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STRESZCZENIE

Zapalenie pnia mdzgu Bickerstaff'a (Bickerstaff's Brainstem
Encephalitis, BBE) to rzadka, zapalna choroba uktadu nerwowe-
go, dotyczaca pnia mézgu i obwodowego uktadu nerwowego,
w ktdrej dominujagcymi objawami sg oftalmoplegia, ataksja
mdzdzkowa i zaburzenia $wiadomosci. Schorzenie nalezy do
spektrum zespotu Guillaina-Barre'go (GBS) i jest uwazane za je-
den z podtypéw zespotu Millera-Fishera (MFS). Chociaz etiolo-
gia BBE nie jest w petni poznana, wigze sig jg z poprzedzajgcym
zakazeniem i uruchomieniem proceséw autoimmunologicznych.
Zastosowanie odpowiedniego leczenia immunomodulujacego /
immunosupresyjnego daje szanse na catkowite ustgpienie ob-
jawoéw choroby.

Stowa kluczowe: zapalenie pnia mézgu Bickerstaff'a, zespot
Millera-Fishera, zespét Guillaina-Barre’go, przeciwciata przeciw
gangliozydom, neuropatia

ABSTRACT

Bickerstaff brainstem encephalitis (BBE) is a rare, inflammatory
disease of the nervous system, including the brainstem and the
peripheral nervous system, in which ophthalmoplegia, cerebel-
lar ataxia and altered state of consciousness are the predomi-
nant symptoms. The disease belongs to the spectrum of Guilla-
in-Barre syndrome (GBS) and is considered one of the subtypes
of Miller-Fisher syndrome (MFS). Although the etiology of BBE
is not fully understood, one should be aware of the progressive
treatment and the initiation of autoimmune processes. The use
of immunomodulatory / immunosuppressive treatment gives
a chance for complete resolution of the symptoms of the di-
sease.

Key words: Bickerstaff brainstem encephalitis, Miller-Fisher
syndrome, the Guillain-Barre syndrome, anti- ganglioside anti-
bodies, neuropathy

WSTEP

Zapalenie pnia mozgu Bickerstaff’a (Bickerstaff’s Brain-
stem Encephalitis, BBE) to rzadko opisywana jednostka
chorobowa, zwlaszcza w populacji pediatrycznej. Objawy
wynikaja z zajecia pnia moézgu i obwodowego uktadu
nerwowego dajgc tym samym charakterystyczng triade
objawow pod postacig: oftalmoplegii, ataksji i zaburzen
$wiadomosci. BBE wraz z zespolem Guillaina-Barre’go
(GBS) i zespotem Millera-Fishera (MFS) tworza spektrum
poinfekcyjnych choréb demielinizacyjnych. BBE taczy ze
sobg cechy zespotu Millera-Fishera (MFS) i zespotu Guillai-
na-Barre’go (GBS), ktore przedstawiono w Tab. 1. Podtypy
MES i GBS umieszczono w Tab. II. Cechg wyrdzniajaca
BBE jest zajecie centralnego ukladu nerwowego pod
postacia zaburzen $wiadomosci. Réznice pomiedzy BBE,
MES i GBS przedstawiono w Tab. III.

