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ZESPÓ£ MELAS � PREZENTACJA PRZYPADKU

STRESZCZENIE
Przedstawiono rozpoznany za ¿ycia i w pe³ni potwierdzony przypadek zespo³u MELAS, interesuj¹cy ze
wzglêdu na rzadko�æ wystêpowania, trudno�ci diagnostyczne oraz dramatyczny przebieg.
S³owa kluczowe: zespó³ MELAS, cytopatie mitochondrialne, miopatia mitochondrialna, DNA mitochondrialne,
encefalomiopatie, epizody udaropodobne.
SUMMARY
Diagnosed during patients lifetime and completely confirmed MELAS syndrome is was presented. This
case is very interesting because of its rarity, difficulties of diagnosis and dramatic course.
Key words: MELAS syndrom, mitochondria encephalomyopathy, stroke-like episodes.

Zespó³ MELAS (ang. mitochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis and stro-
ke-like epizodes, czyli mitochondrialna encefalomiopatia z kwasic¹ mleczanow¹ oraz
epizodami udaropodobnymi) jest to wielouk³adowe schorzenie mitochondrialne, na-
le¿¹ce do najczêstszych chorób mitochondrialnych uwarunkowanych mutacjami mi-
tochondrialnego DNA [1]. Jest on dziedziczony w linii matczynej. Dotychczas opi-
sano kilkana�cie ró¿nych mutacji punktowych mitochondrialnego DNA, le¿¹cych
u pod³o¿a zespo³u MELAS. Mutacje te prowadz¹ do braku lub niedoborów bia³ko-
wych podjednostek ³añcucha oddechowego, najczê�ciej kompleksu I (reduktazy
NADH), rzadziej IV (oksydazy cytochromu C). W wyniku tego pojawiaj¹ siê niedo-
bory energetyczne w komórkach i tkankach zawieraj¹cych mutacjê mnDNA, co pro-
wadzi do upo�ledzenia ich funkcji, a nastêpnie �mierci komórek. Skutki zaburzeñ
wytwarzania energii s¹ najbardziej nasilone w tkankach nerwowej i miê�niowej, któ-
re s¹ szczególnie wra¿liwe na deficyt energetyczny [2, 3]. Zaobserwowano, ¿e na wcze-
�niejszych etapach choroby dochodzi do utraty pojedynczych neuronów w mózgu, co
sprawia ¿e objawy s¹ czêsto ma³o wyra�ne, a uszkodzenia niekoniecznie uwidaczniaj¹
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siê w obrazach radiologicznych. W pó�niejszych natomiast etapach mo¿e dochodziæ
do martwicy wiêkszych obszarów tkanki nerwowej, co uwidacznia siê w postaci du-
¿ych ognisk udarowych obejmuj¹cych zarówno korê, jak i przylegaj¹c¹ istotê bia³¹,
oraz do postêpuj¹cego zaniku mózgu i mó¿d¿ku [2, 4]. Charakterystyczne jest, ¿e
ogniska udarowe niezmiernie rzadko odpowiadaj¹ dystrybucji naczyniowej [4].

Zespó³ MELAS rozwija siê w 80% przypadków w dzieciñstwie, niezale¿nie od
przebiegu porodu i wczesnodzieciêcego rozwoju; opisano te¿ pierwsze objawy cho-
roby w 56 r.¿. [5]. Kliniczny obraz choroby, ze wzglêdu na niezmiernie skompliko-
wan¹ relacjê genotyp-fenotyp, jest zmienny w czasie u ka¿dego pacjenta, a zarazem
wysoce indywidualny [2]. Do charakterystycznych, sta³ych cech klinicznych zespo³u
MELAS nale¿¹:
� epizody udaropodobne wystêpuj¹ce przed 40 r.¿., zlokalizowane w okolicy j¹der

podstawy (g³ównie ga³ki bladej) oraz w istocie bia³ej obu pó³kul mózgu, na ogó³
niesymetrycznie, ale te¿ w innych czê�ciach mózgowia [1],

� niedowidzenie po³owicze lub �lepota korowa [6],
� encefalopatia z napadami padaczkowymi i/lub postêpuj¹cym otêpieniem [2],
� kwasica mleczanowa oraz podwy¿szenie stê¿enia kwasu mlekowego w p³ynie

mózgowo-rdzeniowym [2],
� miopatia z obecno�ci¹ w tkance miê�niowej postrzêpionych w³ókien czerwonych

(RRF � regged-red fibers) [1],
� nawracaj¹ce migrenopodobne bóle g³owy [6].

