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1. SANTRUMPOS

ABRA — su B-amiloidu susij¢s angiitas (angl. amyloid beta—related angiitis)

AAV — ANCA asocijuoti vaskulitai

AFS — antifosfolipidinis sindromas

ANA — antinukleariniai antiktinai

anti-dsDNA — dvigrandés DNR antikiinai (angl. anti—double stranded DNA antibodies)

ANCA — antineutrofiliniai citoplazminiai antikiinai

CAA-ri — cerebriné amiloidiné angiopatija su uzdegimu (angl. cerebral amyloid angiopathy—related

inflammation)

CNS - centriné nervy sistema

CRB — C reaktyvus baltymas

DSA — skaitmeniné subtrakciné angiografija (angl. digital subtraction angiography)



ENG - eritrocity nusédimo greitis

FLAIR - skyscio slopinimo inversijos-atkiirimo seka (angl. fluid-attenuated inversion recovery)
GCA — gigantiniy lasteliy arteritas (angl. giant cell arteritis)

GPA — granulomatozé su poliangiitu

HR-VWI — aukstos raiSkos kraujagysliy sienelés vaizdinimas (angl. high-resolution vessel wall
imaging)

HSV — herpes simplex virusas

IgG — imunoglobulinas G

IgM — imunoglobulinas M

IS — i8sétine skleroze

KT - kompiuteriné tomografija

KTA — kompiuterinés tomografijos angiografija

MOG-IgG — mielino oligodendrocity glikoproteino imunoglobulinas G (angl. myelin oligodendrocyte
glycoprotein IgG)

MOGAD - su mielino oligodendrocity glikoproteino antikiinais susijusi liga (angl. myelin

oligodendrocyte glycoprotein antibody-associated disease)

MPO-ANCA — mieloperoksidazés ANCA

MRA — magnetinio rezonanso angiografija

MRT — magnetinio rezonanso tomografija

NfL — neurofilamenty lengvoji grandiné (angl. neurofilament light chain)
PACNS - pirminis centrinés nervy sistemos angiitas

PAN — mazginis poliarteritas (angl. polyarteritis nodosa)

PGR — polimerazés grandininé reakcija

PRES - wuzpakalinés griztamosios encefalopatijos sindromas (angl. posterior reversible

encephalopathy syndrome)

PR3-ANCA — proteinazés-3 ANCA



PRISMA - sisteminiy apzvalgy ir metaanaliziy rengimo gairés (angl. Preferred Reporting Items for

Systematic Reviews and Meta-Analyses)

rCBYV — santykinis smegeny kraujo turis (angl. relative cerebral blood volume)
RCVS — griztamasis smegeny vazokonstrikcijos sindromas

SRV — sisteminé raudonoji vilklige

SSA/Ro — anti-SSA/Ro (Sjogreno sindromo antigeno A) antikiinai

TB — tuberkuliozé

TKD — transkranijinis dopleris

TKSS — transkranijiné spalviné sonografija

VZV —varicella zoster virusas

ZIV — zmogaus imunodeficito virusas

2. SANTRAUKA

Centrinés nervy sistemos vaskulitai yra retos, taCiau kliniSkai sudétingos ligos, kuriy
diagnostika yra sudétinga dél nespecifiniy klinikiniy, laboratoriniy ir radiologiniy pozymiy bei
plataus bukliy spektro, galin¢io imituoti vaskulitinj procesa. Ypa¢ sudétinga diferencijuoti pirminj
centrin€s nervy sistemos angiita nuo antriniy vaskulity ir nevaskulitiniy patologijy, nes neteisinga

diagnoz¢ gali lemti nepagrista imunosupresinj gydyma ir pabloginti paciento prognoze.

Sio darbo tikslas — apibendrinti centrinés nervy sistemos vaskulity diferencinés diagnostikos
principus ir suformuoti literatiiros duomenimis pagrista diferencinés diagnostikos algoritma,

iliustruojant jo taikymga klinikinio atvejo analize.
Darbo uzdaviniai:

1. Apibendrinti centrinés nervy sistemos vaskulity sampratg ir klasifikacijg diferencinés

diagnostikos kontekste.

2. [Sanalizuoti pirminio centrinés nervy sistemos vaskulito klinikinius, laboratorinius ir

radiologinius poZymius.

3. [vertinti antriniy centrinés nervy sistemos vaskulity ir pirminj centrin€s nervy sistemos

vaskulitg imituojanciy biikliy diagnostinius ypatumus.



4. Parengti centrinés nervy sistemos vaskulity diferencinés diagnostikos algoritmus ir

jvertinti jy pritaikomuma klinikinio atvejo analizéje.

Metodai: Atlikta naratyving literatiiros apzvalga, naudojant ,,PubMed*“ (MEDLINE) duomeny
baze. | analiz¢ jtrauktos 2020-2026 m. publikuotos studijos, nagrin¢jancios centrinés nervy sistemos
vaskulity klinikinius, laboratorinius, radiologinius ir histopatologinius ypatumus. Remiantis
atrinktais Saltiniais sudarytos informacijg apibendrinancios lentelés ir dviejy pakopy diferencinés
diagnostikos algoritmas, integruojantis klinikinius duomenis, smegeny skysc¢io tyrimg, magnetinio
rezonanso tomografija, angiografinius metodus bei, esant galimybei, aukstos raiskos kraujagysliy

sienelés vaizdinima. Algoritmo pritaikomumas jvertintas retrospektyvia klinikinio atvejo analize.

Rezultatai: Né vienas pirminio centrinés nervy sistemos vaskulito diagnostinis metodas néra
pakankamai specifiskas. Diferenciné diagnostika turi buti grindziama kompleksiniu vertinimu.
Smegeny biopsija iSlieka galutinés diagnostikos metodas, taciau dél riboto jautrumo ir invazyvumo
ji turi buti taikoma selektyviai. Strukttiruotas algoritminis poZziliris padeda sistemingai atmesti

infekcines, sistemines autoimunines ir neoplastines biikles bei mazina diagnostiniy klaidy rizika.

ISvados: Centrinés nervy sistemos vaskulitai sudaro heterogeniska ligy grupe, kurios
klasifikacija ir klinikiné bei radiologin¢ raiSka turi buti vertinamos diferencinés diagnostikos
kontekste; né vienas pavienis diagnostinis metodas néra pakankamai specifiSkas patikimai diagnozei
radiologiniai poZymiai néra specifiniai, diagnoze paprastai nustatoma atmetimo principu, sistemingai
paneigiant antrinius vaskulitus ir kitas vaskulita imituojanéias biikles. Siame darbe suformuoti,
literatliros duomenimis pagrijsti diferencinés diagnostikos algoritmai leidZia sistemingai struktiiruoti
diagnostin} 1Styrimg, kryptingai atmesti infekcines, sistemines autoimunines ir neoplastines
patologijas bei sumazinti klaidingos diagnozés ir nepagrijstos imunosupresijos rizikg klinikinéje
praktikoje. Analizuotas klinikinis atvejis parodé, kad algoritminis diferencinés diagnostikos modelis
gali padéti nuosekliai vertinti pirminio centrinés nervy sistemos vaskulito ir antrinés uzdegiminés

intrakranijinés vaskulopatijos galimybe bei pagristi atsargig, individualizuotg gydymo taktika.

Raktazodziai: centrinés nervy sistemos vaskulitas; pirminis centrinés nervy sistemos angiitas;

diferenciné diagnostika; smegeny biopsija; magnetinio rezonanso tomografija.

3. SUMMARY

Central nervous system vasculitides are rare but clinically complex conditions that remain
challenging to diagnose due to nonspecific clinical, laboratory, and radiological findings as well as a

broad spectrum of disorders that could mimic vasculitis. Differentiating primary angiitis of the central



nervous system from secondary vasculitides and non-vasculitic pathologies is particularly difficult,
because an incorrect diagnosis may lead to unjustified immunosuppressive treatment and worsen

patient prognosis.

The aim of this study was to summarise the principles of differential diagnosis of central
nervous system vasculitides and to develop a literature-based differential diagnostic algorithm, and

to illustrate its application through clinical case analysis.
Objectives:

1. To summarise the concept and classification of central nervous system vasculitides in

the context of differential diagnosis.

2. To analyse the clinical, laboratory, and radiological features of primary vasculitis of

the central nervous system.

3. To evaluate the diagnostic characteristics of secondary vasculitides of the central

nervous system and conditions mimicking primary angiitis of the central nervous system.

4. To develop differential diagnostic algorithms for central nervous system vasculitides

and assess their applicability through clinical case analysis.

Methods: A narrative literature review was conducted using the PubMed (MEDLINE)
database. Studies published between 2020 and 2026 addressing the clinical, laboratory, radiological,
and histopathological features of central nervous system vasculitides were analysed. Based on the
selected sources, summary tables and a two-stage differential diagnostic algorithm were developed,
integrating clinical data, cerebrospinal fluid analysis, magnetic resonance imaging, angiographic
methods, and, when available, high-resolution vessel wall imaging. The applicability of the algorithm

was illustrated through a retrospective clinical case analysis.

Results: No single diagnostic method for primary vasculitis of the central nervous system is
sufficiently specific to establish a reliable diagnosis. Differential diagnosis must be based on a
comprehensive evaluation. Brain biopsy is considered the most reliable method for confirming the
diagnosis; however, because of its limited sensitivity and invasive nature, it is usually performed
selectively. A structured algorithmic approach helps systematically exclude infectious, systemic

autoimmune, and neoplastic conditions and reduces the risk of diagnostic errors.

Conclusions: Central nervous system vasculitides constitute a heterogeneous group of
disorders whose classification and clinical and radiological presentation must be evaluated within the
framework of differential diagnosis; no single diagnostic method is sufficiently specific to establish

a reliable diagnosis. Because the clinical, laboratory, and radiological findings of primary vasculitis
7



of the central nervous system are nonspecific, the diagnosis is established by exclusion after
systematically ruling out secondary vasculitides and other mimicking conditions. The differential
diagnostic algorithms developed in this study allow a structured diagnostic approach, facilitate the
systematic exclusion of infectious, systemic autoimmune, and neoplastic conditions, and reduce the
risk of misdiagnosis and unjustified immunosuppressive therapy in clinical practice. The analyzed
clinical case demonstrated that an algorithm-based differential diagnostic model may help to
systematically assess the likelihood of primary central nervous system vasculitis and secondary
inflammatory intracranial vasculopathy, as well as support a cautious and individualized treatment

approach.

Keywords: central nervous system vasculitis; primary angiitis of the central nervous system;

differential diagnosis; brain biopsy; magnetic resonance imaging.

4.  JVADAS

Centrinés nervy sistemos (CNS) vaskulitai yra retos ir kliniskai sudétingos ligos, kuriy metu
smegeny kraujagysliy sienelés uzdegimas lemia iSeminius ar hemoraginius pazeidimus bei jvairig
neurologing simptomatika [1]. CNS vaskulity spektras apima pirminius (izoliuotus) ir antrinius

vaskulitus, atsirandancius dél kity sisteminiy ligy, infekcijy, vaisty ar neoplastiniy procesy [2].

Izoliuotas CNS kraujagysliy uzdegimas, vadinamas pirminiu centrinés nervy sistemos angiitu
(angl. primary angiitis of the central nervous system, PACNS), yra ypac reta ir sunkiai diagnozuojama
liga. PACNS neturi specifiniy laboratoriniy Zymeny, o neurovaizdiniai radiniai gali imituoti
infekcinius, autoimuninius, demielinizuojancius ar neoplastinius procesus [1,3]. Kliniskai PACNS
dazniausiai pasireiSkia zidininiu neurologiniu deficitu, progresuojanciu galvos skausmu,
kognityviniy funkcijy pablogéjimu ar traukuliais. Specifiniy simptomy néra, todél PACNS neretai
klaidingai interpretuojamas kaip kita, daznesn¢ neurologiné liga [1,2,4]. Smegeny biopsija laikoma

galutiniu diagnostikos metodu [3,5].