OMOWIENIE

Po raz pierwszy BBE zostat opisany w 1951 r przez bry-
tyjskiego neurologa Edwina Bickerstaff‘a. Wraz z Paulem
Cloake przedstawil przypadkiz ostra oftalmoplegia, ataksja,
senno$cig, dodatnim objawem Babinskiego i polowiczymi
zaburzeniami czucia[l]. 5 lat p6zniej, w 1956 r., Charles
Miller Fisher opisat 3 pacjentow z oftalmoplegia, ataksja
i arefleksja [2].
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W poréwnaniu z GBS, zarowno BBE, jak i MFS
sa stosunkowo rzadkie. Nie ma dokladnych danych
epidemiologicznych dotyczacych czestosci wystgpowania
MFS Iub BBE, zwlaszcza u dzieci. Na podstawie kilku
duzych badan przeprowadzonych w Japonii szacuje sig, iz
czestos¢ wystepowania BBE wynosi 8 na 100 min oséb
(biorac pod uwage zarowno dzieci jak i dorostych) [4-6].
Przy czym czgsto§¢ wystgpowania BBE jest wyzsza w Ja-
ponii w poréwnaniu do krajow zachodnich. Dokladne wy-
stepowanie BBE w Stanach Zjednoczonych i innych kra-
jach zachodnich jest obecnie nieznane, co mozna przypisac
rzadkosci choroby i naktadaniu si¢ zespotéw chorobowych
z obecnoscig przeciwcial anty-GQ1b. Czgstos¢ wystepo-
wania jest wyzsza u mezczyzn (stosunek 3:1) a mediana
wieku wynosi 8 lat [3]. Patofizjologia BBE w pelni nie
jest poznana ale przypisuje si¢ jej tto autoimmunologicz-
ne aktywowane czynnikiem infekcyjnym [7]. Zwykle po-
przedzajaca infekcja dotyczy przewodu pokarmowego lub
drog oddechowych. Potwierdzono zwiazek pomi¢gdzy BBE
a infekcjami poprzedzajacymi wywotanymi przez nastgpu-
jace patogeny: Campylobacter jejuni (CJ) [8], Mycopla-
sma pneumoniae [9], Haemophilus influenzae [10], a takze
wirus CMV, EBYV, ospy wietrznej i potpasca. U niektorych
pacjentéw zakazenie tymi patogenami moze przebiegac
bezobjawowo, dlatego istotne jest oznaczenie ich u kaz-
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Tab. I. Wspdlne objawy dla BBE, zespotu MFS i zespotu GBS [29]

Tab. I. Common symptoms for BBE, MIFS and GBS [29]

Objawy (Symptoms) Zapalenie pnia mézgu

Bickerstaff'a

(Bickerstaff’s Brainstem

Encephalitis)

Zespot Guillaina-Barre'go
(Guillain-Barre syndrome)

Zespot Millera-Fishera
(Miller-Fisher syndrome)

Odruchy gtebokie ostabione: zniesione lub ostabione70 %  zniesione
zniesione 58 % obecne 10 %
prawidiowe 8% lub wrecz wygdrowane
wygdrowane 34 %
Zaburzenia $wiadomosci (+) (-) (-)
Ataksja (+) (-) (+)
(+) w ostrej neuropatii
czuciowej
Zaburzenia gatkoruchowe (+) (-) (+)

Tab. II. Podtypy GBS i MFS [13]
Tab. Il. GBS and MFS subtypes [13]

Zespot Guillaina-Barre'go
(Guillain-Barre syndrome)

Posta¢ paraparetyczna
Niedowtad gardfowo- szyjno - ramienny

Niedowtad twarzy i parestezje

Ostra neuropatia autonomiczng lub pandysautonomia

Ostra neuropatia autonomiczng lub pandysautonomia

Zespot Millera-Fishera
(Miller-Fisher syndrome)

Ostra neuropatia z ataksjg

Ostry niedowtad mig$ni gatkoruchowych

Opadanie powiek o ostrym poczatku

Poszerzenie Zrenic o ostrym poczatku

Zapalenie pnia moézgu Bickerstaff'a — nadmierna senno$¢ i

ataksja o ostrym poczatku

Tab. IIl. Objawy réznicujace BBE, zesp6t MFS i zesp6t GBS [30]

Tab. lll. Differentiating symptoms of BBE, MFS and GBS [30]

Objawy rdznicujace

Zapalenie pnia mézgu

Zespot Guillaina-Barre’'go

Zespot Millera-Fishera

(Differentiating symptoms)  Bickerstaff'a (Guillain-Barre syndrome) (Miller-Fisher syndrome)
(Bickerstaff’s Brainstem
Encephalitis)

Niedowtady koiczyn (+) (+) (-)
niedowtad piramidowy niedowfad wiotki  z (5%)
z dodatnim objawem ostabionymi odruchami
Babinskiego gtebokim