Diagnozê potwierdza wystêpowanie co najmniej dwóch drugorzêdnych cech kli-
nicznych:
� normalny rozwój w dzieciñstwie [3],
� nawracaj¹ce epizody wymiotów [3],
� nietolerancja wysi³ku [3].

Do innych niespecyficznych objawów nale¿¹: niedoczynno�æ przytarczyc, cukrzyca
typu II, g³uchota korowa, niski wzrost, neuropatia czuciowa typu aksonalnego oraz
ciê¿kie zaparcia. Rzadziej obserwuje siê kardiomiopatiê czy nefropatiê [1, 2, 6].

Dla przebiegu choroby charakterystyczne s¹ okresy pogorszeñ w przebiegu cho-
rób infekcyjnych z wysok¹ gor¹czk¹ czy zabiegów operacyjnych, które nasilaj¹ defi-
cyty energetyczne. Po okresach pogorszenia stopniowo obserwuje siê poprawê stanu
pacjenta z ustêpowaniem niektórych objawów, tj. niedow³adów czy niedowidzenia
po³owiczego.

W diagnostyce wykonuje siê:
� badania biochemiczne: w surowicy i p³ynie mózgowo-rdzeniowym stwierdza siê

podwy¿szone stê¿enie kwasu mlekowego [6],
� MR mózgu: du¿e ogniska udaropodobne zazwyczaj obejmuj¹ce j¹dra podstawy

(g³ównie ga³kê blad¹) oraz istotê bia³¹ obu pó³kul mózgu, zwykle zlokalizowane
niesymetrycznie; zmiany zajmuj¹ równie¿ korê (g³ównie okolic potylicznych), przy
czym ogniska rzadko odpowiadaj¹ dystrybucji naczyniowej [2],

� TK g³owy: zwapnienia w zwojach podstawy [1],
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� badanie dna oka: postêpuj¹cy zanik nerwów wzrokowych [1],
� badanie okulistyczne: niedowidzenie po³owicze lub �lepota korowa [6],
� EMG: cechy pierwotnego uszkodzenia miê�ni i zaburzenia przewodzenia w ner-

wach [1],
� biopsja miê�nia: cechy miopatii � obecno�æ postrzêpionych w³ókien czerwonych [2],
� badanie po�miertne: ogniskowe zmiany martwicze tkanek mózgu (du¿e ogniska

udarowe) z zachowaniem niekiedy pojedynczych neuronów, zg¹bczenie i glejoza
istoty bia³ej oraz poszerzenie, proliferacja i rozrost naczyñ krwiono�nych, a tak¿e
oko³onaczyniowe zwapnienia w zwojach podstawy.
Diagnozê zespo³u MELAS stawia siê rzadko, jednak w �wietle statystyk dotycz¹-

cych dystrybucji mutacji mitochondrialnego DNA w ogólnej populacji wydaje siê
prawdopodobne, ¿e liczba chorych znacznie przewy¿sza liczbê diagnoz [2, 7]. Powinno
siê wykonywaæ badania w kierunku zespo³u MELAS w ka¿dym przypadku udaru
mózgu o niejasnej etiologii u osoby poni¿ej 40 r.¿.