Pagal 2023 m. Europos insulto organizacijos gaires PACNS yra atmetimo principu nustatoma
diagnozé. Ji patvirtinama tik sistemingai paneigus diferencines diagnozes [3]. Todél klinikingje
praktikoje itin svarbus nuoseklus diferencinés diagnostikos algoritmas, leidZiantis atskirti PACNS

nuo antriniy CNS vaskulity ir kity vaskulita imituojanciy patologijy.

Siame darbe sickiama apibendrinti ir struktiiruotai pateikti CNS vaskulity diferencinés
diagnostikos principus, remiantis literatiiros duomenimis. Literattros apzvalga papildyta klinikinio
atvejo analize. Sis darbas papildo lietuviskaja literatiira struktiruotu dviejy pakopy PACNS

diferencinés diagnostikos algoritmu, kurio pritaikomumas iliustruojamas klinikiniu atveju.



4.1. Darbo tikslas

Apibendrinti centrinés nervy sistemos vaskulity diferencinés diagnostikos principus ir
parengti literatiiros duomenimis pagrjstg diferencinés diagnostikos algoritma, iliustruojant jo taikyma
klinikinio atvejo analize.

4.2. Darbo uzdaviniai

1. Apibendrinti CNS vaskulity sampratg ir klasifikacijg diferencinés diagnostikos

kontekste.

2. Apibudinti pirminio CNS vaskulito klinikinius, laboratorinius ir radiologinius
pozymius.

3. Ivertinti antriniy CNS vaskulity ir PACNS imituojanciy bikliy diagnostinius
ypatumus.

4. Parengti CNS vaskulity diferencinés diagnostikos algoritmus ir jvertinti jy

pritaikomuma klinikinio atvejo analizéje.

5. DARBO METODIKA

Darbas parengtas kaip naratyviné literatiiros apzvalga, papildyta klinikinio atvejo analize.
Literaturos paieska atlikta PubMed (MEDLINE) duomeny bazéje, naudojant wuzklausg:
(,,primary angiitis of the central nervous system* OR PACNS OR ,,CNS vasculitis*) AND (diagnosis
OR imaging OR MRI OR ,,vessel wall imaging*“ OR angiography OR biopsy OR ,,cerebrospinal
fluid®).

Pirminé literatiiros paieska atlikta 2025 m. balandzio mén., o paskutiné¢ — 2026 m. kovo mén.
PaieSka apribota 5 mety laikotarpiu, siekiant identifikuoti naujausius tyrimus. Papildomai atlikta
tiksliné literatiiros paieska publikacijoms apie ligas, galin¢ias imituoti PACNS, taip pat perzitirétos
pagrindiniy apzvalginiy straipsniy ir gairiy bibliografijos, siekiant identifikuoti papildomus,

diagnostiniu poziiiriu reikSmingus Saltinius.

Pirminés paieSkos metu identifikuotos 796 publikacijos. Pritaikius 5 mety filtra, atrinktos 237
publikacijos, kuriy pavadinimai ir santraukos buvo jvertinti remiantis i§ anksto apibréztais jtraukimo
ir atmetimo kriterijais (1 lentelé). Pilno teksto analizei atrinktos 66 publikacijos, i§ kuriy 50
publikacijy atitiko i$ anksto apibréztus jtraukimo kriterijus ir buvo jtrauktos i pagrinding analize.
Papildomai  analize jtraukta 11 diagnostiniu poziiiriu reikSmingy ir placiai cituojamy publikacijy,
publikuoty anksciau nei prie§ 5 metus, bei 5 Saltiniai, identifikuoti tikslinés paieskos metu. IS viso |

galuting literatiiros analizg¢ jtrauktos 66 publikacijos.



Darbas rengtas kaip naratyviné literatiiros apzvalga, todél sisteminés literatiiros apzvalgos

metodologiniai principai (pvz., PRISMA protokolas ar publikacijy SaliSkumo vertinimas) nebuvo

taikyti. Pasirinkta naratyviné literatiros apzvalga leido struktiiruotai apibendrinti skirtingy tyrimy

duomenis ir integruoti juos j diferencinés diagnostikos modelj.

Literaturos paieSka, publikacijy atranka, pilno teksto straipsniy analiz¢, apibendrinamyjy

lenteliy sudarymag ir diferencinés diagnostikos algoritmo formavima atliko darbo autoré. Remiantis

atrinktos literattiros analize buvo suformuotas diferencinés diagnostikos algoritmas, integruojantis

klinikinius, laboratorinius ir radiologinius kriterijus.

Klinikinis atvejis analizuotas retrospektyviai, remiantis anonimizuotais duomenimis. Sis

atvejis jtrauktas siekiant pademonstruoti suformuluoto algoritmo taikyma klinikinéje praktikoje.

1 lentelé. Literatiiros jtraukimo ir atmetimo kriterijai.

Itraukimo kriterijai

Atmetimo kriterijai

Publikacijos angly kalba;
Publikacijos, publikuotos 2020-2026 m.

laikotarpiu (i8skyrus diagnostiniu

poziiiriu reik§mingus senesnius Saltinius);
Publikacijos, nagrinéjancios suaugusiyjy
CNS vaskulitg (pirminj ar antrinj) arba jj
imituojancias biikles ir pateikiancios

diagnosting  informacijag  (klinikiniai,

laboratoriniai, radiologiniai ar

histopatologiniai duomenys, diferenciné
diagnostika);

Tyrimo tipas: sisteminés apzvalgos,

klinikinés gairés, prospektyviniai ar

retrospektyviniai  tyrimai, diagnostine

verte turinCios atvejy serijos.

Publikacijos ne angly kalba;

Publikacijos, publikuotos iki 2020 m., nepateikiancios
aktualios diagnostinés informacijos;

Publikacijos, analizuojancios tik vaiky populiacija;
Publikacijos, nagrinéjancios sisteminius vaskulitus be
CNS pazeidimo;

Publikacijos, orientuotos tik j gydymo efektyvuma,
neaptariant diagnostikos;

Publikacijos be klinikinés diagnostinés informacijos
(pvz., eksperimentiniai, molekuliniai ar gyviiny
tyrimai);

Redakecijos laiskai, komentarai ar trumpi pranesimai be
originaliy duomenuy;

Publikacijos, pateikiancios tuos pacius klinikinius

duomenis ar analizuojancios tg pacig pacienty kohorta,

jei j analize jtraukta i§samesné ar naujesné versija.

6. LITERATUROS APZVALGA

6.1.

CNS vaskulity samprata ir klasifikacija

Centrinés nervy sistemos (CNS) vaskulitai — tai kraujagysliy sienelés uZdegiminiai

pazeidimai, galintys apimti arterijas, arterioles, kapiliarus ir venules, bei sukeliantys kraujagysliy
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spindzio susiauréjimg, iSeminius ar hemoraginius pakitimus bei jvairig neurologing simptomatika

[1,4,5].

Pagal etiologija CNS vaskulitai skirstomi j pirminius ir antrinius. Pirminis CNS vaskulitas,
dar vadinamas pirminiu centrinés nervy sistemos angiitu (angl. primary angiitis of the central nervous
system, PACNS), apibréziamas kaip izoliuotas CNS kraujagysliy uzdegimas, nesusij¢s su sistemine
autoimunine, infekcine ar neoplastine liga [3—6]. Antriniai CNS vaskulitai i$sivysto kity patologiniy
procesy kontekste ir gali biiti susij¢ su sisteminiais autoimuniniais vaskulitais, jungiamojo audinio

ligomis, infekciniais angiitais bei neoplastiniais ar vaisty sukeltais kraujagysliy pazeidimais [1,4,7].

Pagal pazeidziamy kraujagysliy dydj CNS vaskulitai gali biiti skirstomi j smulkiyjy, vidutiniy
ir stambiyjy kraujagysliy vaskulitus. Smulkiyjy kraujagysliy vaskulitams daZniau priskiriamas
PACNS, uzdegiminé smegeny amiloidiné angiopatija bei infekciniai angiitai, tuo tarpu vidutiniy
kraujagysliy pazeidimas buidingas kai kurioms PACNS formoms ir gali imituoti grjztamajj smegeny
vazokonstrikcijos sindroma. Stambiyjy kraujagysliy pazeidimas CNS daZniausiai susijgs su

gigantiniy lagsteliy ar Takayasu arteritu, o PACNS atveju nustatomas itin retai [4,5,7].

6.2. Pirminis centrinés nervy sistemos angiitas (PACNS)
6.2.1. Epidemiologija

PACNS yra itin reta liga — sergamumas siekia apie 2,4 atvejo vienam milijonui gyventojy per
metus [8]. Dazniausiai diagnozuojamas vidutinio amziaus pacientams, taciau gali pasireiksti bet
kuriame amziuje [7]. Sergamumas PACNS tarp vyry ir motery yra panasus [7]. Dél ligos retumo ir
daznai nespecifinés klinikinés raiSkos, ypa¢ ankstyvose ligos stadijose, dalis CNS vaskulity atvejy
lieka nediagnozuoti ir tikrasis ligos paplitimas néra pakankamai jvertintas [9]. Dauguma publikuoty

duomeny apie PACNS gauti i8 steb¢jimo, dazniausiai retrospektyviniy kohortiniy, tyrimy [3,7].

Antriniai  CNS vaskulitai yra gerokai daZnesni ir daZnai susij¢ su sisteminémis
autoimuninémis ligomis ar infekcijomis, jskaitant ANCA-asocijuotus vaskulitus, sistemine raudongja
vilklige, Sjogren sindroma ar varicella-zoster infekcija [9]. Vyresnio amziaus pacientams viena

svarbiausiy PACNS diferenciniy diagnoziy yra uzdegiminé smegeny amiloidiné angiopatija [3].
6.2.2. Etiologija ir patogenezé

PACNS etiologija ir patogenezé néra iki galo aiSki. Manoma, kad kraujagysliy sienelés
uzdegimas yra neinfekcinio imuninio proceso pasekmé. Siame procese dalyvauja jvairios
uzdegiminés lgstelés, jskaitant T limfocitus, taciau tiksliis imuninio atsako mechanizmai ir juos

inicijuojantys veiksniai néra galutinai nustatyti [1,5,6].
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6.2.3. Klinikiné raiska

PACNS klinikiné raiska yra heterogeniSka ir priklauso nuo pazeidimo lokalizacijos bei
pazeidziamy kraujagysliy dydzio. Liga dazniausiai progresuoja poiimiu biidu, taciau gali pasireiksti
pozymiais diagnozés patvirtinti nejmanoma. Nepaisant to, klinikiné simptomatika yra svarbi

diferencinéje diagnostikoje ir gali padéti jtarti kraujagyslinés kilmés CNS pazeidimag [1,4—6,10].

PACNS gali pasireiksti jvairiais neurologiniais simptomais, tarp kuriy dazniausiai aprasomi
zidininiai neurologiniai simptomai, galvos skausmas ir kognityviniy funkcijy sutrikimai. Galvos
skausmas paprastai biuina naujai atsirades, difuzinis, progresuojantis, daznai blogai reaguojantis ]
Iprasta analgezinj gydyma [7,11,12]. Kognityviniai sutrikimai gali pasireiksti jvairaus sunkumo
neurologiniai simptomai dazniausiai yra susij¢ su iSeminiais smegeny pazeidimais. Kai kuriems

pacientams pasireiskia traukuliai, ypac¢ esant Zieviniy struktiry pazeidimui [7,11].

PACNS klinikiné raiska gali skirtis priklausomai nuo pazeidziamy kraujagysliy dydzio.
Vidutiniy ar stambiyjy kraujagysliy pazeidimas dazniau pasireiskia pasikartojanciais insultais ir
zidininiais neurologiniais simptomais, tuo tarpu smulkiyjy kraujagysliy vaskulitas dazniau susijes su
literattiroje taip pat aprasomi kaip skirtingi PACNS fenotipai, kurie glaudZiai siejasi su paZzeidZziamy
kraujagysliy dydziu [13]. Taciau literatiiroje skirtingy PACNS formy klinikiné eiga ir iSeitys

apraSomos jvairiai, o aiSkiis skirtumai tarp jy néra galutinai apibrézti [1,7].

Retais atvejais PACNS gali pazeisti nugaros smegenis ir pasireikSti mielopatija [5,16]. Taip
pat apraSytos navikg imituojancios (angl. tumefactive) ligos formos, kurios gali kliniskai ir

radiologiSkai priminti smegeny navikus [5,17,18].