Zaburzenia czucia osrodkowe - potowicze obwodowe wstepujace o (-)
wynikajace z uszkodzenia typie krétkich lub diugich
drég czuciowych skarpetek i rekawiczek

p/ciata p/gangliozydom (+) (+) (+)
GQ1b GM1 GQ1b

PMR 62% rozszczepienie rozszczepienie rozszczepienie
biatkowo -komérkowe biatkowo -komérkowe biatkowo -komérkowe
30% pleocytoza 10-153/ul
mediana 26/ul (w ciagu 4 tyg)
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dego pacjenta z podejrzeniem BBE, GBS i MFS. Wyni-
kiem przebytych infekcji jest stymulowanie uktadu im-
munologicznego na zasadzie mimikry molekularnej oraz
podobienstwa antygenow gangliozydéow wiokien nerwo-
wych i lipooligosachrydéw blon czynnikéw zakaznych
[11]. Wystepowanie BBE / MFS / GBS moze mie¢ rowniez
zwigzek z czynnikami niezakaznymi, takimi jak szczepie-
nia przeciwko grypie, rozyczce, ospie wietrznej, Swince,
WZW typu B. Wigksza predyspozycje do chordb ze spek-
trum Guillaina-Barre wykazuja pacjenci obciagzeni choro-
bami autoimmunologicznymi (toczen rumieniowaty ukta-
dowy), przebytymi zabiegami chirurgicznymi, czy tez sto-
sujacy leki immunosupresyjne[12].

Jednym z gtownych punktow zwrotnych w rozpozna-
waniu i réznicowaniu choréb z kregu poinfekcyjnych de-
mielinizacji bylo odkrycie przez Chibg i wspolpracowni-
kéw przeciwceial anty-GQ1b u pacjentéw z MFS co sklo-
nito do poszukiwania tych przeciwciat u pacjentéw z BBE
— ich obecno$¢ potwierdza wspolny mechanizm autoim-
munologiczny w obu jednostkach chorobowych [13, 14].
Przeciwciala te wigza si¢ z n. okoruchowym, bloczkowym,
odwodzacym, stabiej z jadrami mozdzku, istotg szarg pnia
moézgu, rdzeniem kregowym, niektérymi komoérkami zwo-
jow korzeni grzbietowych i wrzecionami mig$niowymi
[11-15] — dajac tym samym charakterystyczne objawy.
Nalezy pamigta¢, ze ich brak nie wyklucza wystepowania
BBE czy MFS. Wsrdéd 19 przypadkow dzieci z rozpozna-
nym BBE analizowanych przez A. Puma i wsp. 46% miato
dodatnie przeciwciata anty-GQ1b, pozostate byty serone-
gatywne [3].

Rozpoznanie BBE z uwagi na réznorodne poczatkowe
objawy moze by¢ trudne. Nie ma jednego diagnostyczne-
go testu, ktory potwierdzalby rozpoznanie. Typowe obja-
wy ogolne wystepujace na poczatku choroby to: bol glo-
wy, goraczka, nudnosci, wymioty. Nastepnie dolaczaja
si¢ objawy neurologiczne wynikajace z zajecia pnia mo-
zgu, mozdzku i dtugich drég nerwowych: ataksja konczyn
i tutowia, oftalmoplegia zewngtrzna i/lub wewngtrzna, po-
dwojne widzenie, oczoplas, niedowtad miesni twarzy, nie-
dowtad piramidowy z dodatnim objawem Babinskiego lub
niedowtad wiotki symetryczny w przypadku naktadania si¢
aksonalnego GBS. Obserwuje si¢ zaburzenia $wiadomo-
$ci, zwlaszcza ilosciowe, czgsto rowniez depresj¢ czynno-
$ci oddechowej. BBE nalezy zawsze uwzgledni¢ u chorych
z gwaltownie postepujacymi objawami opuszkowymi.

