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Wprowadzenie

Rzadkie przyczyny udaru mézgu odpowiadaja za niewielki odsetek przypadkow
udaru moézgu, ale istotne jest ich wykrycie, poniewaz moga wymaga¢ bardzo
ukierunkowanego leczenia.

Wigkszos¢ z nich ma wieksze znaczenie w przypadku miodszych oséb (u kto-
rych typowe czynniki ryzyka i miazdzyca sg rzadsze). Kilka z nich (np. zapalenie
tetnicy skroniowej) wystepuje czesciej u osob starszych.

W wielu przypadkach do ustalenia rozpoznania konieczne sg specjalistyczne
i ukierunkowane badania oraz zachowanie podejrzliwosci.

Rzadkimi przyczynami udaru mézgu moga by¢:

— zespoly izolowane udaréw mozgu;

— udar bedacy czescia obrazu klinicznego powszechnie wystepujacej cho-
roby neurologicznej: inne cechy neurologiczne, np. migrena, encefalopatia,
napady padaczkowe lub otepienie;

— cze$¢ obrazu klinicznego choroby ukladowej, np. zapalenie naczyn
ukladowych.
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Rozwarstwienia tetnicy szyjnej i tetnicy kregowej

Rozwarstwienia tetnicy szyjnej i tetnicy kregowej sg istotna przyczyna udaru
mozgu, szczegolnie u mlodych oséb.

Epidemiologia

v/ Odpowiadajg za udary mézgu u mtodych dorostych: nawet 10% u oséb
<45 lat i 20-25% u 0s6b <30 lat.

v Szacuje sie, ze jedna trzecia przypadkéw rozwarstwien wystepuje z mani-
festacjg udaru mézgu lub TIA.

Patogeneza

v Wiekszo$¢ rozwarstwien tetnic szyjnej i kregowej wystepuje w odcinkach
zewnatrzczaszkowych tych tetnic. Rozwarstwienia w odcinkach wewnatrz-
czaszkowych majg wyjatkowe cechy (patrz dalej).

v Pierwszym zdarzeniem jest zwykle rozdarcie warstwy wewnetrznej naczy-
nia (intima), w wyniku czego krew dostaje si¢ wzdluz powierzchni do
$ciany naczynia.

v Rozwarstwienie tetnicy szyjnej zwykle przebiega w gore az do podstawy
czaszki, skutkujac zwezajacym sie ku koncowi (stozkowatym) ksztattem
widocznym w badaniu angiograficznym.

\/ Konsekwencj ami rozwarstwienia s3:

— tworzenie si¢ skrzepliny w miejscu rozdarcia warstwy wewnetrznej
naczynia, co moze prowadzi¢ do incydentu zakrzepowo-zatorowego
i udaru moézgu;

— zmniejszenie $rednicy $wiatla naczynia wtérnie do ucisku z zewnatrz
przez krwotok $rédscienny. Moze to prowadzi¢ do zamkniecia §wiatta
naczynia i zaburzen hemodynamicznych;
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— powstanie pseudotetniaka - czeste, jednak pseudotetniaki sg zwykle
bezobjawowe, cho¢ sporadycznie moga spowodowac objawy lokalnego
ucisku. Pseudotetniaki nie pekaja.

v Uwaza sie, ze wiekszo$¢ przypadkéw udaru mézgu z powodu rozwarstwie-

nia ma charakter zatorowy. Jest to poparte charakterystycznym obrazem
radiologicznym sugerujacym liczne zatory, a takze detekcja bezobjawowych
zatorow za pomoca badania przezczaszkowego badania dopplerowskiego

(transcranial Doppler - TCD).

Rozwarstwienia wewnatrzczaszkowe tetnic dotycza najczesciej tetnicy
szyjnej w odcinku ocznym, MCA, czwartego odcinka tetnicy kregowej

oraz pnia tetnicy podstawnej. Rozwarstwienie tetnicy kregowej w odcinku

wewnatrzczaszkowym moze skutkowaé krwotokiem podpajeczynéwko-
wym spowodowanym przez przeciek krwi do CSE.

