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Ishemiéna mozganska kap pri mladih
Ischemic Stroke in Young People

IZVLECEK

KLJUCNE BESEDE: ishemina mozganska kap, disekcija vratnih arterij, migrena, kardioembolizem,
genetski vzroki moZganske kapi, prezgodnja ateroskleroza, rehabilitacija po moZganski kapi

Vzroki za ishemi¢no moZgansko kap pri mladih so Stevilni in zelo raznoliki. Mlajsi bolniki
v primerjavi s starejSimi obi¢ajno zahtevajo precej bolj poglobljeno in obseZnejSo dia -
gnosticno obravnavo. Pomembno je, da se zavedamo, da je poglobljena diagnostika smi -
selna, saj je v vecini primerov mogoce ponovne ishemi¢ne moZganske kapi prepreciti.
Najpogostejsi vzroki ishemi¢ne moZganske kapi pri mladih so disekcija zunajlobanjskih
arterij, kardioembolizem, prezgodnja ateroskleroza, hematoloSke in imunoloSke motnje
ter migrena. Tudi zloraba drog postaja vse bolj pomemben vzrok kapi. Tveganje za nekate-
re vrste moZganske kapi je nekoliko povecano v nosecnosti. Izolirani angiitis osrednjega
Zivénega sistema, dedne motnje vezivnega tkiva in druge genetsko pogojene bolezni (Fa-
bryjeva bolezen, CADASIL, mitohondrijske citopatije itd.) so redek, a prav tako pomemben
vzrok ishemicne moZganske kapi. Diagnostika ishemicne moZganske kapi pri mladem
sodi v okvir terciarnega centra oziroma jo najbolje opravi nevrolog, specializiran za vasku-
larno nevrologijo. V primeru, da kljub obS$irni diagnostiki vzroka ishemi¢ne mozganske
kapi ne pojasnimo, je tveganje za ponovno mozgansko kap obic¢ajno nizko. Za uspes$no
vkljucevanje mladih bolnikov po kapi nazaj v njihovo okolje je bistvena intenzivna in v¢a-
sih dolgotrajna rehabilitacija. Kljub temu da je rehabilitacijski potencial pri mlaj$ih bol-
nikih zelo ugoden, posledice ishemi¢ne moZganske kapi pogosto ¢utijo vse Zivljenje.

ABSTRACT
KEY WORDS: ischemic stroke, dissection of the neck arteries, migraine, cardio-embolism, genetic
causes of stroke, premature atherosclerosis, stroke rehabilitation

The causes of ischemic stroke in young people are numerous and diverse. Younger patients
require a much more in-depth and comprehensive diagnostic evaluation compared with
the older ones. It is important to be aware of the fact that the in-depth diagnostics makes
sense, since in most cases re-stroke can be prevented. The most common causes of ischemic
stroke in young patients are dissection of the neck arteries, cardio-embolism, premature
atherosclerosis, haematological disorders, immunological disorders and migraine. In
addition, drug abuse is becoming an increasingly important cause of stroke. The risk of cer-
tain types of stroke slightly increases during pregnancy. Isolated angiitis of the central ner-
vous system, heritable disorders of the connective tissue and other genetically determined
disorders (Fabry disease, CADASIL, mitochondrial cytopathy etc.) are rare, yet important
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causes of ischemic stroke as well. The diagnostics of ischemic stroke in young patients

should be done in a tertiary center by a neurologist who specializes in vascular neurol-

ogy. In case that the cause of ischemic stroke remains unknown despite extensive diag-
nostics, the risk of a re-stroke is usually low. After stroke, intensive and sometimes
long-term rehabilitation is necessary for a successful re-integration of young patients
in their environment. Despite the fact that the rehabilitation potential in younger patients
is favorable, the patients feel the consequences of a stroke for the rest of their lives.

uvoD
MoZganska kap (MK) je drugi najpogostej-
8i vzrok smrti in, kar je morda Se pomemb-
neje, najpogostejsi vzrok invalidnosti v sve -
tu (1). Predstavlja ogromen ekonomski
stroSek za vecino drZav. Obicajno so bolni -
ki starejsi, vendar MK tudi pri mladem bol-
niku ni redkost. Letna incidenca MK pri mla-
dih je okrog 11/100.000 (2). Studije kaZejo,
da se je v zadnjem ¢asu incidenca MK pove-
¢ala za 25 % prav pri mlajSih bolnikih (1). To
pripisujejo predvsem nezdravemu nacinu
Zivljenja in epidemiji debelosti, ki se vedno
bolj pojavlja tudi v nerazvitem svetu.

