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MULTIPLA SKLEROZA - KLINICKA PREZENTACIJA PACIJENATA NA
NEUROPEDIJATRIJSKOM ODJELU KBC SESTRE MILOSRDNICE

MONIKA KUKURUZOVIC, MASA MALENICA, KRISTINA KUZNIK, LJERKA CVITANOVIC - SOJAT*

Multipla skleroza (MS) je kronicna, upalna, demijeliniziraju¢a bolest izazvana imunoloskim procesima nepoznate etiologije.
Promjenljivog je tijeka, prezentira se neuroloskim simptomima i znacima, a karakteriziraju je pogorsanja i poboljsanja klinicke
slike. MS je prvenstveno bolest mladih odraslih ljudi, ali moze se pojaviti, iako rijetko, u djecjoj dobi. U nasem radu prikazat cemo
bolesnike djecje dobi s multiplom sklerozom i nacin na koji se kod njih bolest manifestirala, a koji su bili hospitalizirani na Neu-
ropedijatrijskom odsjeku KBC-a “Sestre milosrdnice” u Zagrebu od sijecnja 2007. do prosinca 2012. Ucinjenom retrospektivnom
studijom pokazali smo kako je MS u djecjoj dobi rijetka bolest. Klinicka prezentacija se znacajno ne razlikuje od prezentacije u
odrasloj dobi, a tijek i ishod bolesti je povoljniji ako se bolest ranije dijagnosticira Sto dugorocno dovodi do smanjena stope inva-

lidnosti i smrtnosti.

Deskriptori: MULTIPLA SKLEROZA, DEMIJELINIZIRAJUCE BOLESTI, KLINICKA MANIFESTACIJA BOLESTI

UvOD

Multipla skleroza je rijetka bolest u
djec¢joj populaciji s uéestaloséu od 1,35
do 2,5 na 100.000 djece (1). Pocetak
prije 10. godine Zivota je rijedak i javlja
se u manje od 1 posto djece. Najéesce
se manifestira oko 15. godine Zivota i
to ¢esce kod zenske djece (2-4). lako je
nepoznatog uzroka, etiopatogenetski se
vjerojatno radi o interakciji genetskih,
imunoloskih, upalnih i okolisnih faktora.
MS je obiljezena ponavljaju¢im epizoda-
ma demijelinizacije, stvaranjem upalnih
perivaskularnih infiltrata, perivenskom
distribucijom oStecenja bijele tvari $to
dovodi do stvaranja plakova ostrih rubo-
va u sredi$njem Zivéanom sustavu (SZS)
koji su patognomonican znak bolesti (1,
2, 4). Bolest se kod djece slicno manife-
stira kao i kod odraslih. Simptomi MS
ovise o mjestu zahvacanja i jakosti upale
mijelinske ovojnice aksona. To je razlog
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zbog Cega su simptomi bolesti razlici-
ti a tijek bolesti je teSko predvidjeti (1).
Klini¢ki najceséa manifestacija je vidni
poremecaj koji ukljucuju dvoslike, in-
ternuklearnu oftalmoplegiju, smanjene
ostrine vida i iznenadne gubitke vida
vezane uz opticki neuritis kao jedan
od ranih znakova prezentacije bolesti u
djecjoj dobi. Bolest se moze prezentirati
glavoboljom, povracanjem, poremeca-
jima stanja svijesti, epilepsijom, bolo-
vima u kraljeznici (Lhermitteov znak).
Javlja se i jednostrana misi¢na slabost
sa simptomima kao posljedicom zahva-
¢enosti gornjeg motoneurona, ataksija,
tremor, poremecaj osjeta (parastezije,
pogorSanje na toplinu, poremecaj polo-
zaja, vibracije), autonomna disfunkcija
te poremecaj vida zbog zahvacenosti o¢-
nih misic¢a (1, 2, 4). Kako je MS u djecjoj
dobi rijetka, klinicka slika i lezije bijele
tvari na magnetskoj rezonanciji (MR)
pobuduju sumnju na druge bolesti koje
se prezentiraju na sli¢an nacin kao i MS.
Prikaz bolesti u Tablici 1. (5, 6). U oko 16
do 20 posto djece, vec¢inom mlade od 11
godina, treba uvijek misliti akutni dise-
minirani encefalomijelitis (ADEM) prije
postavljanja dijagnoze MS, jer je sama
MS u prepubertetskom razdoblju rijetka

(1, 6). Stoga postoji niz raznih kriterija,
a za definitivnu dijagnozu prihvaceni su
Roseovi kriteriji prikazani u Tablici 2.
(2). Cilj ove studije je prikazati ucesta-
lost, klini¢ku prezentaciju i ishod u lije-
¢enju bolesnika hospitaliziranih na Od-
sjeku za djecju neurologiju nase Klinike.

