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Αποχαιρετισµός
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6 Ιουνίου 2014 στην αγαπηµένη του Θεσσαλονίκη. Θα λείψει πραγµατικά ως πραγµατικός φίλος στους συ-
νεργάτες του αλλά ιδιαίτερα στην οικογένειά του, την σύζυγό του Ράνια και τα δύο παιδιά του, για τα οποία 
ήταν πάντα υπερήφανος.

Καλό ταξίδι 

Εκ µέρους του ∆Σ της ΕΝΕ

7



52



52

Ε ρ γ α σ ί ε ς . . .

"Η δηµοσίευση άρθρων στο ΝΕΥΡΟΛΟΓΙΑ δεν  δηλώνει αποδοχή
των απόψεων και θέσεων του συγγραφέα από την Συντακτική Επιτροπή ή την ΕΝΕ"

"Το περιεχόµενο των καταχωρήσεων είναι ευθύνη των εταιρειών που αναφέρονται 
και οφείλει να ακολουθεί τις προβλεπόµενες νόµιµες προυποθέσεις"
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10 REVIEW ARTICLE ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗ

ΓΕΝΙΚΑ 
Οι οπτικές νευροπάθειες προκαλούν διαταραχή όρα-

σης - σύµπτωµα το οποίο απαντάται συχνά στην κλι-
νική πράξη – και µπορεί να αποτελούν συνέπεια νευ-
ρολογικού, οφθαλµιατρικού ή συστηµατικού νοσή-
µατος. Έτσι, το πρώτο βήµα στην κλινική προσέγγιση 
ασθενούς µε διαταραχή της όρασης είναι η διάκριση 
µεταξύ νευροοφθαλµολογικού, οφθαλµιατρικού ή 
άλλου προβλήµατος. 

Ανατοµικά στοιχεία. Η κλινική προσέγγιση των 
διαταραχών της όρασης απαιτεί γνώση των ανατοµι-
κών δοµών που εµπλέκονται έµµεσα ή άµεσα µε τη 
λειτουργία της όρασης και των δοµών που γειτνιά-
ζουν µε αυτές:
•	 Οπτική οδός: οφθαλµός, οπτικό νεύρο-οπτικό χία-

σµα & αγκύλη του Wilbrand- οπτικές ταινίες – οπτι-
κή ακτινοβολία – φλοιώδες κέντρο της όρασης

•	 Νευρικό κύκλωµα αντανακλαστικού της κόρης στο 
φως

•	 Αγγειακό δίκτυο της περιοχής: οφθαλµική αρτηρία, 
κύκλος του Willis και ιδιαίτερα η πρόσθια εγκεφαλι-
κή και η πρόσθια αναστοµωτική αρτηρία

•	 Γειτονικές ανατοµικές δοµές: οφθαλµικός κόγχος, 
οσφρητική οδός, κογχική επιφάνεια µετωπιαίου λο-
βού, υπόφυση & τούρκικο εφίππιο

Αιτιοπαθογετετικοί µηχανισµοί. 
Ο όρος «οπτική νευροπάθεια» χρησιµοποιείται για 

να περιγράψει τις κλινικές εκδηλώσεις οι οποίες προ-
κύπτουν από προσβολή του οπτικού νεύρου (νευ-
ράξονας – µυελίνη), του περιβλήµατός του (µήνιγ-
γες – ΕΝΥ) και του αγγειακού του δικτύου µε ποικί-
λους παθοφυσιολογικούς µηχανισµούς. Η οπτική νευ-
ροπάθεια µπορεί να προκληθεί από ποικίλα αίτια, τα 
σηµαντικότερα από τα οποία φαίνονται στον Πίνακα 1. 
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∆ιαγνωστική Προσέγγιση των Οπτικών Νευροπαθειών

Ηλιόπουλος Ιωάννης1, Πατούση Αθανασία1, Τριανταφυλλά Μαγδαληνή2, ∆αρδαµπούνης ∆ούκας2 
1 Πανεπιστηµιακή Νευρολογική Κλινική ∆.Π.Θ., 2 Πανεπιστηµιακή Οφθαλµολογική Κλινική ∆.Π.Θ. Πανεπιστηµιακό Γενικό Νοσοκοµείο 
Αλεξανδρούπολης ∆ραγάνα 68100 Αλεξανδρούπολη

Περίληψη
Η οπτική νευροπάθεια είναι συχνή αιτία διαταραχής της όρασης στην καθηµερινή κλινική πράξη. Το ιστορικό 
και η κλινική εικόνα παρέχουν σηµαντικές πληροφορίες που περιορίζουν σηµαντικά τη διαφορική διάγνωση 
και κατευθύνουν την επιλογή των διαγνωστικών εργαλείων, ώστε να επιτευχθεί ακριβής διάγνωση. Οι κυριό-
τερες παθήσεις που οφείλονται σε βλάβη του οπτικού νεύρου είναι η οπτική νευρίτιδα αποµυελινωτικής αιτι-
ολογίας, η πρόσθια ισχαιµική νευροπάθεια, οι τοξικές, οι πιεστικές – διηθητικές και οι φλεγµονώδεις οπτικές 
νευροπάθειες καθώς και η κληρονοµική οπτική νευροπάθεια Leber. Σε αυτή την ανασκόπηση δίνεται έµφα-
ση στα κλινικά χαρακτηριστικά, τα οποία θα επιτρέψουν στον ιατρό µια αποτελεσµατική και στοχευµένη εκτί-
µηση της οπτικής νευροπάθειας και τη συγκρότηση της διαφορικής διάγνωσης. 
Λέξεις-κλειδιά: οπτική νευροπάθεια, οίδηµα θηλών, κλινική εξέταση

“Diagnostic Approach of Optic Neuropathies”

Heliopoulos I., Patousi A. Triantafylla M., Dardabounis D.

Abstract 
Optic neuropathy is a common cause of disturbance of vision in everyday clinical practice. The medical 
history and physical examination provide the clinician with valuable information, which limits the differential 
diagnosis and directs the choice of diagnostic tools in order to achieve accurate diagnosis. The main diseases 
caused due to an optic nerve lesion are demyelinating optic neuritis, anterior ischaemic optic neuropathy, 
toxic, infiltrating and inflammatory optic neuropathies and Leber’s hereditary optic neuropathy. In this 
review, we emphasize on the clinical features which allow the neurologist to evaluate optic neuropathy 
effectively and approach differential diagnosis. 
Keywords: Οptic Neuropathy, Papilloedema,Clinical Examination
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Πίνακας 1: Αιτιοπαθογενετικοί µηχανισµοί οπτικής νευροπάθειας και συνηθέστερα 
απαντώµενα νοσήµατα.

ΑΓΓΕΙΑΚΑ    Γιγαντοκυτταρική αρτηρίτιδα
Πρόσθια ισχαιµική οπτική νευροπάθεια

ΤΟΞΙΚΑ – ΜΕΤΑΒΟΛΙΚΑ Τοξίνες και φάρµακα (µεθανόλη, αιθαµβουτόλη, χλωροκίνη, 
στρεπτοµυκίνη, χλωραµφενικόλη, εργοταµινικά παράγωγα)
Ανεπάρκεια βιταµίνης Β12, θειαµίνης ή άλλων βιταµινών του 
συµπλέγµατος Β
Τοξική αµβλυωπία (καπνού – αλκοόλ)

ΛΟΙΜΩ∆Η Παραρρινοκολπίτιδα
Σύφιλη
Νόσος Lyme
Τοξοπλάσµωση
Λοίµωξη από CMV
Λοίµωξη από κρυπτόκοκκο

ΑΠΟΜΥΕΛΙΝΩΤΙΚΑ Πολλαπλή σκλήρυνση
Οπτική Νευροµυελίτιδα
Αποµυελίνωση µετά από λοίµωξη

ΦΛΕΓΜΟΝΩ∆Η – ΑΠΟΛΜΥΕΛΙΝΩΤΙΚΑ Σαρκοείδωση 
Συστηµατικός Ερυθηµατώδης Λύκος
Σύνδροµο Sjögren

∆ΙΗΘΗΤΙΚΑ
 

Γλοίωµα οπτικού νεύρου (Νευρινωµάτωση τύπου Ι)
Πολύµορφο γλοιοβλάστωµα οπτικού νεύρου
Λέµφωµα
Λευχαιµία
Καρκινωµάτωση µηνίγγων
Μετάσταση στο οπτικό νεύρο ή στο χίασµα

ΜΗΧΑΝΙΚΑ  - ΠΙΕΣΤΙΚΑ 
 

Βλεννοκήλη παραρρίνιων κόλπων
Μηνιγγίωµα βάσης κρανίου (οσφρητικής ταινίας, σφηνοει-
δούς πτέρυγας)
Μηνιγγίωµα ελύτρου του οπτικού νεύρου
Κρανιοφαρυγγίωµα
Όγκοι υπόφυσης, σύνδροµο κενού εφιππίου
Οστικές εξεργασίες (όπως σε Ινώδη ∆υσπλασία)
Θυροειδική οφθαλµοπάθεια (Graves)
Κοκκιωµάτωση Wegener
Ανευρύσµατα

ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΑ Οπτική ατροφία του Leber
Κληρονοµική Νεανική Οπτική Ατροφία

Κλινική εικόνα. Τα τυπικά κλινικά χαρακτηριστικά 
της οπτικής νευροπάθειας είναι: (α) απώλεια κεντρικής 
όρασης, (β) διαταραχή στην αντίληψη των χρωµάτων, (γ) 
οίδηµα ή ωχρότητα της θηλής µε καθαρή οφθαλµοσκο-
πική εικόνα του οπτικού δίσκου (clear view through to 
optic nerve) και (δ) διαταραχή του φωτοκινητικού αντα-
νακλαστικού (προσαγωγού σκέλους). Η συνύπαρξη 
των τεσσάρων αυτών χαρακτηριστικών δηλώνει βέ-
βαιη προσβολή του οπτικού νεύρου. 

Ταξινόµηση και ∆ιαφορική διάγνωση. 
 Ένας πρακτικός τρόπος ταξινόµησης και διαφορο-

διαγνωστικής προσέγγισης της οπτικής νευροπάθειας 
µπορεί να γίνει µε βάση : 

α) την προσβολή ενός ή και των δύο οπτικών νεύ-
ρων.

β) τα ευρήµατα της βυθοσκόπησης (παθολογικός 
ή φυσιολογικός οπτικός δίσκος).

γ) τον τρόπο εγκατάστασης (οξεία, υποξεία, χρό-
νια). 2, 3

ΟΞΕΙΕΣ ΕΤΕΡΟΠΛΕΥΡΕΣ ΟΠΤΙΚΕΣ ΝΕΥΡΟΠΑ-
ΘΕΙΕΣ 
Στις περισσότερες περιπτώσεις της ετερόπλευρης 

απώλειας όρασης η διάγνωση βασίζεται αποκλειστι-
κά στο ιστορικό και στην κλινική εξέταση. Ο τρόπος 
εισβολής και εξέλιξης του συµπτώµατος δίνει σηµα-
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ντικές ενδείξεις για την υποκείµενη αιτιολογία. Έτσι, 
για παράδειγµα, γνωρίζουµε πως χαρακτηριστικό της 
οπτικής νευρίτιδας είναι ότι η απώλεια όρασης έχει αιφ-
νίδια εισβολή και το έλλειµµα παρουσιάζει βραχεία (λί-
γες ώρες έως 1-2 ηµέρες) επιδείνωση, ενώ στις ισχαι-
µικές οπτικές νευροπάθειες η απώλεια της όρασης έχει 
µεν αιφνίδια εισβολή αλλά συνήθως το έλλειµµα φτά-
νει στο µέγιστο σε λίγα λεπτά και δεν εξελίσσεται πε-
ραιτέρω (µη εξελισσόµενη απώλεια όρασης).

Α. Αιφνίδια απώλεια όρασης µε βραχεία επι-
δείνωση. 
Οπτική νευρίτιδα (Ο .Ν.)
Παρόλο που πολλές φλεγµονώδεις νόσοι µπορούν 

να προσβάλλουν το οπτικό νεύρο, η συνηθέστερη αι-
τία είναι η οξεία αποµυελίνωση, που µπορεί να εµφα-
νιστεί είτε ως κλινικά µεµονωµένο επεισόδιο, είτε ως 
εκδήλωση της πολλαπλής σκλήρυνσης. Η Ο.Ν. εµ-
φανίζεται συνήθως σε νέους ενήλικες ηλικίας 20 – 45 
ετών και εµφανίζεται στις γυναίκες µε συχνότητα τρι-
πλάσια από ότι στους άντρες.3,4,5 

Οπτικά πεδία: Η εξέταση των οπτικών πεδίων µπο-
ρεί να αποβεί εξαιρετικά χρήσιµη στη διαφορική διά-
γνωση οιδήµατος θηλής από πιεστικές βλάβες (βλέπε 
παρακάτω στο τµήµα για τις αµφοτερόπλευρες οπτικές 
νευροπάθειες). Συνήθως στη οπτική νευρίτιδα υπάρ-
χουν κεντρικά ή παρακεντρικά σκοτώµατα, διότι προ-
σβάλλεται το θηλαιοωχρικό δεµάτιο.3 

Βυθοσκόπηση: Aν διαπιστωθεί οίδηµα της οπτι-
κής θηλής, σε συνδυασµό µε κεντρικό ή παρακεντρι-
κό σκότωµα στα οπτικά πεδία τότε πρόκειται για προ-
σβολή της κεφαλής του οπτικού νεύρου, δηλαδή για 
θηλίτιδα. Το οίδηµα είναι ήπιο, χωρίς αιµορραγίες 
και εντοπίζεται στο κροταφικό τµήµα του οπτικού δί-
σκου. Στις περισσότερες περιπτώσεις η βυθοσκόπη-
ση είναι φυσιολογική («ο ασθενής δεν βλέπει τίποτα 
και ο γιατρός δεν βλέπει τίποτα») τότε πρέπει να διευ-
κρινιστεί αν πρόκειται για οπισθοβολβική νευρίτι-
δα, δηλαδή για προσβολή του οπτικού νεύρου χω-
ρίς συµµετοχή της θηλής.6 

Επιπρόσθετες διαγνωστικές εξετάσεις που χρησι-
µοποιούνται στη διαγνωστική προσέγγιση της οπτι-
κής νευρίτιδας είναι οι παρακάτω.5 

Η MRI των οφθαλµικών κόγχων µε χορήγηση 
παραµαγνητικής ουσίας (gadolinium) και µε τεχνική 
καταστολής λίπους (fat suppression) δείχνει διόγκω-
ση και εµπλουτισµό του οπτικού νεύρου(εικόνα 1). 
Η τεχνική αυτή είναι επίσης χρήσιµη για τη διάκριση 
της οπτικής νευρίτιδας από την οπτική περινευρίτιδα.

 Τα Οπτικά Προκλητά ∆υναµικά (Visual Evoked 
Potentials – VEP) µπορεί να αποδειχθούν χρήσιµα σε 
περιπτώσεις στις οποίες αµφισβητείται η οξεία απο-
µυελινωτική οπτική νευρίτιδα. Παθολογικά ευρήµα-
τα (αύξηση του λανθάνοντα χρόνου και ελάττωση 
του δυναµικού) είναι συµβατά µε αποµυελίνωση του 
προσαγωγού σκέλους της οπτικής οδού και παρατη-
ρούνται στο 65% των ασθενών µε οπτική νευρίτιδα. 

Ωστόσο τα ΟΠ∆ δε συστήνονται ως εξέταση ρουτί-
νας, ενώ παθολογικά ευρήµατα µπορεί να προκύ-
ψουν και σε άλλες παθολογικές καταστάσεις (πίεση, 
διήθηση, µη αποµυελινωτικού τύπου φλεγµονή του 
οπτικού νεύρου).

Σε περίπτωση που καµία από τις παραπάνω εξετά-
σεις δεν οδηγήσει σε βέβαιη διάγνωση επαναλαµβά-
νεται η βυθοσκόπηση του ασθενούς σε 2 – 4 εβδο-
µάδες οπότε, αν πρόκειται για οπτική νευρίτιδα διαπι-
στώνεται ατροφία της οπτικής θηλής συνήθως στο κρο-
ταφικό τµήµα της (εικόνα 2) και η αντίστοιχη παθολο-
γία στην οπτική τοµογραφία συνοχής.

Η Οπτική Τοµογραφία Συνοχής (Optical 
Coherence Tomography – OCT), είναι µια σχετικά 
νέα, µη επεµβατική µέθοδος, που προσδιορίζει το 
πάχος της στιβάδας των νευρικών ινών του αµφιβλη-
στροειδή (retinal nerve fiber layer-RNFL). Σε ασθενείς 
µε ιστορικό αποµυελινωτικής οπτικής νευρίτιδας ή 
πολλαπλής σκλήρυνσης (εικόνα 3), ακόµα και χωρίς 
ιστορικό Ο.Ν., έχει αποδειχθεί µε µελέτες λέπτυνση 
της παραπάνω στιβάδας ινών.7 Η OCT αποτελεί επί-
σης µέθοδο εκλογής για την αποκάλυψη ωχροπάθει-
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Ιωάννης Ηλιόπουλος και συν.

Εικόνα 1. MRI των οφθαλµικών κόγχων µε χο-
ρήγηση παραµαγνητικής ουσίας (gadolinium) 
και µε τεχνική καταστολής λίπους (fat 
suppression) δείχνει διόγκωση και εµπλουτι-
σµό του οπτικού νεύρου.

Eικόνα 2. Φωτογραφία βυθού δεξιού οφθαλ-
µού στην οποία παρατηρείται ατροφία του 
οπτικού νεύρου, ιδιαίτερα έκδηλη στο κροτα-
φικό ήµισυ.
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∆ιαγνωστική Προσέγγιση των Οπτικών Νευροπαθειών

ας. Η OCT δεν εφαρµόζεται προς το παρόν σε ευρεία 
κλίµακα στην κλινική πράξη, αλλά η χρήση της φαί-
νεται ότι θα καθιερωθεί στο µέλλον.

Αναζήτηση της αιτιοπαθογένειας της οπτικής 
νευρίτιδας.

Πολλαπλή σκλήρυνση. Η MRI εγκεφάλου ιδανι-
κά διενεργείται εντός δύο εβδοµάδων από την έναρ-
ξη των συµπτωµάτων και χρησιµεύει για την ανάδειξη 
αποµυελινωτικών εστιών στον εγκέφαλο. Η παρουσία 
χαρακτηριστικών αποµυελινωτικών εστιών στην περι-
κοιλιακή λευκή ουσία, µε διάµετρο ≥3mm και ωοει-
δές σχήµα δηλώνει αυξηµένο κίνδυνο για ανάπτυξη 
πολλαπλής σκλήρυνσης. Η οσφυονωτιαία παρακέ-
ντηση (ΟΝΠ) και η ανίχνευση παρουσίας ολιγοκλωνι-
κών ζωνών στο εγκεφαλονωτιαίο υγρό (ΕΝΥ) µπορεί 
να χρησιµοποιηθεί ως προγνωστικός δείκτης ανάπτυ-
ξης πολλαπλής σκλήρυνσης, κυρίως σε ασθενείς µε 
φυσιολογική MRI εγκεφάλου ή µε παθολογική MRI, 
αλλά όχι τυπική για αποµυελινωτική νόσο.5

Οπτική νευροµυελίτιδα (Neuromyelitis Optica 
- NMO). Περίπου οι µισοί από τους ασθενείς µε NMO 
παρουσιάζουν ως αρχική εκδήλωση της νόσου µεµο-
νωµένα ή υποτροπιάζοντα επεισόδια οπτικής νευρί-
τιδας. Τα αντισώµατα ορού έναντι ακουαπορίνης- 4 
(αquaporin - 4 ή NMO-IgG) ανευρίσκονται σε ποσο-
στό 3-20%. Ο προσδιορισµός αυτών των αντισωµά-
των προτείνεται σε περιπτώσεις οπτική νευρίτιδας, µε 

τα παρακάτω χαρακτηριστικά: 
(α)  οπτική οξύτητα αντίληψης φωτός ή χειρότερη κατά 

την οξεία φάση της προσβολής,
(β)  οπτική οξύτητα προσβεβληµένου οφθαλµού 

≤20/50, µετά την αποδροµή του επεισοδίου οπτι-
κής νευρίτιδας,

(γ)  συµπτωµατική, αµφοτερόπλευρη απώλεια όρασης,
(δ)  υποτροπιάζοντα επεισόδια οπτικής νευρίτιδας,
(ε)  ήπια συµπτώµατα ή κλινικά ευρήµατα µυελοπά-

θειας,
(στ)  ύπαρξη άλλης συστηµατικής αυτοάνοσης νόσου,
(ζ)  MRI εγκεφάλου φυσιολογική ή µη τυπική για πολ-

λαπλή σκλήρυνση,
(η)  µέσο πάχος RNFL (στιβάδας νευρικών ινών αµφι-

βληστροειδή) < 70µm, µετρούµενο µε ΟCT.8

Χρόνια υποτροπιάζουσα φλεγµονώδης νευ-
ροπάθεια (Chronic Relapsing Inflammatory Optic 
Neuropathy-CRION). Η CRION είναι µια σπάνια νοσο-
λογική οντότητα που περιγράφηκε την προηγούµενη 
δεκαετία. Πρόκειται για µια φλεγµονώδη κατάσταση 
άγνωστης αιτιολογίας που προσβάλλει το οπτικό νεύ-
ρο και δε σχετίζεται µε άλλη συστηµατική φλεγµονώ-
δη νόσο. Παρουσιάζει εξάρσεις και υφέσεις, µεγάλη 
ανταπόκριση στη θεραπεία µε κορτικοειδή και υπο-
τροπή σε διακοπή τους. Η νευροπάθεια που προκα-
λείται είναι υποξείας έναρξης, ετερόπλευρη ή αµφο-
τερόπλευρη. Αρχικά εµφανίζεται πόνος και στη συνέ-
χεια απώλεια όρασης και άλλοτε άλλης βαρύτητας οί-
δηµα οπτικής θηλής.9 

Οπτική Περινευρίτιδα Η οπτική περινευρίτιδα, 
γνωστή και ως κογχικός ψευδοόγκος4, είναι φλεγµονή 
του ελύτρου του οπτικού νεύρου. Τα χαρακτηριστικά 
της και η διαφορική διάγνωση από την οπτική νευρί-
τιδα αναφέρονται στον Πίνακα 2.

Περιπτώσεις απώλειας όρασης µε άτυπα κλι-
νικά χαρακτηριστικά. 