PACNS jprastai nebiidingi sisteminiai simptomai, tokie kaip kar§¢iavimas, bérimai, artritai ar

inksty pazeidimas. Jy nustatymas turéty kelti jtarimg dél antrinio CNS vaskulito ar kitos ligos [1,4,11].

6.2.4. Laboratoriniai tyrimai

Laboratoriniai tyrimai diagnozuojant PACNS yra ribotos diagnostinés vertés ir dazniausiai
naudojami kity diferenciniy diagnoziy atmetimui [19]. Daugumai pacienty sisteminiai uzdegimo
rodikliai, tokie kaip C-reaktyvusis baltymas (CRB), eritrocity nusédimo greitis (ENG) ir
autoantikiinai (ANA, ANCA), biina normaliis arba tik nezymiai padidéj¢ [3—5]. ReikSmingas $iy

rodikliy padidéjimas turéty kelti jtarima dél antrinio CNS vaskulito ar infekcinio proceso [4,5].
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Kadangi infekciniai CNS pazeidimai yra vieni svarbiausiy PACNS imitatoriy, diferencinés
diagnostikos metu bitina atmesti infekcines priezastis. Rekomenduojama atlikti tyrimus dél varicella
zoster viruso (VZV), herpes simplex viruso (HSV), sifilio, tuberkuliozés ir zmogaus imunodeficito

viruso (ZIV), o esant rizikos veiksniams — ir grybeliniy infekcijy [3,4].

Cerebrospinalinio skys€io (toliau — likvoras) tyrimas diagnozuojant PACNS yra
informatyvesnis nei kraujo tyrimai. Daugumoje PACNS atvejy nustatoma lengva limfocitiné
pleocitozé ir (arba) padidéjusi baltymo koncentracija, atspindinti CNS uzdegima [3,4,20].
tyrimais [3,21]. Normalus likvoro tyrimas neatmeta PACNS diagnozés, taciau reik§mingai sumazina
jo tikimybe [3,4,20]. Likvoro pokyc¢iy daznis gali priklausyti nuo pazeidziamy kraujagysliy dydzio:
smulkiyjy kraujagysliy PACNS atveju uzdegiminiai radiniai nustatomi daZniau, tuo tarpu vidutiniy

kraujagysliy pazeidimo atveju likvoras gali biti visiSkai normalus [3,4,20].

Siuo metu néra specifiniy laboratoriniy rodikliy, galinéiy patvirtinti PACNS diagnoze ar
patikimai jvertinti ligos aktyvumg [3-5,19]. Tiriami eksperimentiniai biozymenys, tokie kaip
neurofilamento lengvosios grandinés (NfL) koncentracija serume ar likvore. Nustatyta, kad NfL
padidéjimas gali biiti susijes su aksony pazeidimu ir MRT nustatytais iSeminiais pazeidimais, taciau

Siy zymeny klinikiné reikSmé kol kas néra pakankamai jrodyta [22].
6.2.5. Radiologiniai tyrimai

Magnetinio rezonanso tomografija (MRT) laikoma jautriausiu ir pirmo pasirinkimo
vaizdinimo metodu jtariant PACNS [23]. DidzZiausioje retrospektyvinéje Mayo klinikos kohortoje
(n=101) 97 % biopsija ar angiografiskai patvirtinty pacienty nustatyti patologiniai MRT pakitimai
[8]. ISeminiai paZeidimai nustatomi 54-81 % atvejy, priklausomai nuo angiografinés formos [17]. Jie
daznai biina daugybiniai ir gali lokalizuotis tiek Zievéje, tiek pozievyje [8,17]. Sustipréjes
kontrastavimas randamas mazdaug 40-58 % atvejy ir gali biiti tiek parenchimoje, tiek minkStuosiuose
dangaluose [17]. MRT pagalba galima identifikuoti ir hemoraginius pakitimus, kurie nustatomi 8§33
% PACNS atvejy [17]. Reta, bet kliniskai reik§minga PACNS forma yra mas¢ imituojanti (angl.
tumefactive) eiga, nustatoma mazdaug 6—15 % pacienty [17]. Tokie zidiniai gali sukelti masés efekta
ir imituoti neoplastines, demielinizuojancias ar infekcines CNS biukles, todél diferencinei
diagnostikai daznai reikalinga smegeny biopsija [24,25]. Navikg imituojantys pazeidimai dazniau
apraSomi smulkiyjy kraujagysliy PACNS formose, tuo tarpu vidutiniy ar stambiyjy kraujagysliy

pazeidimas dazniau siejamas su iSeminiais pakitimais ir angiografiS$kai nustatomomis kraujagysliy
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stenozémis [14,17]. Né vienas MRT radinys néra laikomas patognomoniSsku PACNS, o normalus

MRT, ypac kartu su normaliu likvoro tyrimu, reikSmingai sumazina PACNS tikimybeg [3,8,23].

PACNS diagnostikoje svarbus intrakranijiniy kraujagysliy vaizdinimas, tafiau jo
informatyvumas priklauso nuo pazeisty arterijy dydzio. Neinvaziniai metodai — magnetinio
rezonanso angiografija (MRA) ir kompiuteriné tomografine angiografija (KTA) — tinkamiausi
stambiyjy ir vidutiniy kraujagysliy patologijai nustatyti, taciau jy erdviné raiska nepakankama
smulkioms kraujagysléms jvertinti [3,23,26]. Jeigu MRA radiniai yra normalis, tac¢iau klinikiné
vaskulito tikimybe iSlieka didelé, rekomenduojama atlikti skaitmening subtrakcing angiografija (angl.
digital subtraction angiography, DSA) [3]. DSA laikoma jautriausiu metodu vidutiniy dydziy
intrakranijiniy arterijy pazeidimui nustatyti [23]. DSA jautrumas PACNS diagnostikoje svyruoja
mazdaug nuo 40 % iki 90 %, priklausomai nuo paZeisty kraujagysliy dydzio ir ligos stadijos [23,26].

Angiografiskai PACNS dazniausiai pasireiSkia segmentiniais, vienas paskui kita einanciais
susiaur¢jimais ir iSsiplétimais, kurie sudaro karoliuky vérinj primenantj vaizda, taciau Sie pakitimai
néra specifiski ir gali biiti stebimi kity vaskulopatijy atvejais [3,27]. Smulkiyjy kraujagysliy vaskulito
atveju angiografija daznai biina normali, nes pazeistos arterijos nepatenka j $iy metody skiriamosios

raiSkos ribas [3,23]. Tokiais atvejais diagnoze patvirtinti ypa¢ svarbi tampa smegeny biopsija [3].

Aukstos raiSkos kraujagysliy sienelés vaizdinimas (angl. high-resolution vessel-wall imaging,
HR-VWI) leidzia tiesiogiai vertinti intrakranijiniy arterijy sienelés pakitimus, skirtingai nei
konvenciné angiografija, kuri vertina tik kraujagyslés spindzio pokyc€ius [28,29]. PACNS atvejais
dazniausiai nustatomas koncentriSkas arterijos sienelés sustor¢jimas ir homogeniSkas kontrastinis
sustipréjimas, laikomi aktyvaus kraujagyslés sienelés uzdegimo pozymiais [28-30]. Sie radiniai gali
padéti diferencijuoti PACNS nuo kity intrakranijiniy vaskulopatijy: intrakranijinei aterosklerozei
dazniau biidingas ekscentriskas ir heterogeniskas sienelés sustor¢jimas ar kontrastavimas, disekacijai
— zidininiai sienelés poky¢iai ar intramuraliné hematoma, o RCVS atveju kraujagyslés sienelés

kontrastavimas dazniausiai biina minimalus arba nenustatomas [28,31].

Diagnostiné HR-VWI verté priklauso nuo pazeidziamy arterijy dydzio. Koncentriskas stiprus
sienelés kontrastavimas nustatomas iki 90 % vidutiniy ir stambiyjy arterijy pazeidimo atvejy, tac¢iau
tik apie 7 % izoliuoto smulkiyjy arterijy pazeidimo atvejy [17]. Dél ribotos erdvinés raiskos neigiamas
HR-VWI rezultatas negali atmesti smulkiyjy kraujagysliy pazeidimo, todél Sis metodas turéty biiti

vertinamas kaip papildoma, taciau ne galutiné diagnostiné priemoné¢ [3,17,28,30].

HR-VWI gali padéti parinkti smegeny biopsijos taikinj, nes leidZzia lokalizuoti aktyvy

kraujagyslés sienelés kontrastavimg [17,28]. Be to, pacientams, kuriy klinikin¢ biiklé ger¢jo taikant

14



imunosupresinj] gydyma, stebétas sienelés kontrastavimo intensyvumo sumaz¢jimas, todél HR-VWI

gali buti naudojamas ligos aktyvumui ir atsakui j gydyma vertinti [30].

6.2.6. Smegeny biopsija

Smegeny biopsija laikoma PACNS diagnostikos aukso standartu, nes leidzia histologiskai
patvirtinti kraujagysliy sienelés uzdegiminius pakitimus [3,19,32]. Histologiskai PACNS biidingas
transmuralinis mononuklearinis, dazniausiai limfocitinis, infiltratas su kraujagyslés sienelés
pazeidimo pozymiais, taip pat gali buti nustatoma granulomy ar fibrinoidinés nekrozés elementy.
ISskiriami trys pagrindiniai histopatologiniai tipai: granulomatozinis, limfocitinis ir nekrotizuojantis
vaskulitas. Keli histologiniai tipai gali persidengti to paties paciento méginyje [5,7,32]. 2025 m.
publikuotoje biopsija patvirtinty PACNS pacienty kohortoje nustatyta, kad dazniausias histologinis

tipas yra limfocitinis vaskulitas, sudarantis 65 % atvejy [33].

Biopsija yra ypa¢ informatyvi jtariant smulkiyjy kraujagysliy pazeidima, nes Sie pakitimai
daznai néra matomi angiografijos metu [3,19]. D¢l segmentinio ir netolygaus pazeidimy
pasiskirstymo biopsijos diagnostinis jautrumas yra ribotas (50—75 %), o klaidingai neigiami rezultatai
aprasomi iki 30-50 % atvejy [5,32]. Todél neigiamas biopsijos rezultatas PACNS diagnozés
neatmeta. Nepaisant riboto jautrumo, biopsija turi didele kliniking reikSme diferencingje
diagnostikoje — apie 30 % atvejy nustatoma alternatyvi diagnoze [5]. Stoecklein ir kt. tyrime biopsijos

rezultatai léemé gydymo taktikos koregavima daugiau nei pusei pacienty (56,5 %) [34].

Siekiant padidinti biopsijos informatyvuma, jos taikinj rekomenduojama parinkti pagal
vaizdiniais tyrimais nustatytas aktyvias pazeidimo zonas, ypac¢ kontrastg kaupiancias parenchimos ar
minks$tyjy dangaly sritis [3,34]. Atliekant biopsija rekomenduojama jtraukti minkStuosius dangalus,

pavir$ing smegeny Zieve, ir, esant zidiniui, paimti meéginj ir i$ paties pazeidimo [34].

Literaturoje nurodoma, kad smegeny biopsijos komplikacijos paprastai yra retos ir dazniausiai
laikinos, o sunkis ar ilgalaikiai neurologiniai padariniai aprasomi itin retai [5]. Stoecklein ir kt. tyrime
laikinos komplikacijos po stereotaksinés biopsijos nustatytos 13 % pacienty, o nuolatinio

neurologinio deficito ar mirtingumo nefiksuota [34].

Taigi, smegeny biopsija turéty biti svarstoma tais atvejais, kai klinikiniai ir radiologiniai
duomenys leidzia jtarti CNS vaskulitg, taciau angiografiniai tyrimai nepatvirtina diagnozes, taip pat

kai biitina atmesti alternatyvias patologijas prie§ skiriant imunosupresinj gydyma [3].
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6.2.7. Diagnostiniai kriterijai

PACNS diagnostika islieka sudétinga, nes iki Siol néra vieningo tarptautiniu mastu patvirtinto

diagnostikos standarto. Pagrindiniai kriterijai pateikiami 2 lentel¢je.