Za razliko od starej$ih je pri mladih
odstotek hemoragi¢nih MK vedji in ishe-
micna moZganska kap (IMK) je prisotna le

v 50 % primerov (2). Velike razlike v obolev-
nosti po spolu ne ugotavljajo. Pred 30. le -
tom pogosteje zbolevajo Zenske, po 44. letu
pa je pogostejsa pri moskih (2).

Vecina raziskav postavlja mejo za mla-
dega bolnika z IMK pri 45 letih. V kasnej-
Sih letih incidenca eksponentno naraste,
spekter vzrokov se zoZi, vse pomembne;jsi
vzrok pa postaja ateroskleroza. Pestrost
vzrokov IMK pri mladih bolnikih je bistve-
no vedja kot pri starejsih.

VZROKI ISHEMICNE MOZGANSKE
KAPI PRI MLADIH

Pri starejSih bolnikih z IMK velik deleZ zav-
zemata kardiogeni embolizem in degene-
rativna ateroskleroti¢na bolezen, pri mlajsih
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Slika 1. Shema, ki prikazuje pogostnost posameznih vzrokov kapi pri mladih glede na splosno populacijo (2, 3).

IMK - ishemi¢na moZganska kap.
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bolnikih pa so vzroki pogosto drugacni
(tabela 1) (2, 3). Problem predstavlja slabo
poznavanje genetskih dejavnikov. Z dobro
klini¢no obravnavo navadno najdemo vzrok
IMK pri mladem, ¢e pa ne najdemo prave-
ga vzroka, je verjetnost ponovitve IMK pri
mladem obicajno majhna. Vzroke IMK pri
mladem je velikokrat mogoce zdraviti.
Pomembno je, da IMK zahteva takoj$njo
diagnosti¢no obravnavo in vcasih zelo
poglobljeno iskanje etiologije. Sledi seve-
da ¢im bolj usmerjeno zdravljenje, ob tem
pa tudi svetovanje o prognozi IMK ter pos-
vetovanje z namenom preprecevanja psiho-
lo8kih posledic.

Poglejmo si najpogostejSe vzroke
nastanka IMK pri mladem.

GLAVNI VZROKI ISHEMICNE
MOZGANSKE KAPI PRI MLADIH
Disekcija zunajlobanjskih arterij
Disekcijo zunajlobanjskih arterij najpogo-
steje povezujemo s poSkodbo. PoSkodba je
sicer pogosto res vzrok za nastanek disekci-
je, ve€inoma pa gre Ze prej za doloceno na-
gnjenje posameznika k tovrstni poSkodbi.
Najpogosteje disekcija nastane pri ljudeh
s povecanim tveganjem Ze po minimalni
travmi. Disekcija karotidne in vertebralne
arterije najpogosteje ostane etioloSko nepo -
jasnjena. Le redko je povezana z boleznimi
vezivnega tkiva, kot so sindrom Ehlers-Dan -
los tipa IV, Marfanov sindrom, avtosomno-
dominantna policisti¢na bolezen ledvic in

osteogenesis imperfekta tipa I (4). Ceprav te
dedne vezivne bolezni najdemo le pri 1-5%
bolnikov, ima kar petina bolnikov klini¢no
razpoznavno, za zdaj Se neimenovano bole-
zen vezivnega tkiva. PribliZzno 5 % bolnikov
s spontano disekcijo karotidnih in vertebral-
nih arterij ima vsaj enega svojca, ki je imel
spontano disekcijo aorte ali njenih vej.

Disekcija arterije se za¢ne z raztrgani-
no v steni ene od glavnih vratnih arterij. Kri
nato vstopi v arterijsko steno, razpre pla-
sti Zilne stene in povzroci bodisi zoZitev ali
anevrizmatsko razsirjenje Zile (slika 1).
Incidenca disekcije karotidne arterije je
2,5-3/100.000 na leto, disekcija vertebral-
ne arterije pa 1,5-2/100.000 na leto (5, 0).
Po eni strani je to precej redka patologija,
po drugi strani pa je eden najpogostejSih
vzrokov IMK pri mladem. V starostni sku-
pini 15-45let je disekcija karotidne arteri-
je vzrok 10-25% kapi (tabela 1). IMK se
lahko pojavi nekaj dni ali celo en mesec po
disekciji, zaradi embolizacije iz raztrgane
svetline. Najbolj tipi¢na lokalna simptoma
sta bolecina v vratu in polovici glave ter
ipsilateralni Hornerjev sindrom (slika 1).
Lahko se pojavi tudi pareza spodnjih moZ -
ganskih Zivcev (IX, X, XII). Disekcija verte-
bralne arterije prav tako povzroci bolec¢ino
v vratu, poleg tega pa se lahko pojavijo zna-
ki in simptomi IMK v posteriorni cirkula-
ciji. Ce disekcija sega intrakranialno, lahko
pride tudi do meningizma zaradi vstopa krvi
v subarahnoidni prostor.

