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Summary

Autoimmune encephalitis (AE) is a rare disease manifested by rapidly progressive short-
term memory loss and other cognitive impairment accompanied by multiple disorders related
to the limbic system involvement. The initial symptoms of autoimmune encephalitis may
imitate other psychiatric disorders and delay the implementation of an appropriate treatment.

The case description of a 15-year-old patient with an initial diagnosis of psychotic disorder
has been presented. Because of atypical course of an illness and an ineffective treatment with
psychotropic drugs, additional tests were made including serological tests, a cerebrospinal
fluid (CSF) analysis and magnetic resonance imaging. Due to the entire clinical picture an au-
toimmune encephalitis was suspected. The implemented treatment included steroid therapy,
intravenous immunoglobulins (IVIG) and plasmapheresis. The treatment regimen was repeated
until remission was achieved.

Stowa klucze: limbiczne zapalenie mozgu, zapalenie moézgu z obecnoscia przeciwciat
przeciwko receptorom NMDA, zaburzenia psychiczne

Key words: limbic encephalitis, anti-N-methyl-D-aspartate receptor encephalitis, psychia-
tric disorders
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Wstep

Autoimmunologiczne zapalenie mézgu (Autoimmune Encephalitis — AE) to rzadka
jednostka chorobowa charakteryzujaca si¢ m.in. szybko postepujacymi zaburzeniami
pamieci krotkotrwatej i innych funkcji poznawczych, ktorym moga towarzyszy¢
réznorodne zaburzenia zachowania, motywacji i emocji zwigzane z zajeciem ukta-
du limbicznego [1]. AE wystepuje z czgstosciag 13,7 przypadkow/100 tysiecy osob,
jakkolwiek w ciggu ostatniej dekady zaobserwowano znaczny wzrost zachorowan,
zwhaszcza wsrod dzieci i mtodziezy [2, 3]. Stanowi ono 10-20% wszystkich rozpo-
znan zapalen mozgu i cechuje si¢ wyzszg czgstoscig nawrotow oraz Smiertelno$cig na
poziomie 6% [3-5]. Patofizjologia AE zwigzana jest gtdéwnie z nieprawidlowa reakcja
limfocytéw CD8+ skierowang przeciwko biatkom neuronalnym z wtérnym mecha-
nizmem humoralnym [6]. Manifestacja kliniczna, stosunek pitci i wiek wystapienia
pierwszych objawow zaleza w duzej mierze od rodzaju wytwarzanych przeciwcial
[7]. Najczestszym typem przeciwcial wykrywanych w AE sg przeciwciata zewnatrz-
komorkowe, z ktorych w 80% przypadkow stwierdza si¢ wytwarzanie przeciwcial
przeciwko receptorowi kwasu N-metylo-D-asparaginowego (N-methyl-D-aspartate
— NMDA) [4]. Druga wazng grupg przeciwciat stwierdzanych u pacjentéw z AE sg
przeciwciala wewnatrzkomorkowe — onkoneuronalne, ktorych obecnos¢ przewaznie
jest zwigzana z wspotistniejgcym nowotworem, najczesciej rakiem drobnokomorko-
wym pluca, jajnika, sutka, jader czy grasiczakiem [8]. AE charakteryzuje si¢ zwykle
podostrym przebiegiem (do 6 tygodni), a w 50-70% przypadkow pelng manifestacje
choroby poprzedzaja objawy prodromalne, takie jak goraczka, bole glowy i uczucie
zmeczenia [6-9]. Do objawow zaburzen pamigci krotkotrwatej, zaburzen zachowania
iemocji dolaczajg zaburzenia wspotistniejace w zaleznosci od wytwarzanych przeciw-
cial, do ktérych nalezg: zaburzenia psychotyczne, nastroju i Iekowe [4, 7]. AE moga
towarzyszy¢ takze zaburzenia orientacji, napady padaczkowe, zespoty katatoniczne,
dystonie, skurcze miokloniczne oraz nadreaktywno$¢ przewodu pokarmowego [1].

Szerokie spektrum manifestacji klinicznej AE nastrecza trudnosci we wlasciwej
interpretacji i kwalifikacji diagnostycznej, szczegolnie w obliczu braku jednolitych
kryteriow rozpoznania w 10 edycji Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Cho-
rob 1 Problemow Zdrowotnych (International Statistical Classification of Diseases and
Related Health Problems —1CD-10) [2].