Klasikiniai Calabrese ir Mallek (1988) kriterijai apima: 1) naujai atsiradusj, kitaip
nepaaiSkinamg neurologinj deficitg; 2) angiografinius ar histologinius CNS vaskulito pozymius; 3)
sisteminés ligos, galindios paaiskinti nustatytus radinius, nebuvima [35]. Sie kriterijai ilga laika
sudaré PACNS diagnostikos pagrindg ir tebéra placiai cituojami literattiroje [36].

Birnbaum ir Hellmann (2009) pasiiil¢ diferencijuoti patvirtintg ir tikéting PACNS. Patvirtinta
angiografiniai ar MRT bei smegeny skyscio pokyciai, taciau néra histologinio patvirtinimo ir atmestos
alternatyvios priezastys [36]. Nors pazangis vaizdinimo metodai, jskaitant auksStos raiskos
kraujagysliy sienelées MRT (HR-VWI), gali suteikti papildomos informacijos apie kraujagysliy

sienelés pakitimus, jie néra jtraukti j formalius diagnostinius kriterijus [28].

Literattroje taip pat apraSomi preliminarts atrankos algoritmai, skirti sistemingam PACNS

vertinimui, ta¢iau jie néra formaliis diagnostiniai kriterijai [37].

2 lentelé. PACNS diagnostiniai kriterijai (pagal Calabrese & Mallek (1988) ir Birnbaum &
Hellmann (2009) [35,36])

Kriterijy sistema Apibrézimas Kliniking verté

Calabrese ir Mallek | 1) Naujai atsirades neurologinis  deficitas; | Istorinis PACNS

(1988) 2) Angiografiniai arba histologiniai CNS vaskulito | diagnostikos pagrindas.
pozymiai;

3) Néra sisteminés ligos.

Birnbaum ir | Patvirtintas PACNS — histologinis patvirtinimas. Siuolaikinei klinikai tinkama
Hellmann (2009) Tikétinas PACNS — bidingi neurovaizdiniai ir irodymy stiprumo
likvoro radiniai, atmestos alternatyvios diagnozés. | Klasifikacija.

6.3. Antriniai CNS vaskulitai

Antriniai CNS vaskulitai apibréziami kaip CNS kraujagysliy uzdegimas, atsirandantis dél
kitos patologijos — sisteminiy autoimuniniy ligy, infekcijy, naviky ar medikamenty poveikio [23,38].
Jy atskyrimas nuo PACNS yra esmin¢ diferencinés diagnostikos dalis, nes daugeliu atvejy nustatomi
sisteminiai poZymiai ar specifiniai laboratoriniai Zymenys, leidZiantys identifikuoti pagrinding ligg ir
iSvengti nepagristos imunosupresijos [38]. Siame skyriuje aptariami tik vaskulitai ir kitos CNS

kraujagysliy patologijos, kurios gali imituoti PACNS.
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6.3.1. Infekciniai CNS vaskulitai

Poinfekciniai CNS vaskulitai yra viena svarbiausiy PACNS diferencinés diagnostikos grupiy.

Ivairis virusai, bakterijos, grybeliai gali sukelti kraujagysliy uzdegima tiesioginiu ar imuniniu

Varicella-zoster viruso (VZV) sukelta vaskulopatija gali paZeisti tiek stambias, tiek smulkias
arterijas ir daznai pasireiskia iSeminiais insultais, panaSiais ] PACNS [39]. Diagnostikai svarbiausias
intratekaliniy anti-VZV IgG nustatymas, nes viruso DNR likvore aptinkama tik mazdaug trecdalyje
atvejy, o intratekaliné antikiiny sintez¢ nustatoma daug dazniau — tod¢l neigiamas PGR rezultatas
ligos nepaneigia [39]. MRT gali biiti nustatomi zievés ar pozievio infarktai bei minkstyjy dangaly

kontrastavimo sustipré¢jimas [39].

Neurosifilis gali sukelti pasikartojancius iSeminius insultus dél vidutiniy ir stambiyjy
intrakranijiniy arterijy stenozés ar okliuzijos [40]. Likvore nustatoma limfocitiné pleocitoze, o

diagnoze patvirtina teigiami treponeminiai serologiniai tyrimai [40].

CNS tuberkuliozé gali komplikuotis vaskulitu, pazeidzian¢iu smulkias ir vidutinio dydzio

arterijas baziniy cisterny srityje, todél iSsivysto gumburo ir pamatiniy branduoliy infarktai [41].

Invazinés grybelinés infekcijos, ypa¢ sukeltos Aspergillus spp., gali sukelti kraujagysliy
sienelés destrukcija, tromboze ir intracerebrines hemoragijas [42]. Sie vaskulitai dazniausiai issivysto
imunosupresuotiems pacientams, todél anamnezéje nustatomas imunodeficitas ar ilgalaiké

imunosupresija yra svarbus diferencinis poZymis [42].

Laimo liga retai komplikuojasi centrinés nervy sistemos vaskulitu, taciau gali pasireiksti
insultais deél vaskulopatijos. Diagnozeé grindZiama intratekaline antikiiny prie§ Borrelia burgdorferi

gamyba [43].

Pagrindiniai PACNS ir infekciniy CNS vaskulity diferenciniai pozymiai apibendrinti 3

lenteléje.
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3 lentelé. PACNS ir infekcinés kilmes vaskulity diagnostiniy pozymiy palyginimas.

PACNS Infekciniai vaskulitai
Sisteminiai Paprastai nebudingi [5]. | Dazni: kar$Ciavimas, sisteminiai infekcijos poZymiai,
simptomai imunodeficitas [38,40,42].
Likvoras Limfocitozé, padidéjes | Specifiniai patogeny tyrimai (intratekaliné anti-VZV IgG

baltymas, be specifiniy | sintezé, treponeminiai serologiniai tyrimai, Mycobacterium
infekcijos zymeny [5]. tuberculosis mikrobiologiniai tyrimai, intratekaliné antikiiny
pries Borrelia burgdorferi sintezé) [39-41,43].
MRT [vairaus senumo | Baziniy cisterny uzdegimas ir giliyjy struktiry infarktai (TB)
infarktai [5]. [41]; Zievés ir pozievio infarktai (VZV) [39], hemoraginiai
pazeidimai (grybelinés infekcijos) [42].

Angiografija Segmentinés  stenozés | Galimos stenozés, okliuzijos, aneurizmos [38,40,42].

[5].
Gydymas Daznai gerai reaguoja j | Gydymas etiologinis, imunosupresija gali pabloginti bikle
imunosupresija [5]. [39,42].

Sutrumpinimai: PACNS — pirminis centrinés nervy sistemos angiitas; [gG — imunoglobulinas

G; MRT — magnetinio rezonanso tomografija; TB — tuberkuliozé; VZV — Varicella zoster virusas.

6.3.2. Sisteminés autoimuninés ligos ir vaskulitai

Sisteminiai autoimuniniai vaskulitai yra vienos dazniausiy PACNS imituojanciy bikliy.
Skirtingai nei izoliuoto PACNS atveju, $iy ligy sukeltas CNS paZzeidimas paprastai néra vienintelis
klinikinis pasireiSkimas — daZniausiai nustatomi kity organy jsitraukimo poZymiai, taip pat budingi

specifiniai autoantikiinai ar sisteminio uzdegimo Zymenys (4 lentel¢) [9,44].

Sisteminiy vaskulity atvejais CNS pazeidimas dazniausiai siejamas su imuniniais
mechanizmais. Siuose procesuose svarby vaidmenj atlieka endotelio pazeidimas, padidéjes kraujo
kreSumas bei uzdegiminiy mediatoriy aktyvacija. Dél $iy mechanizmy gali i§sivystyti iSeminiai ar
hemoraginiai paZeidimai, o smegeny parenchimoje gali biiti nustatomi degeneraciniai, nekroziniai,

demielinizaciniai poky¢iai [9].

Gigantiniy lasteliy arteritas (angl. giant cell arteritis, GCA) ir Takayasu arteritas priklauso
didZiyjy kraujagysliy vaskulitams [9]. GCA biidingas vyresnis nei 50 mety amzius, naujai atsiradgs
galvos skausmas, galvos odos skausmingumas, temporalinés arterijos jautrumas ar susilpnéjes pulsas
bei padidéje uzdegimo rodikliai, tuo tarpu Takayasu arteritas dazniau nustatomas jaunoms moterims
ir pasireiSkia asimetriniais pulsais ar stambiyjy kraujagysliy stenozémis [9]. CNS simptomai Siais

atvejais paprastai yra susij¢ su stambiyjy ekstrakranijiniy arterijy pazeidimu ir sisteminiais uzdegimo
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pozymiais — tai leidzia stambiyjy kraujagysliy vaskulitus atskirti nuo izoliuoto intrakranijinio PACNS

[23].

Mazginis poliarteritas (angl. polyarteritis nodosa, PAN) yra nekrotizuojantis vidutinio dydzio
arterijy vaskulitas [9]. CNS pazeidimas gali pasireiksti zidinine neurologine simptomatika ir imituoti
PACNS, taciau ligai budingas daugelio organy jsitraukimas, daznai apimantis inkstus, periferinius

nervus ir odg [9,44].

ANCA-asocijuoti vaskulitai (AAV), jskaitant granulomatoze¢ su poliangiitu ir mikroskopinj
poliangiita, gali pasireiksti galvos skausmais, iSeminiais ar hemoraginiais smegeny pazeidimais bei
kognityviniais sutrikimais [45]. CNS paZzeidimas susij¢s su nekrotizuojanc¢iu smulkiyjy ir vidutiniy
kraujagysliy vaskulitu ar granulomatoziniu uzdegimu [45]. ANCA-asocijuoti vaskulitai (AAV)
dazniausiai pazeidzia virSutinius kvépavimo takus, plaucius ir inkstus, o serume daznai nustatomi
antik@inai prie§ neutrofily citoplazmos antigenus (ANCA) — mieloperoksidaz¢ (MPO-ANCA) arba
proteinaze-3 (PR3-ANCA) [45].

Sisteminés raudonosios vilkligés (SRV) atvejais CNS pazeidimas paprastai néra izoliuotas ir
pasireisSkia kartu su sisteminiais ligos pozymiais bei specifiniais autoantikiinais [46]. Uzdegiminis
cerebrinis vaskulitas SRV atvejais laikomas reta biikle [46]. SRV vaskulitas gali apimti jvairaus
dydzio kraujagysles ir pasireiksti sisteminiais, kartais gyvybei pavojingais pazeidimais, tokiais kaip

mezenterinis vaskulitas ar kraujavimas 1§ plauciy [9].

Antifosfolipidinis sindromas (AFS) pasireiSkia arterinémis ar veninémis trombozémis,
jskaitant iSeminius insultus ar galvos smegeny veny sinusy tromboze, esant padidéjusiems
antifosfolipidiniams antikinams [46]. Skirtingai nei PACNS, CNS pazeidimas AFS atveju
daZniausiai susij¢s su tromboziniais mechanizmais, o ne su pirminiu kraujagysliy sienelés uzdegimu

[46].

Pirminé Sjogren liga gali pasireik$ti demielinizaciniais CNS paZzeidimais, kurie gali buti
klaidingai interpretuojami kaip i$sétin¢ skleroze [47]. Afzali ir kt. apraSytoje klinikiniy atvejy serijoje
neurologiniai simptomai buvo pirmasis ligos pasireiSkimas 84 % pacienty, o sicca simptomai (burnos
ar akiy sausumas) pradzioje nustatyti tik nedidelei daliai serganciyjy [47]. MRT daZnai nustatomi T2
hiperintensiniai zidiniai, biidingi demielinizacijai [47]. Diferencinéje diagnostikoje svarbus anti-

SSA/Ro antikiiny nustatymas bei sisteminiy pozymiy vertinimas [47].

Neurosarkoidozé dazniausiai nustatoma kartu su kity organy sarkoidozés poZymiais — daugiau

nei 80 % pacienty diagnozuojama sisteminé liga [48]. CNS pazeidimas gali pasireiksti smegeny
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dangaly kontrastavimo sustipréjimu, parenchiminiais zidiniais, galviniy nervy neuropatijomis ar
pagumburio bei hipofizés srities pakitimais [48]. Sisteminiy pozymiy ir netipiniy intrakranijiniy

lokalizacijy derinys gali padéti atskirti neurosarkoidoze nuo izoliuoto PACNS.