Badania dodatkowe jakie nalezy przeprowadzié
w przypadku podejrzenia BBE to: badanie neuroobra-
zowe metoda rezonansu magnetycznego, badanie ply-
nu moézgowo-rdzeniowego, ocen¢ obecnosci przeciwciat
anty-GQ1lb w surowicy oraz badania elektroneurofizjo-
logiczne. Zmiany w badaniu MR glowy wystepuja u 1/3
pacjentow (30%) pod postaciag hiperintensywnych ognisk
w obrazowaniu T2-zaleznym zlokalizowanych w pniu mo-
zgu, wzgbrzu, mozdzku i istocie biatej mozgu [16]. Zmia-
ny ustepuja w przebiegu leczenia choroby. W badaniach
z 2011 roku, przeprowadzonych przez Ito M., w ptynie
moézgowo-rdzeniowym u 62 % pacjentow stwierdzano roz-
szczepienie biatkowo-komdrkowe, u 1/3 badanych wyste-
powata pleocytoza 10—153//ml — mediana 26//ml w ciagu
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pierwszych 4 tygodni. W badanej grupie, u ponad 500
pacjentow, stwierdzono dodatnie przeciwciata przeciwko
gangliozydom (anty-GQ1b) u blisko 68% badanych [17].
Kolejnym pomocnym badaniem w postawieniu rozpo-
znania jest badanie elektroneurograficzne, ktore gltéwnie
u chorych z arefleksja lub z wspotistniejagcym niedowta-
dem konczyn dolnych ujawnia cechy polineuropatii rucho-
wej aksonalnej'®. Badanie elektroencefalograficzne wy-
kazuje nieprawidtowosci u 70-73% pacjentow, w zapisie
stwierdza si¢ obecnos¢ fal wolnych w zakresie od theta do
delta.

W diagnostyce roznicowej BBE nalezy rozwazyé: za-
paleniec opon moézgowo-rdzeniowych podstawy moézgu
(choroby zakazne mogace obejmowac pien mozgu to: li-
sterioza, gruzlica, bruceloza, borelioza, toksoplazmoza,
kryptokokoza, zakazenie wirusem HSV i wirusem JC),
naczyniowe uszkodzenie pnia mdzgu, zmiany rozrostowe
pnia mézgu (chtoniaki) oraz choroby autoimmunologicz-
ne. Sposrod chordb autoimmunologicznych nalezy wymie-
ni¢ ostre rozsiane zapalenie moézgu (ADEM ), stwardnienie
rozsiane, tocznia rumieniowatego uktadowego, sarkoido-
z¢, chorobe Behceta [19]. W diagnostyce réznicowej BBE
nalezy bra¢ pod uwage réwniez choroby zlacza nerwowo-
-mig$niowego (miasteni¢, zespot Lamberta Eatona i zatru-
cie jadem kietbasianym) [20] oraz zespoly paranowotwo-
rowe takie jak zespot opsoklonie/mioklonie czy zespoty
wynikajace z obecnosci przeciwcial anty- Ri (rak piersi,
rak phuc), anty- Ma/Ta (rak jader, rak phuc), anty-CV2 (rak
ptuc, grasiczak), anty Hu (rak ptuc), anty-VGKC (rak ptuc,
grasiczak, rak prostaty).

LECZENIE BBE

Wielu pacjentéw opisanych w literaturze byto skutecznie
leczonych immunoglobulinami (IVG) i/lub plazmafereza-
mi oraz kortykosteroidami [21-23]. W BBE i GBS jako
terapi¢ pierwszego rzutu zaleca si¢ stosowanie immuno-
globulin [24]. Opisywano réwniez przypadki tacznej tera-
pii IVG i metylopredniozolu gdzie odnotowano wigksza
skuteczno$¢ tej metody niz samo stosowanie IVG [25].
Alternatywa pozostaje rowniez plazmafereza. W przypad-
kach, w ktérych potwierdzono infekcyjne tlo choroby za-
leca si¢ zastosowanie odpowiedniego antybiotyku lub leku
p/wirusowego.