W artykule prezentujemy zatem przypadek 15-letniego pacjenta z objawami ostrych
zaburzen psychotycznych oraz zmianami zachowania w przebiegu AE, ktory potwier-
dza, jak potrzebne jest poszerzenie diagnostyki réznicowej zaburzen psychotycznych,
szczeg6lnie w wypadkach nietypowego obrazu klinicznego i1 braku odpowiedzi na
standardowe leczenie farmakologiczne.

Opis przypadku

15-letni pacjent, dotychczas nieleczony psychiatrycznie, z nieobcigzonym wy-
wiadem rodzinnym w kierunku chorob psychicznych czy neurologicznych, zostat
skierowany na oddziat psychiatrii dzieci i mtodziezy z powodu naglej zmiany zacho-
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wania. Pacjent zglaszal wystepowanie omamow stuchowych oraz wypowiadat tresci
o charakterze urojen somatycznych. Twierdzit np., Ze ,,schodzi z niego skora”, ,,jego
jelita pekaja”. Dodatkowo byt niespokojny i pobudzony psychoruchowo. Skarzyt si¢ na
ktopoty ze snem oraz nieustepliwe bole glowy. Wykluczono u niego uzywanie substancji
psychoaktywnych. Na podstawie obrazu klinicznego postawiono wstgpne rozpoznanie
ostrych zaburzen psychotycznych i wtaczono leczenie haloperydolem oraz olanzaping.
Zastosowane leczenie w odpowiednich dawkach i odstepach czasu nie przyniosto spo-
dziewanego rezultatu. W trakcie hospitalizacji zwrécono uwage na zmienne nasilenie
okotodobowe wyzej opisanych objawow, ktorym towarzyszyty przejsciowo zaburzenia
orientacji i pamigci. Ponadto w podstawowym badaniu neurologicznym pacjent prezen-
towal ostabiong sit¢ miesniowa konczyn gornych. Nie stwierdzono jednak dodatnich
objawow oponowych. Zlecone badania morfologiczne i biochemiczne krwi obwodowe;j
(poziom biatka C-reaktywnego, prokalcytoniny, hemoglobiny; §rednia waga hemoglobi-
ny w czerwonej krwince, $rednie stgzenie hemoglobiny w erytrocycie, wskaznik $redniej
objetosci krwinki czerwonej, obecnos$¢ jadrzastych krwinek czerwonych, badanie na
obecno$¢ przeciwcial przeciwko wirusom cytomegalii i Epsteina-Barr) byly prawid-
towe. W zwigzku z catoksztattem obrazu klinicznego podjeto decyzje o wykonaniu
badania glowy metoda rezonansu magnetycznego (MR). Opisano w nim w obszarze
jader podstawy oraz wienca promienistego 8 ognisk hiperintensywnych we FLAIR
i T2-zaleznych. Najwieksze ognisko miato wymiar do 13 mm i ulegato wzmocnieniu
kontrastowemu w czg¢$ci centralnej, w zwiazku z czym przeprowadzono diagnostyke
réznicowa. Uwzgledniono w niej miedzy innymi stwardnienie rozsiane, ostre rozsiane
zapalenie mozgu i rdzenia oraz autoimmunologiczne zapalenie mézgu. Wykonano
takze badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego. Na podstawie podwyzszonego stezenia
biatka i pleocytozy wysunigto podejrzenie autoimmunologicznego zapalenia mozgu.

Po ustaleniu rozpoznania we wrze$niu 2019 roku pacjenta skierowano na oddziat
neurologii dziecigcej. W badaniach laboratoryjnych wykluczono zapalenie mozgu
o etiologii bakteryjnej i wirusowej. Przeprowadzono szeroka diagnostyke laboratoryj-
ng, podczas ktorej uzyskano pozytywny wynik przeciwciat przeciwko gangliozydom
podtypu 1 w klasie IgM (GM1 IgM) oraz wynik graniczny przeciwciat przeciwko
gangliozydom podtypu 2 w klasie IgM (GM2 IgM) i IgG (GM2 1gG). Oznaczono
roéwniez miano przeciwcial przeciwjadrowych (Antinuclear Antibody — ANA), ktore
wynosito 1/80. Przeciwciata przeciw cytoplazmie neutrofilow (Antineutrophil Cyto-
plasmic Antibodies — ANCA) obecne byly w mianie 1/10, typ $§wiecenia okotojadrowy
(perinuclear Anti-neutrophil Cytoplasmic Antibodies — p-ANCA). Test na obecnos¢
przeciwciat onkoneuronalnych byt ujemny.

