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Stwardnienie rozsiane
pierwotnie postepujgce — droga
pacjenta od lekarza rodzinnego

do neurologa

Wstep

Posta¢ pierwotnie postepujgca wystepuje w 10—
15% przypadkéw stwardnienia rozsianego (sclero-
sis multiplex - SM), ktére jest autoimmunologiczna
chorobg demielinizacyjng osrodkowego uktadu
nerwowedo i prowadzi do zapalenia, a nastepnie
zwyrodnienia w mézgu i rdzeniu kregowym oraz
nieodwracalnej utraty aksonéw. Stwardnienie roz-
siane jest najczestsza przyczyna nieurazowej nie-
petnosprawnosci u mtodych dorostych. Czestos¢
wystepowania SM na swiecie wzrasta - w 2020 r.
2,8 min ludzi na swiecie byto dotknietych choroba,
a w 2013 r. ok. 30% mniej. W Polsce, ktéra jest kra-
jem o wysokim ryzyku zachorowania na SM, jest
ok. 45 000-50 000 chorych.

Stwardnienie rozsiane jest chorobg ztozona. Wiele
gendéw zwieksza podatnos¢ na zachorowanie przy
obecnosci okreslonych czynnikédw srodowisko-
wych, zwlaszcza: obnizonego poziomu witaminy D
we krwi lub zmniejszonej ekspozycji na promienio-
wanie B $wiatta ultrafioletowego (UVB), przebytego
zakazenia wirusem Epsteina-Barr (EBV), otytosci czy
palenia papierosoéw [1, 2].

Choroba przebiega w podstawowych postaciach
klinicznych - rzutowo-remisyjnej (relapsing-remit-
ting SM — RR-SM) i postepujacej. Posta¢é postepujaca
moze nastepowac po poczatkowej fazie RR-SM,

woéwczas nazywa sie jg postacig wtérnie postepu-
jaca, albo od poczatku miec taki charakter, wtedy
mowimy o postaci pierwotnie postepujacej (prima-
ry progressive SM - PP-SM) [1, 3, 4].

Rozpoznanie postaci PP-SM

Posta¢ PP-SM rozni sie od czesciej wystepujacej
i lepiej rozpoznawalnej postaci RR-SM przebie-
giem i zmianami neuropatologicznymi, inne sa
tez kryteria diagnostyczne. Rokowanie jest gorsze,
a progresja choroby szybsza. Posta¢ PP-SM czesto
przez dtugi czas pozostaje nierozpoznana. Cha-
rakteryzuje sie stopniowym narastaniem niepet-
nosprawnosci od poczatku rozwoju objawéw, nie
wystepuja rzuty choroby ani okresy remisji typowe
dla postaci RR-SM. Najczestszg prezentacja klinicz-
ng jest postepujacy spastyczny niedowtad konczyn
dolnych z towarzyszacymi zaburzeniami zwieraczy,
ale moga wystapi¢ réwniez niezbornos¢ lub ataksja
(czuciowa, mézdzkowa), zaburzenia poznawcze,
postepujace uposledzenie widzenia. Zwykle w cia-
gu kilku lat pacjent potrzebuje przy chodzeniu po-
mocy drugiej osoby, kul tokciowych czy podporki,
a niedtugo potem jest zmuszony do korzystania
z wozka inwalidzkiego [1, 3, 4].

Pacjent, diagnozowany pdzniej jako chory na PP-
-SM, najczesciej ponad 40-letni, zwykle zgtasza
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narastajace od wielu miesiecy ostabienie konczyn
dolnych. Kiedys biegat amatorsko, a ostatnio juz nie
biega, nie moze nawet podbiec do autobusu. Jest
ogdlnie ostabiony i nadmiernie zmeczony. Zaczat
tez mie¢ problemy z nietrzymaniem moczu i impo-
tencja. W takim przypadku w diagnostyce réznico-
wej nalezy z pewnoscig wzig¢ pod uwage PP-SM.

Na podstawie kryteriow McDonalda z 2017 r. dia-

gnoze PP-SM stawia sie u pacjentow z:

«  roczng progresja niepetnosprawnosci (okresla-
na retrospektywnie lub prospektywnie)

plus 2 z nastepujacych:

+ obecnos¢ 1 lub wiecej zmian hiperintensyw-
nych w obrazach T2-zaleznych w badaniu rezo-
nansu magnetycznego (magnetic resonance -
MR) charakterystycznych dla SM w 1 lub wiecej
obszarach mézgu: okotokomorowo, korowo/
podkorowo lub podnamiotowo,

+ obecnos¢ 2 lub wiecej zmian hiperintensyw-
nych w obrazach T2-zaleznych w badaniu MR
w rdzeniu kregowym,

+ obecnos$¢ prazkéw oligoklonalnych (biatka oli-
goklonalnego) w ptynie mézgowo-rdzenio-
wym.