Zhuo 1 wsp. [26] podsumowali objawy kliniczne i le-
czenie 19 pacjentdw pediatrycznych z BBE w wieku od
1 rok 8 miesiecy do 12 lat i 11 miesigcy, ktorzy hospita-
lizowani byli od 10.2015 do 01.2018 r. w Klinice Neuro-
logii Dziecigcego Szpitala w Pekinie. Wszystkie opisane
przypadki, z wyjatkiem jednego, byty poprzedzone infek-
cja. Najczestsza infekcja byla infekcja gornych drog od-
dechowych (9 przypadkéw), nastgpnie goraczka (5 przy-
padkow). Najczestszym neurologicznym objawem poczat-
kowym byta sennos¢ i zaburzenia §wiadomosci (8 przy-
padkéw), nastepnie ostabienie konczyn (5 przypadkow).
Wsrod opisanych przypadkoéw bylo 6 dzieci z klasyczng
postacia BBE 1 13 z nakltadajacymi si¢ objawami GBS.
Procz charakterystycznej triady objawow: zaburzenia
$wiadomosci, ataksji i oftalmoplegii, wystgpowaty drgaw-
ki (5 przypadkow), podwojne widzenie (3 przypadki), zez
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(7 przypadkdéw), ostabienie migsni twarzy (7 przypadkow),
porazenie opuszkowe (13 przypadkéw), objawy uszkodze-
nia nerwow autonomicznych (9 przypadkow). Hypo- lub
arefleksja byla obserwowana w 16 przypadkach, a dodatni
objaw Babinskiego w 8. Hiponatremia byla obecna u 10
pacjentéw, podobnie jak rozszczepienie biatkowo-komor-
kowe w ptynie mézgowo-rdzeniowym. Przeciwciata bada-
ne byly u wszystkich pacjentéw, jednak anty GQ1b IgG
byty obecne tylko u 2 z nich. U kolejnych dwdch pacjen-
tow wykryto przeciwciala anty GM1, w tym u jednego
z nich dodatkowo jeszcze przeciwciata anty GD1b. Bada-
nie elektroneurograficzne przeprowadzono u 14 pacjen-
tow, u 8 z nich bylo ono nieprawidtowe, byli to pacjenci
z naktadajacym si¢ zespotem GBS. Wsroéd 16 wykona-
nych badan video-elektroencefalograficznych, w 8 zare-
jestrowano fale wolne na tle prawidtowej czynnosci pod-
stawowej, a u dwoch pacjentdéw migdzynapadowe zmia-
ny ogniskowe. W badaniu neuroobrazowym wykonanym
metoda MR stwierdzono zmiany ogniskowe w sekwencji
FLAIR u 3 pacjentdw sposrod 18 badanych. Uszkodzenia
obejmowaly pien mézgu, jadra podstawne, wzgdrze, moz-
dzek, ciato modzelowate i1 kor¢ moézgu. 11 pacjentow mia-
o wykonane badanie neuroobrazowe rdzenia kregowego
w odcinku szyjnym i piersiowym. Tylko w jednym przy-
padku zobrazowano zmiany ogniskowe rdzenia, natomiast
u 4 z nich opisano czg$ciowe wzmocnienie po kontrascie
nerwow rdzeniowych. Wszyscy pacjenci otrzymali lecze-
nie pod postacig 1 lub 2 cykli dozylnych immunoglobulin,
a w dwoch przypadkach dodatkowo przeprowadzono pla-
zmaferezy. 15 chorych otrzymato réwniez steroidoterapig.
12 przypadkéw osiagneto pelne wyzdrowienie w 3 mie-
siace, a 3 kolejne w ciggu 6 miesigcy. Jeden z pacjentow
miat nadal objawy niedowtadu konczyn i ataksji po 1 roku
i 8 miesi¢ey od zachorowania, a kolejny pacjent miat ob-
jawy uszkodzenia nerwdéw autonomicznych po dwoch la-
tach 1 3 miesigcach od czasu wystapienia pierwszych obja-
wow. Obaj przebyli posta¢ BBE z naktadajacym si¢ GBS.
U dwojki pacjentow brak danych o przebiegu rekonwale-
scencji. Naukowcy podsumowali ze przebieg BBE u dzie-
ci jest podobny jak u dorostych, cho¢ czesciej wystepu-
je postac¢ z naktadajacym si¢ GBS. Czasem wspolistnieje
z demielinizacja w centralnym uktadzie nerwowym. Prze-
ciwciala przeciw gangliozydom nie sg czgsto wykrywane.
Terapia immunoglobulinami zazwyczaj pozwala osiaggnad
dobre efekty leczenia. Rokowania co do klasycznej postaci
BBE sg w wickszo$ci przypadkow dobre. W przypadkach
BBE z naktadajacym si¢ GBS w ktorych wystapil ostry
niedowlad w szczycie narastania objawow, mozna si¢ spo-
dziewa¢ wolniejszej rekonwalescencji.