G³ównym powodem trudno�ci w rozpoznaniu zespo³u MELAS jest fakt, ¿e klinicz-
ny obraz choroby jest zmienny w czasie u ka¿dego pacjenta, a zarazem wysoce indy-
widualny [2, 7]. Diagnozy nie u³atwia brak specyficznych objawów tego zespo³u,
a decyduj¹cy czynnik w rozpoznaniu stanowi charakterystyczny fluktuuj¹cy rozwój
zaburzeñ oraz specyfika ich wspó³wystêpowania [2]. Definitywne potwierdzenie roz-
poznania uzyskuje siê dopiero po stwierdzeniu patogennej mutacji, co jest mo¿liwe
tylko w nielicznych o�rodkach na �wiecie [2].

Nadal nie ma skutecznego leczenia przyczynowego. Stosuje siê umiarkowan¹ re-
habilitacjê ogólnousprawniaj¹c¹, koenzym Q w dawkach do 300 mg na dobê oraz
witaminy z grupy antyoksydantów w du¿ych dawkach [1, 2].

OPIS PRZYPADKU

Chora K. S. jest pierwsz¹ w Polsce pacjentk¹ z rozpoznanym za ¿ycia i potwier-
dzonym w badaniach genetycznych przypadkiem zespo³u MELAS. Odkryto u niej
dotychczas nie opisan¹ � now¹ mutacjê C8293T. Po raz pierwszy trafi³a do Oddzia³u
Neurologii Specjalistycznego Zespo³u Opieki Neuropsychiatrycznej w Kielcach w lis-
topadzie 1994 r., w wieku 17 lat, z powodu ostrego bólu g³owy o niewyja�nionej etio-
logii, os³abienia, nudno�ci i wymiotów, ogniskowych napadów padaczkowych oraz
okresowej zwy¿ki temperatury do 39°C. Wykonano wówczas: badanie EEG � zapis
w granicach normy i TK g³owy � drobne zwapnienia symetrycznie w okolicach j¹der
podkorowych, po podaniu kontrastu, hyperdensyjny obszar o nieregularnym kszta³-
cie i d³ugo�ci ok. 1 cm w lewym p³acie skroniowym, mog¹cy odpowiadaæ têtniakowi
têtnicy �rodkowej lewej pó³kuli mózgu. W zwi¹zku z podejrzeniem malformacji na-
czyniowej dodatkowo wykonano u pacjentki badanie MR g³owy � skrócone czasy
relaksacji z obu ga³ek bladych odpowiadaj¹ce obecno�ci z³ogów ¿elaza i wapnia, poza
tym obrzêk �luzówki w prawej zatoce klinowej i prawej czo³owej. W opcji angio-
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MR uwidoczniono za� prawid³owe g³ówne pnie naczyñ mózgowych oraz koñcowe
odcinki têtnic szyjnych wewnêtrznych, krêgowych i têtnicy podstawnej.