W powtornie wykonanym badaniu MR w sekwencji T2-zaleznej i FLAIR widocz-
ne byly liczne, rozsiane hiperintensywne ogniska w obu pétkulach mozgu, gtownie
w obrebie istoty biatej na poziomie jader podstawy, okotokomorowo i podkomorowo
oraz po stronie lewej w odnodze tylnej torebki wewnetrznej na pograniczu z lewym
wzgorzem. W poréwnaniu z poprzednim badaniem MR najwigksza zmiana w prawej
potkuli mézgu ulegta dyskretnemu zmniejszeniu.

W kolejnym badaniu neurologicznym u pacjenta stwierdzono dodatkowo spowol-
niong mowe, fascykulacje jezyka, ostabiony odruch kolanowy, dyskretne opadanie
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kacika ust po stronie lewej 1 wygtadzenie zmarszczek czota. Ponadto podczas hospi-
talizacji na oddziale neurologicznym nadal utrzymywaly si¢ zaburzenia o charakterze
urojen, gtownie somatycznych, zaburzenia snu i pamigci krotkotrwatej. Pacjent skarzyt
si¢ na bol migsni oraz duszno$¢. Wykluczono przyczyny somatyczne zgtaszanych
dolegliwosci.

Poczatkowo wlaczono leczenie empiryczne cefotaksymem oraz acyklowirem. Kon-
tynuowano takze leczenie przeciwpsychotyczne, poczatkowo olanzaping, a nastepnie
rysperydonem. W trzeciej dobie hospitalizacji wigczono sterydoterapi¢ z zastosowa-
niem pulsow z metyloprednizolonu. W powtdérnym naktuciu ledzwiowym zaobser-
wowano zmniejszenie liczby leukocytow oraz biatka. Dolgczono immunoglobuliny
w dawce 2 g/kg masy ciata. Po zastosowaniu powyzszego leczenia uzyskano remisje
objawow. Pacjenta wypisano do domu, zalecajac kontynuacje leczenia rysperydonem
w dawce 0,5-1 mg na dobe.

Po uptywie okolo miesigca od ustgpienia objawdw u pacjenta nastgpit nawr6t
choroby. Przy ponownym przyjeciu do szpitala dominowaty ostabiona sita migsniowa
konczyn oraz niewyrazna mowa. W toku diagnostyki wykonano ponownie badanie MR
glowy, w ktorym uwidoczniono utrzymujace si¢ zmiany zapalne. Ponownie wtaczono
sterydoterapig, plazmaferezg oraz terapi¢ dozylnymi immunoglobulinami (/ntravenous
Immunoglobulin —1VIG) (150 g/dzien). Z powodu utrudnionego kontaktu, pojawienia
si¢ zachowan autoagresywnych oraz deklaracji samobdjczych pacjenta skierowano na
oddzial psychiatrii dzieci i mtodziezy. W trakcie hospitalizacji pacjent byt okresowo
pobudzony psychoruchowo, nieprzewidywalny w zachowaniu, wymagat uzycia przy-
musu bezpos$redniego w postaci unieruchomienia czterokonczynowego. Po wdrozonym
leczeniu (rysperydon do 5 mg, klonazepam do 4,5 mg, lorazepam do 2,5 mg) uzyskano
poprawe stanu klinicznego i skierowano pacjenta w celu dalszego leczenia na oddziat
neurologii dziecigcej. W dalszym leczeniu zastosowano pulsy metyloprednizolonu,
plazmaferezg (5 zabiegéw) oraz przetoczenie IVIG w dawce 2 g/kg masy ciala.

Po 2 miesigcach pacjent zostat wypisany do domu w stanie ogdélnym dobrym z za-
leceniem kolejnego przyjecia do oddzialu neurologii po miesigcu w celu kontynuacji
terapii. Po ponownej hospitalizacji uzyskano catkowitg remisje objawow.