Τα παρακάτω χαρακτηριστικά θεωρούνται άτυπα 
για οπτική νευρίτιδα και πρέπει να εγείρουν κλινική 
υποψία (red flags) για υποκείµενη αιτία άλλη από αυ-
τές που προαναφέρθηκαν:
•	 επιδείνωση >2 εβδοµάδες
•	 µη αποκατάσταση όρασης σε 1 µήνα
•	 ασύνηθες σκότωµα 
•	 άτυπη οφθαλµοσκοπική εικόνα 

Εικόνα 3. Οπτική Τοµογραφία Συνοχής – RNFL 
στην οποία απεικονίζεται διάχυτη έκπτωση νευ-
ρικών ινών του αµφ/δούς σηµαντικού βαθµού.

Πίνακας 2: ∆ιαφορική διάγνωση της οπτικής νευρίτιδας από την οπτική περινευρίτιδα. 

ΟΠΤΙΚΗ ΝΕΥΡΙΤΙ∆Α ΟΠΤΙΚΗ ΠΕΡΙΝΕΥΡΙΤΙ∆Α

Ηλικία Έναρξης Συνήθως νέοι ενήλικες 
(µόνο 15% > 50 ετών)

Ευρύτερα ηλικιακά όρια 
(36% > 50 ετών)

Οπτικά πεδία Συνήθως κεντρικά σκοτώµατα Παρακεντρικά/τοξοειδή σκοτώµατα

Εξέλιξη της Νόσου Εξέλιξη σε µέρες Εξέλιξη σε εβδοµάδες

Φυσική Ιστορία Αποκατάσταση της διαταραχής όρασης Προοδευτική απώλεια όρασης

MRI Εµπλουτισµός οπτικού νεύρου και 
ίσως βλάβες λευκής ουσίας

Εµπλουτισµός περινευρίου και ίσως 
των εξοφθάλµιων µυών



142

www.nevrologia.gr

Νευρολογία
Bimonthly Publication of Hellenic 
Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

EDITORS IN CHIEF

Karlovasitou Anna
Sitzoglou Kon/nos

EDITORIAL BOARD

Artemis Nikolaos
Karlovasitou Anna
Potagas Kon/nos
Rudolf Jobst
Sitzoglou Kon/nos

OWNER

Hellenic Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

PUBLISHER  

Elena Tsolakou
Gem Communications ltd
D. Hristou Nikolaou 49
173 43, Agios Dimitrios
Τel.:210 97 10 800 - 1, Fax: 210 97 10 844
info@gemcom.gr

SUBSCRIPTION

Members Free
Not members 40 €
Students 15 €
Companies - Libraries 50 € 
All foreign countries US#80

EXECUTIVE BOARD

President: N. Artemis
Vice President: I. Evdokimidis
Secretary: K. Sitzoglou 
Treasurer: K. Voumvourakis 
Members: E. Staboulis
 N. Triantafillou 
 G. Georgakakis

Contents

REVIEW ARTICLES

s  Multiple Sclerosis - The multidisciplinary symptomatic  
treatment of the disease 
A. Kerasnoudis  6

s  Safe use of Neuroimaging (CT – MRI – DSA) in clinical practice 
A. Safouris, C. Karakasis, J. Rudolf, G. Deretzi, I. Tsiptsios 18

s  Neurologic complications of electrical injuries                                                                                                          
K. Yiannopoulou, E. Meidani, A. Pasioti, K. Karidakis 28

s   Neurocutaneous disorders: evidence basic therapy 
A. Panteliadou, K. Kalokasidis, A. Patsatsi, M. Trakatelli, D. Sotiriadis  38

s   Factors related to demendia in parkinson’ s disease 
V.  Stergiou, M. Tsatali, M. Tsolaki, A. Karlovasitou 

 47

Οι παθήσεις που πρέπει να ληφθούν υπόψη στη δι-
αφορική διάγνωση αναφέρονται παρακάτω, στο τµή-
µα «Υποξείες Οπτικές Νευροπάθειες». Σε τέτοιες πε-
ριπτώσεις προτείνεται ο περαιτέρω έλεγχος µε:

Εξετάσεις Αίµατος: RPR, Lyme, Bartonella henselae, 
West Nile Virus, HIV, HSV, ACE

Εξέταση του ΕΝΥ: µε PCR για νόσο Lyme, HSV, WNV
Γενετικός έλεγχος: µιτοχονδριακό DNA για νευρο-

πάθεια Leber
Φλουροαγγειογραφία. 3,5

Β. Αιφνίδια απώλεια όρασης µη εξελισσόµενη
Ισχαιµική Οπτική Νευροπάθεια (ΙΟΝ)
Πρόκειται για τη συχνότερη αιτία οξείας οπτικής νευ-

ροπάθειας στους ηλικιωµένους και διακρίνεται στις 
εξής κατηγορίες:

Πρόσθια Ισχαιµική Οπτική Νευροπάθεια, στην οποία 
προσβάλλεται ο οπτικός δίσκος και η οποία διακρίνε-
ται σε αρτηριτιδική (arteritic) και σε µη αρτηριτιδι-
κή (non arteritic).

Οπίσθια Ισχαιµική Οπτική Νευροπάθεια, στην οποία 
δε συµµετέχει ο οπτικός δίσκος και είναι πολύ πιο σπά-
νια από την πρόσθια. 

Μη αρτηριτιδική ισχαιµική οπτική νευροπά-
θεια (Νon Αrteritic Ischemic Optic Neuropathy-
NAΙΟΝ). Η µη αρτηριτιδική νευροπάθεια είναι µια 
σχετικά συχνή διαταραχή, που τυπικά εµφανίζεται σε 
άτοµα µέσης ηλικίας ή σε ηλικιωµένους. Προκαλείται 
από ισχαιµία της κεφαλής του οπτικού νεύρου λόγω 
απόφραξης των τροφοφόρων αγγείων του, κυρίως των 
βραχέων οπίσθιων ακτινοειδών αρτηριών. Η κλινική 
εικόνα χαρακτηρίζεται από οξεία ανώδυνη ετερόπλευ-
ρη απώλεια όρασης, συχνά κατά την αφύπνιση.4,10 

Οπτικά πεδία: συνήθως παρατηρείται οριζόντια κάτω 
ηµιανοψία, ενώ η οπτική οξύτητα µπορεί να παραµείνει 
ανεπηρέαστη. Η διαταραχή της όρασης συνήθως είναι 
µη εξελισσόµενη αλλά σε ένα ποσοστό 20 - 30% των 
ασθενών µπορεί να παρουσιάσει προοδευτική εξέλιξη 
τις πρώτες 10 µέρες (εξελισσόµενη ΝΑΙΟΝ). Μετά την 
αποδροµή του οιδήµατος, µετά από µερικές εβδοµά-
δες, η οπτική οξύτητα µπορεί να βελτιωθεί, αλλά το 
έλλειµµα του οπτικού πεδίου συνήθως είναι µόνιµο.4,6 

Η βυθοσκόπηση αποκαλύπτει οίδηµα του οπτικού 
δίσκου (διάχυτο ή τµηµατικό), που αφορά κυρίως το 
άνω τµήµα του. Παρατηρείται επίσης υπεραιµία και 
στένωση των αρτηριολίων καθώς επίσης και γραµµο-
ειδείς αιµορραγίες (εικόνα 4).

Η διάγνωση της ΝΑΙΟΝ είναι κυρίως κλινική. Ωστό-
σο, τα τελευταία χρόνια χρησιµοποιούνται όλο και 
συχνότερα τεχνικές ποσοτικής εκτίµησης της µορφο-
λογίας του οπτικού νεύρου για τη διάγνωση και την 
παρακολούθηση των ασθενών µε ΝΑΙΟΝ.11 Οι τεχνι-
κές αυτές είναι :

Η Οπτική Τοµογραφία Συνοχής (OCT), µε την 
οποία, όπως προαναφέρθηκε, υπολογίζεται το πά-
χος της στιβάδας των νευρικών ινών του αµφιβλη-
στροειδή (Retinal Nerve Fibber Layer – RNFL). Στην 

οξεία φάση της ΝΑΙΟΝ παρατηρείται αύξηση του πά-
χους του RNFL, συµβατή µε το οίδηµα του οπτικού 
δίσκου και της θηλής. 

Η Συνεστιακή Βιοµικροσκόπηση µε Laser 
(Confocal Scanning Laser Ophthalmoscopy – 
CSLO), µε την οποία επιτυγχάνεται αντικειµενική εκτί-
µηση της µορφολογίας της κεφαλής του οπτικού νεύ-
ρου και του πάχους της RNFL. Η µέθοδος αυτή χρη-
σιµοποιείται κυρίως για την εκτίµηση της ΝΑΙΟΝ σε 
χρόνια φάση.

Η Πολαροµετρία Σάρωσης µε Laser (Scanning 
Laser Polarimetry – SLP), µε την οποία εκτιµάται το 
πάχος της στιβάδας των νευρικών ινών του οπτικού 
νεύρου. 

Aρτηριτιδική ισχαιµική οπτική νευροπάθεια 
(Αrteritic Ischemic Optic Neuropathy-ΑΙΟΝ). Το 
αίτιο είναι η κροταφική (γιγαντοκυτταρική) αρτηριίτι-
δα (ΚΑ), µια αυτοάνοση διαταραχή η οποία εµφανίζε-
ται κατ’ αποκλειστικότητα σε άτοµα της τρίτης ηλικίας. 
Εµφανίζεται πολύ σπάνια σε άτοµα <60 ετών και πρα-
κτικά δεν εµφανίζεται σε άτοµα <50 ετών. Η αυτοάνο-
ση διαταραχή προσβάλλει τον έσω ελαστικό χιτώνα 
των µέσου και µεγάλου µεγέθους αρτηριών προκα-
λώντας την απόφραξη του αυλού τους και συµπτώ-
µατα ισχαιµίας. Συνηθέστερα προσβάλλονται τα εξω-
κράνια αγγεία. Αποτελεί οξεία κατάσταση, η οποία αν 
δε διαγνωστεί και θεραπευτεί εγκαίρως µπορεί ταχέ-
ως να εξελιχθεί σε αµφοτερόπλευρη προσβολή των 
οφθαλµών. 12

Η κλινική εικόνα της ΚΑ περιλαµβάνει γενικά συ-
µπτώµατα (ανορεξία, πυρετός, νυχτερινή εφίδρωση, 
κακουχία) τα οποία προηγούνται κατά 1 - 2 µήνες 
της διαταραχής όρασης. Τα ειδικά συµπτώµατα περι-
λαµβάνουν: α) αιφνίδια ετερόπλευρη απώλεια όρα-
σης, ορισµένες φορές µε µεγάλη ελάττωση της οπτι-
κής οξύτητας (µπορεί να υπάρχει ακόµα και διαταρα-
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Ιωάννης Ηλιόπουλος και συν.

Εικόνα 4: Βυθοσκόπηση σε ΝΑΙΟΝ. Παρατη-
ρούνται ασαφοποίηση του περιγράµµατος του 
δίσκου και οίδηµα της κεφαλής του οπτικού 
νεύρου (α), γραµµοειδείς αιµορραγίες (β) και 
έντονη αιµάτωση της κεφαλής του οπτικού νεύ-
ρου (γ).
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∆ιαγνωστική Προσέγγιση των Οπτικών Νευροπαθειών

χή της αντίληψης του φωτός), β) άλγος στον οφθαλ-
µό, στην κεφαλή, στο πρόσωπο ή στον αυχένα, γ) ευ-
αισθησία στην ψηλάφηση και απουσία σφύξεων των 
επιπολής κροταφικών αρτηριών και σπανιότερα δ) νε-
κρωτικές εστίες στο τριχωτό της κεφαλής, στη γλώσ-
σα, στο λαιµό ή στα ούλα.

Ορισµένες φορές µπορεί να προηγούνται επεισόδια 
παροδικής ετερόπλευρης απώλειας όρασης τα οποία 
µπορεί να εκληφθούν ως καρδιοεµβολικά. Ύπαρξη 
των επεισοδίων αυτών αποτελεί προγνωστικό δείκτη 
επικείµενης απώλειας όρασης.13

Η βυθοσκόπηση αποκαλύπτει οίδηµα του οπτικού 
δίσκου, που στους περισσότερους ασθενείς προσβάλ-
λει ολόκληρη την κεφαλή του Ο.Ν. και έχει χαρακτη-
ριστική λευκή χροιά «σαν λευκή κιµωλία». ∆εν πα-
ρατηρείται συµφόρηση των τριχοειδών, ενώ ανευρί-
σκονται συχνά φλογοειδείς αιµορραγίες, βαµβακό-
µορφα εξιδρώµατα και ισχαιµία του αµφιβληστροει-
δή.11,14 Η διάγνωση υποστηρίζεται από εργαστηριακά 
ευρήµατα: αιµατολογικές εξετάσεις (αυξηµένη Τ.Κ.Ε. 
και CRP), υπερηχογράφηµα των κροταφικών αρτηρι-
ών και ανεύρεση του χαρακτηριστικού “halo sign”15 
και επιβεβαιώνεται µε βιοψία των κροταφικών αρτη-
ριών. Η βιοψία αµφότερων των κροταφικών αρτηρι-
ών συχνά είναι απαραίτητη.16

ΕΤΕΡΟΠΛΕΥΡΕΣ ΟΠΤΙΚΕΣ ΝΕΥΡΟΠΑΘΕΙΕΣ 
ΜΕ ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΟ ΟΠΤΙΚΟ ∆ΙΣΚΟ
Τα πιο συχνά αίτια είναι η οπισθοβολβική νευρίτιδα 

και οι πιεστικές βλάβες στο χίασµα. Υποξεία απώλεια 
όρασης µε συνοδό άνω κροταφικό τεταρτοκυκλικό ηµι-
ανοπτικό έλλειµµα στον υγιή οφθαλµό (πίεση αγκύ-
λης Wilbrand) δηλώνουν πιεστική βλάβη στο χίασµα. 

Η διαφορική διάγνωση οπτικής νευρίτιδας από ωχρο-
πάθεια είναι το κυριότερο πρόβληµα στην εκτίµηση 
της ετερόπλευρης απώλειας όρασης στις περιπτώσεις 
που η βυθοσκόπηση είναι φυσιολογική (οπτικός δί-
σκος και ωχρά κηλίδα). Στην ωχροπάθεια συνήθως 
υπάρχει απώλεια όρασης µε παραµόρφωση των αντι-
κειµένων και η όραση αργεί να επανέλθει µετά από έκ-
θεση σε έντονο φως, χαρακτηριστικά που δεν υπάρ-
χουν στην οπτική νευρίτιδα. Πόνος στο βολβό και ιδι-
αίτερα στις οφθαλµικές κινήσεις και διαφυγή της κό-
ρης (κόρη Marcus Gunn) αποτελούν παθογνωµονι-
κά σηµεία οπτικής νευρίτιδας. Η «δοκιµασία διαφυ-
γής της κόρης» (swinging flashlight test) είναι πολύ 
ευαίσθητη στην αποκάλυψη ακόµα και ήπιας βλάβης 
του οπτικού νεύρου.5,16

Η οπίσθια ισχαιµική οπτική νευροπάθεια, που 
όπως προαναφέρθηκε είναι σπάνια νοσολογική οντό-
τητα, µπορεί να εµφανιστεί στα πλαίσια γιγαντοκυττα-
ρικής αρτηρίτιδας (χωρίς προσβολή της οπτικής θη-
λής) ή βαριάς παρατεταµένης υπότασης (π.χ. κατά τη 
διάρκεια χειρουργικής επέµβασης), καρδιακής ανα-
κοπής ή µεγάλης αιµορραγίας, συχνά σε ασθενείς µε 
αναιµία. Είναι µια διάγνωση που τίθεται εξ’ αποκλει-
σµού και µε µεγάλη προσοχή. Η απώλεια όρασης εί-

ναι συνήθως µεγάλου βαθµού και όχι σπάνια αµφο-
τερόπλευρη.4

ΥΠΟΞΕΙΕΣ ΟΠΤΙΚΕΣ ΝΕΥΡΟΠΑΘΕΙΕΣ
Σε αυτή την κατηγορία των παθήσεων η απώλεια 

της όρασης επιδεινώνεται προοδευτικά σε χρονικό δι-
άστηµα ηµερών ή µηνών και οφείλεται συνήθως σε 
πιεστικές βλάβες οι οποίες τυπικά προκαλούν βραδεία 
προοδευτική και όχι οξεία απώλεια όρασης. Ωστόσο, 
σε κάποιες περιπτώσεις το σύµπτωµα γίνεται αιφνίδια 
αντιληπτό από τον ασθενή, ενώ άλλοτε µπορεί να πα-
ρουσιασθεί οξεία µείωση της όρασης εξαιτίας ταχείας 
επέκτασης της µάζας, όπως σε αποπληξία της υπόφυ-
σης ή σε ρήξη ανευρύσµατος.

Οι κυριότερες αιτίες που µπορούν να προκαλέσουν 
οπτική νευροπάθεια υποξείας έναρξης, µε ετερόπλευ-
ρη ή αµφοτερόπλευρη προσβολή του οπτικού νεύ-
ρου παρουσιάζονται στον Πίνακα 3.

Συνοπτικά ένας αλγόριθµος για την προσέγγιση 
ασθενούς µε ετερόπλευρη απώλεια όρασης παρου-
σιάζεται στο Σχήµα 1. 

ΑΜΦΟΤΕΡΟΠΛΕΥΡΕΣ ΟΠΤΙΚΕΣ ΝΕΥΡΟΠΑ-
ΘΕΙΕΣ
Οίδηµα Οπτικού ∆ίσκου (Papilledema ) 
Το αµφοτερόπλευρο οίδηµα του οπτικού δίσκου 

προκαλείται συνηθέστερα από αυξηµένη ενδοκράνια 
πίεση και µπορεί να είναι ασύµµετρο λόγω ανατοµι-
κών διαφορών στα µηνιγγικά περιβλήµατα του ενδο-
κράνιου τµήµατος των δύο οπτικών νεύρων. Άλλες 
συνήθεις αιτίες αµφοτερόπλευρου οιδήµατος είναι η 
διαβητική αµφιβληστροειδοπάθεια και η κακοήθης αρ-
τηριακή υπέρταση. Στην οξεία φάση του παρατηρείται 
συχνά εξεσηµασµένο οίδηµα του οπτικού δίσκου το 
οποίο δε συνοδεύεται ωστόσο από αντίστοιχης βα-
ρύτητας διαταραχή της οπτικής οξύτητας, ή µπορεί 
να εµφανίζεται παροδικό θάµβος όρασης σε δοκιµα-
σία Valsava. (χαρακτηριστικό σύµπτωµα για το οίδη-
µα από στάση).3,4,6

Αν η αυξηµένη ενδοκράνια πίεση παραµείνει χωρίς 
θεραπεία, τελικά θα προκληθεί βλάβη των νευραξό-
νων του οπτικού νεύρου και θα αναπτυχθούν ελλείµ-
µατα στα οπτικά πεδία, ενώ το οίδηµα θα υποχωρή-
σει και ο δίσκος θα αποκτήσει ωχρή, ατροφική χροιά. 

Οπτικά πεδία. Κατά την εξέταση των οπτικών πε-
δίων παρατηρείται διεύρυνση της τυφλής κηλίδας, 
γεγονός που βοηθά στη διαφορική διάγνωση του οι-
δήµατος λόγω πίεσης του οπτικού νεύρου από αυτό 
που οφείλεται σε βλάβη του από άλλη αιτία (αποµυ-
ελίνωση, ισχαιµία, τοξική βλάβη) και στο οποίο πα-
ρατηρούνται κεντρικά ή παρακεντρικά σκοτώµατα. 

Βυθοσκόπηση: ο οπτικός δίσκος εµφανίζει υπε-
ραιµία, ασαφοποίηση των ορίων του και απώλεια των 
φλεβικών σφύξεων. Αργότερα αναπτύσσονται αιµορ-
ραγίες στον αµφιβληστροειδή, ανύψωση του οπτι-
κού δίσκου και βαµβακόµορφα εξιδρώµατα και τελι-
κά ατροφία και ωχρότητα του δίσκου. Αξίζει να ση-
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µειωθεί ότι βυθοσκοπική εικόνα οιδήµατος οπτικού 
δίσκου αναπτύσσεται 24 ώρες µετά από την αύξηση 
της ενδοκράνιας πίεσης.11

Σύνδροµο Foster – Kennedy. Η παρουσία οιδή-
µατος οπτικής θηλής στον έναν οφθαλµό και ατροφία 
της οπτικής θηλής στον άλλο είναι γνωστή ως σύν-
δροµο Foster – Kennedy και προκαλείται από όγκους 
του µετωπιαίου λοβού ή από µηνιγγίωµα του οσφρη-
τικού νεύρου (στην πλευρά της ατροφικής θηλής). 
Στην πλήρη µορφή του, η οποία απαντάται σπάνια, 
υπάρχει συνήθως ανοσµία από την πλευρά της ατρο-
φικής θηλής.1 

Παθήσεις µε οίδηµα οπτικής θηλής και κεφα-
λαλγία.

Η ύπαρξη κεφαλαλγίας σε ασθενή µε αµφοτερό-
πλευρο οίδηµα οπτικής θηλής µπορεί να δηλώνει 
ορισµένες νοσολογικές οντότητες, οι συνηθέστερες 
από τις οποίες είναι:

Η Ιδιοπαθής Ενδοκράνια Υπέρταση, η οποία πα-
ρατηρείται συνήθως σε νεαρές υπέρβαρες γυναίκες και 
δε συνοδεύεται από εστιακή νευρολογική σηµειολο-

γία. Ο πόνος περιγράφεται ως αµβλύς ή ως αίσθη-
µα πίεσης και εντοπίζεται ινιακά ή διάχυτα σε όλο το 
κεφάλι. Σπανιότερα αναφέρονται συµπτώµατα όπως 
ζάλη, θάµβος όρασης, αιµωδία στο πρόσωπο κ.τ.λ. 

Η Θρόµβωση Φλεβωδών Κόλπων, η οποία µπο-
ρεί να εκδηλωθεί µε µόνα συµπτώµατα την κεφαλαλ-
γία και το οίδηµα οπτικής θηλής. Μπορεί όµως να συ-
νοδεύεται από θάµβος όρασης, επιληπτικές κρίσεις, 
εστιακή νευρολογική σηµειολογία, διαταραχές του 
επιπέδου συνείδησης.

Οι Όγκοι του Οπίσθιου Κρανιακού Βόθρου, πα-
ρουσιάζεται συνηθέστερα σε νεαρούς ενήλικες, οι 
οποίοι συνοδεύονται κατά κανόνα από εστιακή νευ-
ρολογική σηµειολογία. 

Παθήσεις µε οίδηµα οπτικής θηλής χωρίς κε-
φαλαλγία.

Οι παθήσεις οι οποίες αναφέρονται στην επόµενη 
ενότητα («Αµφοτερόπλευρες Νευροπάθειες µε Φυ-
σιολογικό Οπτικό ∆ίσκο») παρουσιάζουν καθώς εξε-
λίσσονται, οίδηµα των οπτικών θηλών χωρίς να συ-
νοδεύονται από κεφαλαλγία.
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Ιωάννης Ηλιόπουλος και συν.