Slika 2. Bolnik z disekcijo leve notranje karotidne arterije in Hornerjevim sindromom na levem ocesu. Vidimo
ptozo, miozo, lahko tudi enoftalmus, anhidroza je prisotna le izjemoma.
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Slika 3. Disekcija notranje karotidne arterije. A - shema, B - digitalna subtrakcijska angiografija, ki prikazuje
znatilno obliko plamena z distalno okluzijo notranje karotidne arterije.

Za postavitev diagnoze uporabljamo
kot presejalno metodo ultrazvok vratnih
arterij, za dokonc¢no potrditev diagnoze pa
MRI glave in vratu ter MRI-angiografijo.

Smernic za zdravljenje disekcije vratnih
arterij v literaturi ni. Uporabljamo lahko
antiagregacijsko terapijo (aspirin) ali antikoa-
gulantno terapijo (nizkomolekularni heparin
in kasneje varfarin Se Sest mesecev). Za anti -
koagulantno terapijo se odlo¢amo predvsem
takrat, kadar disekcija ne sega intrakranial -
no in Ce je bolnik utrpel prehodni ishemic -
ni napad (angl. Transient ischemic attack, TIA)
ali manjSo IMK. KirurSkega ali endovasku -
larnega zdravljenja razen v izjemnih situa -
cijah ne uporabljamo. Vecina disekcij se
spontano rekanalizira v roku 3-6 mesecev.
Tveganje ponovne disekcije je 1% letno (5, 6).

Kardiogeni embolizem

Med 20 in 30 % kapi pri mladih je posledi -
ca kardioembolizma (embolus, ki izvira iz
srca). To je podoben ali malo vecji deleZ kot
pri starejSih bolnikih z IMK. Vzroki kardi-
oembolizma so lahko podobni kot pri sta-

rejSih: revmaticna bolezen zaklopk, mehan-
ske umetne zaklopke in atrijska fibrilacija.
Poleg tega pa v tej skupini bolnikov pogo-
steje vidimo endokarditis, miokarditis, dila-
tativno kardiomiopatijo, anevrizmo atrijske-
ga septuma, prolaps mitralne zaklopke in
pa odprto ovalno okno (O0O).

Zdravljenje je usmerjeno v prepreceva -
nje ponovnih embolizmov, in sicer z odprav-
ljanjem vzroka in antikoagulantnim zdrav -
ljenjem (v vecini primerov z varfarinom).
Posebej velja omeniti zapiranje odprtega
ovalnega okna.

00O kot ostanek fetalnega krvnega
obtoka je prisoten kar pri 20-30 % zdravih
odraslih ljudi in samo po sebi ne pomeni
patologije (7). Kljub temu pa Studije kaZejo,
da je prevalenca OO0 med mlaj§imi bolni-
ki s kriptogeno IMK precej viSja kot v splo-
$ni populaciji. Mehanizem nastanka IMK
naj bi bil paradoksni embolizem in prehod
venskega strdka iz desnega v levo srce pre -
ko OOO. Kriteriji za paradoksni embolizem
vkljucujejo (8):

+ dokaz arterijskega infarkta,
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+ odsotnost embolicnega materiala v levem
srcu,

- dokaz venske tromboze/plju¢ne embolije
in

+ dokaz desno-levega obvoda.