ROKOWANIE | ODLEGEE NASTEPSTWA BBE U DZIECI

Mimo ze, po przebyciu ostrej fazy BBE u dzieci nastepuje
zwykle tagodny przebieg kliniczny pozytywnie rokujacy,
Santoro [27] opisat dlugoterminowe nastgpstwa BBE
u dzieci w postaci zaburzen autonomicznych i zaburzen snu.
Przedstawit opis 5 pacjentow o §rednim wieku zachorow-
ania tzn. 13 lat i $rednim czasie obserwacji 3 lata . Wszyscy
chorzy uzyskali pelny lub prawie pelny powrdét do zdrowia,
bez ewidentnych nawrotow choroby. Jeden z pacjentow
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mial przetrwala mowg nosowa, jako skutek przebyte-
go uszkodzenia pnia moézgu, chociaz zaburzenie to nie
ograniczalo aktywnosci zyciowej pacjenta i nie stanowito
trudno$ci w funkcjach oromotorycznych. Poza tym pacjent
prezentowal prawidlowy stan neurologiczny w badaniu.

Dwoch chorych zaobserwowato przez pierwszy rok po
zachorowaniu objawy hipotonii ortostatycznej zwlaszcza
rano po wstaniu. U czterech pacjentoéw wystepowaty zabu-
rzenia snu, a u trzech z nich miaty one charakter przewle-
kty. Zaburzenia najbardziej byly nasilone w pierwszym ro-
ku po zachorowaniu, potem stopniowo ustepowaty. Zaden
z tych pacjentéw nie miat podobnych objawdw przed za-
chorowaniem, ani u nikogo wywiad rodzinny w kierunku
zaburzen snu nie byl dodatni. Wszyscy wsrod pacjentow
z zaburzeniami snu skarzyli si¢ na zaburzenia oddychania,
au 3 z nich obserwowano bezdechy nocne, przy czym za-
den z pacjentdw nie miat nadwagi w trakcie zachorowania
ani w okresie rekonwalescencji. U trzech pacjentow tak-
ze wystapita bezsennos$¢, glownie trudnosci w zasypianiu.
Dodatkowo 3 pacjentdw obserwowalo objawy nocnego
wzbudzenia seksualnego, 3 z nich skarzylo si¢ na obja-
wy zespolu niespokojnych nog, a u jednego pojawito si¢
mowienie przez sen. Neuroobrazowanie metoda MR po-
wtorzono u 3 pacjentow srednio 9 miesiecy po diagnozie
— u wszystkich z nich badanie byto prawidtowe. U trzech
pacjentéw ponowiono badanie obecnosci przeciwciat anty
GQ1b- u jednego stwierdzono nadal obecno$¢ przeciwciat
po pot roku od diagnozy, jednak w mniejszym mianie, przy
czym pacjent nie mial wowczas zadnych objawow neuro-
logicznych.