Πίνακας 3: Αιτίες υποξείας έναρξης οπτικής νευροπάθειας. Αξίζει να σηµειωθεί ότι οι λοιµώδους 
αιτιολογίας νευροπάθειες (και συχνότερα η προκαλούµενη από τη Bartonella henselae)  συνο-
δεύονται συχνά και από αµφιβληστροειδοπάθεια (neuroretinitis), οπότε στη βυθοσκόπηση συ-
νυπάρχουν το οίδηµα του οπτικού δίσκου και εξιδρώµατα της ωχράς κηλίδας.

Φλεγµονώδεις νόσοι •	Νευροσαρκοείδωση
•	Ερυθηματώδης	Λύκος
•	Σύνδρομο	Sjögren

Λοιµώδεις Νόσοι •	Παραρρινοκολπίτιδα
•	Νόσος	εξ’	ονύχων	γαλής	(Bartonella	henselae)
•	Νευροσύφιλη	(Treponema	pallidum)
•	Νόσος	του	Lyme	(Borrelia	burgdoferi)
•	Λοίμωξη	HIV	και	ευκαιριακές	λοιμώξεις	
  (τοξοπλάσµωση, λοίµωξη από κυτταροµεγαλοϊό, λοίµωξη από κρυπτόκοκκο)

Πιεστικές Βλάβες •	Βλεννοκήλη	παραρρίνιων	κόλπων
•	Μηνιγγίωμα	του	ελύτρου	του	Οπτικού	Νεύρου
•	Μηνιγγίωμα	της	βάσης	του	κρανίου
•	Ινώδης	Δυσπλασία	(οστικές	εξεργασίες	που	πιέζουν	το	Ο.Ν.)
•	Διόγκωση	οφθαλμικών	μυών	(π.χ.	θυρεοειδική	οφθαλμοπάθεια)
•	Ανευρύσματα	
•	Κοκκιωμάτωση	Wegener	

Νεοπλασίες •	Γλοίωμα	Οπτικού	Νεύρου	(Νευρινωμάτωση	τύπου	Ι)
•	Πολύμορφο	Γλοιοβλάστωμα	Οπτικού	Νεύρου
•	Κρανιοφαρυγγίωμα
•	Λέμφωμα
•	Λευχαιμία
•	Καρκινωμάτωση	των	μηνίγγων
•	Μεταστάσεις	στο	Οπτικό	Νεύρο	ή	στο	Οπτικό	Χίασμα	
•	Όγκος	υπόφυσης	–	αποπληξία	υπόφυσης

Κληρονοµικές Νόσοι •	Οπτική	ατροφία	του	Leber	
•	Επικρατητική	Νεανική	Οπτική	Ατροφία
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∆ιαγνωστική Προσέγγιση των Οπτικών Νευροπαθειών

Σχήµα 1 : ∆ιαγνωστικός αλγόριθµος για ασθενή µε ετερόπλευρη απώλεια όρασης.

ΑΜΦΟΤΕΡΟΠΛΕΥΡΕΣ ΟΠΤΙΚΕΣ ΝΕΥΡΟΠΑ-
ΘΕΙΕΣ ΜΕ ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΟ ΟΠΤΙΚΟ ∆ΙΣΚΟ
Κάποιες οπτικές νευροπάθειες µπορεί στα αρχι-

κά στάδια της νόσου να παρουσιάζουν φυσιολογι-
κή οφθαλµοσκοπική εικόνα, παρά την διαταραχή της 
όρασης.

Τοξική Οπτική Νευροπάθεια. Η νευροπάθεια 
αυτή εµφανίζεται συνήθως σε χρόνιους αλκοολι-
κούς,1,3 καπνιστές και υποσιτισµένους ασθενείς και 
οφείλεται σε έλλειψη βιταµίνης Β12 και φολικού οξέος. 
Στη βιβλιογραφία αναφέρεται συνήθως ως “tobacco 
– alcohol amblyopia”. Η διαταραχή της όρασης αφο-
ρά και τους δύο οφθαλµούς, ξεκινά υποξέως και εξε-
λίσσεται σε µερικές µέρες (ως 2 εβδοµάδες). Στην κλι-
νική εξέταση αναδεικνύονται αµφοτερόπλευρα, σχετι-
κά συµµετρικά κεντρικά σκοτώµατα που περιλαµβά-
νουν την ωχρά κηλίδα και το θηλαιοωχρικό δεµάτιο. 
Τα περιφερικά τµήµατα των οπτικών πεδίων παραµέ-

νουν ανέπαφα. Στα αρχικά στάδια της νόσου η βυθο-
σκόπηση µπορεί να είναι τελείως φυσιολογική ή να 
αναδείξει ήπιο οίδηµα του οπτικού δίσκου.11

Επίσης ορισµένα φάρµακα και τοξίνες έχουν ενοχο-
ποιηθεί για νευροπάθεια του οπτικού νεύρου, όπως 
φαίνεται στον Πίνακα 4. 

Κληρονοµική Οπτική Νευροπάθεια του Leber. 
Η νόσος αυτή εκδηλώνεται στους περισσότερους ασθε-
νείς στη νεαρή ενήλικη ζωή (18 – 25 ετών). Η απώ-
λεια της όρασης ξεκινά συνήθως ύπουλα και παρου-
σιάζει υποξεία εξέλιξη, µπορεί όµως να ξεκινήσει αιφ-
νίδια συνοδευόµενη από άλγος στον οφθαλµό ή στο 
µέτωπο, θυµίζοντας την οπισθοβολβική νευρίτιδα. 
Η έναρξη µπορεί να είναι ετερόπλευρη ή αµφοτερό-
πλευρη. Στην πρώτη περίπτωση το δεύτερο µάτι προ-
σβάλλεται µετά από µερικές εβδοµάδες ή µήνες. Αρ-
χικά προσβάλλεται η κεντρική όραση (κεντρικά σκο-
τώµατα), ενώ στη συνέχεια προστίθεται περιορισµός 
των οπτικών πεδίων. Υπάρχει επίσης διαταραχή στην 
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Πίνακας 4: Φάρµακα και τοξίνες που σχετίζονται µε την εκδήλωση οπτικής νευροπάθειας 

ΑΙΤΙΟ ΣΗΜΕΙΟ ΠΡΟΣΒΟΛΗΣ ΟΠΤΙΚΗ ΝΕΥΡΟΠΑΘΕΙΑ ΠΡΟΓΝΩΣΗ

Φάρµακα 

Εθαµβουτόλη Οπισθοβολβική νευρίτι-
δα ή προσβολή του χι-
άσµατος  

∆οσοεξαρτώµενη
αµφοτερόπλευρη
ύπουλη έναρξη
στην οξεία φάση  ο οπτικός 
δίσκος συχνά φυσιολογικός

βελτίωση µε τη διακοπή του 
φαρµάκου
όχι πάντοτε πλήρης αποκα-
τάσταση

Λινεζολίδη Θηλίτιδα ή οπισθοβολ-
βική νευρίτιδα

σε µακροχρόνια χρήση του 
φαρµάκου αµφοτερόπλευρη
στην οξεία φάση  ο οπτικός 
δίσκος συχνά φυσιολογικός  
ή µε οίδηµα

βελτίωση µε τη διακοπή του 
φαρµάκου

∆ισουλφιράµη Συνήθως θηλίτιδα Αµφοτερόπλευρη στην οξεία 
φάση οίδηµα οπτικού δίσκου 
αµφοτερόπλευρα

αποκατάσταση µε τη διακοπή 
του φαρµάκου

Κυκλοσπορίνη
Tacrolimus

Συνήθως θηλίτιδα Αµφοτερόπλευρη στην οξεία 
φάση οίδηµα και ωχρότη-
τα  οπτικού δίσκου αµφοτε-
ρόπλευρα

µη αναστρέψιµη απώλεια 
όρασης

Σισπλατίνη
Καρβοπλατίνη
Βινκριστίνη

Ποικίλες επιδράσεις στην οξεία φάση  ο οπτικός 
δίσκος συχνά φυσιολογικός  
ή µε οίδηµα ή µε ωχρότητα

µερική αποκατάσταση µε τη 
διακοπή του φαρµάκου

Ταµοξιφαίνη Θηλίτιδα ή οπισθοβολ-
βική νευρίτιδα

αµφοτερόπλευρο οίδηµα 
οπτικού δίσκου και προϊού-
σα ατροφία

αποκατάσταση µε τη διακοπή 
του φαρµάκου

Βιγκαµπατρίνη Θηλίτιδα και οπισθο-
βολβική νευρίτιδα

αθροιστική & δοσοεξαρτώ-
µενη δράση
ήπια διάχυτη ατροφία του 
οπτικού νεύρου και του RNFL

µη αναστρέψιµη απώλεια 
όρασης, ακόµα και µε τη δια-
κοπή του φαρµάκου

Αµιωδαρόνη Συνήθως θηλίτιδα οξεία ετερόπλευρη νευροπά-
θεια, τύπου ΝΑΙΟΝ ή ύπου-
λη αµφοτερόπλευρη, βρα-
δείας εξέλιξης παρατεταµένη 
εξοίδηση του δίσκου

Ποικίλει

Σιλδεναφινίλη Θηλίτιδα,
σπανίως Οπισθοβολβι-
κή Νευρίτιδα

συνήθως προκαλεί ΝΑΙΟΝ
σπανίως µπορεί να προκαλέ-
σει ΡΙΟΝ

Επανειληµµένες προσβολές, 
ανάλογα µε τη συχνότητα 
χρήσης του φαρµάκου.

Τοξίνες 

Μεθανόλη Νευροτοξική δράση, 
στο 

Στην οξεία φάση: αµφοτερό-
πλευρα υπεραιµία και οίδη-
µα του οπτικού δίσκου µε ή 
χωρίς οίδηµα του αµφιβλη-
στροειδή

Φτωχή πρόγνωση

Τολουένιο Οπισθοβολβική οπτική 
νευροπάθεια

Στην οξεία φάση φυσιολογι-
κός οπτικός δίσκος

Σταδιακή απώλεια όρασης, 
εξεσηµασµένη σε παρατετα-
µένη έκθεση

∆ιαλύτες Ποικίλη ∆οσοεξαρτώµενη
στην οξεία φάση  ο οπτικός 
δίσκος συχνά φυσιολογικός  
ή µε οίδηµα ή µε ωχρότητα

∆ιαταραχή στην αντίληψη 
των χρωµάτων
Ασυνήθιστη η βαριά έκπτω-
ση οπτικής οξύτητας

Μόλυβδος Οπισθοβολβική οπτική 
νευροπάθεια

Στην οξεία φάση φυσιολογι-
κός οπτικός δίσκος

Ποικίλη, εξαρτάται από τη 
χρονική στιγµή έναρξης της 
θεραπείας
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αντίληψη των χρωµάτων. Η βυθοσκόπηση αποκαλύ-
πτεται αρχικά φυσιολογική ή µε οίδηµα και υπεραιµία 
του δίσκου και αργότερα ατροφία. 

Άλλες σπανιότερες καταστάσεις στις οποίες µπορεί 
να υπάρχει αµφοτερόπλευρη προσβολή των οπτικών 
νεύρων µε φυσιολογικό οπτικό δίσκο είναι η αναιµία, 
το σύνδροµο υπεργλοιότητας, το σύνδροµο Pickwick 
και η οπτική νευρίτιδα στα παιδιά.

Από την παραπάνω προσέγγιση, γίνεται κατανοητό 
ότι το ιστορικό και η κλινική εικόνα µε ευκολία κατευ-
θύνουν στη διάγνωση της οπτικής νευροπάθειας. Επι-
πρόσθετες σηµαντικές πληροφορίες ως προς τον τρό-
πο εγκατάστασης και εξέλιξης της απώλειας όρασης 
µπορεί να περιορίσουν µια εκτεταµένη διαφορική δι-
άγνωση και να οδηγήσουν σε στοχευµένη διερεύνη-
ση της υποκείµενης αιτίας της οπτικής νευροπάθειας.
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Προσεγγίζοντας τις κληρονοµικές αταξίες

Κούτσης Γεώργιος, Πάνας Μάριος
Μονάδα Νευρογενετικής, Α΄Νευρολογική Κλινική Πανεπιστηµίου Αθηνών, Αιγινήτειο Νοσοκοµείο

Περίληψη
Οι κληρονοµικές αταξίες είναι σπάνια νοσήµατα µε µεγάλη κλινική και γενετική ετερογένεια, γεγονός  που 
µπορεί να αποτελέσει διαγνωστικό πρόβληµα. Σκοπός του παρόντος άρθρου είναι να δώσει πρακτικές κα-
τευθύνσεις στον κλινικό νευρολόγο που θα τον διευκολύνουν στον εντοπισµό µιας πιθανής κληρονοµικής 
αταξίας και στην επαρκή διερεύνησή της µε βάση τις νεότερες διεθνείς διαγνωστικές κατευθύνσεις, αλλά και 
πιο ειδικά δεδοµένα για τον  Ελληνικό πληθυσµό. Αναπτύσσεται αρχικά µια γενική προσέγγιση στον αταξι-
κό ασθενή και αναλύονται τα  ειδικά κλινικά χαρακτηριστικά που θέτουν την υποψία µιας κληρονοµικής ατα-
ξίας,  µε ειδική µνεία στον σποραδικό ασθενή που αποτελεί συχνά διαγνωστικό πρόβληµα. Στη συνέχεια γί-
νεται µια περιληπτική αναφορά  στις αυτοσωµικές υπολειπόµενες, αυτοσωµικές επικρατητικές, φυλοσύνδετες 
και µιτοχονδριακές αταξίες, εστιάζοντας στα κλινικά εκείνα χαρακτηριστικά που έχουν ιδιαίτερη διαγνωστική 
σηµασία. Τέλος, προτείνεται ένας διαγνωστικός αλγόριθµος για την προσέγγιση ασθενών µε βραδείας εγκα-
τάστασης παρεγκεφαλιδική αταξία.
Λέξεις κλειδιά: κληρονοµικές αταξίες, αυτοσωµικές επικρατητικές παρεγκεφαλιδικές αταξίες, αυτοσωµικές υπολειπόµε-
νες παρεγκεκφαλιδικές αταξίες, αταξία Friedreich, SCA

Approaching the hereditary ataxias

Koutsis G., Panas M.
Neurogenetics Unit, 1st Department of Neurology, University of Athens, Eginition Hospital

Abstract
Hereditary ataxias are rare disorders characterized by significant clinical and genetic heterogeneity that can 
pose a diagnostic challenge. The present paper aims to provide practical guidance to clinical neurologists 
that may assist them in identifying potential heredoataxias and investigating them according to the latest 
international guidelines, but also recent data from the study of the Greek population. A general approach 
to the ataxic patient is initially presented, analyzing specifically any clinical features that may lead one to 
suspect a hereditary cause and focusing on the sporadic patient, who often poses a diagnostic challenge. 
A brief outline of the autosomal recessive, autosomal dominant, X-linked and mitochondrial hereditary 
ataxias follows, focusing on clinical features of diagnostic importance. Finally, a diagnostic algorithm is 
proposed for patients with slowly progressive cerebellar ataxia.
Keywords: hereditary ataxia, autosomal dominant cerebellar ataxia, autosomal recessive cerebellar ataxia, Friedreich’s 
ataxia, SCA

Εισαγωγή
Οι κληρονοµικές αταξίες είναι σπάνια νοσήµατα µε 

µεγάλη κλινική και γενετική ετερογένεια, γεγονός  που 
µπορεί να αποτελέσει διαγνωστικό πρόβληµα για τον 
κλινικό νευρολόγο. Στην οµάδα αυτή περιλαµβάνο-
νται γενετικά νοσήµατα στα οποία η εκφύλιση της πα-
ρεγκεφαλίδας και ενίοτε του στελέχους ή των οπισθί-
ων δεσµών αποτελούν το προεξάρχον κλινικό χαρα-
κτηριστικό. Ωστόσο, αξίζει να σηµειωθεί ότι οι αµιγείς 
κληρονοµικές αταξίες είναι ιδιαίτερα σπάνιες και ότι στις 
περισσότερες περιπτώσεις προσβάλλονται σε µικρό-
τερο βαθµό και άλλα λειτουργικά συστήµατα εντός 

ή και εκτός του κεντρικού νευρικού συστήµατος [1].
Στο σύνολο τους οι κληρονοµικές αταξίες δεν φαί-

νεται να ξεπερνούν σε συχνότητα το 1/10.000 στους  
Ευρωπαϊκούς πληθυσµούς [1]. Ως  µέτρο σύγκρισης 
παραθέτουµε  τον  επιπολασµό της µυοτονικής δυ-
στροφίας, ο οποίος υπολογίζεται στο 1/8.000 [2]. ∆η-
λαδή, όλοι µαζί οι γενετικοί τύποι κληρονοµικών ατα-
ξιών που ξεπερνούν τους 100, είναι σπανιότεροι από 
µια αρκετά σπάνια κληρονοµική µυϊκή δυστροφία. 
Συνέπεια αυτού είναι ότι ο µέσος νευρολόγος δεν τί-
θεται συχνά προ του διαγνωστικού διλήµµατος που 
γεννά η υποψία µιας κληρονοµικής αταξίας. Σκοπός 
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Προσεγγίζοντας τις κληρονοµικές αταξίες

Νευρολογία 23: 3-2014, 20-26

του παρόντος άρθρου είναι να δώσει πρακτικές κα-
τευθύνσεις στον κλινικό νευρολόγο που θα τον διευ-
κολύνουν να εντοπίσει µια πιθανή κληρονοµική ατα-
ξία µέσα στο σύνολο των αταξικών ασθενών και να τη 
διερευνήσει επαρκώς µε βάση τόσο τις νεότερες διε-
θνείς διαγνωστικές κατευθύνσεις, όσο και πιο ειδικά 
δεδοµένα που πρόσφατα έχουν δηµοσιευθεί από τη 
µελέτη του Ελληνικού πληθυσµού [3,4].

Γενική προσέγγιση του αταξικού ασθενή
Η επιτυχηµένη διάγνωση του αταξικού ασθενή απαι-

τεί, ίσως περισσότερο απ’ ότι σε άλλα νευρολογικά 
νοσήµατα, µια συστηµατική διαγνωστική προσέγγιση 
που κατ’ αρχήν βασίζεται σε µια κλινικά χρήσιµη τα-
ξινόµηση [1]. Η ταξινόµηση αυτή γίνεται µε βάση την 
ηλικία έναρξης της νόσου, τον τρόπο εγκατάστασής 
της και την κληρονοµικότητα. Χωρίζονται έτσι οι ατα-
ξίες σε πρώιµης έναρξης (<25 έτη) και όψιµης έναρ-
ξης (>25 έτη), σε οξείας, υποξείας ή βραδείας εγκατά-
στασης και τέλος σε επίκτητες ή κληρονοµικές, µολο-
νότι το τελευταίο στοιχείο συχνά δύσκολα µπορεί να 
αποσαφηνισθεί από το ιστορικό (πίνακας 1). 

Σε γενικές γραµµές, αταξίες οξείας ή υποξείας εγκα-
τάστασης είναι σχεδόν πάντα επίκτητες. Εξαίρεση απο-
τελούν µόνο οι πολύ σπάνιες κληρονοµικές επεισο-
διακές αταξίες και ορισµένες µεταβολικές αταξίες της 
πρώτης παιδικής ηλικίας που µπορούν να εγκαταστα-
θούν οξέως. Από τις αταξίες µε βραδεία εγκατάσταση, 
όσες έχουν πρώιµη έναρξη είναι σχεδόν πάντα κλη-
ρονοµικής αιτιολογίας, ενώ όσες έχουν όψιµη έναρξη 
είναι πιο συχνά επίκτητες, µολονότι κάποιες µπορεί να 
είναι και κληρονοµικές (συνήθως επικρατητικές) [1]. 

Στη πλειονότητα των περιπτώσεων, οι επίκτητες ατα-
ξίες µπορούν να διαγνωσθούν επιτυχώς από τα ειδικά 
κλινικά τους χαρακτηριστικά και έναν πρώτο παρακλι-
νικό έλεγχο (µαγνητική τοµογραφία εγκεφάλου, εξέτα-
ση ΕΝΥ, γενικές βιοχηµικές, αιµατολογικές και ανοσο-
λογικές εξετάσεις).  Σε σπανιότερες περιπτώσεις απαι-
τείται πιο ειδικός παρακλινικός έλεγχος, όπως για πα-
ράδειγµα στις παρανεοπλασµατικές αταξίες, στην ατα-
ξία οφειλόµενη σε ανεπάρκεια βιταµίνης Ε, στην ατα-
ξία που σχετίζεται µε δυσανεξία στη γλουτένη ή στην 
αταξία που σχετίζεται µε anti-GAD αντισώµατα [1,5].

Σε κάποιες περιπτώσεις, ο παρακλινικός έλεγχος µιας 
επίκτητης αταξίας αναδεικνύει µόνο µη ειδικά ευρή-
µατα (π.χ. παρεγκεφαλιδική ατροφία). Χαρακτηριστι-
κά παραδείγµατα µπορεί να είναι η παρεγκεφαλιδική 
µορφή της ατροφίας πολλαπλών συστηµάτων και η 
ιδιοπαθής παρεγκεφαλιδική αταξία όψιµης έναρξης. 
Στις περιπτώσεις αυτές δεν µπορεί να αποκλεισθεί η 
πιθανότητα µιας κληρονοµικής αταξίας που όµως πα-
ρουσιάζεται ως σποραδικό περιστατικό [5]. Είναι άλ-
λωστε κλινικά διαπιστωµένο ότι τέτοια περιστατικά πα-
ραπέµπονται συχνά για γενετικό έλεγχο. Πότε όµως 
αλήθεια οφείλουµε να έχουµε ισχυρή υποψία για µια 
κληρονοµική αταξία;

Πότε τίθεται υποψία κληρονοµικής αταξίας
Μια σειρά στοιχείων από το ιστορικό και την αντι-

κειµενική εξέταση του ασθενούς µπορούν να οδηγή-
σουν τον κλινικό στην υποψία της γενετικής φύσης µιας 
αταξίας. Πρώτον, η παρουσία σαφούς οικογενειακού 
ιστορικού, το οποίο πρέπει να λαµβάνεται µε µεγά-
λη προσοχή και να περιλαµβάνει τουλάχιστον τρεις 
γενιές. Στην περίπτωση επικρατητικής αταξίας, τις πε-
ρισσότερες φορές διαπιστώνεται ότι νοσούν άτοµα σε 
κάθε γενιά, υπάρχει δηλαδή κάθετη κληρονοµικότη-
τα.  Στην περίπτωση υπολειπόµενης αταξίας, µπορεί 
κανείς να διαπιστώσει άνω του ενός πάσχοντες στην 
ίδια γενιά (οριζόντια κληρονοµικότητα). Ωστόσο, σε 
µικρές οικογένειες αυτή η πληροφορία συχνά λείπει.  
∆εύτερον, η σαφής παρουσία συγγένειας εξ’ αίµα-
τος στους γονείς, δεδοµένου ότι η ενδογαµία αυξάνει 
σηµαντικά την πιθανότητα εµφάνισης υπολειπόµενων 
νοσηµάτων. Επίσης, η έµµεση ένδειξη ότι µπορεί να 
υπάρχει µακρινή συγγένεια εξ’ αίµατος στους γονείς 
είναι σηµαντική. Όταν µητέρα και πατέρας κατάγονται 
από την ίδια ή κοντινές περιοχές αυξάνεται η πιθανό-
τητα εµφάνισης υπολειπόµενων αταξιών. Τρίτον, η πα-
ρουσία µιας βραδέως επιδεινούµενης αταξίας µε έναρ-
ξη πριν τα 25 έτη. Αυτή παραπέµπει συνήθως σε κά-
ποιο υπολειπόµενο νόσηµα. Τέλος, η κλινική εικόνα 
µιας βραδέως επιδεινούµενης παρεγκεφαλιδικής και 
αισθητικής αταξίας µε καταργηµένα τενόντια, σηµείο 
Babinski, σκολίωση και κοιλοποδία, η οποία, ανεξαρ-
τήτως άλλων δεδοµένων, οφείλει να κατευθύνει τη 
διαγνωστική σκέψη στην αταξία Friedreich, τη συχνό-
τερη κληρονοµική αταξία.