Neuro-Behceto liga gali imituoti CNS vaskulita, pasireik§dama uzdegiminiu smegeny
parenchimos pazeidimu, dazniausiai apimanciu smegeny kamieng ar giligsias struktiiras, arba galvos
smegeny veny sinusy tromboze [49]. Burnos ir lytiniy organy aftiniai pazeidimai bei uveitas yra

Behceto ligai biidingi sisteminiai pozymiai, leidZiantys atskirti $ig ligg nuo izoliuoto PACNS [49].

IgA vaskulitas retai komplikuojasi CNS pazeidimu (maziau nei 1 % vaiky atvejy) [50], taciau
aprasyti traukuliy ar uzpakalinés grjztamosios encefalopatijos sindromo atvejai [51]. Diferencinéje
diagnostikoje svarbiis IgA vaskulitui biidingi sisteminiai pozZymiai — netrombocitopeniné purpura,

pilvo skausmas ir inksty pazeidimas — kurie leidzia atskirti Sig ligag nuo izoliuoto PACNS [51].

Apibendrinant, sisteminés autoimuningés ligos ir vaskulitai nuo PACNS skiriasi tuo, kad CNS
pazeidimas dazniausiai néra izoliuotas. Diferencijuojant yra svarbus sisteminiy simptomy, kity
organy jsitraukimo, autoantikiiny ir uzdegiminiy rodikliy jvertinimas [9,44].

4 lentele. PACNS ir sisteminiy autoimuniniy ligy su CNS pazeidimu diferenciniai poZymiai.

PACNS Sisteminiai autoimuniniai vaskulitai

Sisteminiai poZymiai | Paprastai néra  kity | Daznas kity organy pazeidimas (ANG, plauciai, inkstai
organy jsitraukimo [9]. | — AAV [45]; mezenterinis ar plauciy vaskulitas — SRV

[9]; purpura ir inksty pazeidimas — IgA vaskulitas

[50,51]; uveitas — Behcet [49]; limfadenopatija ar

plauciy pazeidimas — sarkoidoz¢ [48]).

Serologija Néra specifiniy | Specifiniai autoantikiinai pagal etiologija: ANCA
autoantiktiny [44]. (AAV) [45], ANA/anti-dsDNA (SRV) [46], aPL (AFS)
[46], anti-SSA/Ro (Sjogren) [47].

Likvoras Dazna limfocitoziné | Gali biiti normalus ar nespecifiskai pakites (pvz., SRV)
pleocitozé ir/ar baltymo | [46]; uzdegiminiai pokyciai galimi esant aktyviam CNS
padidéjimas [44]. vaskulitui (AAV) [45].
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4 lentelé. PACNS ir sisteminiy autoimuniniy ligy su CNS pazeidimu diferenciniai poZymiai

(tesinys).

Neurovaizdinimas Daugiazidiniai iSeminiai | Priklauso nuo ligos: demielinizaciniai zidiniai (Sjogren)
pakitimai, galimi | [47]; trombozés (AFS, Behcet) [46,49];
skirtingo amziaus | granulomatoziniai pakitimai ar smegeny dangaly
zidiniai [44]. kontrastavimo sustipréjimas (sarkoidoze) [48]; PRES

(IgA) [51].

Patofiziologija Pirminis intrakranijiniy | DaZnai antrinis mechanizmas: imuniniy kompleksy ar
kraujagysliy uzdegimas | komplemento aktyvacija (SRV) [46]; trombozé (AFS)
[44]. [46]; nekrotizuojantis vaskulitas ar granulomatozinis

uzdegimas (AAV) [45].
Organy  pazeidimo | CNS pazeidimas | [vairiy organy pazeidimas [9,45—47,49].
spektras izoliuotas [44].

Sutrumpinimai: PACNS — pirminis centrinés nervy sistemos vaskulitas; AAV — ANCA asocijuoti
vaskulitai; SRV — sisteminé raudonoji vilklige; AFS — antifosfolipidinis sindromas; ANG — ausy,
nosies ir gerklés; PRES — uZpakalinés griZztamosios encefalopatijos sindromas; ANA —

antik@inai; anti-SSA/Ro — Sjogreno sindromo antigeno A antikiinai; CNS — centriné nervy sistema.

6.3.3. Navikinés kilmés procesai, susije su antriniu CNS vaskulitu

Neoplastinés ligos gali biiti susijusios su antriniu CNS vaskulitu, kai kraujagysliy sienelés
uzdegimas iSsivysto dél paraneoplastiniy mechanizmy ar limfoproliferaciniy ligy. Tarp galimy
etiologiniy veiksniy jvardijamos piktybinés limfomos ir paraneoplastiniai sindromai [4,23]. Tokiais
atvejais kraujagysliy pazeidimas néra izoliuotas procesas — jis pasireiSkia kaip pagrindinés ligos
proceso dalis [23]. Kadangi naviky gydymas 1§ esmés skiriasi nuo PACNS taikomos imunosupresijos,

pries§ patvirtinant PACNS diagnoz¢ biitina sistemingai atmesti galimg naviking etiologija [4,23].

6.4. Kitos biiklés (ne vaskulitai)

6.4.1. Grjztamasis smegenu vazokonstrikcijos sindromas

GrjZztamasis smegeny vazokonstrikcijos sindromas (angl. reversible cerebral vasoconstriction
syndrome, RCVS) yra viena svarbiausiy PACNS diferenciniy diagnoziy [52]. Skirtingai nei PACNS,
RCVS néra susijes su tikru kraujagyslés sienelés uzdegimu — jo patogenezé¢ grindziama laikina
smegeny arterijy vazokonstrikcija [52,53]. RCVS daznai siejamas su iSoriniais provokuojanciais
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veiksniais, tokiais kaip pogimdyminé biikl¢, serotonerginiy ar simpatomimetiniy medziagy

vartojimas [52,53].

RCVS biidinga iminé pradzia: simptomai paprastai prasideda staigiu ,,Zaibo trenksmo* tipo
galvos skausmu, kuris gali kartotis kelias dienas ar savaites. Taip pat gali pasireiksti zidininiai
neurologiniai simptomai, o esant rySkesnei vazokonstrikcijai, galimos iSeminés ar hemoraginés

komplikacijos [52,53].

AngiografiSkai RCVS budingas lygus segmentinis daugelio intrakranijiniy kraujagysliy
susiaur¢jimas keliuose kraujotakos baseinuose, neretai su tarp jy esanciais iSsiplétimais [52].
Svarbiausias Siy pakitimy bruozas yra jy griztamumas: RCVS atveju angiografiniai pakitimai

paprastai regresuoja per mazdaug 12 savaiciy [52,53].

Vaizdiniuose tyrimuose RCVS atveju gali biiti nustatomos pavirSinés subarachnoidinés
kraujosruvos, o kai kuriais atvejais — pakitimai, btidingi uzpakalinés griztamosios encefalopatijos

sindromui [52].

Diferencinéje diagnostikoje papildomos informacijos gali suteikti HR-VWI. PACNS
biidingas koncentrinis sienelés sustor¢jimas ir rySkus kontrastavimas, o RCVS atveju sienelés
kontrastavimas menkas arba paprastai nenustatomas [31,52]. Sis skirtumas gali padéti atskirti

uzdegiming stenoz¢ nuo neuzdegiminés vazokonstrikcijos [31].

Cerebrospinalinio skys¢io tyrimas RCVS atveju daZniausiai yra normalus arba nustatomi

minimalis, kliniSkai nezymiis baltymo ar lgsteliy kiekio poky¢iai [53].

Diagnozei papildomai gali buti taikomas klinikinis RCVS2 balas, pasiZymintis aukStu
diagnostiniu specifiSkumu [54]. RCVS ir PACNS atskyrimas yra svarbus dél i§ esmés skirtingos
gydymo taktikos. RCVS gydymas apima provokuojanciy veiksniy pasalinimg bei simptominj

gydyma, prieSingai nei PACNS, kuriam daZniausiai reikalingas imunosupresinis gydymas [44,52,53].
6.4.2. Vaisty ir toksiny sukelta CNS vaskulopatija

Kai kurios psichoaktyvios medziagos ir vaistai gali sukelti CNS vaskulopatija, kuri kai kuriais
atvejais imituoja PACNS ar net gali buti susijusi su tikru vaskulitu. Kokaino vartojimas gali biiti
susijes ne tik su vazospazmu, bet ir su tikru vaskulitu, kuris daznai siejamas su levamizoliu uzterStu
kokainu. Tokiais atvejais angiografiSkai gali biiti nustatomos segmentinés stenozes, HR-VWI gali

rodyti koncentrinj sienelés kontrastavima, kas apsunkina diferencijavima nuo PACNS [55].

Be to, simpatomimetiniai vaistai (pvz., pseudoefedrinas, fenilpropanolaminas) gali sukelti
vaskulito tipo angiografinius pakitimus, jskaitant difuzinj segmentinj susiaur¢jima ir karoliukus
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primenant] vaizda, taip pat didina smegeny kraujosruvos rizika [55]. Tireostatikai (propiltiouracilas,

metimazolas) gali biti susije su ANCA-asocijuotu vaskulitu, kuris retais atvejais apima ir CNS [55].

6.4.3. Galvos smegeny kraujagysliy aterosklerozé

Intrakranijiné aterosklerozé yra svarbi PACNS diferenciné diagnozé, kadangi gali pasireiksti
segmentinémis intrakranijiniy arterijy stenozémis bei daugiazidiniais iSeminiais pakitimais [5,17,56].
Intrakranijiné ateroskleroz¢ gali buti klaidingai interpretuojama kaip PACNS net ir jauniems

pacientams, kuriems pasireiSké daugybiniai progresuojantys smegeny infarktai [5].

Vien kraujagysliy spindzio vertinimas angiografijoje néra pakankamai specifiSkas, nes
stenozes gali biiti nustatomos abiejy biikliy atvejais [5]. Diferencingje diagnostikoje ypac¢ naudingas
HR-VWI, nes §is tyrimas leidzia vertinti ne tik kraujagyslés spindj, bet ir sienelés pazeidimo pobiidj
[56]. Intrakranijinei aterosklerozei biidingas ekscentriSkas, heterogeniSkas, lengvai ar vidutiniSkai
kontrastuojantis sienelés sustoré¢jimas, tuo tarpu vaskulitui biidingas segmentinis, koncentriskas ir
homogeniskas sienelés kontrastavimas, apimantis visg kraujagyslés perimetrg [56]. Vis délto Sie
pozymiai néra absoliutiis, nes kai kuriais atvejais ateroskleroziniy ploksteliy sienelés sustoréjimo

pobiidis gali biiti panaSus j uzdegiminiy vaskulopatijy radinius [56].

6.4.4. Demielinizuojancios ligos

Demielinizuojancios CNS ligos gali turéti klinikiniy ir radiologiniy poZymiy, kurie gali
persidengti su CNS vaskulitu, todél diferenciné diagnostika remiasi kompleksiniu klinikiniy,

radiologiniy ir laboratoriniy duomeny vertinimu (5 lentel¢) [44,57].

ISsétinei sklerozei (IS) budingi gerai riboti T2 hiperintensiniai Zidiniai tipinése srityse —
periventrikulingje srityje, Zievés-pozievio sandiiroje, uzpakalingje kaukolés dauboje bei nugaros
smegenyse [57]. Tuo tarpu PACNS daZnai pasireiskia iSeminiais pazeidimais, kurie gali biiti skirtingo
senumo ir lokalizuotis tiek Zievés-pozievio sandiiroje, tiek gilesnése smegeny struktiirose. Daliai
PACNS pacienty nustatomi ir hemoraginiai pakitimai [44]. Kadangi tipinéms demielinizuojanc¢ioms
ligoms labiau budingi T2 hiperintensiniai demielinizacijos zZidiniai, hemoraginiai radiniai turéty

skatinti svarstyti alternatyvias diagnozes [57].

