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wszystkie miejsca z nieprawidlowa tkanka powinny by¢
doktadnie okreslone w celu umozliwienia postgpowania
chirurgicznego.

ZESPOLY NERWOWO-SKORNE
(FAKOMATOZY)

Zespoly nerwowo-skérne to grupa choréb, ktére
sa dysplazjami tkanek pochodzacych z ptodowej ekto-
dermy. Te wrodzone choroby moga réwniez obejmowac
embrionalng mezoderme¢ i endoderme; najcze¢sciej w tej
grupie wystepuja nerwiakowlékniakowato$¢ (choroba
von Recklinghausena), stwardnienie guzowate, choroba
von Hippela-Lindaua oraz zespot Sturge-Webera.

Nerwiakowtdkniakowatosé

Nerwiakowlokniakowatos$¢ (neurofibromatosis — NF)
jest wrodzong chorobg tkanki neuroektodermalne;j

Rycina 5-15. Nerwiakowlok-
niakowatos$c¢ typu 1. W obra-
zach T,- (A) i T,-zaleznych (B)
w pfaszczyznie poprzeczne;
widoczny jest symetryczny,
nieprawidtowy obszar hiperin-
tensywny w gaice bladej i tylnej
odnodze torebki wewnetrzne;j.
Nie ma efektu masy. U tego
pacjenta stwierdzono rowniez
obustronnie nieprawidtowg
hiperintensywnos¢ w istocie bia-
tej moézdzku (nie pokazano).

i mezodermalnej, dziedziczong autosomalnie dominu-
jaco. W neurofibromatozie pierwotne nieprawidtowosci
dotyczg komoérek Schwanna. Czgsto$¢ wystepowania NF
wynosi okolo 1 na 3000 urodzen. S dwa gléwne pod-
typy NF — 11 2. Nerwiakowltokniakowatos¢ typul (NF1)
jest klasyczna chorobg von Recklinghausena, w ktére;j
powstaja wieloogniskowe zmiany w obrebie osrodkowego
uktadu nerwowego, skory i w kosciach. U wigkszosci
pacjentéw z NF1 stwierdza si¢ zmiany w m6zgu o wyso-
kiej 1ntensywn0501 sygnalu w obrazach T ,-zaleznych.
Zmiany te najczescicej Wystf;pu]q w ]qdrach podstawy
(zwlaszcza w galce bladej), pniu mézgu 1 w istocie blale]
mozdzku. Patologia i konsekwencje kliniczne tych niepra-
widtowosci sg nieznane, chociaz najczeSciej odpowiadaja
one zmianom typu hamartoma lub heterotopii. Opisy-
wano réwniez nieprawidlowe ogniska o hiperintensyw-
nym sygnale w obrazach T -zaleznych w obrebie gatki
bladej oraz torebki wewnc;trzne] przechodzqce na sp01d10
przednie. Te same zmiany sg mnle]sze 1 mniej wyrazne
w obrazach T -zaleznych. Typowo nie powoduja one

Rycina 5-16. Nerwiakowtokniakowatos$¢ typu 2. W badaniu na obrazach T,-
i T,-zaleznym po podaniu érodka kontrastowego (C) widoczne sg obustronne nerwiaki nerwu stuchowego, ulegajgce silnemu
wzmocnieniu kontrastowemu. Po podaniu $rodka kontrastowego widoczne sg réwniez dwie dodatkowe zmiany, obie przylegajgce
do opony twardej, o obrazie oponiakow. Geste zwapnienia sg odpowiedzialne za hipointensywnosé w centrum zmian.