Kriteriji so sicer izpolnjeni le v zelo redkih
primerih. Vloga OOO pri bolniku s kripto-
geno IMK tako ostaja precej nejasna. Poleg
tega Studije kaZejo, da se kriptogena IMK
pri bolnikih z dokazanim OOO zelo redko
ponavlja. Smernice AmeriSke akademije
za nevrologijo (angl. American Academy of
Neurology) tako priporocajo, da pri mlaj§ih
bolnikih s kriptogeno IMK in OOO pred-
piSemo le aspirin kot sekundarno preven-
tivo, smernice European Stroke Organisa-
tion (ESO) in National Institute for Health and
Care Excellence (NICE) pa priporocajo kot
potencialno bolj u¢inkovito zdravljenje tudi
endovaskularno zapiranje OO0 (9, 10, 11).
Studij, ki bi sistemati¢no ugotavljale pred -
nost endovaskularnega zapiranja OOO v pri-
merjavi s konzervativno terapijo za sekun-
darno preventivo IMK, za zdaj ni. Vsekakor
pa se za zapiranje OOO odlo¢amo le pri bol -
nikih, ki so mlaj$i od 451let in imajo kljub
raz8irjeni diagnostiki etioloSko nepojas-
njeno (kriptogeno) IMK (12).

Zgodnja ateroskleroza
Zgodnja ateroskleroza je redek pojav pri zelo
mladih bolnikih (tabela 1). Celo znotraj

skupine mlaj$ih bolnikov z IMK je opaziti
mocan vpliv starosti, kar je v skladu z dejs -
tvom, da je starost najpomembnejsi dejav-
nik tveganja. Ateroskleroza je vzrok IMK le
pri 2% bolnikov v starostni skupini 15-301let
in pri 30-35 % v starostni skupini 30-45 let.
Dejavniki tveganja za njen razvoj pa so
poleg starosti Se kajenje, hipertenzija, hiper-
lipidemija, diabetes melitus, homocisteinu-
rija (avtosomno recesivna bolezen v presno-
vi aminokislin), obsevanje vratu in glave
(radioterapija tumorjev grla, glave itd.) (13).
Sekundarna preventiva IMK se ne razliku-
je od tiste pri starejsih, je pa pri mladem Se
posebej pomembna stroga kontrola dejav-
nikov tveganja, saj na neugodno genetsko
zasnovo ne moremo vplivati (10). Moder-
ne Studije sicer kaZejo, da pri ve€ini bolni-
kov z asimptomatsko karotidno boleznijo
zado§¢a optimalno zdravljenje dejavnikov
tveganja, ob tem pa je seveda zelo pomemb-
no ultrazvocno spremljanje zoZitve (sli-
ka 3) (14). V primeru simptomatske karo-
tidne bolezni je potrebno invazivno kirur§ko
ali endovaskularno zdravljenje ¢im prej (15).

Migrena

Migrena je pogosta patologija in pri ve€ini
bolnikov seveda ne povzro¢a IMK. Migren-
ski infarkt je precej slabo opredeljena pato-
logija. Studije navajajo zelo razli¢ne podatke
in navajajo, da je vzrok od 4 % pa celo do
20% IMK pri mladem (16, 17). Nekoliko bolj

Slika 4. Ultrazvocni prikaz hemodinam-
sko pomembno zoZene notranje karoti-
dne arterije. Debela pustica: obloge na Zilni
steni so preteZzno hipoehogene - nesta-
bilne. Tanka pus¢ica: tok krvi je turbulen-
ten in hitrosti so visoke, kar vidimo kot
pisan mozaiten vzorec takoj po najvecji
zoZitvi.
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so ogroZeni bolniki, ki imajo migreno
z avro. Migreni podobne simptome imajo
lahko bolniki z disekcijo notranje karotid-
ne arterije.

IMK zaradi migrene se najpogosteje
pojavlja v povirju zadajSnje moZganske
arterije (a. cerebri posterior) in nastane zara-
di skréenja (konstrikcije) arterije. Pogoji za
postavitev diagnoze so, da ima bolnik
z IMK tudi sicer migreno z avro in da smo
izkljucili vse ostale moZne vzroke. Ponov-
ne IMK se pojavljajo kar pri tretjini bolni -
kov. Preventiva novih IMK je usmerjena
v preventivo migrene, poleg tega pa bolni -
kom predpiSemo vso potrebno sekundarno
preventivo za IMK.

Droge

Zloraba drog 11-krat poveca tveganje za
IMK pri mlajsih od 35let. IMK je poveza-
na z uporabo heroina, amfetaminov, kokai-
na in v sploSnem simpatikomimetikov.
IMK lahko nastane kot posledica oblitera-
tivnega arteritisa zaradi nalaganja imunskih
kompleksov, bakterijskega endokarditisa
pri intravenoznih uZivalcih drog itd.

Trombofilije

So redke bolezni, ki so vecinoma podedo-
vane: pomanjkanje proteina C, proteina S in
antitrombina III. Pogoste so v heterozigotni
obliki (1 : 200 do 1 : 2000), redkejSe v homo-
zigotni obliki (1 : 36.000) (18).