Dyskusja

Nietypowy przebieg zaburzen psychicznych nieodpowiadajacych na leczenie
farmakologiczne, wspotwystepujacych z objawami neurologicznymi powinien sktonic¢
lekarza do poszerzenia diagnostyki neurologicznej takze w kierunku AE. Podstawowy
objaw wymagajacy poszukiwania jego przyczyny to wspolwystepujace ataki padaczki.
W przebiegu AE moga rowniez pojawiac si¢ zaburzenia mowy, ogniskowe objawy
neurologiczne oraz dyskinezy [10]. Na nietypowy obraz choroby mogg sktada¢ si¢
zaburzenia psychiczne wspotwystepujace z bélami glowy, zaburzeniami §wiadomosci
ipamigci [10]. Obecne mogg by¢ tez objawy wynikajace z pobudzenia uktadu autono-
micznego, m.in. tachykardia czy hipertermia. Staranne wykluczenie innych mozliwych
przyczyn powyzszych objawdw jest wazne zwlaszcza u pacjentow bez obciazonego
wywiadu w kierunku wystepowania zaburzen psychicznych [11].
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Jak dotad nie zostaly opracowane zadne jednoznaczne oficjalne kryteria dotyczace
diagnozy AE. Nadal w wielu sytuacjach jest to rozpoznanie z wykluczenia. Na tamach
,» The Lancet Neurology” w 2016 roku Graus i wsp. [8] opisali kryteria AE. Rozpoznanie
potwierdza spetnienie wszystkich 3 z nich:

1. Podostry poczatek (progresja choroby w czasie krotszym niz 3 miesigce): deficyty
pamigeci krotkotrwatej i/lub ograniczenie §wiadomosci, letarg, objawy zaburzen
psychicznych.

2. Przynajmniej jeden z ponizszych:

— nowa zmiana ogniskowa w centralnym uktadzie nerwowym,

— drgawki o nieustalone;j etiologii,

— pleocytoza w ptynie mézgowo-rdzeniowym (leukocyty > 5/mm"3),
— zmiany w obrazie MR sugerujace zapalenie mézgu.

3. Wykluczenie innych przyczyn prezentowanych zaburzen.

Na zapalenie mozgu wskazuja podwyzszone stezenia biatka i leukocytow w plynie
moézgowo-rdzeniowym. Ponadto MR moze ujawnia¢ hiperintensywne ogniska widoczne
w sekwencji T2-zaleznej 1 FLAIR, najczgsciej ograniczone do ptatéw skroniowych, badz
tez rozsiane zmiany obecne w szarej 1 bialej istocie moézgu [8]. Badanie z uzyciem elek-
troencefalografii moze by¢ przydatne w diagnostyce réznicowej napadow padaczkowych
1obok MR znajduje zastosowanie w monitorowaniu rekonwalescencji pacjentow [8, 12].

Opisany w studium przypadku pacjent spetniat wyzej wymienione kryteria wstep-
nej oceny klinicznej AE m.in. dlatego, ze potwierdzono u niego zardwno pleocytoze
ptynu mézgowo-rdzeniowego, jak i obecnos¢ charakterystycznych zmian w MR
moézgu. Nalezy jednak pamigtad, ze kryteria te zostaly opracowane glownie z mysla
o osobach dorostych, a w ocenie badaczy istnieje konieczno$¢ sprecyzowania ich takze
dla populacji pediatrycznej [13].

Szybki rozwo6j 1 dostepnos¢ diagnostyki laboratoryjnej umozliwity identyfikacje
wielu rodzajow przeciwcial powigzanych z poszczegdlnymi podtypami AE. U pacjenta
nie wykazano obecnosci przeciwciat onko- i antyneuronalnych, lecz stwierdzono gra-
niczne miana ANA 1 ANCA, ktére towarzysza chorobom autoimmunologicznym, co
nakierowato diagnostyke na AE [6]. Seronegatywny profil przeciwciat charakterystycz-
nych dla AE u prezentowanego pacjenta nie wykluczal jednak etiologii AE. W obliczu
niejednoznacznych kryteriow diagnostycznych oraz przy braku dostatecznie czutego
i swoistego markera w rozpoznaniu AE podkresla si¢ zatem role wnikliwej oceny
psychiatryczno-neurologicznej, poszerzonej o badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego
oraz analiz¢ badan obrazowych osrodkowego uktadu nerwowego. Dodatnie miano
przeciwciat GM1 stwierdzone u opisywanego pacjenta najprawdopodobniej nie miato
zwigzku z prezentowanymi zaburzeniami. Wczesniejsze doniesienia naukowe zwracajg
uwage na korelacje miedzy podwyzszonym poziomem przeciwciat GM1 a obecnoscia
zespotu Guillaina-Barrégo i jego odmian — zespotu Millera-Fishera i zapalenia pnia
moézgu Bickerstaffa [6].