W maju 1995 r. u chorej wyst¹pi³ napad czê�ciowy z³o¿ony, wtórnie uogólniony
do toniczno-klonicznego, w³¹czono wtedy leczenie Tegretolem w dawce 1000 mg/d.
W czerwcu 1996 r. pacjentka trafi³a na Oddzia³ Neurologii Kliniki Neurologii i Epi-
leptologii CMKP w Warszawie z powodu wzrostu czêstotliwo�ci napadów padacz-
kowych do 1-3/miesi¹c, a tak¿e celem diagnostyki napadowych bólów g³owy o cha-
rakterze migrenowym. Ponadto u chorej od oko³o roku pojawi³y siê trudno�ci w na-
uce (do tej pory by³a wzorow¹ uczennic¹), zawê¿enie zainteresowañ i narastaj¹ce
stopniowo spowolnienie. Podczas hospitalizacji wyst¹pi³ u chorej nietypowy udar
mózgu z towarzysz¹cymi napadami padaczkowymi uogólnionymi, hemianopsj¹, nie-
wielkim lewostronnym niedow³adem po³owiczym oraz zaburzeniami mowy. W ba-
daniu EEG obserwowano zmiany uogólnione z wyra�n¹ przewag¹ w prawej pó³kuli
mózgu pod postaci¹ fal ostrych, fal theta i fal delta, a tak¿e zmiany napadowe w for-
mie ogniskowych wy³adowañ fal ostrych i fal delta znad prawej pó³kuli mózgu, g³ów-
nie w okolicy skroniowo-potylicznej. W badaniu MR stwierdzono obecno�æ niepra-
wid³owego obszaru obejmuj¹cego korê i czê�ciowo istotê bia³¹ prawego p³ata skro-
niowego i czê�ciowo ciemieniowego, a tak¿e nastêpne nieprawid³owe ognisko w le-
wej pó³kuli mó¿d¿ku obejmuj¹ce znaczn¹ czê�æ pó³kuli. Bardzo drobne ognisko po-
dobnego charakteru widoczne by³o na styku tylnym lewej pó³kuli mózgu. Efekt masy
wyra¿ony by³ zaci�niêciem rowków sklepisto�ci, uci�niêciem komory bocznej pra-
wej i przemieszczeniem struktur linii po�rodkowej na stronê lew¹ o ok. 7 mm. Ob-
szary te charakteryzowa³y siê hiperintensywnym sygna³em w obrazach T2-zale¿nych
i hypointensywnym w T1-zale¿nych. Nie ulega³y one nieprawid³owemu wzmocnie-
niu po podaniu �rodka kontrastowego. W badaniu laryngologicznym stwierdzono
upo�ledzenie s³uchu obustronne, w okulistycznym za� � zawê¿enie obwodowe pola
widzenia do 40°. W badaniu neuropsychologicznym stwierdzono cechy organiczne-
go uszkodzenia mózgu z przewag¹ strony prawej. Poproszona wówczas o konsulta-
cjê prof. dr hab. Maria Puchalska � na podstawie dotychczasowego przebiegu choro-
by, badañ neuropsychologicznych i badañ dodatkowych, w tym wysokiego poziomu
kwasu mlekowego w surowicy i zwapnieñ w okolicach j¹der podstawy w badaniach
MR i TK, oraz fluktuuj¹cych zaburzeñ funkcji poznawczych, w tym afazji i apraksji
� po raz pierwszy wysunê³a podejrzenie zespo³u MELAS. We wrze�niu 1996 r. pa-
cjentka zosta³a wypisana do domu z zaleceniem dalszej obserwacji oraz przyjmowa-
nia leków przeciwpadaczkowych (Neurotop retard 150mg-0-300mg). Poniewa¿ na-
dal nasila³y siê okresowe zaburzenia neurologiczne, zaburzenia s³uchu oraz funkcji
poznawczych i emocjonalnych, pacjentkê wielokrotnie hospitalizowano w ró¿nych
o�rodkach, gdzie nieustannie zmieniano jej rozpoznanie m.in.: vasculitis, toczeñ, SM,
guz mózgu.