KaZejo se kot tromboza ven (ve¢inoma
ven na nogah, ob¢asno lahko tudi venskih
sinusov), zelo redko tromboza nastane v arte -
rijskem sistemu. Tromboza venskih sinusov
se kaZe kot venski infarkt. Eden od moZnih
mehanizmov za nastanek IMK je paradoks -
na embolija in prehod strdka iz globokih ven
na nogah preko OOO v arterijski obtok.

Antifosfolipidni sindrom

Antifosfolipidni sidrom (AFS) je najpogo -
stejSa sistemska avtoimunska bolezen. Gre
za kompleksen klini¢ni sindrom na videz
nepovezanih znakov: ponavljajoce se trom -

boze in spontani splavi oz. mrtvorojenost.

Za postavitev diagnoze je bistvena prisot -
nost antifosfolipidnih protiteles (angl. An -
tiphospholipid antibodies, aPL). Z antifosfo -
lipidnim sindromom so povezana predvsem

protitelesa proti beta-2-glikoproteinu I

(anti-B2GPI) in proti protrombinu (@PT). Pro -
titelesa anti-B2GPI sodelujejo tudi pri pos-

peSeni aterosklerozi (19).

V nekaj ve¢ kot polovici primerov je
antifosfolipidni sindrom samostojna bolezen
(primarni AFS), lahko pa se pojavi v okvi-
ru sistemskega eritematoznega lupusa ali
drugih revmatskih bolezni (sekundarni
AFS). Prevalenca pozitivnih rezultatov aPL
narasca s starostjo, vendar je vecina bolni-
kov ob postavitvi diagnoze starih med 30
in 50 let. Med bolniki z AFS je okoli 80 %
Zensk (20).

Mehanizem ishemije moZganov pri teh
bolnikih je tromboza v majhnih arteriolah
in kardioembolizem. Eden od moZnih meha-
nizmov je paradoksna embolija in prehod
strdka iz globokih ven preko OOO v arterijski
obtok.

Zdravljenje AFS je predvsem preventi-
va tromboze z antikoagulanti (varfarin).

Sistemski in izolirani vaskulitisi
osrednjega zZivénega sistema
Vaskulitis lahko prizadene Zile v sklopu
sistemskih vaskulitisov (poliarteritis nodo -
sa, Wegenerjeva granulomatoza itd.) ali pa
kot samostojni izolirani vaskulitis osred -
njega Zivénega sistema (0OZS). Ostali vzroki
arteritisov so lahko Se nekatere avtoimun -
ske bolezni (revmatoidni artritis, sistemski
eritematozni lupus, skleroderma), razlic -
ne okuZbe (herpes zoster, citomegalovirus,
HIV, tuberkuloza, sifilis), neoplazije (lim -
fomi) in zdravila oziroma droge (kokain,
amfetamini, simpatikomimetiki). Velja,
da se arteritisi zaradi okuZb pri osebah,
okuZenih z virusom HIV, pojavljajo v hujsi
obliki.

Izolirani angiitis OZS predstavlja izziv,
saj ga je teZko diagnosticirati. Je redka bole -
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zen, ki enakomerno prizadene tako moske
kot Zenske vseh starostnih skupin. Pojavi
se v akutni ali subakutni obliki kot fokal-
na ali difuzna encefalopatija (21). Bolniki so
zmedeni, imajo glavobol, hemipareze, moz-
na sta tudi TIA ali pa akutni infarkt. Sistem-
skih znakov prakti¢no ni, ob&asno opisujejo
le slabo pocutje, hujSanje ali pa vrocino.
Preiskave krvi navadno ne pokaZejo poseb-
nosti (normalna sedimentacija, odsotnost
avtoprotiteles), v likvorju pa najdemo le
mononuklearno pleocitozo ali poviSano
vrednost proteinov. Elektroencefalogram je
upocasnjen, na MRI-posnetkih (T2-sekven -
ca) pa najdemo vec Zaris¢nih hiperintenziv -
nih podrocij, oboje pa je zelo nespecifi¢no.
Prav tako je nespecifi¢na zoZitev nekaterih
moZganskih arterij, ki jo najdemo pri angio-
grafiji. Najbolj diagnosti¢no uporabna je
biopsija leptomening, vendar jo zaradi veli-
ke moZnosti zapletov izvedemo le, kadar se
bolniku stanje hitro slabsa.