Papildomg diagnosting verte gali turéti giliyjy pilkosios medziagos struktiiry jvertinimas.
Chen ir kt. 2021 m. tyrimo duomenimis, PACNS pacientams daZniau nustatomi pamato branduoliy

pazeidimai, o gumburo pazeidimai biina didesni nei IS atveju [58].
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IS atvejais likvore daZnai nustatoma intratekaliné IgG sinteze, pasireiskianti oligokloninémis
juostomis ir (arba) padidéjusiu IgG indeksu [57], tuo tarpu PACNS dazniau pasireiskia lengva

limfocitine pleocitoze ir padidéjusia baltymo koncentracija [44].

Be i$sétinés sklerozés, diferencinéje diagnostikoje svarbios ir kitos demielinizuojancios ligos,
ypa¢ mielino oligodendrocity glikoproteino antikiiny sukeliama liga (angl. myelin oligodendrocyte
glycoprotein antibody-associated disease, MOGAD). MOG-IgG tyrimo interpretacija reikalauja
atsargumo, nes zemo titro teigiami rezultatai gali buti susij¢ su mazesniu diagnostiniu specifiSkumu
ir klaidingai teigiamais rezultatais, ypac¢ jei klinikinis ar radiologinis vaizdas néra budingas
radiologiniais ir serologiniais kriterijais, naudojant patikimus lgsteliy pagrindu atliekamus tyrimus

(angl. cell-based assay) [59].

Svarbig papildoma vieta diferencinéje diagnostikoje gali uzimti HR-VWI. CNS vaskulitui
dazniau biidingas lygus, koncentrinis kraujagyslés sienelés sustoréjimas ir kontrastavimas,
atspindintis uzdegiminj kraujagyslés sienelés pazeidimg. Tuo tarpu demielinizuojanciy ligy
diagnostiniai MRT pozymiai paprastai yra parenchiminiai demielinizacijos zidiniai, todé¢l vaskulitinio

tipo kraujagyslés sienelés kontrastavimas labiau palaiko vaskulitinj procesg [57,60].

Kai turimi duomenys neleidzia patikimai atskirti vaskulitinio ir demielinizacinio proceso,

galutiniam diagnozés patvirtinimui gali biiti svarstoma smegeny biopsija [44].

5 lentelé. PACNS ir demielinizuojanciy ligy palyginimas.

PACNS Demielinizuojancios ligos

Lokalizacija Zievés—pozievio sandira, | Periventrikuliniai  zidiniai, corpus callosum,
gumburas, pamatiniai | Zievés—pozievio sritys, infratentoriniai ir nugaros
branduoliai. smegeny pazeidimai.

Minkstyjy dangaly | Gali bati. Reciau nustatomas IS; gali biiti MOGAD atvejais.

kontrastavimas

HR-VWI Koncentrinis sienelés | Paprastai néra vaskulitui buidingo koncentrinio
kontrastavimas. sienelés kontrastavimo.

Likvoras Limfocitozé, padidéjusi | Oligokloninés juostos ir (ar) IgG indeksas (IS).
baltymo koncentracija.

Serologiniai Specifiniy néra. MOG-IgG (MOGAD).

Zymenys
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5 lentelé. PACNS ir demielinizuojanciy ligy palyginimas (tgsinys).

PACNS Demielinizuojancios ligos

MRT pozymiai Skirtingo amziaus iSeminiai | Tipiniai T2 hiperintensiniai demielinizacijos
zidiniai. zidiniai.

Histopatologija Kraujagyslés sienelés | Demielinizacija.

(jeigu atlikta) uzdegiminiai pakitimai.

Sutrumpinimai: PACNS — pirminis centrinés nervy sistemos vaskulitas; IS — i§sétiné skleroz¢;
HR-VWI — aukstos raiskos kraujagysliy sienelés vaizdinimas; MOG-IgG — mielino oligodendrocity
glikoproteino IgG antikiinai; MOGAD — su mielino oligodendrocity glikoproteino antikiinais susijusi

liga; IgG — imunoglobulinas G.

Lentelé sudaryta remiantis literatiiros Saltiniais [44,57-60].

6.4.5. Navikai, imituojantys PACNS

Neoplastiniai procesai yra viena svarbiausiy nevaskulitiniy bukliy, galin¢iy imituoti PACNS
[4,32]. Diagnostinj i$8tikj kelia navika imituojanti (angl. tumefactive) PACNS forma, kai susidaro

kontrasta kaupiantys zidiniai su perifokaline edema ir masés efektu [18,25].

Pirminé¢ CNS limfoma, auks$to laipsnio gliomos ar metastazés gali pasireiksti daugiazidiniais
ar mases tipo pakitimais, kurie gali biiti klaidingai interpretuojami kaip uzdegiminiai pazeidimai
[4,25]. Reta intravaskuliné dideliy B Igsteliy limfoma pasizymi neoplastiniy limfocity proliferacija
kraujagysliy spindyje ir gali sukelti iSeminius ar daugiazidinius CNS paZeidimus, imituojancius
vaskulita [61]. Navikg imituojan¢io PACNS atvejais radiologiniai poZymiai gali biiti sunkiai

atskiriami nuo naviko, todel galutiné diagnoze neretai nustatoma tik histologiskai [25,62].

Perfuzijos MRT gali biiti naudinga diferencijuojant navikg nuo uzdegiminio proceso. Navika
imituojan¢iam PACNS dazniausiai nustatoma sumaz¢jusi arba normali santykiné smegeny kraujo
turio verté (angl. relative cerebral blood volume, rCBV). Tuo tarpu glioblastomoms ir metastazéms
nustatoma reikSmingai padidéjusi rCBV dél aktyvios angiogenezes [18,63]. HR-VWI taip pat gali
suteikti papildomos diferencinés diagnostikos informacijos: kai kuriais tumefactive PACNS atvejais
gali biiti nustatomas koncentrinis kraujagyslés sienelés sustoré¢jimas ir kontrastavimas, palaikantis
vaskuliting pazeidimo kilme [18]. Vis délto dél reikSmingo klinikiniy ir radiologiniy pozymiy
persidengimo su neoplastiniais procesais, esant diagnostiniam neaiSkumui, galutiniam diagnozés

patvirtinimui reikalingas histologinis iStyrimas [18,32].
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6.4.6. Amiloidinés uzdegiminés angiopatijos

Uzdegiminé cerebriné amiloidiné angiopatija (angl. cerebral amyloid angiopathy—related
inflammation, CAA-ri) ir su B-amiloidu susijes vaskulitas (angl. amyloid-f related angiitis, ABRA)
laikomi to paties uzdegiminio proceso, susijusio su f-amiloido sankaupomis kraujagysliy sienelése,
skirtingomis formomis. CAA-ri budingas perivaskulinis limfocitinis uzdegimas aplink amiloidu
infiltruotas minks$tyjy dangaly ir zievés arterijas, tuo tarpu ABRA apibréziamas kaip transmuralinis,
daznai granulomatozinis vaskulitas, kai uzdegimas apima visg kraujagyslés sienele ir gali sukelti jos
struktiirinj pazeidimg [64—66].

Amiloidinés uzdegiminés angiopatijos dazniausiai pasireiSkia polime eiga: progresuojanciais
66]. Skiriamasis pozymis yra pacienty amzius: uzdegiminé CAA ir ABRA daugiausia
diagnozuojamos vyresniems nei 60 mety pacientams, o PACNS dazniau prasideda vidutiniame

amziuje [23,64].

MRT yra pagrindinis diferencinés diagnostikos metodas. CAA-ri/ABRA atvejais daznai
matomi asimetriSki T2/FLAIR hiperintensiniai zidiniai, kuriy iSsidéstymas neatitinka klasikiniy
kraujagysliniy baseiny riby. Taip pat amiloidinei mikroangiopatijai biidingos mikrohemoragijos

smegeny zieveje ir hemosiderino sankaupos smegeny pavirsiuje [64—66].

Sie radiologiniai poZymiai, ypaé lobarinés mikrohemoragijos ir geleZies sankaupos smegeny
pavir$iuje, padeda jtarti uzdegiming CAA formg vyresnio amziaus pacientams. Angiografiniai tyrimai
nemazai daliai pacienty gali biiti normalls, todél negali biiti pakankami atmesti uZdegimingés

amiloidinés angiopatijos galimybe [64,65].

HR-VWI gali biiti papildoma priemoné diferencinei diagnostikai. Kai kuriais CAA-ri ir
ABRA atvejais kraujagysliy sienelés kontrastavimas gali buiti menkai iSreikStas arba neaptinkamas,
ypac¢ jei vyrauja parenchiminiai ir minkStyjy dangaly pakitimai [23,66]. Dél to esant tipiSkiems
parenchiminiy pazeidimy ir mikrohemoragijy deriniams vyresnio amziaus pacientui, vien neigiami

HR-VWTI sienelés radiniai neturéty skatinti skubotai rinktis PACNS diagnozés.

Nors histologinis patvirtinimas ilgg laikg buvo laikomas biitinu diagnozei nustatyti, tipiniais

klinikiniais ir radiologiniais atvejais uzdegiminé amiloidin¢ angiopatija gali biiti diagnozuojama

ABRA) dazniausiai gerai reaguoja ] gydyma kortikosteroidais, tac¢iau per anksti nutraukus
imunosupresija, gali recidyvuoti, tod¢l rekomenduojama pakankama gydymo trukmé ir stebésena

[23,64]. Ankstyvas $iy bukliy atskyrimas yra svarbus, nes PACNS dazZnai reikia intensyvesnio ir
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ilgesnio imunosupresinio gydymo, o CAA-ri/ABRA atvejais neretai pakanka gydymo

kortikosteroidais [23,64].

7. DIFERENCINES DIAGNOSTIKOS ALGORITMAS

CNS vaskulity diagnostika grindziama integruotu klinikiniy, laboratoriniy ir radiologiniy
duomeny vertinimu. Atsizvelgiant j ligos retuma, klinikiniy pozymiy nespecifiSkumg ir ribotg atskiry
tyrimy jautruma bei specifiSkuma, né vienas kriterijus ar tyrimas atskirai negali patvirtinti ar paneigti
PACNS diagnozés. Siame skyriuje pateikiamas struktiiruotas diferencinés diagnostikos algoritmas
néra laikomas diagnostiniais kriterijais ar oficialiomis gairémis. Jo paskirtis — padéti sistemingai

vertinti galimas diferencines diagnozes klinikin¢je praktikoje.

7.1. CNS vaskulito jtarimas

Pirmasis zingsnis vertinant jtariamg CNS vaskulita — nustatyti, ar klinikiniai ir vaizdiniai

duomenys apskritai palaiko uzdegiming kraujagysliy etiologija, ar labiau tikétina alternatyvi buklé.

Uzdegiminé etiologija dazniau svarstoma esant poumei progresuojanciai eigai,
uzdegiminiams smegeny skysc¢io pokyciams bei daugiateritoriniams ar skirtingo evoliucijos amziaus
iSeminiams paZeidimams magnetinio rezonanso tomografijoje. Taciau Sie poZymiai néra specifiski ir

gali buti nustatomi kity ligy atvejais.

Tuo paciu etapu biitina sistemingai jvertinti galimas PACNS imitacijas, jskaitant sisteminius
autoimuninius vaskulitus, infekcines angiopatijas, reversing cerebring vazokonstrikcija (RCVS),
uzdegiming cerebring amiloiding angiopatija (CAA-ri), embolines ar trombozines bikles bei
demielinizuojancias ligas. PACNS svarstomas tuomet, kai atlikus nuosekly tyrimy kompleksa

neatskleidziama aiski antriné ar ne uzdegiming etiologija [1,4,5,7,8] (1 pav.).
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1 pav. CNS vaskulity diferencinés diagnostikos algoritmas.

Pacientas su CNS pazeidimo poZymiais (zidininé neurologiné simptomatika, galvos skausmas,
encefalopatija, insultai)

Ar yra sisteminio organy jsitraukimo pozymiy?