METODA

U¢injeno je retrospektivno istraziva-
nje djece hospitalizirane na Odsjeku za
dje¢ju neurologiju od 2007. - 2012. Po-
daci su analizirani na temelju dobi kada
se bolest prezentirala, spola, klinicke
prezentacije, tijeka bolesti, MR nalaza,
prisutnosti oligoklonskih protutijela i li-
jecenja, a preuzeti su iz povijesti bolesti
bolesnika.

REZULTATI

Od ukupnog broja djece hospitalizi-
rane na Odsjeku za neuropedijatriju od
2007. - 2012., u nasem istrazivanju iz-
dvojeno je 13-ero djece ¢ija je klinicka
slika ili neuroradioloski nalaz upucivao
na MS . Prosjecna dob djece u kojoj su se
pojavili prvi neuroloski simptomi bila je
12 godina i 9 mjeseci (dob djece od 4,5
godine do 17 godina i 10 mjeseci). Od
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Tablica 1.
Diferencijalna dijagnoza

Akutni diseminirani encefalomijelitis (ADEM)
Transverzalni mijelitis

Vaskulitis

Progresivna multifokalna leukoencefalopatija
Devicov opticki neurtitis

Schilderova difuzna skleroza

Sistemni lupus

Metabolicke bolesti

ukupnog broja analizirane djece (n=13)
bilo je 12 djevojcica i 1 djecak. Anali-
zom simptoma koji su se prezentirali kod
bolesnika dobije se rezultat da se kod 3
bolesnika bolest se manifestirala s retro-
bulbarnim neuritisom, kod 1 bolesnika
papilitisom, kod dva bolesnika sa dvosli-
kama, 3 bolesnika imala su ljevostranu
hemiparezu, 3 bolesnika parezu li¢nog
zivea, kod jednog bolesnika prvi simp-
tom bila je glavobolja. Klini¢ka prezen-
tacija obzirom na dob pojavljivanja i spol
prikazana je u Tablici 3. Samo je jedna
bolesnica imala pozitivnu obiteljsku
anamnezu na multiplu sklerozu, dok je
kod ostalih obiteljska anamneza bila bez
osobitosti. Svim bolesnicima ucinjena
je MR mozga. Kod dvoje djece, iako su
simptomi upuéivali na moguc¢u demijeli-
nizirajucu bolest/retrobulbarni neuritis,
papilitis/, nalaz MR mozga je bio uredan.
Kod sve ostale djece nadene su zone de-
mijelinizacije. Jedna djevojéica na MR
snimkama je imala prisutne simetricne
difuzne lezije bijele tvari karakteristic-
ne za ADEM, §to je i potvrdeno. Uz MR
mozga ucinjena je svoj djeci kompletna
obrada koja je obuhvacala MR kraljez-
nice, obradu lumbalnog likvora sa he-
matolikvorskom barijerom i prisutno$céu
oligoklonskih traka u likvoru, serolos-
kom obradom, te evocirani potencijali i

Tablica 2.
Roseovi kriteriji

- stariji od 10 godina
- najmanje dva odvojena zarista demijelinizacije
- oligoklonske trake u cerebrospinalnom likvoru

- dvije ili vi$e epizoda pogorSanja u razdoblju
duljem od mjesec dana

psihologijsko testiranje. Postavljanjem
dijagnoze provedena je odgovarajuca te-
rapija kortikoidima (pulsna terapija) uz
simptomatsku terapiju, na $to je doslo do
nestanka simptoma, nitko od bolesnika
nije imao recidiv te se svi bolesnici redo-
vito prate na naSem Odjelu ili zbog dobi
na Odjelu za neurologiju KBC Sestre mi-
losrdnice.

RASPRAVA

U na8oj studiji, iako je radena na
izrazito malom uzorku, prikazali smo
kako se MS u djecjoj dobi rijetko pojav-
ljuje $to se je u skladu s pojavnosti u op-
¢oj populaciji (1). Neovisno o dobi pojave
prvih simptoma, utvrdili smo predomi-

(8). Ranije provedena njemacka studija
pokazuje ¢esce pojavljivanje simptoma
od strane malog mozga (11). U brazilskoj
pak studiji, pocetak bolesti se prezenti-
rao motornim simptomima (12). U nasoj
studiji jednako su se prezentirala djeca
i s motornim i senzornim simptomima.
Razli¢iti podaci o prezentaciji bolesti
vjerojatno su posljedica veli¢ine uzorka.
Pokazali smo da kod djece do 10. godine
starosti trebamo misliti na ADEM jer je
obzirom na klini¢ku prezentaciju tesko
je razlikovati te dvije bolesti. Usporedu-
juéi sa simptomima koji se pojavljuju u
odrasloj dobi, mnoge studije pokazuju
da se radi o sli¢noj prezentaciji bolesti.
Bilo kakva sumnja da se radi o eventu-
alnoj MS zahtjeva dijagnosticku obradu,

Tablica 3.