Przyczyny

'4
'4

Rozwarstwienia tetnicy szyjnej i tetnicy kregowej moga wystapic¢ w efekcie
duzego penetrujacego lub niepenetrujacego urazu.

Niewielki uraz w wywiadzie jest czgsto obecny, jednakze czasami niejasne
pozostaje, czy koresponduje on z rozwarstwieniem czy tez nie.

v W okolo potowie przypadkéw rozwarstwien brak wywiadu urazowego.

4

Duza liczba choréb oddzialujaca na $ciang naczynia, w tym dysplazja
wioknisto-migsniowa i zespot Ehlersa-Danlosa typu IV, zwieksza ryzyko
rozwarstwienia.

v W czeéci przeprowadzonych badan niewielkie nieprawidtowosci w budowie

tkanki facznej bioptatu ze skory zostaly zaobserwowane w mikroskopie
elektronowym u duzego odsetka pacjentéw ze spontanicznym rozwar-
stwieniem.

v/ Wykryte zostaly ostatnio warianty genetyczne zwiekszajgce ryzyko naj-

prawdopodobniej sporadycznego rozwarstwienia.
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Klasyfikacja przyczyn rozwarstwienia tetnic w obrebie Szyi

Duzy uraz
v Uraz penetrujacy.
v Uraz tepy.

Rozwarstwienie tetnicy szyjnej
v Ztamanie podstawy czaszki.
v Rozciaggniecie w poprzek wyrostkéw bocznych kregéw C2-C3.
v Uduszenie.
v Uraz okolomigdatkowry.
v Ztamanie zuchwy.

Rozwarstwienie tetnicy kregowej
v Podwichnigcie szczytowo-osiowe.
v/ Ztamanie w obrebie kregostupa szyjnego.
v Nadmierna rotacja i rozciagniecie kregostupa szyjnego.

Niewielki uraz
v Manipulacje wykonywane przez kregarza.
v Skrecanie szyi (np. podczas parady).
v Gwaltowne kaszlenie.
v Atrakcje wesolego miasteczka.
v’ Zajecia sportowe.
v Nadmierne odgiecie szyi u fryzjera (rozwarstwienie tetnicy kregowej).

Uraz jatrogenny
v Zabiegi endowaskularne (np. angiografia, zabiegi interwencyjne).
v Wstawianie linii szyjnej.

89
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Choroby tetnic leZgce u podtoza rozwarstwien

4
v
4
v
4
4

Dysplazja wtoknisto-mig¢$niowa.

Zespot Ehlersa-Danlosa typu IV (wariant naczyniowy).
Zwyrodnienie torbielowate blony srodkowe;.

Zespol Marfana.

Kepki zotte rzekome.

Zespot Loeysa-Dietza.

Idiopatyczne

Obraz Kliniczny

Rozwarstwienie tgtnicy zewnatrzczaszkowej

4
v

Bol gtowy - zwykle tozstronny i zlokalizowany po stronie rozwarstwienia,
w szyi, twarzy, oczodole i policzku.

Zespol Hornera - czesciowa ptoza i zwezenie zrenicy w wyniku ucisku
oraz przerwanie widkien wspoétczulnych biegnacych wzdluz tetnicy szyjnej
wewnetrzne;.

TIA i udar mézgu - TIA i udar mézgu z zakresu unaczynienia tetnicy szyj-
nej i/lub amaurosis fugax albo zawal tetnicy siatkowki oka. Manifestacja tej
cechy wystepuje w okolo jednej trzeciej przypadkow rozwarstwien tetnicy
szyjnej. Prawie wszystkie udary mézgu/TIA pojawiaja si¢ w ciaggu miesigca
od wystapienia rozwarstwienia, a wigkszo$¢ — w ciggu tygodnia.
Porazenia nerwéw czaszkowych — najczeéciej dochodzi do porazenia nerwu
podjezykowego w wyniku kompresji nerwu w miejscu zaraz po jego wyjsciu
przez przedni kanal klykciowy. Porazenie nerwu jezykowo-gardiowego lub
nerwu blednego wystepuje rzadziej.