Pacjenci z PP-SM sg nieco starsi w porownaniu z pa-

cjentami z RR-SM (Sredni wiek to 40 lat). Postac¢ PP-

-SM wystepuje z poréwnywalng czestoscig u obu

ptci (z niewielkg przewaga mezczyzn). U pacjentéw
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o charakterze rdzeniowym, zaburzenia zwieraczy,
a dopiero potem dotaczajg sie zaburzenia czucia.
W postaci RR-SM jest odwrotnie — poczatkowo
pacjenci skarza sie na parestezje, zaburzenia czu-
cia, moga przeby¢ pozagatkowe zapalenie nerwu
wzrokowego, a zwykle dopiero po co najmniej kilku
latach trwania choroby rozwijaja sie objawy moto-
ryczne (niedowtady). W badaniach MR w przypadku
PP-SM stwierdza sie pojedyncze zmiany w mdzgu,
wiecej zmian w rdzeniu kregowym i wiekszg atrofie
rdzenia i mézgu w poréwnaniu z RR-SM [1, 3] (tab. 1).
Pacjent z podejrzeniem postaci PP-SM powinien
przejs¢ gruntowna diagnostyke réznicowa. Nalezy
wykluczy¢ ucisk rdzenia kregowego (przepuklina
jadra miazdzystego, guz, jamistos$¢ rdzenia), poste-
pujacg mielopatie metaboliczna (m.in. niedobér
witaminy By,), przyczyny genetyczne (dziedziczna
parapareza spastyczna, ataksja rdzeniowo-moézdz-
kowa, leukodystrofie), choroby infekcyjne (m.in. HIV,
kita, neuroborelioza) [1].

Stwierdzenie postepujacych objawéw neurolo-
gicznych, najczesciej - jak juz wspomniano - nie-
dowtadu konczyn dolnych, jest wskazaniem do
skierowania pacjenta do poradni neurologicznej,
najlepiej w osrodku zajmujgcym sie leczeniem SM.
W praktyce pacjent czesto pozostaje w diagnosty-
ce POZ, jest kierowany do ortopedy, chirurga czy
do neurologa poza osrodkiem leczacym SM, co

z PP-SM dominujg poczatkowo objawy ruchowe,

wydtuza ustalenie rozpoznania. Stwierdzono, ze od

Tabela 1. Poréwnanie postaci pierwotnie postepujacej stwardnienia rozsianego (PP-SM) i postaci rzutowo-remisyjnej

(RR-SM) [1]
czestos¢ w SM (%) 10-15 85
Sredni wiek wystgpienia (lata) 40 30
ptec¢ (kobiety : mezczyzni) 1:1-1:2 3:1

przebieg

postepujacy od poczatku objawow

rzuty objawdw neurologicznych

(nowe objawy lub zaostrzenie juz

istniejacych, trwajace co najmniej
24 godziny, bez goraczki, bez infekcji)

czeste poczatkowe objawy

« motoryczne: postepujacy niedowtad
spastyczny koriczyn dolnych

- zaburzenia zwieraczy (nietrzymanie
moczu)

- zaburzenia poznawcze

« czuciowe: zaburzenia czucia
(parestezje, mrowienia, dretwienia,
uposledzenie czucia)

« pozagatkowe zapalenie nerwu
wzrokowego

- zawroty glowy

objawy wystepujace pdzniej

czuciowe: bolesne dyzestezje,
bél neuropatyczny, nieprzyjemne
mrowienia, dretwienia

ruchowe: niedowtad potowiczy,
niedowtad kornczyn dolnych,
czterokonczynowy

zmiany w MR

pojedyncze zmiany demielinizacyjne
w MR mézgu, wiecej zmian w MR
rdzenia kregowego, wiekszy zanik
rdzenia i mézgu

liczne, rozsiane zmiany
demielinizacyjne w mézgu, mniej
liczne w rdzeniu, mniejszy zanik
modzgu i rdzenia

MR (magnetic resonance) - rezonans magnetyczny
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wystapienia pierwszych objawéw choroby do wta-
$ciwego rozpoznania u pacjentéw z PP-SM uptywa
w Polsce ok. 6 lat, dwukrotnie wiecej niz w przypad-
ku postaci RR-SM [4].