Από τα παραπάνω µπορεί κανείς να συµπεράνει 
ότι η παρουσία οικογενειακού ιστορικού δεν αποτελεί 
απαραίτητη προϋπόθεση για να υποψιαστεί κανείς µια 
κληρονοµική αταξία, γεγονός  που οδηγεί στο πρό-
βληµα του σποραδικού ασθενή.

Το πρόβληµα του σποραδικού ασθενή
Η απουσία  οικογενειακού ιστορικού δεν αποκλεί-

ει την παρουσία µιας κληρονοµικής αταξίας. Οι λό-
γοι είναι πολλοί και χρήσιµο είναι να τους απαριθµή-
σουµε περιληπτικά. Πρώτον, µπορεί να µην είναι σα-
φείς οι πληροφορίες ή να µην υπάρχουν πληροφο-
ρίες για το οικογενειακό ιστορικό ή να υφίσταται ψευ-
δής  πατρότητα. Σε αυτές τις περιπτώσεις έχουµε ψευ-
δώς αρνητικό οικογενειακό ιστορικό. ∆εύτερον, σε µι-
κρές οικογένειες, όπως προαναφέρθηκε, οι υπολει-
πόµενες αταξίες µπορεί να εµφανίζονται ως σποραδι-
κές. Τρίτον, οι επικρατητικές αταξίες µπορούν σπάνια 
να εµφανισθούν de novo (πρώτη εµφάνιση παθολο-
γικής µεταλλαγής). Τέταρτον, σε αταξίες όψιµης έναρ-
ξης, ενδέχεται οι φορείς του παθολογικού γονιδίου να 
µην προλαβαίνουν να νοσήσουν και να αποβιώσουν 
λόγω κάποιας άλλης πάθησης. Τέλος, σε περιπτώ-
σεις κληρονοµικών αταξιών που οφείλονται σε δυνα-
µικές µεταλλαγές (επαναλήψεις τρινουκλεοτιδίων) στις 
οποίες παρατηρείται έντονα το φαινόµενο της επίσπευ-
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Γεώργιος Κούτσης και συν.

Πίνακας 1. Ταξινόµηση των παρεγκεφαλιδικών αταξιών µε βάση την ηλικία έναρξης, τον τρόπο εγκατάστασης 
και την κληρονοµικότητα. Γενικά ο πίνακας δεν είναι εξαντλητικός και σηµειώνονται µόνο οι σηµαντικότερες 
ή συχνότερες από τις αταξίες.
Ηλικία έναρξης Εγκατάσταση-πορεία

Πρώιµη έναρξη 
(<25 έτη)

Οξεία εγκατάσταση µε ή χωρίς 
διαλείπουσα πορεία

Υποξεία εγκατάσταση 
µε ή χωρίς προοδευτική 

επιδείνωση

Βραδεία εγκατάσταση µε προοδευτική 
επιδείνωση

Επίκτητες

Ιογενής παρεγκεφαλίτιδα, ADEM, 
αγγειακά επεισόδια, οξεία φαρ-
µακευτική τοξικότητα, σύνδροµο 
Miller-Fisher, ηµικρανία βασικής

Όγκοι οπισθίου βόθρου 
(πρωτοπαθείς), αγγειακές δυ-
σπλασίες, διαλείπουσα ΣΚΠ, 
SSPE, παρεγκεφαλιδικό από-
στηµα, σύνδροµο οψόκλο-
νου-µυόκλονου

Χρόνια φαρµακευτική τοξικότητα, 
∆ηλητηρίαση από βαρέα µέταλλα

Κληρονοµικές

Αυτοσωµικές επικρατείς
Επεισοδικές αταξίες (ΕΑ1-7)
Αυτοσωµικές υπολειπόµενες

Εγγενείς διαταραχές του 
µεταβολισµού

Αυτοσωµικές υπολειπόµενες 
Αταξία Friedreich
ΑΤ, ΑΟΑ1, ΑΟΑ2, ARSACS
Μεταβολικές αταξίες (AVED, νόσος Refsum, 
χολεστανόλοση, αβηταλιπο-πρωτεϊναιµία, νόσος 
Wilson)
Φυλοσύνδετες  
Αδρενολευκοδυστροφία
Μιτοχονδριακές
Οφειλόµενες σε µεταλλαγές στο γονίδιο POLG
Αυτοσωµικές επικρατείς 
Σπάνια, π.χ. SCA7

Όψιµη έναρξη 
(>25 έτη)

Οξεία εγκατάσταση µε ή χωρίς 
διαλείπουσα πορεία

Υποξεία εγκατάσταση 
µε ή χωρίς προοδευτική 

επιδείνωση

Βραδεία εγκατάσταση µε προοδευτική 
επιδείνωση

Επίκτητες

Αγγειακά επεισόδια, οξεία 
φαρµακευτική τοξικότητα, 

τραύµα-υποξαιµία- 
θερµοπληξία, 

εγκεφαλοπάθεια Wernicke,
σύνδροµο Miller Fisher 

∆ιαλείπουσα ΣΚΠ, όγκοι 
οπισθίου βόθρου (δευτερο-
παθείς), αγγειακές δυσπλα-
σίες, παρανεοπλασµατική 
παρεγκεφαλιδική εκφύλι-
ση, φλεγµονώδη νοσήµα-
τα- αγγειίτιδες, παρεγκεφα-
λιδικό απόστηµα, HIV, νό-
σος Whipple, σποραδική 
Jacob-Creutzfeld, εγκεφα-
λοπάθεια Hashimoto

Πρωτοπαθώς προϊούσα ΣΚΠ, χρόνια 
φαρµακευτική τοξικότητα, δηλητηρίαση από 
βαρέα µέταλλα, ένδοια βιταµίνης Ε ή Β12, 
επιπολής σιδήρωση, αταξία σχετιζόµενη µε 
δυσανεξία στη γλουτένη, αταξία µε anti-GAD, 
υποθυρεοειδισµός, ατροφία πολλαπλών 
συστηµάτων, ιδιοπαθής παρεγκεφαλιδική αταξία 
οψίµου ενάρξεως

Κληρονοµιικές

Αυτοσωµικές επικρατείς
Τύπου Ι (SCA1,2,3,17 κ.α.)

Τύπου ΙΙ (SCA7)
Τύπου ΙΙΙ (SCA6 κ.α.)

Φυλοσύνδετες  
FXTAS

Μιτοχονδριακές
Σπάνια, π.χ. οφειλόµενες σε µεταλλαγές στο 

γονίδιο POLG
Αυτοσωµικές υπολειπόµενες 

Σπάνια, π.χ. αταξία Friedreich οψίµου ενάρξεως

ΣΚΠ: σκλήρυνση κατά πλάκας, ADEM: acute disseminated encephalomyelitis (οξεία διάσπαρτη εγκεφαλοµυελίτιδα), SSPE: subacute 
sclerosing panencephalitis (υποξεία σκληρυντική πανεγκεφαλίτιδα), ΑΤ: αταξία τηλαγγειεκτασία, ΑΟΑ1: αταξία µε οφθαλµοκινητική απραξία 
τύπου 1, ΑΟΑ2: αταξία µε οφθαλµοκινητική απραξία τύπου 2, ARSACS: autosomal recessive spastic ataxia of Charlevoix-Saguenay (αυ-
τοσωµική υπολειπόµενη σπαστική αταξία του Charlevoix-Saguenay), AVED: ataxia with vitamin E deficiency (αταξία µε ανεπάρκεια βιταµί-
νης Ε), SCA: spinocerebellar ataxia, 
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Προσεγγίζοντας τις κληρονοµικές αταξίες

σης, ενδέχεται τα τέκνα να νοσήσουν πριν εµφανιστεί 
η νόσος στους γονείς (π.χ. SCA7). Ένας γενικός κανό-
νας ιδιαίτερα χρήσιµος κλινικά είναι ότι µια σποραδι-
κή αταξία µε πρώιµη ηλικία έναρξης (25 έτη) συνή-
θως υποκρύπτει κληρονοµικό νόσηµα, ενώ µια σπο-
ραδική αταξία µε όψιµη έναρξη κατά κανόνα οφείλε-
ται σε επίκτητο νόσηµα. 

Στηριζόµενος στις παραπάνω βασικές αρχές ο κλι-
νικός ιατρός µπορεί να οδηγηθεί στην ισχυρή υπο-
ψία µιας κληρονοµικής αταξίας. Αν το οικογενειακό 
ιστορικό δεν δίνει περισσότερες πληροφορίες για τον 
τρόπο µεταβίβασης της νόσου, τότε η ηλικία έναρξης 
µπορεί να δώσει κάποιες έµµεσες ενδείξεις ως προς 
το θέµα αυτό. Σε γενικές γραµµές, κληρονοµικές ατα-
ξίες µε έναρξη πριν τα 25 έτη είναι υπολειπόµενες, 
και µε έναρξη µετά τα 25 έτη είναι επικρατητικές [1]. 
Στο σηµείο αυτό καλό είναι να αναφερθούµε σύντο-
µα στις πιο σηµαντικές κληρονοµικές αταξίες, ταξινο-
µώντας τες µε βάση τον τρόπο µεταβίβασης και ανα-
δεικνύοντας κάποια κλινικά στοιχεία που µπορεί να 
τις χαρακτηρίζουν και άρα να µας προσανατολίσουν 
σωστά στη διάγνωση.

Οι υπολειπόµενες κληρονοµικές αταξίες
Οι υπολειπόµενες κληρονοµικές αταξίες αποτελούν 

τη συχνότερη οµάδα κληρονοµικών αταξιών µε συνο-
λικό επιπολασµό 7/100.000 του γενικού πληθυσµού 
[6]. Συνήθως είναι επιπλεγµένες αταξίες µε προσβο-
λή και άλλων νευρικών και εξω-νευρικών συστηµά-
των [7]. Η συχνότερη από αυτές είναι η αταξία του 
Friedreich που αποτελεί στους περισσότερους πλη-
θυσµούς άνω του 50% των υπολειπόµενων αταξιών 
[8]. Πρόσφατη µελέτη στον Ελληνικό πληθυσµό ανέ-
δειξε ότι 51,3% των ασθενών µε ισχυρή υποψία υπο-
λειπόµενης κληρονοµικής αταξίας έπασχαν από ατα-
ξία του Friedreich [4]. Η  κλινική της εικόνα συνίστα-
ται σε µια βραδέως επιδεινούµενη αλλά βαριά πα-
ρεγκεφαλιδική και αισθητική αταξία µε καταργηµένα 
τενόντια, σηµείο Babinski, σκολίωση και κοιλοποδία 
µε συνήθη ηλικία έναρξης στην εφηβεία και σπάνια 
µετά το 25ο έτος. Αξιοσηµείωτο είναι ότι η µαγνητική 
τοµογραφία εγκεφάλου δεν αναδεικνύει ιδιαίτερη πα-
ρεγκεφαλιδική ατροφία, κάτι που βοηθά διαφοροδι-
αγνωστικά. Πρέπει να τονισθεί ότι συχνά προσβάλλε-
ται ο καρδιακός µυς γεγονός που µπορεί να οδηγή-
σει σε βαριά καρδιοπάθεια. Μπορούν επίσης να εµ-
φανίστουν κώφωση, οπτική ατροφία και σακχαρώδης 
διαβήτης [7]. Οι ασθενείς είναι συνήθως οµοζυγώτες 
για µια παθολογική επέκταση επαναλήψεων GAA σε 
µη-κωδικοποιούσα περιοχή του γονιδίου FXN. Σπά-
νια είναι ετεροζυγώτες µε επέκταση GAA στο ένα αλ-
λήλιο και σηµειακή µεταλλαγή στο άλλο (σύνθετοι 
ετεροζυγώτες). Η συχνότητα των φορέων στον γενικό 
πληθυσµό είναι περίπου 1/100, γεγονός µε µεγάλη 
κλινική σηµασία διότι σε περιπτώσεις φορίας του ενός 
γονέα είναι απαραίτητο να ελέγχεται γονιδιακά και ο 
άλλος γονέας ακόµα και αν δεν υπάρχει κρούσµα ατα-

ξίας Friedreich στο δικό του γενεαλογικό δένδρο [8].
Ένας σηµαντικός αριθµός υπολειπόµενων αταξιών  

είναι µεταβολικής αιτιολογίας και µπορούν να διαγνω-
σθούν µε ειδικές µεταβολικές εξετάσεις χωρίς τη διε-
νέργεια γονιδιακού ελέγχου. Οι σηµαντικότερες από 
αυτέs είναι η κληρονοµική αταξία µε ανεπάρκεια βι-
ταµίνης Ε, η νόσος Refsum, η χολεστανόλοση, η αβη-
ταλιποπρωτεϊναιµία και η νόσος Wilson (στη σπάνια 
αταξική της µορφή) [1,7]. Για τη διάγνωση των µετα-
βολικών αταξιών συστήνεται έλεγχος βιταµίνης Ε, χο-
λεστανόλης, φυτανικού οξέος και σερουλοπλασµίνης 
στον ορό, καθώς και ηλεκτροφόρηση λιποπρωτεϊνών 
ορού και µέτρηση χαλκού ούρων 24ωρου.

Στις περιπτώσεις όπου έχουν αποκλεισθεί µε τον ει-
δικό βιοχηµικό έλεγχο οι µεταβολικές αταξίες, αλλά 
και µε µοριακό γενετικό έλεγχο η αταξία Friedreich, 
τότε η διάγνωση αφορά σε µια οµάδα σπάνιων γενε-
τικών αταξιών που επί του παρόντος δεν διερευνώ-
νται µοριακά σε επίπεδο ρουτίνας, τουλάχιστον στη 
συνήθη Ελληνική πραγµατικότητα. Οι σηµαντικότερες 
από αυτές τις αταξίες είναι η αταξία-τηλαγγειεκτασία 
(ΑΤ), η αταξία µε οφθαλµοκινητική απραξία τύπου 1 
(ΑΟΑ1), η αταξία µε οφθαλµοκινητική απραξία τύ-
που 2 (ΑΟΑ2) και η σπαστική αταξία του Charlev-
oix-Saguenay (autosomal recessive spastic ataxia of 
Charlevoix-Saguenay-ARSACS) [1,7,9]. Κλινικά στοι-
χεία που µπορεί να µας υποψιάσουν για µία από τις 
παραπάνω διαγνώσεις είναι οι τηλεαγγειεκτασίες στον 
επιπεφυκότα  (ΑΤ), η αύξηση α-φετοπρωτεΐνης στον 
ορό (ΑΤ, ΑΟΑ2), η οφθαλµοκινητική απραξία (ΑΤ, 
ΑΟΑ1, ΑΟΑ2) και η µικτή εικόνα πυραµιδικής συν-
δροµής και παρεγκεφαλιδικής αταξίας (ARSACS). Αξί-
ζει όµως να σηµειωθεί ότι εικόνα σπαστικής αταξίας 
µπορεί να εµφανίσει σπάνια και η αταξία Friedreich 
(όταν είναι όψιµης έναρξης µε σχετικά µικρές επεκτά-
σεις GAA), αλλά και κάποιες υπολειπόµενες επιπλεγ-
µένες σπαστικές παραπληγίες (SPG7) [10]. 

Οι επικρατητικές κληρονοµικές αταξίες
Οι επικρατητικές κληρονοµικές αταξίες, γνωστές ως 

spinocerebellar ataxias (SCA), είναι σπανιότερες από 
τις υπολειπόµενες στους περισσότερους πληθυσµούς 
(επιπολασµός 1-3/100.000) [11]. Μέχρι σήµερα έχουν 
ανακαλυφθεί τουλάχιστον 37 υπο-τύποι των αταξιών 
αυτών, οι οποίοι αριθµούνται ανάλογα µε την χρονο-
λογία γενετικής τυποποίησής τους (SCA1, 2, 3 κοκ µέ-
χρι SCA37). Η σχετική συχνότητα του κάθε γενετικού 
υπο-τύπου διαφέρει από πληθυσµό σε πληθυσµό 
[11,12]. Σε γενικές γραµµές όµως, οι συχνότεροι γε-
νετικοί υπο-τύποι (SCA1, SCA2, SCA3, SCA6, SCA7) 
συνολικά αντιπροσωπεύουν άνω του 50% όλων των 
επικρατητικών αταξιών [11,12]. Πρόσφατη µελέτη 
στον Ελληνικό πληθυσµό ανέδειξε ως συχνότερες τις 
SCA1 και SCA7 µε σπανιότερες τις SCA2, SCA6 και 
SCA17 [4].  Σηµειώνεται ότι ο υπο-τύπος SCA3 (νόσος 
Machado-Joseph), συχνός σε ορισµένους Ευρωπαϊ-
κούς πληθυσµούς, φαίνεται να είναι ιδιαίτερα σπάνι-
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ος στην Ελλάδα [4].  Αξίζει επίσης να σηµειωθεί ότι οι 
συχνότερες SCA οφείλονται σε δυναµικές µεταλλαγές 
(επεκτάσεις τρινουκλεοτιδίων), όπως αναφέρθηκε και 
για την περίπτωση της αταξίας του Friedreich [11,12]. 

Η κλινική προσέγγιση των επικρατητικών αταξιών 
στηρίζεται ακόµα και σήµερα σε µια ταξινόµηση που 
πρότεινε η Harding το 1982, η οποία τις διακρίνει στις 
τύπου Ι (επιπλεγµένες αταξίες χωρίς αµφιβληστροει-
δοπάθεια-συχνότεροι υπο-τύποι οι SCA1,2,3), τύ-
που ΙΙ (επιπλεγµένες αταξίες µε αµφιβληστροειδοπά-
θεια-αποκλειστικός υπο-τύπος η SCA7) και τύπου ΙΙΙ 
(αµιγείς αταξίες-συχνότερος υπο-τύπος ο SCA6) [13]. 
Ωστόσο,  υπάρχει σηµαντική επικάλυψη των φαινο-
τύπων µε αποτέλεσµα να µην µπορεί ο κλινικός να 
αποκλείσει µε βεβαιότητα κάποιον γενετικό υπο-τύπο 
µόνο από την κλινική εξέταση. Κατ’ επέκταση συνή-
θως ζητάµε τον µοριακό γενετικό έλεγχο των συχνό-
τερων επικρατητικών αταξιών ως SCA panel (που πε-
ριλαµβάνει τις SCA1, SCA2, SCA3, SCA6 και SCA7) 
και µόνο σε ορισµένες περιπτώσεις προχωράµε και 
σε έλεγχο της SCA17 [3]. Κλινικά στοιχεία που µπο-
ρεί να κατευθύνουν πιο στοχευµένα είναι οι αργές 
σακκάδες (SCA2), η εικόνα Huntington Disease-like 
(SCA17, DRPLA) και η όψιµη έναρξη (SCA6)[1,12,14].

Φυλοσύνδετες και µιτοχονδριακές κληρονο-
µικές αταξίες
Οι φυλοσύνδετες κληρονοµικές αταξίες είναι εξαι-

ρετικά σπάνιες [1]. Η αταξική µορφή της αδρενολευ-
κοδυστροφίας, αν και πολύ σπάνια, µπορεί να δι-
αγνωσθεί µε βιοχηµικό έλεγχο [1]. Επίσης, το σύν-
δροµο τρόµου-αταξίας σχετιζόµενο µε εύθραυστο Χ 
(fragile X tremor-ataxia syndrome-FXTAS), το οποίο 
παρατηρείται κυρίως σε άρρενες φορείς µικρής επέ-
κτασης (premutation) στο γονίδιο FMR1, δε θεωρεί-
ται τόσο σπάνιο και καλό είναι να συµπεριλαµβάνε-
ται στη διαφορική διάγνωση σε όψιµης έναρξης ατα-
ξίες, ιδίως αν υπάρχει οικογενειακό ιστορικό νοητικής 
καθυστέρησης σε άρρενα µέλη [1,5]. Η διάγνωση τί-
θεται µε µοριακό γενετικό έλεγχο της επέκτασης CGG 
στο γονίδιο FMR1.

Οι µιτοχονδριακές αταξίες  αποτελούν µια σηµαντι-
κή, αν και σπάνια, υποοµάδα των κληρονοµικών ατα-
ξιών. Η αταξία µπορεί να προεξάρχει ως σύµπτωµα 
σε αρκετά µιτοχονδριακά νοσήµατα, τόσο συνδροµικά 
(π.χ. MELAS, MERRF, NARP) όσο και µη-συνδροµικά 
[15]. Στο σηµείο αυτό, καλό είναι να επισηµανθεί ότι η 
κλασική µητρική κληρονοµικότητα παρατηρείται µόνο 
σε µιτοχονδριακές παθήσεις που οφείλονται σε βλάβη 
του µιτοχονδριακού DNA,  ενώ σε περιπτώσεις που η 
µιτοχονδριακή πρωτεΐνη κωδικοποιείται από πυρηνικό 
DNA, η κληρονοµικότητα έχει αυτοσωµικό χαρακτή-
ρα.  Ίσως η σηµαντικότερη κλινικά οµάδα µιτοχονδρι-
ακών αταξιών είναι αυτές που οφείλονται σε µεταλ-
λαγές της µιτοχονδριακής πολυµεράσης POLG (π.χ. 
mitochondrial recessive ataxia syndrome-MIRAS), η 
οποία κωδικοποιείται από πυρηνικό γονίδιο  [7]. Η 

υποψία πιθανής µιτοχονδριακής αταξίας µπορεί να ενι-
σχυθεί από την παρουσία κλινικών ευρηµάτων χαρα-
κτηριστικών των µιτοχονδροπαθειών, όπως η µυοπά-
θεια, η εξωτερική οφθαλµοπληγία, η περιφερική νευ-
ροπάθεια, η οπτική ατροφία, η κώφωση, η µυοκλονι-
κή επιληψία, οι ενδοκρινοπάθειες κ.α. [15].