Angiitis OZS zdravimo s prednizolonom
in ciklofosfamidom. Ce bolezni ne zdravimo,
ima po nekaterih ocenah kar 90 % smrtnost.

Nosecnost

Se pred desetletji so menili, da nose¢nost

predstavlja zelo visoko tveganje za MK. Razi-

skave te trditve ne potrjujejo in kaZejo le

majhne razlike v pojavljanju kapi pri nose¢ -
nicah v primerjavi z Zenskami v rodni dobi

(1/15.000) (22). Raziskave kazejo le, da je

v nosec€nosti povecano tveganje za trombo -
zo venskih sinusov, ki se pojavlja predvsem

v prvem trimesecju nosecnosti in v obdobju

po porodu (23). Pomemben dejavnik tvega -
nja predstavlja tudi eklampsija, ki v pove -
zavi z visokim krvnim tlakom pripomore

k tveganju za IMK.

Genetske bolezni

Znano je, da so bolezni, ki sicer ogroZajo
0ZS (sladkorna bolezen tipa 2, hiperlipide -
mija, hipertenzija), genetsko pogojene.
V teh primerih gre ve¢inoma za poligensko
dedovanje.

Obstajajo tudi nekatere monogensko
pogojene bolezni, katerih posledica so ponav -
ljajoce se IMK (24).

Najbolj znana je mutacija gena NOTCH3
in posledi¢na moZganska avtosomnodomi-
nantna dedna arteriopatija s subkortikalni -
mi infarkti in levkoencefalopatijo (angl. Ce -
rebral Autosomal-Dominant Artheriopathy
with Subcortical Infarcts and Leucoencepha-
lopathy, CADASIL) (24). Gen se nahaja na
19. kromosomu, na katerem je prisoten tudi
genski zapis za druZinsko obliko migrene.
Bolniki imajo Ze kot otroci pogoste migrene,
v tretji dekadi Zivljenja imajo obicajno
ponavljajoce se TIA ali manjSe infarkte.
Kasneje sledi faza progresivne nevroloske
prizadetosti z multiinfarktno demenco in
psevdobulbarno paralizo. Na MRI glave
vidimo Stevilne male infarkte v beli sub-
stanci in precej znacilno prisotnost teh lezij
bilateralno temporopolarno. CADASIL pred-
stavlja primarno genetsko bolezen, ki je
odgovorna za moZganskoZilne dogodke pri
mladih. CADASIL-u klini¢no in glede na
preiskave povsem podobna bolezen z rece-
sivnim nacinom dedovanja je precej red-
kejSa moZganska avtosomnorecesivna ded-
na arteriopatija s subkortikalnimi infarkti
in levkoencefalopatijo (angl. Cerebral Auto-
somal-Recessive Artheriopathy with Sub-
cortical Infarcts and Leucoencephalopathy,
CARASIL).

IMK je lahko posledica tudi drugih
genetsko posredovanih bolezni, povezanih
z motnjami presnove. Sindrom mitohondrij-
ske encefalopatije, laktoacidoze, prizadetih
rde¢ih mi$i¢nih vlaken in kapem podobni-
mi epizodami (MELAS) je genetska mito-
hondrijska bolezen, ki se deduje izklju¢no
preko matere.

Sindrom Ehlers-Danlos tipa IV, Marfa-
nov sindrom in osteogenesis imperfekta so
sindromi, ki se dedujejo avtosomnodomi-
nantno in jih povezujejo z disekcijo arterij
vratu. Za Fabryjevo bolezen (X-vezano rece-
sivno dedovanje) je znacilna okvara lizoso-
mov, ki se kaZe kot temno rdece papule na
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Slika 5. MRI-posnetek pri bolniku s CADASIL. Tanki pus¢ici: difuzna levkopatija, debeli pusgici: znatilna
prisotnost isheminih lezij v sprednjem delu senéni¢nih reZnjev (temporopolarno).

koZi spodnjega dela trupa, presredka in
stegen. Pomanjkanje encima alfa-galakto -
zidaza pa prispeva h kopicenju stranskega
produkta napacne presnove galaktoze v ste -
nah krvnih Zil. Bolezen naj bi pojasnila kar
1 % IMK pri mlajSih bolnikih. Prepoznava -
nje je zelo pomembno, saj lahko z nadomes-
¢anjem encima bistveno spremenimo potek
bolezni.