Taip
Svarstyti antrinj CNS vaskulitg (kars¢iavimas, artralgijos, odos pazeidimai, ANG
simptomai, inksty funkcijos poky¢iai, plauciy
infiltratai, teigiama serologija (ANCA, ANA ir kt.))
\l/ Ne
Svarstyti infekcing etiologij . . .. . o
(X:flsroyirll t}:kgijzlzlf ifltl“gkzigrllj;} . Ar yra infekcijos klinika ar rizikos veiksniai?
vaskulopatijg) — Taip (meninginiai simptomai, imunodeficitas, endeminiai
mikrobiologiniai / likvoro regionai)
tyrimai
Ne
Svarstyti toksing / Tai
medikamenting vaskulopatija P Ar galimas toksiny ar medikamenty poveikis?
— nutraukti veiksnj ir stebéti
Ne
Ar vyresnio amziaus pacientui nustatomi MRT
pozymiai, suderinami su amiloidine
. ) o
Svarstyti uzdegiming CAA ar Taip mikroangiopatija?
ABRA . lobarinés' mikrohemoragijos
* pavir$iné siderozé
» asimetriSki FLAIR pokyciai Zievés—pozievio srityje
\l, Ne
Sart demelmspn ey | Tip |y ont il i bdng
(ISSMOGAD) ’ unofogimat pozymiat:
Ne
Vaskulopatija maziau tikétina, bet - i — i
negalima atmesti smulkiyjy N Ar kraujagysliy Valzdlnlmg tyrimuose
kraujagysliy PACNS; vertinti < € (KTA/MRA/DSA) mll's-tato-ml segmentiniai
MRT/likvorg ir svarstyti biopsija susiauréjimai?
Taip

Svarstyti izoliuota CNS vaskulitag — 2 pav.

Algoritmas sudarytas autorés, remiantis Siame darbe analizuota literatiira.
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7.2. Izoliuoto CNS vaskulito patvirtinimas

Literaturoje apraSyti preliminartis atrankos modeliai, skirti struktiiruoti PACNS jtarima.
Pavyzdziui, Sarti ir kt. (2020) pasitlé algoritma, pagrista klinikiniy ir neurovaizdiniy pozymiy
kombinacijomis, galintj padéti identifikuoti pacientus, kuriems tikslinga iSsami PACNS diagnostika
[37]. Vis délto autoriai pabrézia, kad sitilomas algoritmas yra preliminari atrankos schema, skirta

padéti jtarti PACNS, taiau néra galutinis diagnostinis modelis ir reikalauja tolesnio iStyrimo (2 pav.).

PACNS ijtarima gali sustiprinti keliy nepriklausomy duomeny visuma: poiimé neurologing
simptomatika, uzdegiminiai smegeny skyscio pokyciai, MRT nustatomi daugiateritoriniai ar jvairaus
senumo iSeminiai pazeidimai, segmentinés stenozeés ar kraujagysliy nelygumai angiografijoje bei
koncentrinis kraujagyslés sienelés kontrastavimas didelés raiskos kraujagysliy sienelés MRT tyrime.

Taciau né vienas i$ Siy pozymiy atskirai néra pakankamas diagnozei patvirtinti.

Svarbu pabrézti, kad angiografiniai tyrimai gali biiti normaliis, ypa¢ smulkiyjy kraujagysliy
pazeidimo atvejais, o smegeny skyscio pokyciai ne visais atvejais nustatomi. HR-VWI radiniai taip
pat turi biti vertinami kartu su klinikiniais ir kitais vaizdiniais duomenimis, nes jy interpretacija gali

biti sudétinga.

Esant neaiskiai diagnozei, ypa¢ planuojant ilgalaike ar intensyvig imunosupresijg, svarstoma
smegeny biopsija. Neigiama biopsija PACNS visiSkai neatmeta dél galimo Zidininio paZeidimo

pobtdzio.

29



2 pav. Izoliuoto CNS vaskulito svarstymas.

Likvoro duomenys nepalaiko Ar likvore nustatomi uzdegiminiai pokyciai?
gk.ty.vgus. u2d§gimp; vertinti Ne * lengva limfocitiné pleocitoze
klinikiniy ir Vglzdlnlq duomeny  padidéjes baltymas
visumg * néra aktyvios infekcijos pozymiy
Taip
Ar MRT rodo uzdegiming vaskulopatija
Radiniai nepalaiko uzdegiminés galinCius palaikyti poZymius?
etiologijos; diferencijuoti su Ne » daugiateritoriniai ar skirtingo ,,amziaus‘
ateroskleroze, RCYS ar kitomis iSeminiai pazeidimai
vaskulopatijomis * Zievés—baltosios medziagos sandiiroje
» galimas minkstyjy dangaly kontrastavimas
Taip
Jei i8lieka klinikinis/MRT/likvoro Ar angiografiniai radiniai suderinami su
pagristas jtarimas, svarstyti | Ne uzdegimine vaskulopatija (segmentiniai,
smulkiyjy kraujagysliy PACNS ir daugiaZidiniai susiaur¢jimai be aiskios
biopsija aterosklerozinés plokstelés)?
Taip
Uzdegiminé vaskulopatija tikétina, taciau
Svarstvti smeeenu biopsii reikalinga koreliacija su kh.mklnlals ir likvoro
varslyll stmegen blopsua ) duomenimis.
Taip
Jei atliktas HR-VWI, jvertinti sienelés
— - kontrastavimo pobiuidj.
Galutinis sprendimas \l/
* Teigiama biopsija — PACNS . .. . )
patvirtinamas Ar, jvertinus klinikinius, MRT, likvoro ir
* Neigiama biopsija — neatmeta angiografinius duomenis, i$lieka diagnostinis
smulkiyjy kraujagysliy vaskulito; neapibréZtumas?
reikalinga klinikiné koreliacija Ne
* Nustatyta kita patologija —
koreguoti diagnoze¢ Individualizuotas gydymo planas

Algoritmas sudarytas autorés, remiantis Siame darbe analizuota literatira.

7.3. Klinikiné interpretacija ir rizikos

CNS vaskulity diferenciné diagnostika sudétinga dél klinikiniy ir radiologiniy poZymiy
persidengimo su kitomis intrakranijinémis vaskulopatijomis, tod¢l vienas atskiras tyrimas negali
patvirtinti ar paneigti diagnozés. Siame darbe siilomas algoritmas skirtas struktiruoti diferencine

analize ir sistemingai jvertinti alternatyvias prieZastis, taciau jis nepakeicia klinikinio sprendimo.

Klinikingje praktikoje iSlieka dvi pagrindinés rizikos kryptys: uzdelsta tikétino PACNS
diagnoz¢, galinti lemti pakartotinius iSeminius jvykius ir progresuojant] neurologinj deficita, bei
nepagrista imunosupresija, ypa¢ esant infekcinei ar neoplastinei etiologijai, galinti pabloginti

paciento prognoze.
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8. KLINIKINIS ATVEJIS

8.1. Atvejo apraSymas

ApraSoma 40 mety pacienté, turinti kardiovaskuliniy rizikos veiksniy — pirming artering
hipertenzija, 2 tipo cukrinj diabetg ir dislipidemijg. Anamnezéje taip pat nurodyta psoriaze, vaikystéje
buvusi bronchiné astma. Pacient¢ rikyma ir alkoholio vartojima neigé. Seiminéje anamnezéje

pazymeta, kad tévas mazdaug 50 mety amziaus patyré galvos smegeny insultg.

Ligos pradzia siejama su 2024 m. gruodzio ménesiu, kai pacienté karsc¢iavo iki 40 °C ir buvo
hospitalizuota dél slapimo taky infekcijos. Hospitalizacijos metu pradéta pastebéti pakitusi pacientés
kalba ir naujai atsirades trumpalaikés atminties sutrikimas. ISrasius i§ ligoninés pacienté ir jos
artimieji pastebéjo rySky anterogradinés atminties sutrikimg — pacienté sunkiai jsimindavo nauja

informacijg ir kartodavo klausimus apie neseniai vykusius jvykius.

Pirminiuose galvos smegeny kompiuterinés tomografijos tyrimuose Gimiy intrakranijiniy
pakitimy nenustatyta. Véliau atliktas galvos smegeny MRT tyrimas parodé Gimius ar potlmius
iSeminius pakitimus kairés uzpakalinés smegeny arterijos baseine bei nedidelius liekamuosius

poiSeminius pakitimus deSinéje okcipitalingje ir parietalinéje srityse.

D¢l isliekancio kognityvinio sutrikimo ir jtartiny kraujagysliniy pakitimy pacienté¢ 2025 m.
kovo ménesj hospitalizuota j neurologijos skyriy iSsamesniam istyrimui. Neurologinio iStyrimo metu
zidininio neurologinio deficito nenustatyta, ta¢iau dominavo kognityviniai sutrikimai, ypac
trumpalaikés atminties pablogéjimas. Psichologinio jvertinimo metu nustatyti démesio
koncentracijos svyravimai ir sutrikes informacijos perkélimas i§ trumpalaikés i ilgalaike atmintj.
Psichiatro konsultacijos metu aktyvios psichopatologijos nenustatyta; pazymeéta, kad kognityviniai

sutrikimai gali buti susij¢ su galvos smegeny iSeminiais pakitimais.

Stacionare atliktuose laboratoriniuose tyrimuose nustatyta neutrofiliné leukocitoze ir ryskiai
padidéje uzdegiminiai rodikliai (CRB, ENG). Slapimo pasélyje nustatyta Escherichia coli, todél
diagnozuota Slapimo taky infekcija ir paskirtas antibakterinis gydymas. Dinamikoje uZdegiminiai
rodikliai reikSmingai sumazg¢jo.

Atliekant kraujagysliy tyrimus nustatyti daugybiniai intrakranijiniy arterijy pakitimai.
Transkranijiné doplerografija ir ekstrakranijiniy kraujagysliy ultragarsinis tyrimas parode
padidéjusius kraujotakos greicius ir jtariamas intrakranijines stenozes. Galvos smegeny MRT tyrimas
su kontrastine medziaga parodé daugybinius kraujagysliy susiauréjimus ir trumpas striktiiras, taip pat
nezymy kontrastinés medziagos kaupima kraujagysliy sienelése, kas kélé uzdegiminés vaskulopatijos

itarima.
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Papildomai atlikta cerebrin¢ angiografija, kurios metu nustatyti keli intrakranijiniy arterijy
segmentiniai susiaur¢jimai, jskaitant lokalias stenozes vidurinés smegeny arterijos M1 segmente (iki
~70 %) bei uzpakalinés smegeny arterijos Sakos (sub)okliuzija (3 pav.). Angiografinis vaizdas buvo

vertintas kaip neprieStaraujantis centrinés nervy sistemos vaskulitui.

3 pav. Cerebriné angiografija. Matomi intrakranijiniy arterijy segmentiniai susiauréjimai.

Diferencinés diagnostikos metu atlikti i§samiis autoimuniniai tyrimai. Antinukleariniai
antikiinai (ANA), antiktinai prie§ dvispirale DNR (anti-dsDNA), ANCA ir antifosfolipidiniai
antikinai buvo neigiami. D¢l galimos infekcinés etiologijos atlikti tyrimai dél neuroinfekcijy,

iskaitant Laimo liga, ta¢iau reik§mingy radiniy nenustatyta.

Nustatyti galimi infekcijos Zidiniai — aktyvi §lapimo taky infekcija ir odontogeniniai pakitimai
panoramingje danty rentgenogramoje. Dél $iy prieZasciy tarpdisciplininio konsiliumo metu nuspresta,
kad, nors daugiausia duomeny yra uz CNS vaskulita, imunosupresinis gydymas turéty buti pradétas
tik pasalinus galimus infekcijos zidinius. Véliau ambulatoriskai pacienté buvo stebima neurology ir
reumatology. Dinaminiai kraujagysliy tyrimai reikSmingos teigiamos dinamikos nerodé. Pacientei

rekomenduotas gydymas gliukokortikoidais, véliau paskirtas ir azatioprinas.

2026 m. pradzioje pacienté pradéjo skystis progresuojanciu eisenos nestabilumu ir sutrikusia
pusiausvyra. Dél $iy simptomy atliktas pakartotinis galvos smegeny MRT tyrimas — nustatytas naujas

iSemijos zidinys kairiajame smegen¢liy pusrutulyje (4 pav.).
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4 pav. Galvos smegeny MRT, FLAIR seka. Matomas potimis iSeminis zZidinys kairiajame

smegenéliy pusrutulyje.