∆ιαγνωστικός αλγόριθµος για την προσέγγι-
ση των κληρονοµικών αταξιών
Στην εικόνα 1 προτείνεται ένας διαγνωστικός αλ-

γόριθµος για την διαγνωστική προσέγγιση του αταξι-
κού ασθενούς.  Έχουµε περιοριστεί σε αταξίες µε αρ-
γή-προοδευτική εγκατάσταση. Ο διαγνωστικός αυτός 
αλγόριθµος στηρίζεται σε πρόσφατα δηµοσιευµένα 
δεδοµένα από τον Ελληνικό πληθυσµό αλλά και σε 
πρόσφατες διεθνείς οδηγίες του EFNS [3,4]. Αξίζει να 
σηµειωθεί ότι λόγω του χαµηλού αριθµού τέκνων στη 
σύγχρονη ελληνική οικογένεια (µέσος όρος 1,14), οι 
υπολειπόµενες αταξίες εµφανίζονται συχνότερα ως 
σποραδικά παρά ως οικογενή περιστατικά [4]. Αξίζει 
επίσης, να τονισθεί ότι σε ορισµένες οικογενείς περι-
πτώσεις δεν είναι δυνατό να καθορισθεί το πρότυπο 
κληρονοµικής µεταβίβασης, οπότε στην κλινική πρά-
ξη πρέπει  να διερευνάται τόσο το ενδεχόµενο επικρα-
τητικής όσο και το ενδεχόµενο υπολειπόµενης αταξί-
ας. Τέλος, στην πλειονότητα των σποραδικών αταξιών 
οψίµου ενάρξεως που δεν ανευρίσκεται σαφές επίκτη-
το αίτιο ο µοριακός γενετικός έλεγχος αποβαίνει αρ-
νητικός. Συνήθως, τα περισσότερα από αυτά τα περι-
στατικά τελικά διαγιγνώσκονται ως παρεγκεφαλιδική 
µορφή ατροφίας πολλαπλών συστηµάτων ή ως ιδι-
οπαθής αταξία οψίµου ενάρξεως.

Συνοπτικά, µοριακός γενετικός έλεγχος για αταξία 
του Friedreich προτείνεται ως έλεγχος πρώτης γραµ-
µής σε οικογενείς αταξίες µε υπολειπόµενη κληρονο-
µικότητα και σε σποραδικές αταξίες µε πρώιµη έναρξη. 
Οφείλει, όµως, να γίνεται σε δεύτερη φάση και σε οι-
κογενείς αταξίες όταν δεν είναι επιβεβαιωµένος ο επι-
κρατητικός χαρακτήρας της κληρονοµικότητας, καθώς 
και σε σποραδικές αταξίες µε όψιµη έναρξη. Μορια-
κός έλεγχος για SCA1, SCA2, SCA3, SCA6 και SCA7 
προτείνεται ως έλεγχος πρώτης γραµµής σε οικογε-
νείς αταξίες µε επικρατητική κληρονοµικότητα. Οφεί-
λει, όµως, να γίνεται σε δεύτερη φάση και σε οικογε-
νείς αταξίες όταν δεν είναι επιβεβαιωµένος ο υπολει-
πόµενος χαρακτήρας της κληρονοµικότητας, καθώς 
και σε σποραδικές αταξίες. Σε επικρατητικές αταξίες 
αρνητικές για SCA1, SCA2, SCA3, SCA6 και SCA7 
προτείνεται έλεγχος για SCA17 και σε περιπτώσεις 
Huntington-disease like προστίθεται γενετικός έλεγ-
χος και για DRPLA. Σε υπολειπόµενες ή πρώιµες σπο-
ραδικές αταξίες αρνητικές για αταξία του Friedreich και 
για µεταβολικές αταξίες συνιστάται µοριακός έλεγ-
χος για AT, AOA1, AOA2, ARSACS και MIRAS, έλεγ-
χος που δύσκολα στέλνεται στην πράξη. Σε σπορα-
δικές αταξίες οψίµου ενάρξεως αρνητικές για αταξία 
Friedreich συνιστάται, παράλληλα µε τον έλεγχο για 
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Προσεγγίζοντας τις κληρονοµικές αταξίες

SCA1, SCA2, SCA3, SCA6 και SCA7 και έλεγχος για 
FXTAS.Μοριακός έλεγχος των κληρονοµικών 
αταξιών: το µέλλον 

Η ραγδαία πρόοδος που έχει επιτευχθεί τα τελευ-
ταία χρόνια στις µεθόδους αλληλούχισης νέας γενιάς 
(next generation sequencing-NGS) θα επιτρέψει στο 
σχετικά άµεσο µέλλον την µοριακή ταυτοποίηση και 
πολλών από τις σπανιότερες κληρονοµικές αταξίες. Η 
µοριακή διαγνωστική µεθοδολογία που πιθανότατα 
θα προταθεί, θα ξεκινάει µε ένα αρχικό screening των 
συχνότερων κληρονοµικών αταξιών (αταξία Friedreich 
και SCA1,2,3,6,7,17) µε τεχνικές PCR και fragment 
analysis. Αυτό θα ακολουθείται από τον έλεγχο των 
λίγων άλλων σπάνιων αταξιών που οφείλονται σε δυ-
ναµικές µεταλλαγές (DRPLA, SCA8, SCA10, SCA12), 
µε τις ίδιες τεχνικές. Στη συνέχεια θα µπορεί να γίνει 

(σε όσους θέλουν και έχουν τη δυνατότητα να επω-
µιστούν το επιπλέον κόστος) ένα NGS screening ενός 
panel περίπου 50 «αταξικών» γονιδίων [16]. Η µεθο-
δολογία αυτή θα ταυτοποιεί το µοριακό σφάλµα σε 
ένα επιπλέον 15% των ασθενών µε κληρονοµική ατα-
ξία [16]. Αυτό θα επιτρέπει να δίδεται γενετική συµ-
βουλή και να προσφέρεται προγεννητικός έλεγχος. 
Συνεπώς, στο προσεχές µέλλον, άνω του 50% των 
ασθενών µε υποψία κληρονοµικής αταξίας  θα µπορεί 
να λάβει συγκεκριµένη µοριακή διάγνωση και έτσι να 
επωφελείται από τα πλεονεκτήµατα µιας εξειδικευµέ-
νης γενετικής συµβουλής. Εξυπακούεται ότι η  γενε-
τική συµβουλή οφείλει να δίδεται από νευρολόγους 
µε περαιτέρω εξειδίκευση στα κληρονοµικά νοσήµα-
τα του νευρικού συστήµατος. 

Σηµεία κλειδιά
•	 Η σωστή διάγνωση ενός αταξικού ασθενούς πρέ-

πει να έχει ως αφετηρία µια συστηµατική κλινική 
προσέγγιση που βασίζεται κατ’ αρχήν στην ηλι-
κία έναρξης, τον τρόπο εγκατάστασης και το οι-
κογενειακό ιστορικό.

•	 Με σπανιότατες εξαιρέσεις, οι κληρονοµικές ατα-
ξίες έχουν βραδεία εγκατάσταση και αργή προο-
δευτική εξέλιξη.

•	 Μια σποραδική αταξία βραδείας εγκατάστασης 
µε έναρξη πριν τα 25 έτη είναι συνήθως κληρο-
νοµικής αιτιολογίας.

•	 Μια σποραδική αταξία βραδείας εγκατάστασης µε 
όψιµη έναρξη είναι συνήθως επίκτητη.

•	 Μια κληρονοµική αταξία µε έναρξη πριν τα 25 
έτη είναι συνήθως υπολειπόµενη.

•	 Μια κληρονοµική αταξία µε έναρξη µετά τα 25 
έτη είναι συνήθως επικρατητική.

•	 Η αταξία του Friedreich, η σηµαντικότερη υπολει-
πόµενη αταξία, είναι η συχνότερη κληρονοµική 
αταξία στον ελληνικό πληθυσµό.

•	 Ένας σηµαντικός αριθµός υπολειπόµενων αταξι-
ών είναι µεταβολικής αιτιολογίας και δεν απαιτούν 
µοριακό γενετικό έλεγχο για τη διάγνωση τους.

•	 Στον ελληνικό πληθυσµό, συχνότερες αυτοσωµι-
κές επικρατητικές αταξίες είναι οι SCA1 και  SCA7 
και σπανιότερες οι SCA2, SCA6 και SCA17.

•	 Από τις σπανιότατες φυλοσύνδετες αταξίες, άξια 
µνείας είναι η αταξία σχετιζόµενη µε εύθραυστο Χ 
(fragile X tremor-ataxia syndrome-FXTAS).
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Εικόνα 1.  ∆ιαγνωστικός αλγόριθµος για την 
προσέγγιση ασθενών µε υποψία κληρονοµικής 
αταξίας.

Ενδεικτικά, µοριακός έλεγχος για αταξία του Friedreich, SCA1, 
SCA2, SCA3, SCA6, SCA7, SCA17 και DRPLA γίνεται στη Μο-
νάδα Νευρογενετικής στο Αιγινήτειο Νοσοκοµείο. Ο µοριακός 
έλεγχος για FXTAS γίνεται στο Χωρέµειο, Νοσοκοµείο Παίδων 
Αγ. Σοφία. Μοριακός έλεγχος για ΑΤ, ΑΟΑ1, ΑΟΑ2, ARSACS 
και MIRAS (µεταλλαγές στο γονίδιο POLG) δεν προσφέρεται 
σε επίπεδο ρουτίνας στον Ελληνικό χώρο. 
SCA: spinocerebellar ataxia (νωτιαιοπαρεγκεφαλιδική αταξία),
DRPLA: dentatorubral pallidoluysian atrophy (οδοντωτοε-
ρυθρά ωχρολουισιανή ατροφία), 
OCB: oligoclonal bands (ολιγοκλωνικά αντισώµατα), 
AT: αταξία τηλαγγειεκτασία, 
ΑΟΑ1: αταξία µε οφθαλµοκινητική απραξία τύπου 1, 
ΑΟΑ2: αταξία µε οφθαλµοκινητική απραξία τύπου 2, 
ARSACS: autosomal recessive spastic ataxia of Charlevoix-
Saguenay (αυτοσωµική υπολειπόµενη αταξία του Charlevoix-
Saguenay), 
MIRAS: mitochondrial recessive ataxia syndrome (σύνδρο-
µο υπολειπόµενης µιτοχονδριακής αταξίας), 
FXTAS: fragile X tremor-ataxia syndrome (σύνδροµο τρό-
µου-αταξίας σχετιζόµενο µε εύθραυστο Χ).



262

www.nevrologia.gr

Νευρολογία
Bimonthly Publication of Hellenic 
Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

EDITORS IN CHIEF

Karlovasitou Anna
Sitzoglou Kon/nos

EDITORIAL BOARD

Artemis Nikolaos
Karlovasitou Anna
Potagas Kon/nos
Rudolf Jobst
Sitzoglou Kon/nos

OWNER

Hellenic Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

PUBLISHER  

Elena Tsolakou
Gem Communications ltd
D. Hristou Nikolaou 49
173 43, Agios Dimitrios
Τel.:210 97 10 800 - 1, Fax: 210 97 10 844
info@gemcom.gr

SUBSCRIPTION

Members Free
Not members 40 €
Students 15 €
Companies - Libraries 50 € 
All foreign countries US#80

EXECUTIVE BOARD

President: N. Artemis
Vice President: I. Evdokimidis
Secretary: K. Sitzoglou 
Treasurer: K. Voumvourakis 
Members: E. Staboulis
 N. Triantafillou 
 G. Georgakakis

Contents

REVIEW ARTICLES

s  Multiple Sclerosis - The multidisciplinary symptomatic  
treatment of the disease 
A. Kerasnoudis  6

s  Safe use of Neuroimaging (CT – MRI – DSA) in clinical practice 
A. Safouris, C. Karakasis, J. Rudolf, G. Deretzi, I. Tsiptsios 18

s  Neurologic complications of electrical injuries                                                                                                          
K. Yiannopoulou, E. Meidani, A. Pasioti, K. Karidakis 28

s   Neurocutaneous disorders: evidence basic therapy 
A. Panteliadou, K. Kalokasidis, A. Patsatsi, M. Trakatelli, D. Sotiriadis  38

s   Factors related to demendia in parkinson’ s disease 
V.  Stergiou, M. Tsatali, M. Tsolaki, A. Karlovasitou 

 47

Νευρολογία 23: 3-2014, 20-26

Γεώργιος Κούτσης και συν.

on the molecular diagnosis of ataxias and spastic 
paraplegias. Eur J Neurol 2010;17:179-188.

4. Koutsis G, Kladi A, Karadima G, Houlden H, 
Wood NW, Christodoulou K et al. Friedreich’s 
and other hereditary ataxias in Greece: an 18-
year perspective. J Neurol Sci 2014;336:87-92.

5. Klockgether T. Sporadic ataxia with adult onset: 
classification and diagnostic criteria. Lancet Neu-
rol 2010;9:94-104.

6. Finsterer J. Ataxias with autosomal, X-chromo-
somal or maternal inheritance. Can J Neurol Sci 
2009;36:409-428.

7. Fogel B, Perlman S. Clinical features and molecu-
lar genetics of autosomal recessive cerebellar 
ataxias. Lancet Neurol 2007;6:245-257.

8. Pandolfo M. Friedreich ataxia: the clinical picture. 
J Neurol 2009;256 (Suppl 1):3-8.

9. Anheim M, Tranchant C, Koenig M. The auto-
somal recessive cerebellar ataxias. N Engl J Med 
2012;366:636-646.

10. De Bot ST, Willemsen MAAP, Vermeer S, Kre-

mer HPH, van de Warrenburg BPC. Reviewing 
the genetic causes of spastic-ataxias. Neurology 
2012;79:1507-1514.

11. Durr A. Autosomal dominant cerebellar ataxias: 
polyglutamine expansions and beyond. Lancet 
Neurol 2010;9:885-894.

12. Schols L, Bauer P, Schmidt T, Schulte T, Riess O. 
Autosomal dominant cerebellar ataxias: clini-
cal features, genetics and pathogenesis. Lancet 
Neurol 2004;3:291-304.

13. Harding A. Classification of the hereditary ataxias 
and paraplegias. Lancet 1983;8334:1151-1155.

14. Wild EJ, Tabrizi SJ. Huntington’s disease pheno-
copy syndromes. Curr Opin Neurol 2007;20:681-
687.

15. Finsterer J. Mitochondrial ataxias. Can J Neurol 
Sci 2009;36:543-553.

16. Nemeth AH, Kwasniewska AC, Lise S, Parolin 
Schnekenberg R, Becker EBE, Bera KD et al. Next 
generation sequencing for molecular diagnosis of 
neurological disorders using ataxias as a model. 



271

www.nevrologia.gr

Νευρολογία
Τόμος 20, Τεύχος 1, Ιανουάριος - Φεβρουάριος 2011

Περιεχόμενα

ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΕΙΣ

s  Σκλήρυνση κατά Πλάκας. Η πολυδιάστατη συμπτωματική 
αντιμετώπιση της νόσου 
Α. Κερασνούδης 6

s  H ασφαλής χρήση νευροαπεικονιστικών μεθόδων  
(CT – MRI – DSA) στην κλινική πράξη  
Α. Σαφούρης, Χ. Καρακάσης, J. Rudolf, Γ. Δερετζή, Ι. Τσίπτσιος 18

s  Νευρολογικές επιπλοκές των ηλεκτρικών τραυματισμών 
Κ. Γιαννοπούλου, Ε. Μεϊδάνη, Α. Πασιώτη, Κ. Καρυδάκης  28

s  Nευροδερματικές παθήσεις: τεκμηριωμένη θεραπευτική 
αντιμετώπιση 
Α. Παντελιάδου, Κ. Καλοκασίδης, Α. Πατσατσή, Μ. Τρακατέλλη, Δ. Σωτηριάδης 38

s  Παράγοντες συσχέτισης της άνοιας στη νόσο του Πάρκινσον 
Β. Στεργίου, Μ. Τσατάλη, Μ. Τσολάκη, Α. Καρλοβασίτου  47

ΕΝΗΜΕΡΩΤΙΚΕΣ ΣΕΛΙΔΕΣ

s Δραστηριότητες της ΕΝΕ 54
s Νευρολογικά Νέα 58 

Διμηνιαία έκδοση της
Ελληνικής Νευρολογικής Εταιρείας
Αλκμάνος 10, Αθήνα 115 28
Τηλ. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

ΥΠΕΥΘΥΝΟΙ ΕΠΙΜΕΛΕΙΑΣ ΚΑΙ 
ΣΥΝΤΑΞΗΣ (EDITORS IN CHIEF)

Καρλοβασίτου Άννα
Σιτζόγλου Κων/νος

ΣΥΝΤΑΚΤΙΚΗ ΕΠΙΤΡΟΠΗ

Αρτέμης Νικόλαος
Καρλοβασίτου Άννα
Πάταγας Κων/νος
Ρούντολφ Γιομπστ
Σιτζόγλου Κων/νος

ΙΔΙΟΚΤΗΤΗΣ

Ελληνική Νευρολογική Εταιρεία
Αλκμάνος 10, Αθήνα 115 28
Τηλ. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

ΕΚΔΟΤΗΣ

Έλενα Τσολάκου
Gem ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΑ Ε.Π.Ε.
Δ. Χρήστου Νικολάου 49,
173 43, Άγιος Δημήτριος
Τηλ.:210 97 10 800 - 1, Fax: 210 97 10 844
info@gemcom.gr

ΣΥΝΔΡΟΜΕΣ

Μέλη της ΕΝΕ Δωρεάν
Μη μέλη 40 €
Φοιτητές 15 €
Εταιρίες - Βιβλιοθήκες 50 € 
Εξωτερικού US#80

Κωδικός Διεύθυνσης Εποπτείας ΜΜΕ:7159
ISSN 1106 – 3106

ΔΙΟΙΚΗΤΙΚΟ ΣΥΜΒΟΥΛΙΟ

Πρόεδρος: Νικόλαος Αρτέμης
Αντιπρόεδρος: Ιωάννης Ευδοκιμίδης
Γεν. Γραμματέας:  Κωνσταντίνος Σιτζόγλου
Ταμίας: Κωνσταντίνος Βουμβουράκης
Μέλη: Ελευθέριος Σταμπουλής
 Νικόλαος Τριανταφύλλου
 Γεώργιος Γεωργακάκης

Νευρολογία 23: 3-2014, 27-32

REVIEW ARTICLE ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗ

Ίλιγγος: νεότερα δεδοµένα σχετικά µε τη διάγνωση και 
τη θεραπεία περιφερικών και κεντρικών αιθουσαίων 
συνδρόµων

Αναγνώστου Ευάγγελος
Α’ Νευρολογική Κλινική Πανεπιστηµίου Αθηνών, Αιγινήτειο Νοσοκοµείο

Περίληψη
Σηµαντική πρόοδος έχει σηµειωθεί τα τελευταία χρόνια τόσο στον διαγνωστικό όσο και στον θε-
ραπευτικό τοµέα των αιθουσαίων συνδρόµων. Η παρούσα ανασκόπηση θα παρουσιάσει τις κυ-
ριότερες εξελίξεις στα συχνότερα σύνδροµα ιλίγγου περιφερικής και κεντρικής αιτιολογίας. 
Στον καλοήθη παροξυσµικό ίλιγγο θέσεως νέοι αποτελεσµατικοί θεραπευτικοί χειρισµοί περιγράφηκαν για 
επανατοποθέτηση ωτοκονίας του οριζοντίου και του προσθίου ηµικυκλίου σωλήνα. Επίσης δηµοσιεύθηκε 
µελέτη που διαφοροποιεί το χειρισµό Semont από το χειρισµό Epley όσον αφορά την ιατρογενή διαρροή 
της ωτοκονίας από τον οπίσθιο στον οριζόντιο ηµικύκλιο σωλήνα. Στην αιθουσαία νευρίτιδα έχουν προκύ-
ψει νέες θεραπευτικές οδηγίες, ενώ τείνουν να επικρατήσουν νέες νευροφυσιολογικές διαγνωστικές τεχνικές. 
Στη νόσο Ménière υπάρχουν επίσης νέα θεραπευτικά αλλά και διαγνωστικά δεδοµένα. Όσον αφορά κεντρι-
κά σύνδροµα ιλίγγου, νέοι αλγόριθµοι βοηθούν στη διάγνωση ΑΕΕ µε αιθουσαία συνδροµή και ακριβέστε-
ρες περιγραφές δηµοσιεύθηκαν σχετικά µε υπερσκηνίδιες βλάβες αιθουσαίων δοµών. Στη σκλήρυνση κατά 
πλάκας υπάρχουν νεότερα επιδηµιολογικά δεδοµένα καθώς και περιγραφές περιστατικών που ενίοτε υποδύ-
ονται περιφερικά σύνδροµα. Επιπλέον, οι ειδικοί σε παθήσεις ιλίγγου φαίνεται να καταλήγουν και να έρχο-
νται σε συµφωνία µε ειδικούς στον τοµέα της κεφαλαλγίας όσον αφορά την ταξινόµηση συνδυασµένων συν-
δρόµων ιλίγγου και ηµικρανίας. Τέλος, αναδιάρθρωση επίκειται στα κριτήρια του ιλίγγου µη-οργανικής αιτι-
ολογίας που αφορά µεγάλο αριθµό ασθενών.
Λέξεις ευρετηριασµού: ίλιγγος, ανασκόπηση, νευροωτολογία, περιφερικός ίλιγγος, κεντρικός ίλιγγος 

Vertigo: recent findings on diagnosis and treatment of 
peripheral and central vestibular syndromes

Anagnostou E.
Department of Neurology, Eginition Hospital, University of Athens

Abstract
Much progress has been made over the last years in the field of diagnosis and treatment of vestibular 
syndromes. Here we aimed to review the main developments in common peripheral and central vertigo 
syndromes.
New therapeutic maneuvers have come to light considering horizontal and anterior semicircular canal 
benign paroxysmal positional vertigo. Furthermore, a differential potential for iatrogenic posterior-to-
horizontal canal conversion has been observed when comparing Epley to Semont maneuver for posterior 
canal positional vertigo. New therapeutic guidelines as well as novel and accurate diagnostic procedures 
have emerged in the field of vestibular neuritis. Ménière’s disease is another peripheral disorder that 
placed new treatment options and imaging findings in the center of focus. Regarding central vestibular 
syndromes, novel algorithms help in diagnosis of stroke with vertiginous symptoms and case series with 
better descriptions of supratentorial vestibular damage have come to light. Improved epidemiological data 
as well as case descriptions with peripheral vestibular mimics have emerged in the field of multiple sclerosis. 
Furthermore, consensus has been reached among vertigo and headache experts regarding the clinical link 
and diagnostic criteria in migraine related vertigo. Finally, there is an ongoing scientific discussion on the 
criteria characterizing functional vertigo.
Keywords: Vertigo, review, neurootology, peripheral vertigo, central vertigo
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Ευάγγελος Αναγνώστου

Εισαγωγή
Εάν ορίσουµε τον ίλιγγο ως την ψευδαίσθηση κίνη-

σης (περιστροφικής ή µη) του εαυτού, του περιβάλ-
λοντος ή και των δύο, ο επιπολασµός αυτού του αι-
θουσαίου συµπτώµατος στη διάρκεια της ζωής αγγί-
ζει το 30% [1] και είναι µία από τις συχνότερες αιτίες 
προσέλευσης ασθενών σε νευρολογικά, ΩΡΛ και πα-
θολογικά τµήµατα επειγόντων περιστατικών. 