W styczniu 1997 r. chora zosta³a przyjêta do Kliniki Chorób Naczyniowych Uk³a-
du Nerwowego Instytutu Psychiatrii i Neurologii (IPiN) w Warszawie z rozpoznaniem
wieloogniskowego, organicznego uszkodzenia mózgu i mó¿d¿ku niejasnego pocho-
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dzenia oraz padaczki objawowej, sk¹d po kilku dniach zosta³a przekazana do Oddzia³u
Neurochirurgii Wojewódzkiego Szpitala Bródnowskiego celem wykonania biopsji
mózgu. W wykonanym wówczas MR g³owy uwidoczniono nieprawid³owy obszar
obejmuj¹cy g³ównie korê mózgow¹ p³atów: skroniowego, potylicznego, czê�ciowo
ciemieniowego prawej pó³kuli mózgu oraz obwodow¹ czê�æ lewej pó³kuli mó¿d¿ku.
W stosunku do poprzednich badañ MR obszar zmian uleg³ zmniejszeniu w sposób
wyra�ny. W badaniach poprzednich dominowa³y prawdopodobnie zmiany typu ¿yl-
nego przekrwienia kory mózgowej, a w obecnym badaniu przewagê mia³y zmiany typu
miejscowego niedokrwienia z poci¹ganiem roku potylicznego komory bocznej pra-
wej; nie wystêpowa³ równie¿ w tym badaniu efekt masy. Na podstawie tego badania
wykluczono wówczas zmiany o charakterze rozrostowym, zapalenie mózgu i SM,
rozpoznano za� dysplazjê w³óknisto-miê�niow¹ têtnic, co sugerowa³y tak¿e badania
wycinków skóry i miê�ni. W³¹czono sterydy i rehabilitacjê. Stan chorej uleg³ popra-
wie. Nadal wystêpowa³y jednak epizody bólów g³owy z wymiotami i zaburzeniami
widzenia, niedow³adami oraz napady padaczkowe czê�ciowe i uogólnione. W pa�-
dzierniku 1997 r. chora ponownie trafi³a do naszego oddzia³u z powodu stanu padacz-
kowego. W wykonanym wówczas badaniu EEG obserwowano ogniska patologicz-
nej czynno�ci bioelektrycznej mózgu, rejestrowane g³ównie w odprowadzeniach po-
tyliczno-skroniowo-ciemieniowych, nieco bardziej prawostronnie pod postaci¹ wy-
sokonapiêciowych fal wolnych oraz nielicznych ostrych z ich propagacj¹ w kierunku
uogólniania siê. Na pocz¹tku 1998 r. choroba wywo³a³a nowe zaburzenia, tym razem
w zakresie funkcji wzrokowych i w marcu 1998 r. pacjentka trafi³a do II Kliniki Neu-
rologii IPiN w Warszawie, gdzie stwierdzono pogorszenie stanu neurologicznego:
obustronnie obecne objawy piramidowe, pogorszenie s³uchu, koncentryczne zwê¿e-
nie pola widzenia do 30° z mroczkiem centralnym w oku prawym oraz narastanie
zaburzeñ poznawczych w ocenie neuropsychologicznej. W badaniu MR mózgu ob-
serwowano nasilenie zmian: obok opisywanych wcze�niej zmian w pó³kuli prawej
stwierdzono ogniska hiperdensyjne w korze i istocie bia³ej p³atów czo³owego i cie-
mieniowego lewej pó³kuli mózgu, lewej pó³kuli mó¿d¿ku oraz obu p³atów potylicz-
nych. W badaniu EEG obserwowano zwolnienie czynno�ci podstawowej, poza tym
bez czynno�ci napadowej, za� w badaniu EMG � cechy uszkodzenia neurogennego
w miê�niach ksobnych. Wywo³ane potencja³y s³uchowe i wzrokowe by³y nieprawi-
d³owe. W p³ynie mózgowo-rdzeniowym nie stwierdzono zmian, nie badano jednak
poziomu kwasu mlekowego. Na luty 1999 r. zaplanowano u chorej wykonanie biop-
sji miê�ni, jednak wynik tej biopsji nie potwierdzi³ obecno�ci cytopatii mitochondrial-
nej. W wykonanej w maju 1998 r. biopsji mózgu stwierdzono zmiany typu ognisko-
wej martwicy kory ze zg¹bczeniem pod³o¿a oraz cechy leukodystrofii sudanofilnej.
Po konsultacji genetycznej ponownie wysuniêto podejrzenie zespo³u MELAS.
W sierpniu 1998 r. u pacjentki nasili³ siê lewostronny niedow³ad oraz zaburzenia funk-
cji poznawczych ze szczególnym uwzglêdnieniem afazji i apraksji i w zwi¹zku z czym
zosta³a ona przyjêta do Krakowskiego Centrum Rehabilitacji, gdzie � przy wspó³pra-
cy specjalistów z Kliniki Neurologii, Okulistyki i Pracowni Genetyki Polsko-Amery-
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kañskiego Instytutu Pediatrii oraz interpretacji wyników badañ klinicznych przez dra
Salvatore Di Mauro z Columbia University � potwierdzono rozpoznanie zespo³u
MELAS.