Klinicka prezentacija bolesti

DOB (GOD) SPOL KLINICKA PREZENTACIJA
16,4 Z Dvoslike

16 7 Pareza licnog zivca

17 Z Retrobulbarni neuritis
17.10 Z Ljevostrana hemipareza
15,5 Z Retrobulbarni neuritis
16,5 Z Ljevostrana hemipareza
4,5 7 Pareza li¢nog zivca

13.8 Z Pareza li¢nog Zivca

14 Z Papilitis

13 Z Retrobulbarni neuritis
14,11 M Ljevostrana hemipareza
11 z Dvoslike

15 Z Glavobolja

naciju zenskog spola Sto se opisuje u do
sada provedenim istrazivanjima i jedan
je od najdosljedniji opisa u literaturi (2-
4, 7-10). U svojim istrazivanjima autori
su pokazali kako prije 14. godine zivota
nema znacajne razlike ovisno o spolu, $to
u svom istrazivanju nismo uspjeli doka-
zati jer smo imali mali uzorak ispitanika
(7, 10). Dosadasnjim studijama dobiveni
su razli¢iti podaci o pocetnoj prezentaciji
bolesti. U provedenom talijanskom istra-
zivanju 25% bolesnika imalo je motorne
i senzorne simptome prezentacije bolesti

prvenstveno MR prema protokolu za de-
mijelinizacijske bolesti §to nam pomaze
pri odluci lije¢enja bolesnika. Nitko od
bolesnika nije imao progresivni tijek bo-
lesti Sto se slaze i s mnogim provedenim
studijama na pedijatrijskoj populaciji
gdje je progresivni tijek rijedak (9, 13).
Jednako tako pojava relapsa je rijetka, ali
ipak postoje i studije su pokazale regio-
nalne razlike u uéestalosti pojave relapsa
u djecjoj dobi. Primjer je usporedba ka-
nadske i ruske djece gdje je znatno vise
recidiva bilo kod ruske djece tijekom
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prve 2 godine od bolesti (14). Niska po-
Cetna stopa recidiva je povezana s boljom
prognozom MS u pedijatrijskoj dobi (9).
Poznato da djeca imaju veéu sposobnost
za ucenje 1 pamcenje u odnosu na odra-
sle, te obzirom na plasti¢nost mozga ima-
ju izuzetnu sposobnost u oporavka rane
ozljede mozga $to sprjecava pojavu inva-
liditeta (15).

ZAKLJUCAK

Multipla skleroza u djecjoj dobi je
rijetka bolest, ali se ne razlikuje znacaj-
no od bolesti odrasle dobi, niti klinickom
prezentacijom, niti spolom, niti laborato-
rijskim nalazima, a ni slikovnim pretra-
gama. Dijagnosticira se na temelju kli-
nickih nalaza i dijagnosti¢kim postupci-
ma. Tijek bolesti moze biti progresivan
i pracen relapsima i recidivima kao i u
odrasloj dobi, §to mi kod nasih bolesnika
nismo uocili. Ipak, sami ishod bolesti je
povoljan u djecjoj dobi §to smo i vidjeli
prate¢i bolesnike do 18. godine zivota,
a usporedno sa studijama starije zivotne
dobi. Stoga je rana dijagnoza vazna, jer
je sve vise dokaza da je rana remisija ko-
risna kako bi se smanjila stopa invalid-
nosti i smrtnosti u kasnijoj zivotnoj dobi.
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MULTIPLE SCLEROSIS - CLINICAL PRESENTATION OF PATIENTS AT NEUROPAEDIATRIC UNIT
UNIVERSITY HOSPITAL CENTER SESTRE MILOSRDNICE

M. Kukuruzovié, M. Malenica, K. Kuznik, Lj. Cvitanovié¢ - §ojat

Multiple sclerosis (MS) is a chronic, inflammatory, demyelinating disease caused by immune processes of unknown etiology.
Disease has variable course, it is presented with neurological signs and symptoms, and characterized by worsening and improving
of clinical status. MS is primarily the disease of young adult people, but it can, though rarely, occur in childhood. In our paper we
will present patients of childhood age hospitalized at Neuropediatric unit of University hospital Centre “Sestre milosrdnice” from
January 2007 to December 2012 with multiple sclerosis and the presentation of the disease. Retrospective data analysis demonstra-
ted that MS is very rare during childhood. Clinical presentation of MS is similar in children and in adults. An outcome is better at
the earlier diagnosis, with an expectation for less of handicap and mortality rate.
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