Rozwarstwienie tgtnicy kregowej w odcinku zewnatrzczaszkowym

4
v

Bl z tylu szyi, w obszarze potylicznym i wokot uszu.
TIA i udar mdzgu z zakresu krazenia kregowo-podstawnego.
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Rozwarstwienie tgtnic wewnatrzczaszkowych
v TIA i udar mézgu w istotnym obszarze tetniczym.
v Krwotok podpajeczynéwkowy, szczegdlnie przy rozwarstwieniu kregowo-
-podstawnym.
v Jest to trudna diagnoza i zwykle stawiana jedynie w badaniu post mortem.

Diagnostyka

v/ Wskazane jest zachowanie duzej czujnosci i podejrzliwosci wzgledem mto-
dych pacjentéw, nawet przy braku wywiadu w kierunku urazu.

v/ Badanie USG Duplex tetnicy szyjnej moze ujawni¢ zwezenie, sporadycz-
nie takze ,,klape” (flap), wygladajace jak niedroznos¢ lub wysokooporowe
sttumienie sygnatu przeptywu w Doppler zgodnie z obrazem dystalnego
zwezenia. USG cechuje niska czulo$¢ (prawdopodobnie tylko 50%), lepsza
czuto$¢ zas majg badania oparte na technice MRIL

v Angiografia rezonansu magnetycznego (magnetic resonance angiography —
MRA) moze ujawni¢ niedrozno$¢ stozkows lub pseudoniedroznos¢ (ryc. 11.1
i11.2).

v Badaniem z wyboru jest obecnie badanie strukturalne MRI z przekrojem
projekeji ze sttumieniem tkanki tluszczowej w potaczeniu z MRA. Przekroj
osiowy powinien i§¢ w dot przez szyje. Te przekroje dostepne w zwykltym
badaniu MRI mézgu nie schodza wystarczajaco nisko. Sygnal hiperinten-
sywny, zwykle potksiezycowaty, widoczny w $cianie tetnicy zaréwno obrazu
T1-zaleznego, jak i T2-zaleznego w ciagu pierwszego tygodnia, wskazuje
na obecno$¢ krwiaka $ciennego.

v Angiografia tomografii komputerowej (computed tomography angiography -
CTA) pokazuja podobny obraz do tego w MRA; nowsze skanery majg wyz-
sza czulo$¢ do wykrywania diagnostycznych cech angiograficznych.

v Cyfrowa angiografia subtrakcyjna jest rzadko konieczna, ale moze ujaw-
ni¢ klapy blony wewnetrznej oraz obraz uciskanego naczynia i zwezania
stozkowatego.
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v Rozwarstwienie tetnicy kregowej jest trudniejsze do rozpoznania niz roz-
warstwienie tetnicy szyjnej w obrazie MRI z powodu mniejszego swiatla
naczynia. Srédscienny hiperintensywny sygnat jest zwykle mniej przejrzysty.

Stadium:
wczesne  poZniejsze

Prawidlowo Dlugie Torba Zazatokowa Dystalna
rozwarstwienie niedrozno$¢ stozkowata kieszonka

Ryc. 11.1. Schematyczny diagram réznych obrazéw angiograficznych obserwowanych
w rozwarstwieniu tetnicy szyjnej

Zrédto: przedrukowano z: Brown MM, Markus H, Oppenheimer S (2006) Stroke Medicine. Za zgoda
CRC Press.

