
ce 3x0,5 mg). Od momentu wysuniecia podejrzenia
przyczyny zakrzepowej wystepujacych zaburzef neu-
rologicznych stosowano leczenie przeciwzakrzepowe
(poczatkowo przez 5 dni heparyna niefrakcjonowana
w ciagtym wlewie dawkowana w zaleznoSci od wynikow
koagulogramu, pdZniej heparyna drobnoczasteczkowa
w dawce 5000 j./24 h s.c., zmniejszana do 2500 j./24 h).
Nastepnie kontynuowano leczenie doustnymi antyko-
agulantami (acenokumarol w dawce 2 x I mg pod kon-
trolg INR).

Réwnolegle prowadzono leczenie zaostrzenia zespo-
tu nerczycowego. Stosowano sterydoterapi¢ (poczat-
kowo deksametazon w dawce 3x0,1 mg/kg/24 h i.v.,
p6zniej pulsy z metyloprednizolonu - 15 mg/kg/48 h
i kolejno prednizon doustnie w zmniejszanych dawkach
- 1,5 mg/kg/48 h do 1 mg/kg/48 h).

Chiopiec osiagnat petng remisje zespotu nerczycowego
w 16. dniu od przyjecia do szpitala. Czas trwania hospi-
talizacji wyniost 29 dni, w tym 14 dni dziecko przebywa-
to na oddziale intensywnej terapii. Badania w kierunku
czynnikow sprzyjajacych powiktaniom zakrzepowo-za-
torowym (poziom biatka C i S oraz mutacja Leiden)
nie daly podstaw do rozpoznania trombofilii. W zwigz-
ku z powyzszym po 6. miesigcach od hospitalizacji za-
koficzono leczenie doustnymi antykoagulantami. Wpro-
wadzenie immunosupresji mykofenolanem mofetylu
w leczeniu zespofu nerczycowego pozwolito na reduk-
cj¢, a nastepnie catkowite zaprzestanie podawania ste-
roidow. Planowane jest catkowite odstawienie leczenia
immunosupresyjnego w przysziosci.

Opisany powikiany epizod zaostrzenia zespotu ner-
czycowego nie pozostawit ubytkdw neurologicznych
w 24-miesi¢cznej obserwacji. Mniej wigcej 12 miesi¢cy
po przebytym epizodzie zakrzepicy zatok zylnych mo-
zgowia u dziecka pojawily si¢ zaburzenia psychologicz-
ne pod postacig trudnosci szkolnych zwigzanych z za-
burzeniami pamigci Swiezej i koncentracji uwagi oraz
prawdopodobnie wynikajace z nich obnizenie nastro-
ju. Zwigzek przyczynowo-skutkowy miedzy tymi obja-

PEDIATR MED RODZ Vol 7 Numer 3, p. 261-264

Rys. 1. Badanie tomografii komputerowej glowy wykonane
w 4. dobie hospitalizacji (nie uwidoczniono przeply-
wu w zakresie prostej i lewej zatoki esowatej; sygnal
skrzepliny w zakresie lewej zatoki esowatej i poprzecz-
nej oraz na niewielkim odcinku zatoki prostej)

wami a powiktaniami zespofu nerczycowego pozostaje
watpliwy. Obecnie chlopiec rozwija si¢ prawidtowo.

OMOWIENIE

Przedstawiony przypadek zastuguje na uwage ze wzgle-
du na szczegolnie rzadko wystepujace powikianie ze-
spolu nerczycowego, jakim jest zakrzep zatok zylnych
opony twardej. Zespot nerczycowy to choroba sprzyja-
jaca powstawaniu powiktan zakrzepowo-zatorowych.
Udowodniono, ze w zaostrzeniu zespotu nerczycowe-
go dochodzi do zwigkszenia st¢zenia czynnikGw proza-
krzepowych, gfownie takich jak: wzrost produkeii fibry-
nogenu i czynnikdw krzepniecia, aktywacja ptytek krwi,
zwickszenie hematokrytu oraz utrata antytrombiny III
z moczem. Dodatkowo obserwuje si¢ spadek aktyw-
nosci fibrynolitycznej zwiazanej ze wzrostem stezenia
Lp(a) hamujacej wigzanie plazminogenu z jego recep-
torami, wzrost aktywnosci a.2-antyplazminy i PAI-1
oraz utrat¢ z moczem wolnego biatka S©¢-).

Opisy przypadkow zakrzepicy zatok zylnych mozgo-
wia w przebiegu zaostrzenia zespolu nerczycowego sa
rzadkie. Zdecydowana wickszoS¢ charakteryzowata sig,
jak w przypadku opisywanego pacjenta, gwattownym
i burzliwym przebiegiem, ale nie pozostawiafa trwatych
deficytow neurologicznych.

Giownymi objawami zgtaszanymi przez pacjentow byly
silne bole glowy z towarzyszacymi wymiotami, u cz¢sci
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