(A), T,-zaleznych bez wzmocnienia kontrastowego (B)
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efektu masy oraz nie wzmacniajg si¢ po podaniu $rodka
kontrastowego (ryc. 5-15). Glejaki nerwu wzrokowego
s najczestszym guzem wewnatrzcezaszkowym wyste-
pyjacym w NF1. Rzadziej wystepuja pierwotne glejaki
(10-15% pacjentow). Nerwiakowl6kniakowatos¢ typu 2
(NF 2) wystepuje znacznie rzadziej niz NF1. Charakte-
ryzuje si¢ obecnoscig obustronnych nerwiakéw nerwow
stuchowych (ryc. 5-16). W NF2 czesto wystepuja tez
guzy nerwow czaszkowych, oponiaki wewnatrzczaszkowe
1 w kanale kregowym, nerwiakowt6kniaki przykregostu-
powe 1 wysciotczaki rdzenia kregowego.

Stwardnienie guzowate

Stwardnienie guzowate jest chorobg dziedziczong auto-
somalnie dominujaco, charakteryzujaca si¢ wystepowa-
niem w réznych narzadach guzéow o typie hamartoma.
Klasyczng triadg objawow sa drgawki, uposledzenie umy-
stowe i gruczolak fojowy (adenoma sebaceum) na twarzy.
W badaniu MR objawami patognomonicznymi sg wspol-
istniejace zmiany migzszowe i guzki podwysciétkowe.

Rycina 5-17. Stwardnienie guzo-
wate. Dziecko w wieku 19 miesiecy
z drgawkami i opdznieniem umy-
stowym. W obrazach T,-zaleznych
(A i B) widoczne sg wieloogni-
skowe zmiany o podwyzszonej
intensywnosci sygnatu. Zmiany
zlokalizowane sg zarowno w isto-
cie szarej, jak i biatej. W czesci
przypadkow nieprawidtowosci
ograniczone sg do istoty biafej
podkorowej w obrebie poszerzo-
nego zakretu. Czasami mogg by¢
zajete w ten sposob dwa sasiadu-
jace ze sobg zakrety z zaoszcze-
dzeniem prawidtowej kory lezgcej
w bruzdzie. Zmiany w migzszu
majg obnizong intensywnosc
sygnatu, ale ogodlnie sg one gorzej
widoczne w obrazach T,-zaleznych
(C i D). Wieloogniskowe guzki pod-
wyscidtkowe najlepiej sg widoczne
w obrazie T,-zaleznym (C).

Rzadko guzki podwysciétkowe moga przej$¢ w gwiaz-
dziaka olbrzymiokomorkowego, ktéry wzrasta w okolicy
otworu Monro i moze by¢ widoczne jako powigkszajaca
oraz wzmacniajgca si¢ masa. Guzki podwysciotkowe lezg
wzdluz $ciany komor i maja zmniejszong intensywnosc
sygnatu w obrazach T,-zaleznych. Zmiany migzszowe
zajmuja zaréwno istote biala, jak szarg i maja podwyz-
szony sygnal w obrazach T -zaleznych (ryc. 5-17). W nie-
ktérych przypadkach zmiana obejmuje tylko podkorowa
istote biala poszerzonego zakretu. Czasami zajete w ten
sposob moga by¢ dwa sgsiednie zakrety z zaoszczedze-
niem istoty szarej lezacej w rowku mézgowym pomiedzy
nimi. Typowa zmiang w nerkach jest naczyniakomies-
niakottuszczak (angiomyolipoma), ktéry rozpoznaje sig
wykrywajac ttuszcz w obrebie masy w nerce.

Choroba von Hippela-Lindaua

Choroba von Hippela-Lindaua, czyli naczyniakowatos$¢
siatk6wkowo-moézdzkowa, jest chorobg dziedziczong
autosomalnie dominujgco, ktéra obejmuje struktury
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naczyniowe w roznych narzadach. W osrodkowym ukta-
dzie nerwowym wystepuja naczyniaki lub naczyniaki
plodowe, gtéwnie w mézdzku. Najbardziej typowym
obrazem jest obecno$¢ zmiany torbielowatej z silnie
unaczynionym guzkiem przysciennym. Rzadko zmiany
sg lite, nietorbielowate.