Την τελευταία δεκαετία, η πρόοδος στην κατανόη-
ση του νευροφυσιολογικού υποβάθρου του αιθου-
σαίου συστήµατος, σε συνδυασµό µε την εφαρµο-
γή προηγµένων κλινικών ηλεκτροφυσιολογικών και 
απεικονιστικών διαγνωστικών µεθόδων οδήγησε στην 
ακριβέστερη ταξινόµηση των συνδρόµων. Επιπλέον, 
σε αυτό το χρονικό διάστηµα εµφανίσθηκαν οι πρώ-
τες προσπάθειες διενέργειας τυχαιοποιηµένων ελεγ-
χόµενων θεραπευτικών µελετών σε διάφορες νοσο-
λογικές οντότητες.

Η παρούσα εργασία αποσκοπεί στο να παρουσιά-
σει νεότερα διαγνωστικά και θεραπευτικά δεδοµένα 
που αφορούν τις συχνότερες παθήσεις του περιφερι-
κού και του κεντρικού αιθουσαίου συστήµατος. Θα 
συζητηθούν µόνο νεώτερα στοιχεία που αφορούν την 
περίοδο µετά το 2000. Σπανιότερες αιθουσαίες δια-
ταραχές είναι πέραν του σκοπού αυτής της βραχείας 
ανασκόπησης και δεν θα παρουσιαστούν.

Περιφερικά αιθουσαία σύνδροµα
1.1 Καλοήθης παροξυσµικός ίλιγγος θέσεως 

(ΚΠΙΘ)
Είναι µε διαφορά η πρώτη σε συχνότητα αιθουσαία 

πάθηση τόσο σε νευρολογικά όσο και σε ΩΡΛ ειδι-
κά ιατρεία ιλίγγου. Στην Ελλάδα, ωστόσο, πολύ συ-
χνά υποδιαγιγνώσκεται ενώ  συχνά αποτελεί αφορ-
µή για άσκοπες εξετάσεις όπως ακτινογραφία αυχε-
νικής σπονδυλικής στήλης και χορήγηση µη ενδε-
δειγµένων αντι-ιλιγγικών φαρµάκων [2], παρόλο 
που η διάγνωση είναι εύκολη και αξιόπιστη ακό-
µα και σε περιπτώσεις που βρίσκονται σε ύφεση [3]. 

Νεώτερα δεδοµένα µε πρακτική σηµασία έχουν προ-
κύψει τα τελευταία χρόνια σε δύο τοµείς: Στην αντιµε-
τώπιση των πιο σπάνιων µορφών του συνδρόµου δη-
λαδή τον ΚΠΙΘ του οριζοντίου και του προσθίου ηµι-
κυκλίου σωλήνα, καθώς και στις πιθανές ανεπιθύµητες 
ενέργειες των κλασσικών θεραπευτικών χειρισµών του 
ΚΠΙΘ οπισθίου ηµικυκλίου σωλήνα. Όσον αφορά τον 
τελευταίο, πρόσφατη κλινική µελέτη έδειξε ότι παρά 
το γεγονός ότι ο χειρισµός Semont δεν διαφέρει στην 
αποτελεσµατικότητά του από το χειρισµό Epley, οι δύο 
χειρισµοί διαφοροποιούνται ως προς µία συγκεκριµένη 
ιατρογενή επιπλοκή: Ο χειρισµός Epley φαίνεται να έχει 
µεγαλύτερο κίνδυνο (7.8%) µετακίνησης της ωτοκονί-
ας από τον οπίσθιο στον οριζόντιο ηµικύκλιο σωλή-
να µεταπίπτοντας έτσι σε ΚΠΙΘ οριζοντίου ηµικυκλίου 
σωλήνα µε γεωτροπικό νυσταγµό [4]. Καθησυχαστικό 
είναι το γεγονός ότι αυτή η επιπλοκή αντιµετωπίστηκε 
άµεσα σε όλα τα περιστατικά µε το χειρισµό Lempert. 
Τα τελευταία χρόνια εµφανίστηκαν οι πρώτες συστη-
µατικές εργασίες επάνω στη θεραπεία του ΚΠΙΘ ορι-
ζοντίου σωλήνα. Φάνηκε ότι τόσο ο χειρισµός Gufoni, 
όσο και ο χειρισµός Lempert είναι αποτελεσµατικοί 
ήδη από την πρώτη συνεδρία σε ποσοστό άνω του 
60% (60,9% και 69,1% αντίστοιχα) [5, 6]. Τέλος, για 
πρώτη φορά µελετήθηκε συστηµατικά χειρισµός ανά-
ταξης του ΚΠΙΘ του προσθίου ηµικυκλίου σωλήνα. 
Ο αργεντινός νευρολόγος Dario Yacovino, σε συνερ-
γασία µε τον Timothy Hain παρουσίασαν έναν απλό 
χειρισµό (εικόνα 1)  που αν και εφαρµόστηκε σε µι-
κρό δείγµα ασθενών (ν=13) έδειξε σηµαντική ασφά-
λεια και αποτελεσµατικότητα [7].

1.2 Αιθουσαία νευρίτιδα
Την κυριότερη εξέλιξη σε αυτή τη συχνή περιφερι-

κή αιθουσοπάθεια αποτελεί η πρώτη µεγάλη τυχαι-
οποιηµένη και ελεγχόµενη θεραπευτική µελέτη που 
άλλαξε τα δεδοµένα της οξείας αντιµετώπισης: Η χο-
ρήγηση 100 mg µεθυλπρεδνιζολόνης για τρεις ηµέ-
ρες µε µετέπειτα σταδιακή µείωση 20 mg κάθε 3 ηµέ-

Εικόνα 1
Χειρισµός Yacovino για θεραπεία του ΚΠΙΘ του προσθίου ηµικυκλίου σωλήνα σε 4 βήµατα. 
Σηµαντικά σηµεία είναι η υπερέκταση της κεφαλής (30-45 µοίρες) στο βήµα 2 καθώς και η κάµψη 
της κεφαλής στο βήµα 3.
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Ίλιγγος: νεότερα δεδοµένα σχετικά µε τη διάγνωση και τη θεραπεία περιφερικών και κεντρικών αιθουσαίων συνδρόµων

ρες είναι σαφώς αποτελεσµατικότερη του placebo και 
της µονοθεραπείας µε βαλακυκλοβίρη στο καταλη-
κτικό σηµείο «αιθουσαία λειτουργία 12 µήνες µετά» 
[8]. Επίσης, η µεθυλπρεδνιζολόνη σε µονοθεραπεία 
είναι το ίδιο αποτελεσµατική µε το συνδυασµό µεθυλ-
πρεδνιζολόνης-βαλακυκλοβίρης, καθιστώντας την µο-
ναδικό φάρµακο εκλογής για την αντιµετώπιση της αι-
θουσαίας νευρίτδας.

Στο διαγνωστικό τοµέα, σηµαντική προσθήκη απο-
τελεί η ποσοτικοποιηµένη µέτρηση του αιθουσο-
οφθαλµικού αντανακλαστικού µε κεφαλικούς παλ-
µούς (head impulse test ή head thrust test) που πρό-
κειται για το ηλεκτροφυσιολογικό ανάλογο της κλινι-
κής δοκιµασίας Halmagyi [9]. Η µέθοδος έχει εξαιρε-
τική ακρίβεια και ευαισθησία και αναµένεται να συ-
µπληρώσει αν όχι να αντικαταστήσει τον παραδοσια-
κό θερµό-ψυχρό διακλυσµό του οπισθίου λαβυρίν-
θου [10]. Το κύριο πλεονέκτηµά της είναι το ότι εξε-
τάζει τον κάθε ηµικύκλιο σωλήνα ξεχωριστά. Επιπλέ-
ον, σε αντίθεση µε τον διακλυσµό, εκλύει το αιθου-
σο-οφθαλµικό αντανακλαστικό µε φυσικό τρόπο, δη-
λαδή µε υψηλή ταχύτητα και µε συµµετοχή του αντί-
πλευρου λαβυρίνθου ο οποίος αναστέλλεται τη στιγ-
µή που διεγείρεται ο οµόπλευρος σωλήνας.

Ένα χαρακτηριστικό της αιθουσαίας νευρίτιδας που 
αποτελεί µυστήριο είναι η ιδιότητα του νυσταγµού να 
αυξάνει σε ένταση (δηλαδή σε εύρος και ταχύτητα, όχι 
όµως σε συχνότητα) κατά τη στροφή του βλέµµατος 
προς την κατεύθυνση της ταχείας φάσης. Το φαινόµε-
νο αυτό είναι γνωστό στους κλινικούς εδώ και έναν 

αιώνα και ονοµάζεται «Νόµος του Alexander» (εικό-
να 2). Οι πρόσφατες εξελίξεις στις ηλεκτροφυσιολο-
γικές τεχνικές διερεύνησης του αιθουσαίου συστήµα-
τος έδειξαν ότι ο Νόµος του Alexander δεν οφείλεται 
σε εγγενείς ιδιότητες του αιθουσο-οφθαλµικού αντα-
νακλαστικού όπως υποστηριζόταν από συγκεκριµέ-
να νευροφυσιολογικά µοντέλα στο παρελθόν, καθό-
τι το αντανακλαστικό δεν εξαρτάται ούτε από την ορι-
ζόντια ούτε από την κάθετη θέση του οφθαλµού στον 
κόγχο [11, 12].

1.3 Νόσος Ménière
∆ύο γραµµές προόδου έχουν χαρακτηρίσει τη 

νόσο του Ménière τα τελευταία χρόνια: Η καινοτοµί-
ες στην απεικόνιση και η εµφάνιση των πρώτων θε-
ραπευτικών µελετών σε ικανά δείγµατα ασθενών.
Πρώτος ο Nakashima το 2007 κατάφερε να οπτικο-
ποιήσει τον παθογνωµονικό για τη νόσο ενδολεµφι-
κό ύδρωπα χρησιµοποιώντας υψηλής ευκρίνειας MRI 
ύστερα από ενδοτυµπανική έγχυση σκιαγραφικού µέ-
σου [13]. Η ευαισθησία και η ειδικότητα αυτής της µε-
θόδου τεκµηριώθηκε λίγα χρόνια αργότερα [14]. H 
ανίχνευση της διαρροής ενδολέµφου ύστερα από συµ-
βατική (ενδοφλέβια) χορήγηση σκιαγραφικού απέτυ-
χε να φτάσει την ευαισθησία της ενδοτυµπανικής έγ-
χυσης [15], περιορίζοντας έτσι τη διαγνωστική αυτή 
τεχνική σε εξειδικευµένα κέντρα όπου είναι δυνατή η 
συνεργασία ΩΡΛ και Νευροακτινολόγου.

Όσον αφορά τις per os θεραπείες, πρόσφατη µε-
τα-ανάλυση έδειξε την έλλειψη αποτελεσµατικότη-

Εικόνα 2
Σχηµατική παράσταση του νόµου του Alexander σε ασθενή µε υποθετική ∆Ε αιθουσαία 
νευρίτιδα (άνω ηλεκτρονυσταγµογραφικό ίχνος) ή ΑΡ αιθουσαία νευρίτιδα (κάτω 
ηλεκτρονυσταγµογραφικό ίχνος). Στην πρώτη περίπτωση ο νυσταγµός κλιµακώνεται σε εύρος 
και ταχύτητα καθώς ο ασθενής στρέφει το βλέµµα προς τα δεξιά, ενώ το αντίστροφο συµβαίνει 
στη δεύτερη περίπτωση. Σηµειωτέον η ταχύτητα που αυξάνει είναι αυτή της βραδείας και όχι της 
ταχείας νυσταγµικής φάσης, δηλαδή θα µπορούσε να πρόκειται για µία γραµµική ενίσχυση του 
αιθουσο-οφθαλµικού αντανακλαστικού συναρτήσει της θέσης του βολβού στον κόγχο. Αυτή 
ακριβώς η θεωρία καταρρίφθηκε µε σύγχρονες ηλεκτροφυσιολογικές µεθόδους (Anagnostou 
et al. 2011)



302

www.nevrologia.gr

Νευρολογία
Bimonthly Publication of Hellenic 
Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

EDITORS IN CHIEF

Karlovasitou Anna
Sitzoglou Kon/nos

EDITORIAL BOARD

Artemis Nikolaos
Karlovasitou Anna
Potagas Kon/nos
Rudolf Jobst
Sitzoglou Kon/nos

OWNER

Hellenic Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

PUBLISHER  

Elena Tsolakou
Gem Communications ltd
D. Hristou Nikolaou 49
173 43, Agios Dimitrios
Τel.:210 97 10 800 - 1, Fax: 210 97 10 844
info@gemcom.gr

SUBSCRIPTION

Members Free
Not members 40 €
Students 15 €
Companies - Libraries 50 € 
All foreign countries US#80

EXECUTIVE BOARD

President: N. Artemis
Vice President: I. Evdokimidis
Secretary: K. Sitzoglou 
Treasurer: K. Voumvourakis 
Members: E. Staboulis
 N. Triantafillou 
 G. Georgakakis

Contents

REVIEW ARTICLES

s  Multiple Sclerosis - The multidisciplinary symptomatic  
treatment of the disease 
A. Kerasnoudis  6

s  Safe use of Neuroimaging (CT – MRI – DSA) in clinical practice 
A. Safouris, C. Karakasis, J. Rudolf, G. Deretzi, I. Tsiptsios 18

s  Neurologic complications of electrical injuries                                                                                                          
K. Yiannopoulou, E. Meidani, A. Pasioti, K. Karidakis 28

s   Neurocutaneous disorders: evidence basic therapy 
A. Panteliadou, K. Kalokasidis, A. Patsatsi, M. Trakatelli, D. Sotiriadis  38

s   Factors related to demendia in parkinson’ s disease 
V.  Stergiou, M. Tsatali, M. Tsolaki, A. Karlovasitou 

 47

Νευρολογία 23: 3-2014, 27-32

Ευάγγελος Αναγνώστου

τας των διουρητικών καθώς και της χαµηλής σε άλας 
δίαιτας [16]. Σηµαντικής πρακτικής σηµασίας σχετικά 
µε τη χρήση της β-ιστίνης είναι η ανοιχτή προοπτική 
µελέτη του Strupp και συνεργατών [2008] που έδει-
ξε ότι δόσεις αρκετά υψηλότερες από τις συνηθισµέ-
νες (144 έναντι 48 mg ηµερησίως) είναι αποτελεσµα-
τικότερες στην πρόληψη των κρίσεων [17]. Σε εξέλιξη 
βρίσκεται διπλά τυφλή, τυχαιοποιηµένη, ελεγχόµενη 
µε placebo µελέτη µε αυτό το πρωτόκολλο. Επεµβα-
τικές θεραπείες όπως οι ενδοτυµπανικές εγχύσεις γε-
νταµυκίνης ή κορτικοστεροειδών έχουν επίσης πα-
ρουσιάσει αποτελεσµατικότητα σε κλινικές µελέτες, 
η ενσωµάτωσή τους όµως στην κλινική πρακτική δεν 
αφορά νευρολόγους.

2.  Κεντρικά αιθουσαία σύνδροµα
2.1 Ίλιγγος και ΑΕΕ
Ανάµεσα στα κεντρικής αιτιολογίας αιθουσαία σύν-

δροµα, η µεγαλύτερη κλινική πρόοδος αναµφισβήτητα 
έχει προκύψει στον ίλιγγο αγγειακής αιτιολογίας. Η εξέ-
ταση του ασθενούς στο τµήµα επειγόντων περιστατικών 
οφείλει πρώτα από όλα να είναι ταχεία. Τούτο έρχεται 
σε αντιδιαστολή µε την λεπτοµερή νευρολογική εξέ-
ταση του αιθουσαίου συστήµατος η οποία συχνά είναι 
χρονοβόρα και πολύπλοκη. Σε έναν χώρο όπου ακρω-
νύµια όπως ABCD, CHADS, NIHSS είναι κοινός τόπος, 
ήταν σαφές ότι θα ήταν χρήσιµος ένας ταχύς διαγνω-
στικός αλγόριθµος που να µπορεί να εφαρµοστεί και 
από νευρολόγους χωρίς νευροωτολογική εξειδίκευση 
προκειµένου να ληφθεί στο τµήµα επειγόντων τουλά-
χιστον η απόφαση εάν πρόκειται για περιφερικής ή κε-
ντρικής αιτιολογίας σύνδροµο. Με αυτό το σκεπτικό, η 
οµάδα του Newman-Toker δοκίµασε επιτυχηµένα τον 
αλγόριθµο HINTS σε ασθενείς µε αιθουσαίο σύνδροµο 
στο πλαίσιο πιθανού ΑΕΕ [18]. Το HINTS ήταν πιο ευ-
αίσθητο στην ανίχνευση ΑΕΕ σε σύγκριση µε την MRI 
της πρώιµης φάσης, χωρίς να µειονεκτεί σε ειδικότη-
τα. Αξίζει να σηµειωθεί ότι στις συγκεκριµένες µελέ-
τες η αρχική MRI (συµπεριλαµβανοµένης ακολουθίας 
Diffusion) ήταν ψευδώς αρνητική σε 12 – 20% των πε-
ριστατικών [19, 20]. HINTS προέρχεται από τις λέξεις 
Head-Impulse-Nystagmus-Test-of-Skew και υποδηλώ-
νει µία νευρο-οφθαλµολογική προσέγγιση τριών βη-
µάτων: α) την αξιολόγηση του αιθουσο-οφθλαµικού 
αντανακλαστικού µε ταχείες παθητικές οριζόντιες 
στροφές της κεφαλής («δοκιµασία Halmagyi»), β) 
την αναζήτηση νυσταγµού κεντρικού τύπου και γ) 
την αναζήτηση λοξής απόκλισης (skew deviation).  
Τελικά, ένα ποσοστό 3,2% των ασθενών µε µόνη αι-
τίαση τον ίλιγγο που επισκέπτονται τµήµατα επειγό-
ντων περιστατικών θα έχουν ΑΕΕ [21] και η µεγάλη 
πλειοψηφία αυτών θα οφείλεται σε παρεγκεφαλιδική 
βλάβη [22] και κάπως σπανιότερα σε έµφρακτα των 
δοµών του στελέχους. Για αρκετό καιρό ήταν υπό δι-
ερεύνηση εάν υπερσκηνίδια έµφρακτα µπορούν να 
προκαλέσουν περιστροφικού τύπου ίλιγγο, δεδοµέ-
νου ότι είναι πλέον γνωστό τόσο από µελέτες σε αν-

θρώπους όσο και σε µη-ανθρώπινα πρωτεύοντα ότι 
η βρεγµατική (οπίσθια) νήσος φιλοξενεί βασικά τον 
«πρωτοταγή» αιθουσαίο φλοιό [23]. Σε µία προοπτι-
κή µελέτη 112 ασθενών µε ΑΕΕ , συµπεριλαµβανο-
µένων περιπτώσεων µε έµφρακτα της οπίσθιας νή-
σου, φάνηκε ότι περιστροφικού χαρακτήρα (είτε εαυ-
τού, είτε περιβάλλοντος) ιλιγγικές αισθήσεις δεν προ-
κύπτουν σε βλάβες των ηµισφαιρίων του εγκεφάλου, 
αντίθετα, επί περιστροφικού ιλίγγου η βλάβη οφείλει 
να αναζητείται σε υποσκηνίδιες δοµές ή στην περιφε-
ρική αιθουσαία συσκευή [24]. 

 
2.2 Ίλιγγος και Σκλήρυνση Κατά Πλάκας

Παρόλο που 20% των ασθενών µε Σκλήρυνση Κατά 
Πλάκας θα παρουσιάσουν ίλιγγο κάποια στιγµή στην 
πορεία της νόσου, στην πλειοψηφία τους θα πρόκειται 
για ΚΠΙΘ µη-σχετιζόµενο µε τη νόσο [25] και η προσε-
κτική λήψη ιστορικού σε συνδυασµό µε λεπτοµερή νευ-
ρολογική εξέταση θα αποκαλύψει το σύνδροµο, απο-
φεύγοντας έτσι τη διενέργεια άσκοπων απεικονιστικών 
εξετάσεων καθώς και την άσκοπη χορήγηση κορτιζόνης.  
Η προσεκτική κλινική εξέταση, ωστόσο, θα βοηθήσει 
και στην αποφυγή µιας κλασσικής διαγνωστικής παγί-
δας, όχι τόσο σπάνιας στη Σκλήρυνση Κατά Πλάκας: 
Το σύνδροµο του κεντρικού ιλίγγου θέσεως το οποίο, 
όταν παρουσιάζεται µεµονωµένο, οφείλεται σε πολύ 
µικρού µεγέθους ενεργές εστίες, συνήθως στο άνω 
παρεγκεφαλιδικό σκέλος [26, 27]. Τέτοιας διαµέτρου 
βλάβες απαιτούν τη λήψη λεπτών στελεχιαίων τοµών 
στο µαγνητικό τοµογράφο και αφορούν πιθανότατα 
ίνες που συνδέουν δοµές της αιθουσοπαρεγκεφαλίδας 
(όπως ο οροφαίος πυρήνας [28]) και των αιθουσαίων 
πυρήνων του στελέχους. Το κύριο κλινικό σηµείο που 
εγείρει την υποψία ύπαρξης κεντρικού ιλίγγου θέσε-
ως είναι η µη-αναµενόµενη φορά του νυσταγµού κατά 
την τοποθέτηση της κεφαλής. Όταν δηλαδή για παρά-
δειγµα σε τοποθέτηση κατά Dix-Hallpike προς εξέταση 
του δεξιού οπισθίου ηµικυκλίου σωλήνα ο εκλυόµε-
νος νυσταγµός έχει κατεύθυνση προς τα κάτω (δηλα-
δή «προς το πηγούνι»), και όχι προς τα επάνω (δηλα-
δή «προς το µέτωπο») και γεωτροπικά, τότε ο άρρω-
στος οφείλει να υποβληθεί σε µαγνητική τοµογραφία. 