(a)

Ryc. 11.2. Rozwarstwienie tetnicy szyjnej w badaniu MRI i MRA. Sekwencja MRI
u pacjenta z ostrym rozwarstwieniem tetnicy szyjnej wewnetrznej lewej w odcinku
proksymalnym. (a) MRA przedstawiajace pozorna niedroznos$¢ lewej tetnicy szyj-
nej wewnetrznej. Jest to w rzeczywistosci pseudoniedroznos¢ wywotana przez ucisk
skrzepliny na nieprawdziwe $wiatfo naczynia. (b) Przekroj osiowy przez tetnice szyjna
wewnetrzng w szyi przedstawiajacy wysoki sygnal w obrebie $ciany tetnicy (Swiezy
skrzep) otaczajacy niewielkie szczatkowe §wiatto naczynia (niski sygnat). © Hugh Markus
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| eczenie

v Leczenie przeciwkrzepliwe — wiele autorytetow zaleca leczenie przeciw-
krzepliwe heparyna, a nastepnie kontynuacje warfaryng przez 3-6 miesiecy
w celu redukgji ryzyka incydentu zakrzepowo-zatorowego.

v Inne zrédta sugeruja, ze leczenie lekami przeciwplytkowymi jest wystar-
czajace.

v/ Metaanaliza (danych z badan obserwacyjnych) nie wykazala zadnych réznic
pomiedzy terapig przeciwkrzepliwg a przeciwplytkowa.

v Jedynym zrédlem danych z randomizowanego badania klinicznego prze-
prowadzonego z grupa kontrolna jest ostatnie badanie CADISS, do kto-
rego zrandomizowano 250 pacjentéw z rozwarstwieniem tetnicy szyjnej
w odcinku zewnatrzczaszkowym oraz tetnicy kregowej w ciagu tygodnia od
wystapienia objawow do grup leczonych przez 3 miesigce lekami przeciw-
plytkowymi (N=126) lub przeciwkrzepliwymi (N=124). Czgstos¢ wystepo-
wania ponownego udaru mézgu byla niska; tylko 4 (1,6%). Jest to znacznie
mniejsza warto$¢ niz wartosci zgtaszane w niektoérych wezesniejszych bada-
niach obserwacyjnych. Udar mézgu jakiegokolwiek typu lub duzy krwotok
wystapit u trzech pacjentéw w grupie leczonej lekami przeciwptytkowymi
(2,4%) i u dwoch w grupie z terapia przeciwkrzepliwg (1,6%). Iloraz szans
wynosit 0,67 (0,06-5,98), P=1,00.

v Zatem badanie CADISS nie wykazalo zadnych réznic pomiedzy tymi stra-
tegiami leczenia.

v Badanie MRA jest czesto powtarzane po 3-6 miesigcach. W przypadku
obecnosci szczatkowego zwezenia lub pseudotetniaka kontynuacja dlugo-
terminowej terapii przeciwplytkowej wydaje si¢ sensowna, ale jej skutecz-
no$¢ nie jest udowodniona.

v Leczenie chirurgiczne (podwigzywanie tetnicy szyjnej w celu zapobiegania
formowaniu si¢ zatorow) oraz leczenie interwencyjne (stentowanie) sg sto-
sowane, jednak nie ma jednoznacznych dowodéw na ich skutecznos¢. Tet-
nice zwykle rekanalizuja si¢ spontanicznie. Sporadycznie konieczne jest
zastosowanie leczenia chirurgicznego lub stentowania w przypadkach
duzych rosnacych pseudotetniakow.
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Rokowanie

v/ Dane na temat naturalnego przebiegu choroby sugeruja, ze ryzyko ponow-
nego udaru mézgu jest najwyzsze w pierwszym tygodniu i z kolei bardzo
niskie po miesigcu, ale dane z badania CADISS pokazuja, ze ryzyko wysta-
pienia ponownego udaru mézgu (oceniane w okresie wystgpienia objawow)
jest niskie, na poziomie 2%.

v Do spontanicznej rekanalizacji czesto dochodzi w ciagu pierwszych tygodni
lub miesiecy.

v Ryzyko wystapienia kolejnego rozwarstwienia jest bardzo niskie (<1%),
chyba ze przyczyna jest predysponujaca do tego wspolistniejaca choroba
(np. Ehlersa-Danlosa).

v Pseudotetniaki sa czeste i zwykle przetrwate, jednakze w ich przypadku nie
jest konieczne szczegélne leczenie, a ponadto majg bardzo niskie ryzyko
powiktlan.