Pacient¢ buvo hospitalizuota i nervy ligy skyriy dél naujai nustatyto galvos smegeny infarkto
vertebrobaziliniame baseine. Galvos KTA patvirtino potimj iSeminj zidinj kairiajame smegenéliy
pusrutulyje bei anks¢iau buvusiy iSeminiy pakitimy zonas temporookcipitalingje ir okcipitalingje
srityse. Reik§mingy magistraliniy arterijy okliuzijy nenustatyta. Pakartotinai atlikus smegeny skysc¢io
tyrimg nustatytas padidéjes baltymo kiekis, taciau reikSmingos pleocitozés nenustatyta. Infektologo

konsultacijos metu infekciné vaskulopatijos etiologija laikyta mazai tikétina.

Atsizvelgiant j kliniking eiga, daugybinius iSeminius pakitimus skirtinguose kraujagysliy
baseinuose, angiografinius segmentiniy stenoziy radinius bei uzdegiminés vaskulopatijos pozymius
MRT tyrime, pacientés buklé buvo vertinama kaip tikétinas CNS vaskulitas. Pacienté¢ gydyta

gliukokortikoidais ir imunosupresiniu gydymu, kartu koreguojant steroidy sukeltg hiperglikemija.

Apibendrinant, pacientés ligos eiga pasizyméjo pasikartojanciais iSeminiais jvykiais
skirtinguose kraujagysliy baseinuose, daugybiniais intrakranijiniy arterijy stenoziniais pakitimais ir
neigiama sisteminiy autoimuniniy ligy serologija. Siy duomeny visuma labiausiai atitiko tikéting

CNS vaskulitg arba uzdegiming intrakranijine vaskulopatija.

8.2. Atvejo analizé ir apibendrinimas taikant diagnostikos algoritma

Retrospektyvi klinikinio atvejo analizé pagal suformuota diferencinés diagnostikos algoritma

pateikta 6 lenteléje.
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6 lentelé. Klinikinio atvejo analiz¢ ir aptarimas.

Algoritmo Zingsnis

Vertinti duomenys

Ar yra intrakranijineés

vaskulopatijos

/

vaskulito jtarimas?

Ar

1zoliuotas CNS?

procesas

Infekcijos vertinimas

Kitos wvaskulopatijos

(ne vaskulitai)

Sprendimas
biopsijos,

imunosupresijos

del

Daugybiniai iSeminiai pakitimai skirtinguose
kraujagysliy baseinuose (Gimilis,

letiniai), TKD/TKSS tyrimuose

poiimiai ir
— padidéje
kraujotakos greiciai, cerebrinéje angiografijoje
nustatytos segmentinés intrakranijiniy arterijy

stenozes.

Néra aiskiy sisteminio vaskulito pozymiy
kituose organuose; ANA ir ANCA tyrimai
neigiami; taCiau pradinéje

ligos stadijoje

nustatytas rySkus  sisteminis uzdegimas

infekcijos fone.

Nustatyta Slapimo taky infekcija (E. coli), labai
padidéje uzdegiminiai rodikliai (CRB, ENG),
klinikinis ir laboratorinis pageréjimas skyrus
antibiotikus; likvoro

tyrimuose specifinés

neuroinfekcijos nepatvirtintos.

Néra staigaus (,,zaibo trenksmo*) galvos
skausmo, todél RCVS maziau tikétinas; KTA
tyrime nustatyta intrakranijine ~ ACI
aterosklerotiné plokstelé (~50 %), pacienté turi
kardiovaskuliniy rizikos veiksniy; diferencinéje
diagnostikoje svarstyta ir moyamoya sindromo

galimybeé.

Likvoro tyrime nustatytas padidéjes baltymo
kiekis, ribiné pleocitoze, intratekalinés IgG
sintezés nenustatyta; nustatyti galimi infekcijos

zidiniai (odontogeniné¢ infekcija, nesena STI).

I$vada

Angiografinis  ir  klinikinis
vaizdas suderinamas su
uzdegimings kilmes
vaskulopatija,  ta¢iau  néra

specifinis tik CNS vaskulitui.

Sisteminé autoimuniné liga
mazai tikétina; galimas antrinis

uzdegiminis procesas.

Tiesioginé neuroinfekcija mazai
tikétina; neatmestina poinfekciné

arba uzdegiminé vaskulopatija.

RCVS mazai tikétinas;

diferencijuotina su intrakranijine
ateroskleroze; moyamoya

sindromui  budingy tipiniy

poZymiy nenustatyta.

Tikétina uzdegiminés kilmés

intrakranijiné vaskulopatija;
imunosupresinis gydymas

pradétas pasalinus infekcijos

zidinius; histologinio

patvirtinimo néra.

Sutrumpinimai: CNS — centriné nervy sistema; TKD — transkranijinis dopleris; TKSS —
transkranijiné spalviné¢ sonografija; ANA — antinukleariniai antikiinai; ANCA — antineutrofiliniai

citoplazminiai antikiinai; CRB — C reaktyvus baltymas; ENG — eritrocity nusédimo greitis; RCVS —
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griztamasis smegeny vazokonstrikcijos sindromas; KTA — kompiuterinés tomografijos angiografija;

ACI — vidiné miego arterija; IgG — imunoglobulinas G.

uzdegiminés kilmés intrakranijing vaskulopatija. Daugybiniai iSeminiai pakitimai skirtinguose
kraujagysliy baseinuose, padidéj¢ kraujotakos greiciai transkranijiniuose tyrimuose bei segmentinés

stenozés cerebrinéje angiografijoje atitinka galimg uzdegiminj kraujagysliy pazeidima.

Taciau Sie radiniai néra specifiSski tik PACNS. Diferencinés diagnostikos metu svarstyta
infekciné etiologija, nes ligos pradzioje nustatyta aktyvi Slapimo taky infekcija ir rySkus sisteminis
uzdegiminis atsakas. Nors specifinés neuroinfekcijos nepatvirtintos, neatmestina poinfekciné ar

imuniné vaskulopatijos forma.

Papildomai diferencinéje diagnostikoje svarstyta intrakranijin¢ aterosklerozé, nes pacienté
turi kelis reikSmingus aterosklerozés rizikos veiksnius (artering hipertenzija, cukrinj diabetg ir
dislipidemija), o vaizdiniai tyrimai parodé ateroskleroziniy pakitimy pozymiy. Taip pat svarstyta
griztamoji cerebriné vazokonstrikcija, taciau Siai buklei biidingas staigus intensyvus galvos skausmas

pacientés anamnezé€je nenustatytas.

Atsizvelgiant | visumg klinikiniy, laboratoriniy ir vaizdiniy duomeny, pacientés biklé
retrospektyviai vertintina kaip tikétina uzdegiminés kilmés intrakranijiné vaskulopatija, galimai
susijusi su centrinés nervy sistemos vaskulitu. D¢l galimy infekcijos Zidiniy imunosupresinis
gydymas buvo pradétas etapais — pirmiausia kontroliuojant infekcija, o véeliau skiriant

prieSuzdegiminj gydyma ir stebint kliniking bei radiologing dinamika.

9. APTARIMAS

Siame darbe analizuota CNS vaskulity diferenciné diagnostika, remiantis literatiiros
duomenimis ir suformuotu diagnostikos algoritmu, kurio pritaikomumas jvertintas klinikinio atvejo
analize. Literatiros apZvalga parode, kad CNS vaskulity diagnostika iSlieka sudétinga dél

nespecifiniy poZymiy bei plataus diferenciniy diagnoziy spektro.

apraSyta stambiyjy ir vidutiniy kraujagysliy PACNS fenotipa, kuriam biidingi iSeminiai smegeny
pazeidimai ir intrakranijiniy arterijy stenozes [13]. Aktyvios sisteminés autoimuningés ligos poZymiy
nenustatyta, o tiesioginé neuroinfekcija nebuvo patvirtinta, tod¢l diagnostinis vertinimas atitiko
literatiroje apraSyta PACNS diferencinés diagnostikos principa, grindziama kity galimy etiologijy

atmetimu.
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Pagrindiné darbo stiprybé¢ yra literatiros duomenimis pagristo diferencinés diagnostikos
algoritmo sukiirimas ir jo pritaikymas klinikinio atvejo analizei. Toks strukttiruotas pozitris leidzia
nuosekliai jvertinti klinikinius, laboratorinius ir neurovaizdinius duomenis bei sistemingai atmesti
dazniausias PACNS imituojancias buikles. Papildomai darbe aptarta pazangiy neurovaizdiniy metody,
ypac aukstos raiskos kraujagysliy sienelés vaizdinimo (HR-VWI), potenciali diagnostiné verté, nors

ju praktinis prieinamumas gali biiti ribotas.

Pagrindinis darbo ribotumas — vieno klinikinio atvejo analizé, todél rezultaty pritaikomumas
platesnei populiacijai yra ribotas. Be to, PACNS diagnozé nebuvo patvirtinta histologiskai, nes

smegeny biopsija dél invazyvumo ir riboto jautrumo atliekama itin selektyviai.

Apibendrinant, CNS vaskulity diferenciné¢ diagnostika turi buti grindZiama sistemingu
klinikiniy, laboratoriniy ir neurovaizdiniy duomeny vertinimu, o struktiruotas diferencinés
diagnostikos algoritmas gali padéti pagristi klinikinius sprendimus ir sumazinti klaidingos diagnozés
rizikg. Vis délto tokio algoritmo efektyvumas priklauso nuo klinikinio konteksto, diagnostiniy
galimybiy ir gydytojy patirties. Be to, Siame darbe pateiktas diagnostikos modelis grindziamas
naratyvine literatiros analize ir vieno klinikinio atvejo interpretacija, todél jo pritaikomumas

platesn¢je klinikingje praktikoje yra ribotas. Ateityje algoritmo diagnostiné¢ verté galéty buti

10. ISVADOS

l. Centrinés nervy sistemos vaskulitai sudaro heterogeniska ligy grupe, todél jy klinikiné
bei radiologin¢ raiska turi biiti vertinama diferencinés diagnostikos kontekste; né vienas pavienis
diagnostinis metodas néra pakankamai specifiskas patikimai diagnozei nustatyti.

2. Pirminio centrinés nervy sistemos vaskulito klinikiniai, laboratoriniai ir radiologiniai
poZymiai néra patognominiai, todél diagnozé grindziama atmetimo principu, sistemingai paneigiant
antrinius vaskulitus ir nevaskulitines btkles.

3. Siame darbe suformuoti, literatiros duomenimis pagrijsti diferencinés diagnostikos
algoritmai leidZia sistemingai struktiruoti diagnostinj iStyrimg, kryptingai atmesti infekcines,
sistemines autoimunines ir neoplastines patologijas bei sumazinti klaidingos diagnozeés ir nepagristos
imunosupresijos rizikg klinikingje praktikoje.

4. Analizuotas klinikinis atvejis parodeé, kad algoritminis diferencinés diagnostikos
modelis gali padéti nuosekliai vertinti pirminio centrinés nervy sistemos vaskulito ir antrinés
uzdegimings intrakranijinés vaskulopatijos galimybe bei pagristi atsargia, individualizuota gydymo

taktika.
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11. PRAKTINES REKOMENDACIJOS

1. Esant neaiskios kilmés pasikartojantiems iSeminiams jvykiams ir intrakranijiniy
arterijy stenozéms, diferencinéje diagnostikoje turéty biiti svarstoma centrinés nervy sistemos
vaskulito galimybé, taikant strukttiruotg diagnostinj vertinima.

2. Esant neaiSkiems neurovaizdiniams radiniams, rekomenduojama atlikti aukstos
raiSkos kraujagysliy sienelés vaizdinimo tyrimg, jeigu Sis metodas yra prieinamas, siekiant
diferencijuoti uzdegiminius ir nevaskulitinius kraujagysliy pazeidimus.

3. Jei diagnoz¢ iSlieka neaiski ir yra klinikinis jtarimas dél pirminio centrinés nervy
sistemos vaskulito, reikéty svarstyti papildomus tyrimus, jskaitant pakartotinj likvoro tyrimg ar,

selektyviais atvejais, smegeny biopsija.
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