 
2.3 Ηµικρανία και ίλιγγος

Σε αντίθεση µε τους ειδικούς σε θέµατα κεφαλαλ-
γίας/προσωπαλγίας οι οποίοι µέχρι σχετικά πρόσφα-
τα δεν θεωρούσαν τον ίλιγγο ως ένα πιθανό ηµικρα-
νικό σύµπτωµα παρά µόνο στο πλαίσιο σπανιότατων 
συνδρόµων όπως η βασική ηµικρανία (ή «ηµικρανία 
της βασικής αρτηρίας»), νευρολόγοι ασχολούµενοι 
µε το αιθουσαίο σύστηµα είχαν επισηµάνει εδώ και 
δύο δεκαετίες τη συνύπαρξη ηµικρανικού τύπου κε-
φαλαλγίας και ιλίγγου σε συγκεκριµένη οµάδα ασθε-
νών. Αρκετοί όροι έχουν χρησιµοποιηθεί προκειµένου 
να κατονοµάσουν αυτό το σύνδροµο µε επικρατέστε-
ρο αυτόν της «αιθουσαίας ηµικρανίας», χωρίς ωστό-
σο να είναι σπάνια και η χρήση της επονοµασίας «ηµι-
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Ίλιγγος: νεότερα δεδοµένα σχετικά µε τη διάγνωση και τη θεραπεία περιφερικών και κεντρικών αιθουσαίων συνδρόµων

κρανικός ίλιγγος» ή «ηµικρανική ζάλη».
Πρόοδος έχει τελευταία σηµειωθεί όσον αφορά 

τα κριτήρια της νόσου για τα οποία υπάρχει συµφω-
νία τόσο της Barany Society όσο και της International 
Headache Society [29] και αναµένεται να παρατίθε-
ται στην επόµενη επίσηµη ταξινόµηση των κεφαλαλ-
γιών (ICHD-3) της οποίας προσχέδιο έχει ήδη δη-
µοσιευθεί [30]. Όπως διαφαίνεται τα κριτήρια επι-
τρέπουν µεγάλη διακύµανση στην αιθουσαία συ-
µπτωµατολογία, τόσο ως προς το είδος (περι-
στροφικός ή µη-περιστροφικός ίλιγγος), την έντα-
ση αλλά και τη διάρκεια µε αποτέλεσµα να παρέ-
χουν µικρή µόνο βοήθεια στον κλινικό νευρολόγο. 
∆εν υπάρχουν συστηµατικές µελέτες σχετικά µε την 
θεραπεία, τόσο προφυλακτική όσο και επί κρίσης, της 
αιθουσαίας ηµικρανίας. Η µόνη δηµοσιευµένη θερα-
πευτική µελέτη έδειξε µέτρια (38%) αποτελεσµατικό-
τητα της ζολµιτριπτάνης έναντι placebo (22%) σε λήψη 
του φαρµάκου επί κρίσεως [31]. Ωστόσο τα διαστή-
µατα εµπιστοσύνης ήταν τόσο ευρέα που δεν επιτρέ-
πουν ασφαλή στατιστικά συµπεράσµατα.

2.4 Ψυχογενής ίλιγγος
Ο ψυχογενής ίλιγγος είναι µία από τις συχνότερες αι-

θουσαίες διαταραχές που συναντά ο νευρολόγος. Τα 
τελευταία χρόνια υπάρχει έντονη συζήτηση τόσο ως 
προς την παθογένεια όσο και ως προς την ονοµασία 
του συνδρόµου. Όσον αφορά την τελευταία, ο Staab 
(2012) επιχείρησε να µετονοµάσει τον ψυχογενή ίλιγ-
γο σε «Χρόνια Υποκειµενική Ζάλη» (CSD, chronic 
subjective dizziness) [32], ενώ η µέχρι πρότινος χρη-
σιµοποιούµενη επονοµασία ήταν «Φοβικός Ίλιγγος 
Στάσης» (PPV, phobic postural vertigo) και  προερ-
χόταν από την οµάδα της νευρολογικής κλινικής του 
Μονάχου που περιέγραψε πρώτη το σύνδροµο πριν 
28 χρόνια [33, 34]. Ενώ ο παλιός ορισµός (PPV) θεω-
ρούσε απαραίτητα φοβικά, αγχώδη και καταθλιπτικά 
χαρακτηριστικά καθώς και ιδεοψυχαναγκαστικά στοι-
χεία στο χαρακτήρα προκειµένου να τεθεί η διάγνω-
ση, η προσέγγιση του Staab (2012) αναγνωρίζει και 
την ύπαρξη ψυχογενούς ιλίγγου ως αυτόνοµης συν-
δροµής [32]. Έτσι, η CSD ακολούθησε την ταξινοµη-
τική διαδροµή της Ινοµυαλγίας και του Συνδρόµου 
Ευερέθιστου Εντέρου. Και οι δύο αυτές παθήσεις θε-
ωρήθηκαν αρχικά ως άρρηκτα συνδεδεµένες µε κα-
τάθλιψη και αγχώδη διαταραχή, γεγονός που δυσκό-
λευε τη διάγνωση σε ασθενείς που είχαν όλα τα συ-
µπτώµατα του συνδρόµου, χωρίς όµως να πάσχουν 
από κατάθλιψη ή άγχος. Βέβαια υπάρχουν πολλοί 
ακόµα ειδικοί που δεν υιοθετούν τον όρο CSD και 
προτιµούν να ονοµάζουν ως PPV τα µη-οργανικά αι-
θουσαία σύνδροµα.

Η φαρµακευτική αγωγή του ψυχογενούς ιλίγγου µε 
αγχολυτικά και αντικαταθλιπτικά δεν είναι ικανοποιητι-
κή [35], ακριβώς όπως και σε πολλά άλλα ψυχοσω-
µατικά σύνδροµα µε νευρολογικές εκδηλώσεις: βελ-
τίωση καταγράφεται µόνο σε δείκτες άγχους και κα-

τάθλιψης (στο βαθµό που αυτά συνυπάρχουν) ενώ η 
αιθουσαία συνδροµή καθεαυτή δεν ανταποκρίνεται 
επαρκώς. Η µόνη συστηµατικά µελετηµένη παρέµβα-
ση µε ικανοποιητική αποτελεσµατικότητα είναι η εντα-
τική βραχεία συµπεριφορική-γνωσιακή ψυχοθεραπεία 
[36] αλλά ακόµη και εδώ η βελτίωση δεν διατηρείται 
για διάστηµα άνω του ενός έτους [37].
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Περίληψη
 Ο σακχαρώδης διαβήτης τύπου Ι (Σ∆-Ι) είναι µία από τις πλέον κοινές χρόνιες νόσους σε παιδιά, εφήβους 
και νέους ενήλικες. Μεταξύ  των πολλαπλών καταστρεπτικών συνεπειών, η διαβητική εγκεφαλοπάθεια εκ-
δηλώνεται µε ηλεκτροφυσιολογικές και δοµικές αλλαγές στο Κεντρικό Νευρικό Σύστηµα (ΚΝΣ), νευροψυ-
χολογικές-γνωστικές δυσλειτουργίες καθώς και συναισθηµατικές διαταραχές. Οι γνωστικές δυσλειτουργίες 
αντανακλώνται στις επιδόσεις των ασθενών σε ψυχοµετρικές-νευροψυχολογικές δοκιµασίες. Αν και το γενι-
κό επίπεδο των νοητικών λειτουργιών φαίνεται να εµπίπτει στον αναµενόµενο για την ηλικία τους µέσο όρο, 
εντούτοις παρατηρείται εξασθένηση σε επιµέρους γνωστικές λειτουργίες ή διεργασίες αυτών. Η ηλικία έναρ-
ξης και η διάρκεια της νόσου, η παρουσία υπογλυκαιµικών επεισοδίων, η χρόνια υπεργλυκαιµία, το φύλο 
και ψυχοκοινωνικοί παράγοντες συσχετίζονται µε την εµφάνιση των παραπάνω αλλαγών και δυσλειτουργι-
ών. Η παρούσα βιβλιογραφική ανασκόπηση παρουσιάζει το νευροψυχολογικό προφίλ του Σ∆-Ι στην παιδι-
κή και εφηβική ηλικία.
Λέξεις ευρετηρίου: σακχαρώδης διαβήτης τύπου Ι Σ∆-Ι, παιδιά, έφηβοι, νευροψυχολογία, γνωστικές δυσλειτουργίες

Neuropsychological dysfunctions in children and 
adolescents with type I diabetes mellitus

Christidi, F., Varvogli, L., Gkiata A., Linkudi A., Bougea A., Zalonis I., Kararizou E.

Abstract
Diabetes mellitus type 1 (DM1) is a common chronic disease during childhood or early adulthood. Among 
its multiple disruptive effects on CNS, diabetic encephalopathy, may present itself by electrophysiological 
and structural changes, impairment of cognitive functions and mood disorders. Lower performance on 
neuropsychological tests (>1 SD from the mean performance) is a significant marker of cognitive impair-
ment. The key variables that impact on cognitive outcome are age of disease onset, duration (chronicity 
of effects), hypoglycemia or hyperglycemia, and, in lesser extent, demographic and psychosocial factors. In 
this paper, we review the literature on neuropsychological dysfunction in young patients with diabetes and 
summarize the extent to which diabetes-associated factors may affect cognitive functions.
Key words: Type I diabetes mellitus, children, adolescents, neuropsychology, cognitive dysfunctions
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Φωτεινή Χρηστίδη και συν.

1. ΕΙΣΑΓΩΓΗ
Σε παγκόσµιο επίπεδο, υπάρχει µεγάλος αριθµός 

παιδιών και εφήβων µε σακχαρώδη διαβήτη τύπου Ι 
(Σ∆-Ι) [1]. Ο Σ∆-Ι είναι αποτέλεσµα προοδευτικής κα-
ταστροφής των β-κυττάρων του παγκρέατος µε συνέ-
πεια την έλλειψη της ινσουλίνης που  αποτελεί τη βα-
σική ορµόνη ρύθµισης της γλυκόζης στα κύτταρα [2].  
Ο εγκέφαλος, είναι ιδιαίτερα ευαίσθητος στις αλλα-
γές αυτές, καθώς χρειάζεται σταθερή και επαρκή πο-
σότητα γλυκόζης. Αλλαγές στο επίπεδο των δοµών 
του εγκεφάλου, ανεξαρτήτως αιτιολογίας, επιφέρουν 
συνακόλουθες αλλαγές στο επίπεδο της λειτουργίας 
του, δηλαδή της έκφρασης της ανθρώπινης συµπερι-
φοράς µέσω των γνωστικών λειτουργιών. Οι αλλαγές 
στο ΚΝΣ είναι συχνά δευτεροπαθείς αλλαγών που εκ-
δηλώνονται σε άλλα όργανα του σώµατος. 

Η διαβητική εγκεφαλοπάθεια εκδηλώνεται µε ηλε-
κτροφυσιολογικές και δοµικές αλλαγές, γνωστικές δυ-
σλειτουργίες καθώς και συναισθηµατικές διαταραχές 
(καταθλιπτικόµορφες ή αγχώδεις εκδηλώσεις). Τα παι-
διά και οι έφηβοι µε Σ∆-Ι διατρέχουν υψηλό κίνδυ-
νο να παρουσιάσουν αλλαγές στις εγκεφαλικές δοµές 
και να εµφανίσουν νευροψυχολογικές (ΝΨ) δυσλει-
τουργίες, οι οποίες αντανακλώνται στις βαθµολογίες 
των ασθενών σε ψυχοµετρικές-νευροψυχολογικές δο-
κιµασίες. Παρά το γεγονός ότι το γενικό επίπεδο των 
νοητικών λειτουργιών φαίνεται να παραµένει εντός 
των φυσιολογικών τιµών, παρουσιάζεται όµως εξα-
σθένηση σε επιµέρους γνωστικές λειτουργίες. Η ηλι-
κία έναρξης, η διάρκεια της νόσου, η παρουσία υπο-
γλυκαιµικών επεισοδίων, η χρόνια υπεργλυκαιµία, 
το φύλο και ψυχοκοινωνικοί παράγοντες έχουν ενο-
χοποιηθεί για την εµφάνιση των παραπάνω αλλαγών 
και δυσλειτουργιών. 

Σκοπός της παρούσας εργασίας είναι η ανασκόπηση 
των  συστηµατικών ερευνών µετά το 1990 εως σήµε-
ρα και η διερεύνηση της επίδρασης παραγόντων που 
συνδέονται µε τη νόσο στις γνωστικές λειτουργίες παι-
διών και εφήβων ασθενών. 

2. Η ΕΠΙ∆ΡΑΣΗ ΜΕΤΑΒΛΗΤΩΝ ΤΗΣ ΝΟΣΟΥ ΣΤΑ 
ΝΕΥΡΟΨΥΧΟΛΟΓΙΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ ΤΩΝ ΠΑΙ∆ΙΩΝ 
ΚΑΙ ΤΩΝ ΕΦΗΒΩΝ ΜΕ ΣΑΚΧΑΡΩ∆Η ∆ΙΑΒΗΤΗ 
ΤΥΠΟΥ Ι

2.1. Ηλικία έναρξης, διάρκεια του Σ∆-Ι και νευ-
ροψυχολογικά ευρήµατα

Πρώιµη έναρξη της νόσου (µεταξύ 5 ή 7 ετών) επι-
δρά στις εγκεφαλικές δοµές και τις γνωστικές λειτουρ-
γίες πολύ περισσότερο από την έναρξη µετά τα 5 ή 7 
έτη (καθυστερηµένη έναρξη), καθώς και η διάρκεια 
της νόσου αποτελούν σηµαντικό παράγοντα κινδύνου 
για την εµφάνιση ΝΨ δυσλειτουργιών.

2.1.1. Ταχύτητα επεξεργασίας των νεοεισερχο-
µένων πληροφοριών

Η εξασθένηση της επίδοσης σε δοκιµασίες που 
ελέγχουν επιµέρους γνωστικά πεδία (προσοχή, µνή-

µη-µάθηση, αντίληψη, οπτικοκινητικές δεξιότητες) και 
το γενικό νοητικό επίπεδο, µπορεί να οφείλεται σε εξα-
σθένηση της ταχύτητας επεξεργασίας των νεοεισερχο-
µένων πληροφοριών. Επιβράδυνση του ρυθµού επε-
ξεργασίας πληροφοριών και παραγωγής νοητικού έρ-
γου οδηγεί σε καθυστερηµένο χρόνο αντίδρασης [4]. 
Υψηλή ταχύτητα επεξεργασίας πληροφοριών σε παι-
διά χωρίς Σ∆, συνδέεται µε αποτελεσµατικότερη ικα-
νότητα συγκράτησης πληροφοριών, συλλογισµού και 
επίλυσης γνωστικών προβληµάτων [5]. Ατοµα µε ιστο-
ρικό µειωµένου µεταβολικού ελέγχου χρειάζονται πε-
ρισσότερο χρόνο ολοκλήρωσης χρονοµετρούµενων 
δοκιµασιών, ενώ η ταχύτητα επεξεργασίας µειώνε-
ται κατά τη διάρκεια υπογλυκαιµικών επεισοδίων [6]. 

Οι Kail και συν. εξέτασαν παιδιά µε Σ∆-Ι, διακρίνο-
ντας δύο οµάδες, την οµάδα Α µε πρώιµη έναρξη (<5 
ετών) και µεγαλύτερη διάρκεια της νόσου (> 7 έτη) και 
την οµάδα Β µε καθυστερηµένη έναρξη και µικρότερη 
διάρκεια του Σ∆-Ι [7]. Χρησιµοποιώντας πέντε διαφο-
ρετικές δοκιµασίες για τον έλεγχο της ταχύτητας επε-
ξεργασίας πληροφοριών, βρήκαν ότι ο µέσος όρος της 
ταχύτητας επεξεργασίας για την οµάδα Α δεν διαφέρει 
σηµαντικά από τον αντίστοιχο της οµάδας Β, καθώς 
και της οµάδας ελέγχου. Εντούτοις, αναφορικά µε το 
ζεύγος «ταχύτητα-ακρίβεια», ο Ryan υποστηρίζει ότι 
τα παιδιά µε καθυστερηµένη έναρξη του Σ∆ εκδηλώ-
νουν έναν πιο προσεκτικό τρόπο αντίδρασης, µε απο-
τέλεσµα την επιβράδυνση της ταχύτητας απάντησης 
και του ρυθµού λήψης αποφάσεων [6,8,9]. Νεαροί 
ενήλικες µε έναρξη της νόσου πριν την ηλικία των 7 

ετών παρουσιάζουν µειωµένη ταχύτητα επεξεργασίας 
πληροφοριών σε σχέση µε έναρξη µετά τα 7 έτη [10].

2.1.2. Νοητικές µεταβλητές, σύνθετη προσοχή
Σε παιδιά µε πρώιµη έναρξη του Σ∆-Ι θίγεται η επι-

λεκτική-εστιασµένη προσοχή ενώ η οµάδα µε έναρξη 
πριν την ηλικία των 6 ετών παρουσιάζει σοβαρότερες 
δυσκολίες σε πιο σύνθετες δοκιµασίες οπτικής επιλε-
κτικής προσοχής [11]. Οι Northam και συν. χορηγώ-
ντας τρεις δοκιµασίες οπτικής και ακουστικής προσο-
χής, βρήκαν ότι τα παιδιά µε ηλικία έναρξης πριν τα 
4 έτη, παρουσιάζουν χαµηλότερη επίδοση στη δο-
κιµασία Code Transmission που ελέγχει τη διατήρη-
ση της προσοχής σε ακουστικά ερεθίσµατα [12,13]. 

2.1.3. Λειτουργίες µνήµης
Η πρώιµη ηλικία έναρξης φαίνεται να επηρεάζει τη 

βραχυπρόθεσµη λεκτική µνήµη, την ικανότητα νέας 
µάθησης και την ανάκληση νέας λεκτικής µάθησης [14-
16]. Η εξασθένηση της ικανότητας µνήµης-µάθησης 
µπορεί να µην οφείλεται αποκλειστικά στην ηλικία 
έναρξης του Σ∆ αλλά σε συνακόλουθους παράγοντες, 
όπως η παρουσία επεισοδίων υπογλυκαιµίας. Η πρώ-
ιµη ηλικία έναρξης του Σ∆ και η εµφάνιση γνωστικών 
ελλειµµάτων, µεταξύ των οποίων στη µακροπρόθε-
σµη οπτικοχωρική µνήµη, συνδέονται µε την πρώιµη 
εµφάνιση σοβαρών επεισοδίων υπογλυκαιµίας. Παι-
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διά που παρουσίασαν Σ∆ µετά τα 5 έτη εµφάνισαν σο-
βαρότερα ή και συχνότερα επεισόδια υπογλυκαιµίας 
και εξασθένηση της µνηµονικής ικανότητας [17,18].

Οι Kovacs και συν, βρήκαν ότι τα παιδιά µε µεγαλύ-
τερη διάρκεια της νόσου παρουσιάζουν εξασθένηση 
της ικανότητας απόκτησης και χρήσης λεκτικών γνώ-
σεων, όπως αυτή ελέγχεται µε τη δοκιµασία του Λε-
ξιλογίου (Vocabulary WISC-R) [19]. Ανάλογα είναι και 
τα ευρήµατα των Rovet&Ehrlich, που χορήγησαν τις 
υποδοκιµασίες Μνήµη Αριθµών (Digit Span) και Λε-
ξιλόγιου (Vocabulary)  ότι 3 και 7 έτη µετά τη διάγνω-
ση, τα παιδιά µε Σ∆-Ι παρουσιάζουν, κατά την εφη-
βεία, εξασθένηση της ενεργού µνήµης και της µακρο-
πρόθεσµης λεκτικής µνήµης, λειτουργίες που αναµε-
νόταν φυσιολογικά να βελτιώνονται [20]. 

2.1.4. Αντιληπτικές, οπτικοκινητικές και κατα-
σκευαστικές δεξιότητες

∆ιαταραχή των αντιληπτικών, οπτικοκινητικών και 
κατασκευαστικών δεξιοτήτων έχει συνδεθεί µε την ηλι-
κία έναρξης και τη διάρκεια του Σ∆. Οι Rovet και συν.  
βρήκαν διαφορές της επίδοσης σε δοκιµασίες κατα-
σκευής και συναρµολόγησης αντικειµένων µεταξύ των 
παιδιών που διαγνώσθηκαν πριν και µετά την ηλικία 
των 4 ετών [21]. Σε περίοδο 2 ετών, παιδιά και έφη-
βοι µε έναρξη του Σ∆ πριν τα 5 έτη, εµφανίζουν µι-
κρότερη  βελτίωση της επίδοσης στη δοκιµασία των 
κύβων σε σύγκριση µε την οµάδα µε καθυστερηµέ-
νη έναρξη και την οµάδα ελέγχου [15]. 

2.1.5. Ικανότητα συλλογισµού και επιτελικές 
λειτουργίες

Η παραγωγή σύνθετου επιτελικού έργου και οι δι-
εργασίες που υποστηρίζουν τις επιτελικές λειτουρ-
γίες φαίνεται να επηρεάζονται από την ηλικία έναρ-
ξης του Σ∆. Τα παιδιά µε πρώιµη διάγνωση παρου-
σιάζουν περισσότερες δυσκολίες στη δοκιµασία Trail 
Making Test (TMT), συγκεκριµένα στο µέρος Β (TMT B) 
[22,23], όπως και στη δοκιµασία Stroop Color-Word 
Interference, που ελέγχει την αναστολή της αυθόρ-
µητης απάντησης σε συνθήκη µε αλληλοσυγκρουό-
µενα ερεθίσµατα [11].

Παιδιά µε πρώιµη έναρξη Σ∆, ανεξάρτητα από την 
παρουσία ή µη σοβαρών υπογλυκαιµικών επεισοδί-
ων, εκδηλώνουν χαµηλότερη επίδοση στη δοκιµασία 
FAS λεκτικής ροής, αλλά και στις δοκιµασίες COWA 
(Controlled Oral Word Association test), αντιγραφής 
του σύνθετου σχήµατος Rey, Tower of London και 
Making Inferences, που ελέγχουν τις επιτελικές λει-
τουργίες [12].  