W miêdzyczasie tj. w grudniu 1998 r. pacjentka hospitalizowana by³a w Zak³adzie
Genetyki IPiN w Warszawie, gdzie wykonano u niej ponowne badanie MR g³owy,
które uwidoczni³o rozleg³e ognisko hiperintensywne w obrazach T2 zale¿nych, obej-
muj¹ce korê i istotê bia³¹ p³atów skroniowego, ciemieniowego i czê�ciowo potylicz-
nego prawej komory, z poszerzeniem rogu tylnego komory bocznej prawej, oraz ogni-
ska o podobnym charakterze w okolicy ciemieniowej lewej i lewej pó³kuli mó¿d¿ku.
W wykonanym wówczas badaniu EEG obserwowano uogólnione, rozlane zwolnie-
nie czynno�ci podstawowej z maksimum w czê�ciach przednich z przewag¹ strony
lewej.

Do pe³nej symptomatologii zespo³u brakowa³o jedynie biopsji miê�ni z postrzê-
pionymi w³óknami czerwonymi. Dziêki wspó³pracy z Pracowni¹ Neurogenetyki
Molekularnej Columbia University w Nowym Jorku, w maju 2000 r. uda³o siê spe³niæ
i to kryterium. W lipcu 2000 r. po odkryciu w Columbia University nieznanej do tej
pory mutacji C8293T definitywnie potwierdzono rozpoznanie zespo³u MELAS u pa-
cjentki K. S. Od tego czasu pacjentka znajdowa³a siê pod sta³¹ kontrol¹ Krakow-
skiego Centrum Rehabilitacji. W kontrolnych badaniach MR obserwowano powiêk-
szanie siê obszaru zajêtego zwapnieniem oraz uogólniony zanik korowo-podkoro-
wy mózgowia. Oprócz powiêkszania siê ju¿ istniej¹cych ognisk w lewej pó³kuli
mó¿d¿ku i w okolicy skroniowo-potylicznej prawej pó³kuli mózgu zlokalizowanych
w istocie bia³ej, przylegaj¹cych do rogu potylicznego komory bocznej, oraz w isto-
cie szarej, uwidoczni³y siê nowe niewielkie obszary uszkodzenia w lewej pó³kuli
mózgu. Jednocze�nie w badaniach kardiologicznych stwierdzono kardiomiopatiê,
w otolaryngologicznych � postêpuj¹cy niedos³uch (g³uchota centralna), w okuli-
stycznych � zaburzenia ostro�ci wzroku i dalsze zawê¿enie siê pola widzenia do
widzenia lunetowego, wynikaj¹ce tak z zaniku w³ókien nerwowych oko³otarczo-
wych, jak i z uszkodzeñ w korze mózgu, m.in. w obszarze wzrokowym (postêpuj¹-
ca �lepota centralna).

Do roku 2001 u pacjentki wyst¹pi³y 21 epizody udaropodobne, ich przebieg by³
podobny � zaburzenia stopniowo narasta³y, osi¹ga³y swoje plateau i do�æ szybko
i w znacznym stopniu ustêpowa³y. W fazie prodromalnej pacjentka wykazywa³a za-
burzenia czucia, znaczne os³abienie, ataksjê, zaburzenia procesów poznawczych, afa-
zjê, agrafiê i apraksjê, zaburzenia artykulacji, zaburzenia emocjonalne i zaburzenia
zachowania (w tym próby samobójcze). Zaobserwowano równie¿, ¿e zwykle na 4 do
5 dni przed ka¿dym epizodem udaropodobnym wystêpowa³y wielokrotne napady pa-
daczkowe.

W czerwcu 2002 r. pacjentka przebywa³a w Dziale Endokrynologii �wiêtokrzy-
skiego Centrum Onkologii w Kielcach, gdzie by³a obserwowana w kierunku niedo-
czynno�ci przytarczyc. Wykonano szereg badañ hormonalnych, które nie potwierdzi³y
wstêpnej diagnozy.
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Pomimo sta³ego postêpu choroby epizody zaostrzeñ stawa³y siê rzadsze i l¿ejsze,
do czego przyczyni³o siê prawdopodobnie zalecane leczenie farmakologiczne, stoso-
wano m.in. Neurotop, L-karnitynê, super-koenzym Q10, leczenie suplementarne, ze
szczególnym uwzglêdnieniem bursztynianu sodowego, antyoksydantów i biflawono-
idów, oraz specjalnie zmodyfikowany dla potrzeb pacjentki program rehabilitacji
i rekreacji.