Dysplazja wtdknisto-miesniowa

v/ Choroba niemiazdzycowa érednich tetnic, ktéra moze manifestowaé sie
zwezeniami tetnic, ,sznurem paciorkow” (beading), rozwarstwieniem oraz
tetniakiem (patrz ryc. 11.3).

v Dysplazja wtdknisto-mies$niowa (fibromuscular dysplasia - FMD) moze
oddzialywac¢ na tetnice przez cialo. Choroba nie dotyczy ukltadu zylnego.

v Tetnice nerkowe s najczesciej dotkniete chorobg, co moze prowadzi¢ do
zwezenia tetnicy nerkowej i nadci$nienia. Nadci$nienie tetnicze ma zwykle
wczesny poczatek i/lub jest trudne do kontrolowania. W amerykanskim
rejestrze FMD prawie 80% pacjentéw mialo FMD tetnic nerkowych.

v/ FMD tetnic mézgowych jest czestsza, niz wcze$niej uwazano; w amery-
kanskim rejestrze FMD prawie trzy czwarte pacjentéw mialo FMD tetnic
szyjnych i 37% FMD tetnic kregowych.

v Inne naczynia zajmowane przez chorobe to: tetnice krezkowe, tetnice bio-
drowe, tetnice wewnatrzczaszkowe oraz tetnice ramienne.
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Zajecie wielu naczyn jest czeste; w amerykanskim rejestrze u 65% 0sob
z FMD tetnic nerkowych stwierdzono w badaniu obrazowym naczyn
moézgowych dowody na zajecie takze tetnic szyjnych lub kregowych.
Najczesciej wystepuje u kobiet mlodych i w §rednim wieku; w amerykan-
skim rejestrze 92% przypadkéw stanowily kobiety.

Czgsto bezobjawowa: w 1% badan angiograficznych bezobjawowych pacjen-
tow stwierdzono chorobe w tagodnym stopniu.

Objawy sg zalezne od zajetych tetnic i stopnia zaawansowania uszkodzen
tetnic.

Najczestsza lokalizacja choroby w obrebie krazenia mdzgowego jest dystalny
szyjny odcinek tetnicy szyjnej wewnetrznej w czesci zewnatrzczaszkowe;.
Moze manifestowac si¢ z rozwarstwieniem tetnicy szyjnej, ktore moze by¢
nawracajace.

Pulsacyjny szum w uszach jest czestszym objawem, niz wczesniej uwazano —
obecny u 32% pacjentdw wedlug rejestru amerykanskiego.

Inne objawy obejmujg bl glowy, bol szyi oraz szmer tetnicy szyjnej.
Moze zosta¢ zdiagnozowana na podstawie badan z podaniem kontra-
stu MRA i CTA, jednak czasami konieczne jest wykonanie standardowej
wewnatrztetniczej angiografii.
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Ryc. 11.3. Zobrazowana dysplazja wiéknisto-migsniowa w badaniu MRA z kontra-
stem. Widoczne jest zwezenie prawej tetnicy szyjnej wewnetrznej (internal carotid
artery — ICA) w miejscu bliskim jej odejscia (poczatku). Dystalnie do zwezenia
mozna zaobserwowa¢ charakterystyczny ,,sznur paciorkdw” na tej tetnicy (strzatka).
© Hugh Markus