POSEBNOSTI IN POUDARKI
KLINICNE OBRAVNAVE
MLAJSEGA BOLNIKA Z IMK
Anamneza

Bolnika je treba podrobneje povpra$ati po
predhodnih pojavih globoke venske trom -
boze in plju¢ne tromboze bodisi pri njem
ali pri svojcih (koagulopatije, dedne trom -
bofilije). VpraSamo ga po bolecinah v skle -
pih (sistemski lupus), koZnih izpuS¢ajih
(vaskulitis, antifosfolipidni sindrom, Fabry -

jeva bolezen), spontanih splavih (antifosfo-
lipidni sindrom), zlorabi drog.

Zelo smo pozorni na hitrost nastanka
teZav. Akuten zacetek teZav je zelo znacilen
za MK. Ob subakutnem nastanku pa je moz -
na zamenjava z multiplo sklerozo, ki se lah -
ko kaZe kot podoben ZariS€¢en nevroloski
izpad (npr. izolirana hemipareza), nastane
pa mnogo pocasneje (v najmanj 24-48 urah).
Tudi migrenska avra ima znacilen postopen
zaCetek teZav (razSirjajoc¢a se depresija
moZganske skorje), ki ji najveckrat sledi zna -
¢ilen utripajo¢ glavobol s slabostjo, fono-
in fotofobijo. Le izjemoma je pri bolniku pri -
sotna tudi migrenska avra brez glavobola.

Nevroloski status

Poudarek je na Ziv€nem in kardiovaskular -
nem sistemu. Pomembno je tipanje perifer-
nih pulzov, ki morajo biti simetri¢ni (koark -
tacija, stenoza arterije subklavije, Takayasu
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arteritis). Pomagamo si lahko tudi z avskul-
tacijo karotidnih arterij in drugih velikih Zil.
Ob hemodinamsko pomembnih zoZitvah se
pojavijo nad arterijami znacilni Sumi. Pre-
poznati moramo Hornerjev sindrom (disek-
cija karotidne arterije).

Pozorni smo na koZne znake hiperlipide-
mije (ksantomi), marfanoidno telesno grad-
njo (Marfanov sindrom, homocisteinurija),
hiperelasti¢nost koZe, hipermobilnost skle-
pov (Ehlers-Danlosov sindrom, pseudoxant-
homa elasticum), livedo reticularis (Sneddonov
sindrom), vaskuliti¢ni izpu$caj, trnaste krva -
vitve, oralne in genitalne ulceracije (Beh-
cetova bolezen) ter znake vbodov igel.

Tudi pregled ocesnega ozadja nam lah-
ko da pomembne informacije: edem papile
(cerebralna venska tromboza), holesterolni
embolusi (karotidna stenoza), znaki vasku-
litisa itd.

Preiskave

S preiskavami poskuSamo odgovoriti na
nekaj kljuénih vpra8anj. Najprej nas zani-
ma, ali gre za venski ali arterijski infarkt.
Venski infarkt izvira iz tromboze venskih

sinusov ali kortikalnih ven. Obi¢ajno se raz-
vije postopoma in MK je hemoragicna ali
ishemi¢na s sekundarmo hemoragi¢no trans-
formacijo.

Bistvena za opredelitev etiologije kapi
je tudi lokalizacija. IMK v ve¢ razli¢nih
povirjih lahko Ze same po sebi vzbudijo sum
na kardioemboli¢ne dogodke. Infarkt, ki se
pojavi med dvema povirjema arterij, je
znacilen za hemodinamsko etiologijo. Ce je
infarkt izven povirja ene arterije, pa gre
morda za vensko trombozo.

Nadaljnja diagnostika je seveda usmer-
jena zlasti v opredelitev vzroka. Preiskave,
ki jih rutinsko izvajamo, so osnovne labo -
ratorijske preiskave (celotna krvna slika,
glukoza, holesterol, trigliceridi, hitrost se -
dimentacije eritrocitov), EKG, RTG-slikanje
prsnega koSa, ultrazvok vratnih arterij in pa
CT moZganov. Specifi¢ne preiskave izbere-
mo glede na klini¢ne kazalce (tabela 2).

Cilj opisane obravnave bolnika je pred-
vsem najti vzrok za nastanek IMK, saj nam
to da mozZnost ¢im bolj uspe$nega zdravlje-
nja, preprecevanja zapletov in ponovitev
IMK.

Tabela 1. Priporocene preiskave pri mladem bolniku z moZgansko kapjo. VDRL - veneral disease research
laboratory, TPHA - treponema pallidum hemagglutination assay.