2.1.6. Επίπεδο νοητικών λειτουργιών
Το γενικό επίπεδο των νοητικών λειτουργιών των 

παιδιών και εφήβων µε Σ∆-Ι φαίνεται να µην αποκλί-
νει από το αναµενόµενο εύρος των φυσιολογικών τι-
µών. Εντούτοις, δύο έτη µετά τη διάγνωση του Σ∆-Ι, 
τα παιδιά µε έναρξη πριν την ηλικία των 5 ετών πα-

ρουσιάζουν εξασθένηση του επιπέδου των οπτικοκι-
νητικών δεξιοτήτων [12,15,24,25]. Το χαµηλότερο 
επίπεδο των λεκτικών νοητικών ικανοτήτων για άτο-
µα νεαρής ηλικίας µε έναρξη του Σ∆ µεταξύ των 8 και 
13 ετών, ίσως συνδέεται µε µειωµένη βραχυπρόθε-
σµη ή ενεργό µνήµη [25]. Μακροπρόθεσµα αθροι-
στική είναι η επίδραση διαταραγµένης οργάνωσης και 
ανάκλησης των πληροφοριών στην παρακολούθηση 
των σχολικών µαθηµάτων, απόκτηση γνώσεων που 
εντάσσονται στην «αποκρυσταλλωµένη νοηµοσύνη» 
(επίπεδο λεκτικών νοητικών ικανοτήτων), «καθήλω-
σης» και χρήσης αυτών.  

2.1.7. Σχολική επίδοση
Στην έρευνα των Kovacs και συν, τα παιδιά µε Σ∆-Ι 

φαίνεται να έχουν προοδευτικά χαµηλότερη σχολι-
κή επίδοση [19,25] λόγω της µειωµένης ικανότητας-
ταχύτητας ανάγνωσης και κατανόησης γραπτού λό-
γου [3,26]. Για το χαµηλότερο επίπεδο λεκτικών νο-
ητικών ικανοτήτων έχουν ενοχοποιηθεί και ψυχοκοι-
νωνικοί παράγοντες, όπως οι περισσότερες απουσίες 
κατά τη διάρκεια του σχολικού έτους.

2.2. Επεισόδια υπογλυκαιµίας και νευροψυ-
χολογικά ευρήµατα

Ετησίως, ένα ποσοστό 5-10% των παιδιών µε Σ∆-Ι 
παρουσιάζει σοβαρή υπογλυκαιµία  ενώ µεγάλο πο-
σοστό παιδιών εκδηλώνουν ασυµπτωµατική υπογλυ-
καιµία ή ήπια υπογλυκαιµία [27]. Ιδιαίτερα «επικίνδυ-
νη» είναι η νυχτερινή υπογλυκαιµία [28]. Παιδιά και 
οι έφηβοι µε Σ∆-Ι πριν την ηλικία των 5 ετών, παρου-
σιάζουν αυξηµένο κίνδυνο εµφάνισης σοβαρών υπο-
γλυκαιµικών επεισοδίων.  

2.2.1 Νοητικές µεταβλητές, σύνθετη προσοχή
Οι Rovet και Alvarez σε ασθενείς ηλικίας 9-18 ετών, 

έδειξαν ότι σε σύγκριση µε τα παιδιά χωρίς υπογλυ-
καιµικές κρίσεις, παρουσιάζουν χαµηλότερη επίδο-
ση στις δοκιµασίες της επιλεκτικής και  εστιασµένης 
προσοχής, µε περισσότερα λάθη στη δοκιµασία συ-
ντηρούµενης προσοχής [29,11]. Ακόµα και η ήπια ή  
ασυµπτωµατική υπογλυκαιµία συνδέονται µε εξασθέ-
νηση της προσοχής [31].

2.2.2 Λειτουργίες µνήµης
Βασικό κοινό εύρηµα των  ερευνών είναι η εξασθέ-

νηση της βραχυπρόθεσµης λεκτικής µνήµης, της λε-
κτικής σηµασιολογικής µνήµης-ανάκλησης [16] αλλά 
και της οπτικοχωρικής µνήµης [15-17,20,27]. Σηµειώ-
νεται ότι στην οµάδα που δεν εµφανίζει υπογλυκαιµι-
κές κρίσεις, δεν παρατηρούνται διαφορές µεταξύ των 
παιδιών µε και χωρίς σοβαρή υπογλυκαιµία, αλλά τα 
παιδιά µε περισσότερα από 10 επεισόδια υπογλυκαι-
µίας µηνιαίως έχουν χαµηλότερη επίδοση από τα παι-
διά µε λιγότερα των 10 επεισοδίων [16]. 

Οι Hershey και συν, µελέτησαν 51 παιδιά µε Σ∆-Ι, 
διακρίνοντας τρεις οµάδες µε Σ∆-Ι ανάλογα µε τον 
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αριθµό των επεισοδίων σοβαρής υπογλυκαιµίας (κα-
νένα, ένα-δύο, τρία ή περισσότερα), και κατέληξαν ότι 
ο αριθµός των υπογλυκαιµικών επεισοδίων επηρεάζει 
την καθυστερηµένη ανάκληση στη δοκιµασία Spatial 
Delayed Response για την οπτικοχωρική µνήµη [32].

2.2.3 Αντιληπτικές, οπτικοκινητικές και κατα-
σκευαστικές δεξιότητες

Tα παιδιά προσχολικής ηλικίας µε συχνά επεισό-
δια ήπιας υπογλυκαιµίας, παρουσιάζουν χαµηλότε-
ρη της αναµενόµενης φυσιολογικής επίδοση σε δο-
κιµασίες αντιγραφής σχεδίου ενώ ο Frier αναφέρει ότι 
χρόνια επεισόδια ήπιας υπογλυκαιµίας επιδρούν µε 
µειωµένο ρυθµό και η ταχύτητα παραγωγής οπτικο-
κινητικού έργου στις χρονοµετρούµενες δοκιµασίες, 
[9] καθώς και σε εκείνες που ελέγχουν τις οπτικοχω-
ρικές-κατασκευαστικές δεξιότητες [21].

2.2.4. Ικανότητα συλλογισµού και επιτελικές 
λειτουργίες

Παιδιά µε Σ∆-Ι µε οξέα επεισόδια υπογλυκαιµίας 
παρουσιάζουν δυσκολίες σχεδιασµού και λήψης απο-
φάσεων ενώ η πρώιµη ηλικία έναρξης και το ιστορι-
κό επεισοδίων υπογλυκαιµίας φαίνεται να επηρεά-
ζουν την επίδοση στη δοκιµασία Trail Making part B 
[23,30]. Επιπροσθέτως, συχνά επεισόδια ασυµπτω-
µατικής υπογλυκαιµίας φαίνεται να επηρεάζουν την 
αφαιρετική σκέψη και την ικανότητα συλλογισµού µε 
χρήση οπτικών πληροφοριών.

2.2.5 Επίπεδο νοητικών λειτουργιών
Τα παιδιά µε έναρξη του Σ∆-Ι µετά τα 5 έτη µε  ιστο-

ρικό υπογλυκαιµικών κρίσεων παρουσιάζουν εξασθέ-
νηση του λεκτικού νοητικού επιπέδου [12,20,27].Οι 
Matyka και συν, έδειξαν ότι επεισόδια σοβαρής υπο-
γλυκαιµίας κατά τη διάρκεια της νύχτας  δεν επιδρούν 
στις γνωστικές λειτουργίες 29 παιδιών µε Σ∆-Ι, την 
επόµενη ηµέρα [33]. Έρευνες µε πειραµατικώς προ-
καλούµενη υπογλυκαιµία τη νύχτα έχουν υποστηρίξει 
επίσης ότι δεν παρατηρούνται αλλαγές στις γνωστικές 
λειτουργίες [34]. Όµως, η νυχτερινή υπογλυκαιµία επι-
δρά αρνητικά στη διάθεση των παιδιών [35,37,38].

2.3. Μεταβολικός έλεγχος, υπεργλυκαιµία και 
νευροψυχολογικά ευρήµατα

Κατά την υπεργλυκαιµία, τα επίπεδα σακχάρου του 
αίµατος αυξάνονται άνω των 14mmol/L ενώ ο φτω-
χός µεταβολικός έλεγχος συνδέεται µε την υπεργλυ-
καιµία. Ο δείκτης γλυκοσυλιωµένης αιµοσφαιρίνης 
(HbA1c) χρησιµοποιείται για την αξιολόγηση της ποι-
ότητας του µεταβολικού ελέγχου τους τελευταίους 
τρεις µήνες πριν την εξέταση. Η τιµή HbA1c είναι πα-
θολογικά αυξηµένη σε ασθενείς µε χρόνια υπεργλυ-
καιµία και επηρεάζει τις γνωστικές λειτουργίες παι-
διών και εφήβων µε Σ∆-Ι, αν και σε µικρότερο βαθ-
µό σε σύγκριση µε τα υπογλυκαιµικά επεισόδια [39]. 

2.3.1. Νοητικές µεταβλητές, σύνθετη προσοχή
Οι Rovet και Alvarez παρείχαν ενδείξεις για την επί-

δραση της υπεργλυκαιµίας στην επίδοση παιδιών και 
εφήβων µε Σ∆-Ι σε δοκιµασία οπτικής προσοχής, στην 
οποία απαιτείται η αναστολή της αυθόρµητης απά-
ντησης [11]. 

2.3.2. Λειτουργίες µνήµης
Έρευνες, επίσης, έχουν καταδείξει την επίδραση της 

υπεργλυκαιµίας στις λειτουργίες µνήµης-µάθησης. Η 
τιµή του δείκτη HbA1c δύο χρόνια πριν την εξέταση, 
συσχετίζεται µε εξασθένηση της λεκτικής µνήµης [16]. 
Σε διάστηµα δύο ετών µετά την έναρξη του Σ∆-Ι, παι-
διά και έφηβοι µε χρόνια υπεργλυκαιµία έχουν χαµη-
λότερη επίδοση σε δοκιµασίες που ελέγχουν την ικα-
νότητα µάθησης οπτικού υλικού και την οπτικοχωρι-
κή µνήµη,την ανάκληση νέας λεκτικής µάθησης κα-
θώς και την καθυστερηµένη ανάκληση λεκτικού υλι-
κού µέσω της µακροπρόθεσµης λεκτικής µνήµης [40]. 
Αντίθετα από την υπογλυκαιµία,  η χρόνια υπεργλυ-
καιµία θίγει τα τελευταία στάδια της επεξεργασίας, µε 
αποτέλεσµα να περιορίζει την ανάκληση λεκτικού και 
οπτικού µνηµονικού υλικού από τη µακροπρόθεσµη 
µνήµη [40]. 

2.3.3. Αντιληπτικές, οπτικοκινητικές και κατα-
σκευαστικές δεξιότητες

Οι Davis και συν βρήκαν ότι η υπεργλυκαιµία επι-
φέρει εξασθένηση του επιπέδου των οπτικοκινητι-
κών δεξιοτήτων κατά 9,5 % για τα 2/3 του δείγµα-
τος [20,40-41]. 

2.3.4. Επίπεδο νοητικών λειτουργιών
Οι McCarthy και συν υποστήριξαν ότι τα παιδιά µε 

φτωχό µεταβολικό έλεγχο τείνουν να έχουν χαµηλό-
τερη σχολική επίδοση [22]. Οι McCarthy και συν, µε-
λέτησαν τρεις οµάδες παιδιών µε Σ∆-Ι, µε καλό µε-
ταβολικό έλεγχο (HbA1c < 8%), σχετικά καλό µετα-
βολικό έλεγχο (HbA1c = 8-10%) και φτωχό µεταβο-
λικό έλεγχο (HbA1c >10%). Χρησιµοποίησαν τη δο-
κιµασία GPA(δείκτης για τη σχολική επίδοση), τις δο-
κιµασίες Iowa Tests of Basic Skills και Iowa Tests of 
Educational Development. Η οµάδα µε φτωχό µετα-
βολικό έλεγχο εκδηλώνει χαµηλότερη βαθµολογία 
GPA, την ικανότητα ανάγνωσης και τη γενική ικανό-
τητα σε σύγκριση µε την οµάδα µε καλό µεταβολικό 
έλεγχο και παρουσιάζει χαµηλότερη σχολική επίδο-
ση και ικανότητα ανάγνωσης [42-45].

3. ΓΙΑΤΙ ΤΑ ΠΑΙ∆ΙΑ ΚΑΙ ΟΙ ΕΦΗΒΟΙ ΜΕ ΣΑΚΧΑ-
ΡΩ∆Η ∆ΙΑΒΗΤΗ ΤΥΠΟΥ Ι ΕΚ∆ΗΛΩΝΟΥΝ ΝΕΥ-
ΡΟΨΥΧΟΛΟΓΙΚΕΣ ∆ΥΣΛΕΙΤΟΥΡΓΙΕΣ

Η ανάπτυξη και η ωρίµανση του εγκεφάλου πραγ-
µατοποιείται εντατικά κατά την εµβρυϊκή περίοδο, µετά 
τη γέννηση, τους πρώτους 12 µήνες και µέχρι τα προ-
σχολικά έτη, όπου συµβαίνει εντατική συναπτογένε-
ση, οπότε ο εγκέφαλος είναι ιδιαίτερα ευαίσθητος σε 

Φωτεινή Χρηστίδη και συν.
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Νευροψυχολογικές δυσλειτουργίες σε παιδιά και εφήβους µε σακχαρώδη διαβήτη τύπου Ι

εξωγενείς επιδράσεις που µπορούν να επηρεάσουν 
µόνιµα τη δοµή και λειτουργία νευρωνικών κυκλω-
µάτων [46]. Εγκεφαλικές βλάβες που οδηγούν σε δυ-
σλειτουργία της µνήµης είναι ιδιαίτερα «σοβαρές» για 
τα παιδιά, τα οποία βρίσκονται σε ένα στάδιο απόκτη-
σης γνωστικών πόρων για το φυσικό και κοινωνικό 
τους περιβάλλον. ∆ιαταραγµένες διεργασίες της µνή-
µης  στην παιδική ηλικία, ιδιαίτερα µετά από επίκτητη 
εγκεφαλική βλάβη συνδέεται µε χαµηλότερη ΝΨ επί-
δοση σε πολλές δοκιµασίες, χαµηλό λεκτικό νοητικό 
επίπεδο και µη αναµενόµενη σχολική επίδοση [47].

Η πρώιµη ηλικία έναρξης του Σ∆-Ι (πριν την ηλικία 
των 5 ή 7 ετών) συσχετίζεται µε δυσκολίες σε δοκιµα-
σίες που ελέγχουν την ταχύτητα επεξεργασίας, τη λει-
τουργία της µνήµης-µάθησης και τις επιτελικές λειτουρ-
γίες, εξασθενηµένη σύνθετη προσοχή που ευθύνεται 
για την επιβράδυνση της ταχύτητας επεξεργασίας και 
παραγωγής νοητικού έργου, καθώς και για τις µνηµο-
νικές και επιτελικές δυσλειτουργίες [9]. Σύµφωνα µε το 
Ryan, η πρώιµη ηλικία έναρξης του Σ∆- Ι επηρεάζει τις 
γνωστικές λειτουργίες των παιδιών µέσω της επίδρα-
σης των επεισοδίων σοβαρής υπογλυκαιµίας [30]. Τα 
παιδιά κάτω των 5 ετών είναι πιθανότερο να εκδηλώ-
νουν σοβαρά υπογλυκαιµικά επεισόδια, καθώς δεν 
είναι σε θέση να αντιληφθούν στους γονείς τα πρώτα 
συµπτώµατα της υπογλυκαιµίας. Εντούτοις, έχει επι-
σηµανθεί ότι οξύ επεισόδιο υπογλυκαιµίας σε ηλικία 
µικρότερη των 6 ετών δεν συνεπάγεται απαραιτήτως 
εµφάνιση σοβαρών και µόνιµων γνωστικών ελλειµ-
µάτων [37]. Μήπως, όµως, η υπογλυκαιµία πριν την 
ηλικία των 5 ετών δεν επιδρά τόσο στις γνωστικές λει-
τουργίες αλλά είναι η χρόνια υπεργλυκαιµία που ευ-
θύνεται; Οι Rovet και συν, υποστηρίζουν ότι η υπερ-
γλυκαιµία είναι µάλλον εκείνο το χαρακτηριστικό των 
παιδιών µε Σ∆, που καθιστά την πρώιµη ηλικία έναρ-
ξης της νόσου προδιαθεσικό παράγοντα για ανάπτυξη 
γνωστικών δυσλειτουργιών [48]. Η χρόνια υπεργλυ-
καιµία επιδρά στη διαδικασία µυελίνωσης των νευρα-
ξόνων µε αποτέλεσµα να θίγεται η οµαλή και φυσιο-
λογική ανάπτυξη των εγκεφαλικών δοµών-περιοχών 
[48]. Έρευνες σε πειραµατόζωα παρέχουν ενδείξεις ότι 
ο Σ∆-Ι επηρεάζει τη µυελίνωση λόγω της ελλειµµατι-
κής ενσωµάτωσης οξικού οξέος και γλυκόζης στα λι-
πίδια των νευρώνων.

4. ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑ
Μέσω της παρούσας  πρώτης ανασκόπησης στην 

ελληνική βιβλιογραφία η ηλικία έναρξης και η διάρ-
κεια της νόσου, η παρουσία υπογλυκαιµικών επεισοδί-
ων, η χρόνια υπεργλυκαιµία, το φύλο και ψυχοκοινω-
νικοί παράγοντες συνδέονται µε την εµφάνιση αλλα-
γών των εγκεφαλικών δοµών και γνωστικών δυσλει-
τουργιών σε παιδιά και έφηβους µε Σ∆-Ι. Ισχυρότεροι 
προγνωστικοί παράγοντες είναι η ηλικία έναρξης της 
νόσου σε συνδυασµό µε την επίδραση των σοβαρών 
υπογλυκαιµικών επεισοδίων και της χρόνιας υπεργλυ-
καιµίας. Εγκαιρη ανίχνευση των γνωστικών δυσκολι-

ών µπορεί να συµβάλλει καταλυτικά στην ουσιαστι-
κή και καθολική θεραπευτική αντιµετώπιση των παι-
διών και εφήβων µε σακχαρώδη διαβήτη.
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Peripheral Nerve – Longitudinal section 

Lambropoulou M.
Laboratory of Histology-Embryology
School of Medicine, Democritus University of Thrace, 68100, Alexandroupolis, Greece

Longitudinal section of a peripheral nerve immunostained by the mouse monoclonal anti-Neuron 
Specific Enolase antibody (dilution 1:100) according to the manufacturer’s protocol (Abcam, UK). The 
micrograph displays the wavy appearance of the nerve cell fibers (brown color) which are bounding 
together by connective tissue. A sheath of dense connective tissue surrounds the nerve (epineurium). 
Nodes of Ranvier (constricted areas) are also observed.
The evaluation of the section was made using an optic microscope Nikon eclipse 50i with adapted 
camera Nikon Digital sight DS-S1 (Nikon Corporation, Japan) at 200X magnification.
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Cerebellar cortex - Purkinje cells 

Lambropoulou M.
Laboratory of Histology-Embryology
School of Medicine, Democritus University of Thrace, 68100, Alexandroupolis, Greece

Human cerebellum section in a hematoxylene and eosin routine slide. It’s well known that cerebellar 
cortex contains three well-defined layers, which are, from inside to outside, the granular layer, the 
Purkinje cell layer, and the molecular layer. The Purkinje cell layer consists of a single row of Purkinje 
cells, large neurons with a single axon extending deep into the cerebellum and multiple dendrites 
branching extensively in the molecular layer. 
The micrograph displays the three layers of the cerebellar cortex, the molecular layer (bottom), the 
Purkinje cell layer (middle), and the granular layer (top). Note the large Purkinje cell body, nucleus,  
and branching dendrites.
The evaluation of the section was made using an optic microscope Nikon eclipse 50i with adapted 
camera Nikon Digital sight DS-S1 (Nikon Corporation, Japan) at 400X magnification. 
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International Congress of 
Neuroimmunology, Mainz, Germany 
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 4 - 7 Δεκεμβρίου 2014: Conference 
of Non Motor Dysfunction in 
Parkinson’s Disease and Related 
Disorders (NMDPD), Νίκαια. www.
gkad.gr/index.php/item/101-_6gknews

 10-14 Δεκεμβρίου 2014: 1ο 
Πενθήμερο Εκπαιδευτικό Σεμινάριο 
Ηλεκτρομυογραφίας, Τρίκαλα http://
www.hcns.gr

 24-25 Δεκεμβρίου 2014: 
International Conference on 
Neurology and Epidemiology, 
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International Stroke Conference 
http://my.americanheart.
org/professional/Sessions/
InternationalStrokeConference/
Programming/Programming-
International-Stroke-Conference_
UCM_316971_Article.jsp

 18-22 Μαρτίου 2015: The 12th 
International Conference on 
Alzheimer’s and Parkinson’s 
Diseases Nice, France Email: adpd@
kenes.com Web: www2.kenes.com/
adpd

 26-29 Μαρτίου 2015:  9th World 
Congress on Controversies in 
Neurology (CONy), Budapest http://
www.comtecmed.com/cony/2015/
Default.aspx  

 15-18 Απριλίου 2015: 30th Annual 
International Conference of 
Alzheimer’s Disease International 
Perth, Australia Web: www.adi2015.
org

 17-19 Aπριλίου 2015: The European 
Stroke Organisation Conference 
2015 www.secc.co.uk 
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 18-25 Aπριλίου 2015: American 
Academy of Neurology, Washington 
https://www.aan.com/conferences/

 8-10 Μαϊου 2015: 14th World 
Congress of the EAPC www.eapc-
2015.org 

 8-11 Μαϊου 2015: 9th World 
Congress on Controversies in 
Neurology (CONy) Budapest, 
Hungary http: //www.dgnewsnetwork.
com/crc.nsf/congresses/0C0B14F7A1
8A21E885257C880067D2F3

 8-11 Μαϊου 2015: The 20th 
Meeting of the European Society 
of Neurosonology & Cerebral 
Hemodynamics http://esnch.org/en/
Events_1176.html

 12-15 Mαϊου 2015:24th European 
Stroke Conference Vienna, Austria 
http://www.eurostroke.eu/esc_current_
meeting.html

 14-17 Μαϊου 2015: 5th International 
Congress on Neuropathin Pain 
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neupsig2015 
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co.uk/Alz2015
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Meeting of the International 
Society for Neurochemistry www.
neurochemistry.org/biennial-meeting/
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31st International Epilepsy 
Congress Istanbul 2015 www.
epilepsyistanbul2015.org 

 31 Oκτωβρίου -5 Νοεμβρίου 2015: 
22th World Congress of Neurology, 
Santiago http://www.wcn-neurology.
com/