Nalezy podkresli¢, ze przebieg AE u naszego pacjenta jest nietypowy, na co wska-
zuje brak silnie wyrazonych objawow neurologicznych oraz brak objawdw somatycz-
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nych w fazie prodromalnej. Rowniez objawy zaburzen psychicznych, ktore dominowaty
u niego w momencie przyjecia do szpitala, nie sg charakterystyczng manifestacjg AE
w wypadku dzieci i mtodziezy. W grupie pacjentdw pediatrycznych w przebiegu AE
czedciej spotykane sg objawy neurologiczne, takie jak padaczka oraz zaburzenia ak-
tywnosci ruchowej pod postacia dystonii i ruchéw plasawiczych [3, 13-15].

Istnieje wiele podtypow autoimmunologicznego zapalenia mozgu, jednakze gdy
analizuje si¢ profil psychiatryczny opisywanego pacjenta, nasuwa si¢ zaproponowana
w 2008 roku jednostka autoimmunologicznego zapalenia mozgu z przeciwcialami
przeciwko receptorom kwasu N-metylo-D-asparaginowego (NMDAR-AE) [16, 17].
Jest to najczestsza posta¢ AE manifestujgca si¢ zaburzeniami psychiatrycznymi, ktore
wystepuja w 60—-80% przypadkow [7, 12]. NMDAR-AE u dzieci przewaznie przebiega
gwaltownie, co wynika z pojawienia si¢ choroby w trakcie rozwoju uktadu nerwowego.
Prowadzi to w ciggu 2 tygodni do stopniowego zastepowania nieswoistych, opisanych
we wstepie, objawow prodromalnych zaburzeniami psychopatologicznymi, takimi jak:
pobudzenie psychoruchowe, urojenia, zaburzenia poznawcze, w tym pamigci [6, 12].
W fazie prodromalnej zwykle wystepuja takze zaburzenia somatyczne, szczeg6lnie
typowa jest dysregulacja uktadu autonomicznego pod postacig hipertermii, zaburzen
rytmu oraz niestabilno$ci hemodynamicznej [6, 7]. Chorobie mogg towarzyszy¢ row-
niez zaburzenia neurologiczne. Ostre napady padaczkowe opisuje si¢ u ponad 80%
badanych z NMDAR-AE (w wigkszosci o charakterze uogoélnionym). Dodatkowo
w badaniu elektroencefalograficznym mozna wykry¢ zwolnienie czynno$ci podsta-
wowej (fale delta i theta) w okolicach czolowo-skroniowych mozgu. Obraz ten jest
charakterystyczny dla postaci NMDAR-AE [16].

Objawy psychiatryczne mogg by¢ obecne takze w przebiegu innych podtypow AE.
W limbicznym zapaleniu mozgu z obecnoscia przeciwciat skierowanych przeciwko
receptorowi glutaminianowemu aktywowanemu L-amino-3-hydroxy-5-metyl-4-izoksa-
zolo propionianem (AMPA) zaburzenia te mogg by¢ jedyng manifestacjg choroby. Jezeli
natomiast nieprawidlowos$ciom towarzyszg objawy zotadkowo-jelitowe (zwtaszcza
biegunka ze znaczng utratg wagi), diagnostyke nalezy poszerzy¢ o oznaczenie prze-
ciwcial skierowanych przeciwko podjednostce kanatow potasowych bramkowanych
napi¢ciem (Dipeptidyl-peptidase-like protein 6 — DPPX), pojawiajacych si¢ w prze-
biegu rozsianego AE [8, 18].