Ostatnio w Klinice Neurologii w Lublinie hospi-
talizowano 62-letniego mezczyzne z wywiadem
postepujacych objawédw neurologicznych od
ok. 10 lat. W tym czasie, zanim rozpoznano PP-SM,
z powodu podejrzenia mielopatii szyjnej i zespotu
ogona konskiego przebyt dwie operacje dyskopatii
- kregostupa ledzwiowo-krzyzowego i szyjnego,
bez poprawy. Obecnie miat gteboki niedowtad spa-
styczny koniczyn dolnych i objawy pecherza neu-
rogennego (nietrzymanie moczu), poruszat sie na
dtuzsze dystanse z pomoca wozka inwalidzkiego,
a w przesztosci trenowat judo... Spetniat wymogi
programu lekowego NFZ i zostat wigczony do lecze-
nia okrelizumabem.

Leczenie PP-SM - okrelizumab

Pierwszym i jedynym lekiem, ktéry wykazat sku-
tecznos¢ w leczeniu PP-SM jest wtasnie okrelizumab
(preparat Ocrevus). Od listopada 2019r. jest refundo-
wany w ramach programu NFZ. To humanizowane
przeciwciato monoklonalne skierowane przeciwko
antygenom CD20 na komdrkach B w postaci PP-SM
opdznia narastanie niepetnosprawnosci o 24% vs
placebo (badanie ORATORIO). W obserwacji 6,5-let-
niej okrelizumab zmniejszat 0 42% ryzyko progresji
niepetnosprawnosci do potrzeby stosowania wdzka
inwalidzkiego u pacjentéw od poczatku stosuja-
cych ten lek. Stwierdzono, ze opéznia o 7,1 roku
czas do potrzeby stosowania wézka inwalidzkiego.
Zapobiega powstawaniu nowych zmian demielini-
zacyjnych widocznych w badaniu MR oraz progresji
zaniku moézgu. Okrelizumab przeciwdziata rozwojo-
wi niepetnosprawnosci konczyn gérnych i dolnych,
powoduje utrzymanie niezaleznosci i lepszej jakosci
zycia. Wykazano tez skutecznosc¢ tego leku w posta-
ci RR-SM (jest refundowany réwniez w tej postaci).
Lek jest podawany dozylnie raz na p6t roku, co jest
wygodne dla pacjentéw i przyczynia sie do dobrej
adherencji. Tolerancja leczenia jest dobra, moga
wystapi¢ objawy zwigzane z infuzjg i infekcje (naj-
czesciej tagodne do umiarkowanych) [6].

Zgodnie z trescig programu NFZ do leczenia okreli-
zumabem kwalifikowani sg pacjenci z PP-SM,
u ktérych stwierdza sie aktywnos¢ w badaniu MR
z ostatnich 12 miesiecy (co najmniej jedna nowa lub
powiekszajaca sie zmiana demielinizacyjna w ob-
razach T2-zaleznych lub co najmniej jedna zmiana
wzmachniajaca sie po podaniu kontrastu gadoli-

nowego w obrazach T1-zaleznych w poréwnaniu
z badaniem poprzednim). Przed wtgczeniem pa-
cjenta wymagane sa: badanie RTG klatki piersiowej,
badania przesiewowe w kierunku raka piersi u ko-
biet, badania przesiewowe w kierunku WZW typu B
(moze ulec reaktywacji) i podstawowe badania
laboratoryjne [7].

Podsumowanie

Pacjenta z podejrzeniem postaci PP-SM nalezy jak
najszybciej skierowa¢ do neurologa, optymalnie
w o$rodku zajmujacym sie leczeniem SM, gdzie
mozna ustali¢ ostateczne rozpoznanie i podja¢ wia-
sciwe leczenie, a tym samym zapobiegac rozwojowi
niepetnosprawnosci, utrzymac niezaleznos¢ i lepsza
jakos¢ zycia. Wczesdniejsze rozpoczecie leczenia po-
woduje dituzsze utrzymanie sprawnosci koriczyn gor-
nych i dolnych w poréwnaniu z pacjentami, u ktérych
terapia zostata wiaczona z opdznieniem, dlatego tak
wazna jest szybka i prawidtowa diagnoza [6].
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