W angiografii charakterystycznymi zmianami s3 mocno
cieniujacy guzek lub nieprawidlowy splot naczyn. Moga
one mie¢ poszerzone t¢tnice odzywiajace i1 zyly drenujace.
Guzy zlosliwe moga wystepowaé w siatkowce, nerkach,
nadnerczach i trzustce. Zmiany w siatkowce sg naczynia-
kami zarodkowymi, natomiast guzy zlosliwe w nerkach
1 trzustce sg rakami. W nadnerczach rzadko moze wystepo-
wac guz chromochtonny.

Zespot Sturge-Webera

Zespol Sturge-Webera, czyli naczyniakowato$¢ mézgowa
trojdzielna, jest chorobg typu sporadycznego, w ktorej
wystepuja naczyniakowate znami¢ skorne na twarzy oraz
naczyniakowato$¢ opony migkkiej po stronie znamienia.
Znami¢ obejmuje skorg zaopatrywang czuciowo przez
pierwsza i drugg galaz nerwu tréjdzielnego. Naczyniako-
wato$¢ opony migkkiej wystepuje w placie ciemieniowym
1 potylicznym. Znamie skorne jest naczyniakiem kapilar-
nym. Zmiany w oponie zbudowane s3 z cienkosciennych
naczyn zylnych i obejmuja tylko opone¢ migkks. Roz-
poznanie stawia si¢ na podstawie obrazu ogniskowego
zaniku 1 wyraZnego wzmocnienia kontrastowego opony
miekkiej (ryc. 5-18). W obrazach T),-zaleznych widoczne

sa rowniez w obrebie mézgowia nieregularne ogniska
o podwyzszonej intensywnosci sygnalu. Zmiany w obra-
zach T, -zaleznych odpowiadajg ogniskom gliozy i demie-
linizacji, powstalymi najpewniej z powodu uszkodzen
niedokrwiennych spowodowanych przez polozone nad
nimi naczyniaki. W TK i na przegladowym radiogramie
czaszki mogg by¢ widoczne zwapnienia w zakretach kory,
ktore nie s3 dobrze widoczne w badaniu MR.

PRAWIDLOWA MIELINIZACJA

Sposréd wszystkich badan radiologicznych MR jest naj-
lepsza metoda oceny mielinizacji, zapewniajac doskonaly
wglad w proces prawidtowej mielinizacji, opoZnie-
nia mielinizacji i w zmiany spowodowane chorobami
demielinizacyjnymi. Przebieg prawidtowej mielinizacji
dobrze uwidacznia si¢ w obrazach T - i T -zaleznych.
Z powodu braku mielinizacji u noworodkéw stosunek
intensywnoSci sygnalu pomiedzy istotg szarg i bialg
jest odwrécony w poréwnaniu z osobami dorostymi.
Widoczne jest to w obrazachT - i T -zaleznych. W obra-
zach T -zaleznych obwodowa istota szara ma wyzszg
intensywnos¢ sygnatu niz lezaca pod nig istota biala, czyli
odwrotnie niz u 0os6b dorostych. Réznice te oraz zmiany;,
ktore wystepuja wraz z wiekiem sg istotne dla prawidto-
wej interpretacji obrazow.

Mielinizacja rozpoczyna si¢ w pniu mozgu 1 postepuje
w kierunku mézdzku oraz pétkul mozgowych. Przebiega
w okreslonej kolejnosci — od $rodka na obwéd, z dotu

%" Rvcina 5-18. Zespot Sturge-Webera.
N\ W obrazach T, (A), i T -zaleznych (B)
przed podaniem srodka kontrastowego
widoczna jest nieprawidiowa struktura
0 obnizonej intensywnos$ci sygnatu w zakre-
tach tylnej czesci ptata ciemieniowego.
Zmiana ta najpewniej odpowiada gestym
zwapnieniom. W obrazach T,-zaleznych
w przekroju poprzecznym (C) i czolowym
(D) po podaniu srodka kontrastowego
uwidocznito sie silne wzmocnienie opony
miekkiej. W zajetym obszarze widoczny
jest réwniez niewielki zanik korony.