W poczatkowym stadium autoimmunologicznego zapalenia mézgu zaburzenia
psychiatryczne mogg by¢ jedynym objawem, dlatego pacjenci sa czgsto kierowani
w pierwszej kolejnosci na oddziat psychiatryczny i dopiero tam nastepuje weryfikacja
diagnozy. Dotyczy to zwlaszcza postaci NMDAR-AE, gdzie obraz taki moze doty-
czy¢ 4% pacjentow [7, 11]. Obraz choroby sam w sobie nie naprowadza na wtasciwe
rozpoznanie, co opdznia wprowadzenie leczenia immunosupresyjnego i tym samym
pogarsza dlugoterminowe rokowanie pacjentow [12].

AE moze by¢ rowniez powigzane z wystgpowaniem zespoldw paranowotworo-
wych. Konieczny jest wigc screening w kierunku choroby nowotworowej z uzyciem
wiasciwych technik diagnostyki obrazowej (ultrasonografii, tomografii komputerowe;j,
MR). Ramy czasowe i charakter tych badan zalezg w duzej mierze od rodzaju przeciw-
ciat towarzyszacych chorobie [1, 11]. Najwyzsze ryzyko przypisywane jest obecnosci
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przeciwciat onkoneuronalnych, stad ich identyfikacja stanowi szczegdlne wskazanie do
podejmowania dziatan profilaktyki wtornej. Objawy AE czesto poprzedzajg wystapienie
klinicznych objawdw nowotworu, totez niezb¢dne jest powtarzanie badan po uzyskaniu
remisji. Przyktadowo w wypadku NMDA-AE, powigzanym najczeSciej z potwornia-
kiem jajnika, screening tego narzadu proponowany jest do 2 lat od zachorowania [1].
U opisywanego pacjenta podtoze nowotworowe choroby jest mato prawdopodobne
ze wzgledu na ujemny wynik w kierunku przeciwcial onkoneuronalnych oraz pleé¢
imtody wiek. Sugerowano bowiem, ze autoimmunologiczne zapalenie mdzgu ponizej
18. roku zycia zazwyczaj nie ma charakteru paranowotworowego [19]. U mezczyzn
z obecnymi przeciwcialami anty-NMDA towarzyszacym nowotworem moze by¢ m.in.
rak drobnokomorkowy ptuca, potworniak jadra, rak watrobowokomorkowy badz rak
jasnokomoérkowy nerki, jednak sg to sytuacje bardzo rzadkie [8, 16, 19, 20].

W diagnostyce roznicowej AE bierze si¢ pod uwage gtéwnie infekcje wirusowe
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN), najczesciej opryszczkowe zapalenie mézgu,
a takze zakazenie enterowirusami, wirusem ospy wietrznej czy wirusem Zachodniego
Nilu. Podobny obraz kliniczny wywotujg tez zakazenia bakteryjne (np. listerioza) czy
grzybicze (np. kryptokokoza). Nalezy ponadto wykluczy¢ zakazenie paciorkowcem,
borelioze, kite oraz gruzlice. Te ostatnie sa powigzane zwlaszcza ze stanem immu-
nosupresji wyindukowanym zakazeniem ludzkim wirusem niedoboru odpornosci
(HIV) czy leczeniem immunosupresyjnym. Istotne rowniez pozostaje wykluczenie
encefalopatii na podtozu metabolicznym, zatru¢ lekami, choréb rozrostowych OUN
oraz schorzen reumatologicznych, takich jak toczen uktadowy czy zapalenia naczyn.
Z choréb neurologicznych nalezy przede wszystkim wykluczy¢ wczesng manifestacje
stwardnienia rozsianego [1, 6, 8, 21]. Ze wzgledu na wiek w opisywanym przypadku
zaburzenia o podtozu metabolicznym byly mniej prawdopodobne, nalezy jednak za-
wsze bra¢ pod uwage t¢ diagnoze¢ u mlodszych pacjentow.