Chociaz BBE w swoim przebiegu obejmuje pien mo-
zgu, doniesienia o $mierci mozgowej s3 rzadko opisywane,
zwlaszcza w populacji dziecigeej. Chamsi [28] opisat przy-
padek 3 letniego chlopca bez choréb wspotistniejacych
z prawdopodobnie nawrotowym zapaleniem pnia moézgu
Bickerstaffa o piorunujgcym przebiegu. Rok wczesniej
chlopiec hospitalizowany byt z powodu goraczki, postgpu-
jacego niedowtadu wiotkiego czterokonczynowego z are-
fleksja, obustronng ptoza, oftalmoplegia i niedowtadem
miesni twarzy, bez objawoéw opuszkowych, ani objawow
zaj¢cia mig$ni oddechowych. Pacjent mial fluktuujace za-
burzenia $wiadomosci. W plynie mézgowo-rdzeniowym
obecne bylo rozszczepienie biatkowo komoérkowe. Za-
pis EEG nie wykazal nieprawidlowosci, natomiast bada-
nie MR mozgowia w sekwencji FLAIR pokazato zmiany
ogniskowe hiperintensywne w moscie i rdzeniu przedhu-
zonym. Pacjent byl leczony dozylnie immunoglobulinami
(0,4g/kg przez 5 dni) i antybiotykami z dobrym skutkiem.
Po dwoch tygodniach od przyjecia u pacjenta obserwowa-
no poprawe kliniczng. Pacjent nie miat oznaczanych prze-
ciwciat przeciw gangliozydom (GQ1b) .

Przy drugim epizodzie, po 12 miesigcach, pierwszymi
objawami byla postepujaca ataksja, arefleksja i obustron-
na oftalmoplegia w nastepstwie infekcji gérnych drog
oddechowych. Nie bylo poczatkowo zaburzen $wiado-
mosci. Pacjent leczony byl Ceftriaxonem, Vankomycyna,
Acyklovirem. W ciggu 12 godzin doszlo do stopniowego
pogarszania si¢ stanu dziecka, pojawita si¢ bradykardia,
bezdechy, sinica i zaburzenia przytomno$ci. Po resuscy-
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tacji kragzeniowo-oddechowej pacjent wymagat wentylacji
mechanicznej. Do leczenia wlaczono dozylne immunoglo-
buliny 1 g/kg. Juz w drugiej dobie hospitalizacji u pacjenta
nie obserwowano odruchow rogéwkowych, podniebien-
nych, gardtowych i odruchu brédkowego. W konczynach
zniesione byly odruchy $ciegnisto-okostnowe. Obecny byt
obustronnie objaw Babinskiego. Wystgpowala tachykar-
dia, hypotensja i poliuria w przebiegu moczowki proste;.
W zapisie EEG obserwowano lini¢ izoelektryczng. W ba-
daniu neuroobrazowym wykonanym w drugim dniu ho-
spitalizacji uwidoczniono w sekwencji T2 hiperintensyw-
ne rozlane zmiany obustronnie w pniu moézgu, wzgorzach
i jadrach podstawy. Nie byto mozliwosci wykonania ba-
dania elektroneurograficznego oraz nie badano obecnosci
przeciwciat przeciwko gangliozydom. W II dobie pacjent
otrzymat kolejng dawke immunoglobulin 1g/kg, a od trze-
ciej doby metylopredniozolon (30 mg/kg/dobe) oraz biorac
pod uwagg nawrotowy charakter choroby, rowniez tiami-
n¢ (200mg/ dobg) i biotyne (5 mg/ kg/ dobe¢). Mimo in-
tensywnego leczenia, w 15 dobie, pacjent zmart z powodu
niewydolnosci krazenia. To byt prawdopodobnie pierwszy
opisany smiertelny przypadek w populacji dziecigcej.

PODSUMOWANIE:

1. Diagnoza BBE opiera si¢ na kryteriach klinicznych,
a cechy pomocne w rozpoznaniu to: poprzedzajace
zakazenie, jednofazowy przebieg, niedowltad ner-
wow czaszkowych i / lub konczyn, rozszczepienie
biatkowo-komoérkowe w PMR, obecnos¢ przeciwciat
przeciwko gangliozydom w surowicy i/ lub w ptynie
moézgowo-rdzeniowym, zmiany w MR mozgu.

2. W diagnostyce roznicowej BBE nalezy uwzgledni¢
infekcje obejmujace pien moézgu, choroby naczy-
niowe i rozrostowe pnia mézgu oraz choroby o pod-
lozu autoimmunologicznym.
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