Chora ponownie trafi³a do naszego oddzia³u w kwietniu 2005 r. z powodu napa-
dów gromadnych toniczno-klonicznych (ok. 10 napadów w ci¹gu 12 godzin). Przy
przyjêciu pacjentka by³a przytomna, bez kontaktu s³ownego. W badaniu neurologicz-
nym stwierdzono niedow³ad cztero-koñczynowy z przewag¹ w koñczynach dolnych
oraz wygórowanie odruchów g³êbokich, bez objawów patologicznych z grupy Babiñ-
skiego. Po zastosowaniu w oddziale leków przeciwdrgawkowych i przeciwobrzêko-
wych napady padaczkowe ju¿ nie wyst¹pi³y. Wykonano kontrolne badanie MR mó-
zgowia, które uwidoczni³o nieprawid³owy sygna³ w obrêbie prawie ca³o�ci istoty bia³ej,
w strukturach nadnamiotowych oraz w obwodowych czê�ciach mó¿d¿ku. Zachowa-
na natomiast by³a mielinizacja pnia mózgu i konarów �rodkowych mó¿d¿ku. Niepra-
wid³owe sygna³y widoczne by³y równie¿ w j¹drach podkorowych, w zakrêtach wy-
spy i w torebkach wewnêtrznych. Badanie MR uwidoczni³o te¿ bardzo du¿ego stop-
nia atrofiê mózgu, poszerzenie uk³adu komorowego i poszerzenie przestrzeni p³yno-
wych przymózgowych. W porównaniu do badania poprzedniego widoczna by³a bar-
dzo du¿a progresja zmian.

Od momentu wypisu z oddzia³u stan pacjentki ulega³ systematycznemu pogorsze-
niu. Przesta³a przyjmowaæ posi³ki i leki przeciwpadaczkowe. W zwi¹zku z tym w lip-
cu 2005 r. trafi³a na Oddzia³ Chirurgii Ogólnej Szpitala Miejskiego w Kielcach ce-
lem za³o¿enia gastrostomii od¿ywczej. Zabieg operacyjny przebieg³ bez powik³añ.
Chora zosta³a przekazana do dalszego leczenia na Oddzia³ Neurologii Wojewódzkie-
go Szpitala dla Nerwowo i Psychicznie Chorych w Morawicy. W badaniu neurolo-
gicznym przy przyjêciu pacjentka by³a w �pi¹czce, bez reakcji na bod�ce bólowe;
�renice poszerzone, bez reakcji na �wiat³o, napiêcie miê�ni wiotkie, odruchy g³êbo-
kie zniesione, bez objawów patologicznych z grupy Babiñskiego. Pomimo wysi³ku
lekarzy, nie uzyskano poprawy stanu ogólnego chorej i w dniu 18.07.2005 r. pacjent-
ka zmar³a. Po porozumieniu z rodzin¹ przeprowadzono sekcjê zw³ok pacjentki.
W badaniu sekcyjnym stwierdzono przekrwienie narz¹dów wewnêtrznych, pocz¹t-
kow¹ mia¿d¿yce naczyñ, przewlek³e, odmiedniczkowe zapalenie nerek i poszerze-
nie okrê¿nicy. Pobrano wycinki z mózgowia, opony twardej, przysadki, p³uc, serca,
nerek, w¹troby, �ledziony, macicy, jajników, tarczycy, nadnerczy, ¿o³¹dka, jelita cien-
kiego i grubego, miê�ni szkieletowych, naczyñ krwiono�nych i nerwów obwodowych.
Uzyskany materia³ przes³ano do analizy do prof. Salvatore Di Mauro z Kliniki Neu-
rologii Uniwersytetu Columbia w Nowym Jorku. Wyniki tych badañ nie s¹ jeszcze
znane.
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