Jak dotad nie udato si¢ ustali¢ czynnikow ryzyka, ktore pozwolityby wyodrebnié
pacjentow szczegdlnie narazonych na rozw6j AE. Manifestacja uktadowa zakazenia
wirusem opryszczki zwigksza ryzyko rozwoju AE [21, 22]. W populacji pediatrycznej
z podtypem NMDAR-AE wykazano, ze 15% pacjentéw przebyto uktadowa infek-
cj¢ wirusowa, najczesciej z zajeciem osrodkowego uktadu nerwowego oraz uktadu
oddechowego. Wsrod tych pacjentdw gltdéwnym czynnikiem predysponujacym byt
wiasnie wirus opryszczki. Rowniez obecnos$¢ przeciwciat podklasy 1gG4, ktore sg
charakterystyczne dla autoimmunologicznego zapalenia watroby, zakrzepowej plamicy
matoptytkowej czy btoniastego klebuszkowego zapalenia nerek, moze predysponowac
do rozwoju AE [23]. Wspotwystepowanie uktadowych chorob autoimmunologicznych
stwierdzano rzadko [17].

Nie ma jasnych rekomendacji dotyczacych leczenia AE. Dane na ten temat pocho-
dza glownie z badan retrospektywnych [5]. Podstawe leczenia stanowi immunoterapia.
W pierwszej linii leczenia stosuje si¢ sterydoterapie, plazmafereze oraz IVIG [2, 11, 24].
Proponowane dawki to: 1 g metyloprednizonu na dobg przez 3—5 dni, immunoglobuliny
dozylnie 2 g/kg masy ciata codziennie przez 5 dni oraz codzienna plazmafereza — 5-7
cykli. W prezentowanym przypadku uzyskano ustapienie objawdw po zastosowaniu
pierwszej linii leczenia. Jezeli natomiast po tygodniu terapii nie udaje si¢ uzyskaé
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poprawy stanu pacjenta, zalecane jest wdrozenie drugiej linii leczenia (cyklofosfamid,
rytuksymab badz oba leki jednoczesnie) [24].

Na przyktadzie 13-letniego pacjenta prezentujacego AE z zaburzeniami pozapi-
ramidowymi wykazano réwniez zasadno$¢ leczenia skojarzonego z lewodopa. Takie
postepowanie moze ograniczy¢ sztywnos$¢ migsni [ 13]. Natomiast przedhuzenie terapii
IVIG o 3 miesiace przyspiesza odzyskiwanie zdolnosci werbalnych [13].

Przebieg autoimmunologicznego zapalenia mozgu ma tendencje¢ do czgstych
nawrotow. Titulaer i wsp. [15] przeanalizowali 577 przypadkow AE, sposrod ktorych
do nawrotu doszto u 45 chorych, co stanowi 12% ryzyko wznowy choroby w ciggu
2 lat. W niektérych postaciach AE ryzyko nawrotéw szacuje si¢ nawet na 25-32%
[3, 9]. Wykazano, ze u pacjentow, ktorzy byli leczeni druga linig leczenia, jest mniejsze
ryzyko nawrotu choroby [1]. Opdznienie wdrozenia leczenia, mtody wiek w chwili
pojawienia si¢ pierwszych objawdw choroby, wspotwystepujace zaburzenia $wiado-
mosci i pamigei oraz wysokie miana przeciwcial zwiazane sg z gorszym rokowaniem
[23]. Nalezy rowniez pamigtac, ze czesto$¢ nawrotow jest wyzsza u pacjentdw z au-
toimmunologicznym podlozem choroby [3].

Whioski

Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie autoimmunologicznego zapalenia mézgu
1 niecharakterystyczny profil zaburzen postawienie wlasciwego rozpoznania stanowi
duze wyzwanie. Podkre$la si¢ zatem potrzebe zachowania czujno$ci w roznicowaniu
ostrych zaburzen psychotycznych, gdyz btedne rozpoznanie opdznia leczenie AE, przy-
czyniajac si¢ do pogorszenia rokowania [12]. Klinicysta powinien zachowac¢ czujno$¢
zwlaszcza w razie nietypowego obrazu klinicznego zaburzen psychiatrycznych czy
braku reakcji na zastosowang farmakoterapi¢. Wspottowarzyszace zaburzenia pamieci,
zaburzenia neurologiczne oraz niepoddajace si¢ standardowemu leczeniu zaburzenia
psychotyczne powinny sktoni¢ lekarzy do poszerzenia diagnostyki w kierunku zapale-
nia moézgu [10]. Dodatkowo w wypadku postawienia rozpoznania AE nalezy rowniez
wykluczy¢ mozliwy paranowotworowy charakter choroby [1].
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