Priporocene preiskave pri mladem bolniku z MK

Splosne:

hemogram

biokemi¢ne preiskave

sedimentacija eritrocitov

glukoza

holesterol in trigliceridi
* EKG

rentgensko slikanje prsnega kosa

ultrazvok vratnih arterij

CT glave

Specificne:

profil strjevanja krvi; protein Cin S, antitrombin 11l

protitelesa: antikardiolipinska, antinuklearna,
dsDNA; VDRL/TPHA, HIV

urin: sledovi drog, koncentracija homocisteina

transtorakalna ehokardiografija

transezofagealna ekohardiografija

MRI (moZgani in vrat)

MR-angiografija (znotraj- in zunajlobanskih arterij)

preiskava likvorja

klasiéna angiografija (znotraj- in zunajlobanskih
arterij)

analiza DNA

drugo: misi¢na biopsija, biopsija moZganovine
ter leptomening (zelo invazivna preiskava)
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PROGNOZA ISHEMICNE
MOZGANSKE KAPI PRI MLADIH
Prognoza je najbolj odvisna od mesta in
velikosti IMK oziroma od stopnje prizade-
tosti struktur v osrednjem Ziv€evju. Seve-
da pa so zelo pomembne tudi pridruZene
bolezni. Dolgoro¢na prognoza bolnika po
IMK je predmet Stevilnih Studij (25).

Smrtnost kot posledica IMK pri mladih
znaSa 2-7 % in je vedja pri tistih, ki imajo
prizadete vecje moZganske Zile (26). Poseb-
nost velike IMK pri mladih je namrec posle-
di¢no poviSanje znotrajlobanjskega tlaka.
Mlajsi moZgani reagirajo na akutno ishe-
mijo z ve¢jim edemom, kar je v odsotnosti
atrofije lahko vzrok za poviSanje znotrajlo-
banjskega tlaka, posledi¢ne herniacije in
lahko celo smrtnega izida. Pravilno ukrepa-
nje v terciarni ustanovi z aktivnim zdravlje-
njem akutne IMK, antiedematozno terapijo
in po potrebi celo s kirur§kim zdravljenjem
lahko prepreci slab izid bolezni.

MIlajsi bolniki z moZganskoZilnimi
boleznimi imajo sicer precej boljSo moZnost
okrevanja v primerjavi s starejSimi. Moz-
gani sicer nimajo sposobnosti regeneraci-
je, so pa plasti¢ni in neprizadeti deli lahko
v veliki meri prevzamejo funkcijo prizade-
tih delov. Plasti¢nost je seveda zelo odvisna
od starosti in mladi bolniki se rehabilitira -
jo veliko bolje kot starejsi. Od preZivelih jih
ima 75 % zelo malo oz. ni¢ posledic, vendar
se jih le 40 % lahko vrne nazaj na delovno

mesto (27). Za uspes$no vkljuevanje mla -
dih bolnikov po IMK nazaj v njihovo okolje
je bistvena intenzivna in vcasih dolgotraj-
na rehabilitacija (fizioterapija, delovna tera-
pija, logopedska obravnava itd.).

Tveganje za ponovitev IMK znaSa 1-3%
na leto, oziroma okrog 25 % v prvem deset-
letju. Vecje je pri tistih, ki imajo zgodnjo ate-
rosklerozo, manjSe pa pri tistih bolnikih, pri
katerih z razli¢nimi preiskavami niso odkri-
li osnovnega vzroka kapi (28).

ZAKLJUCEK

Pogled na diagnostiko in terapijo IMK se
je v zadnjih desetletjih moc¢no spremenil,
kar Se posebej velja za mlajSe bolnike. Dokaz
IMK je samo prva stopnja diagnosti¢nega
procesa, vse pomembneje postaja najti njen
vzrok. Novi nacini slikanja nam omogocajo
natancen prikaz zunaj- in znotrajlobanjskih
arterijskih disekcij. Napredek v hematolo-
giji in imunologiji omogoca postavitev
diagnoze dednih in pridobljenih trombofi-
lij. Razvoj genetike je omogocil identifika-
cijo posameznih monogenskih motenj, ki se
kaZejo kot IMK. Vse vecja zloraba drog je
prav tako pogost vzrok za MK pri mladih.
MozZnosti za iskanje osnovnega vzroka kapi
rastejo skupaj z napredkom tehnologije
in znanja. Poleg tega so moZnosti za tera -
pevtske intervencije velike in jih ne sme-
mo zamuditi, saj je pri¢akovana Zivljenjska
doba v tej starostni skupini visoka.
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