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CADASIL: ΠΕΡΙΓΡΑΦΗ ΝΕΑΣ ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΣ ΣΤΗΝ ΕΛΛΑΔΑ 
ΚΑΙ ΒΙΒΛΙΟΓΡΑΦΙΚΗ ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗ

Ι. Κουτρουλού, Χ. Μπακιρτζής, Θ. Καραπαναγιωτίδης, Π. Ιωαννίδης, Ν. Γρηγοριάδης, Δ. Καρακώστας
Β΄ Νευρολογική Κλινική Α.Π.Θ., Π.Γ.Ν.Θ . ΑΧΕΠΑ

Περίληψη
Το CADASIL (cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcortical infarcts and leucoencephalopathy) 
είναι η πιο συχνή κληρονοµούµενη αιτία ισχαιµικών αγγειακών εγκεφαλικών επεισοδίων και άνοιας στους 
ενήλικες. Μέχρι στιγµής, στην Ελλάδα έχουν περιγραφεί πέντε οικογένειες. Σκοπός του άρθρου είναι η γνω-
στοποίηση µίας νέας ελληνικής οικογένειας µε CADASIL, η βιβλιογραφική ανασκόπηση και η κατάδειξη των 
διαγνωστικών ιδιαιτεροτήτων του συνδρόµου. Συγκεκριµένα, παρουσιάζονται δύο αδερφοί –49 και 53 ετών 
σήµερα– στους οποίους, κατά τη διερεύνηση εστιακών νευρολογικών ελλειµµάτων διαπιστώθηκε εκτεταµέ-
νη λευκοεγκεφαλοπάθεια µε MRI χαρακτήρες συµβατούς µε CADASIL. Ο γενετικός έλεγχος στο ευρωπαϊκό 
εργαστήριο αναφοράς του CADASIL κατέδειξε µετάλλαξη στο NOTCH3 γονίδιο (Arg169Cys), κλασσική για 
τη νόσο.
Λέξεις ευρετηρίου: CADASIL, Λευκοεγκεφαλοπάθεια, NOTCH3 γονίδιο, ΑΕΕ

CADASIL: DESCRIPTION OF A NEW FAMILY IN GREECE         
AND REVIEW OF THE LITERATURE

I. Koutroulou, C. Bakirtzis, T. Karapanayiotides, P. Ioannidis, N. Grigoriadis, D. Karakostas
B΄ Department of Neurology, AHEPA University Hospital

Abstract
CADASIL (cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcortical infarcts and leucoencephalopathy) 
is the most common inherited cause of stroke and dementia in adults. Hitherto, five Greek families have 
been described. We report a new Greek family with CADASIL, we conduct a comprehensive review of the 
literature and we underscore the diagnostic pitfalls of the syndrome. In particular, we present two brothers 
-49 and 53-years-old today- in whom the MRI investigation for focal neurologic deficits disclosed extensive 
leucoencephalopathy compatible with CADASIL. Genetic testing conducted at the European reference 
laboratory for CADASIL showed a classical mutation of the NOTCH3 gene (Arg169Cys).
Key words: CADASIL, Leucoencephalopathy, NOTCH3 gene, Stroke 

ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Το CADASIL (cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and 
leucoencephalopathy) είναι η πιο συχνή κληρονο-
µούµενη αιτία ισχαιµικών αγγειακών εγκεφαλικών 
επεισοδίων και άνοιας στους ενήλικες. Το CADASIL 
είναι το ακρωνύµιο που προτάθηκε από τους Tournier- 
Lasserve et al. το 1993, προκειµένου να περιγράψει 
όλες εκείνες τις καταστάσεις που οφείλονται σε µετάλ-
λαξη του γονιδίου NOTCH3 στο χρωµόσωµα 19 [1]. 
Το NOTCH3 (Notch homolog 3) γονίδιο κωδικοποιεί 
ένα διαµεµβρανικό υποδοχέα, ο οποίος εκφράζεται 
κυρίως στα λεία µυϊκά κύτταρα των αγγείων. Από τότε 
που καθιερώθηκε το CADASIL ως νόσος, πάνω από 

500 οικογένειες παγκοσµίως έχουν περιγραφεί, αλλά 
ο πραγµατικός του αριθµός είναι άγνωστος. Θεωρείται 
πάντως ότι ευθύνεται για το 2% των περιπτώσεων 
µε κενοχωριώδη έµφρακτα και λευκοαραίωση σε 
ασθενείς κάτω των 65 ετών, και για το 11% σε αυτούς 
που είναι κάτω των 50 ετών [1-2]. Στην Ελλάδα ως 
τώρα έχουν περιγραφεί συνολικά πέντε οικογένειες µε 
CADASIL, ενώ στο παρόν άρθρο παρουσιάζεται η έκτη 
οικογένεια, που αφορά σε δύο αδερφούς µε την ίδια 
µετάλλαξη στο NOTCH3 γονίδιο (Arg169Cys) [3-7].

ΠΑΡΟΥΣΙΑΣΗ ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΩΝ

Αδελφός 1 (49 ετών): Άντρας µε λευκό ατοµικό 
αναµνηστικό, καπνιστής, σε ηλικία 45 ετών εισήχθη σε 
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νοσοκοµείο της Θεσσαλονίκης µε αιφνίδια εγκατάστα-
ση αριστερής ηµιπάρεσης. Ο ασθενής ανέφερε ότι ο 
αδερφός του έπασχε από «σκλήρυνση κατά πλάκας». 
Στην MRI εγκεφάλου διαπιστώθηκε εκτεταµένη λευ-
κοεγκεφαλοπάθεια καθώς και η ύπαρξη πρόσφατου 
ισχαιµικού εµφράκτου στην έσω κάψα δεξιά (Εικόνα 
1), η εντόπιση του οποίου ήταν συµβατή µε την κλινική 
εικόνα. Ο υπερηχογραφικός έλεγχος των µεγάλων 
εξωκρανίων και ενδοκρανίων αγγείων, ο έλεγχος για 
καρδιακή εµβολογόνο εστία, καθώς και ο υπόλοιπος 
εκτεταµένος παρακλινικός έλεγχος απέβη αρνητικός. 
Λόγω των απεικονιστικών χαρακτήρων της λευκο-
εγκεφαλοπάθειας, του προσφάτου υποφλοιώδους 
εµφράκτου και του οικογενειακού ιστορικού, τέθηκε 
η υπόνοια CADΑSIL και διενεργήθηκε ο σχετικός γε-
νετικός έλεγχος στο ευρωπαϊκό εργαστήριο αναφοράς 
CADASIL (Centre de Référence pour les maladies 
Vasculaires rares du Cerveau et de l’Oeil –CERVCO, 
Hôpital Lariboisière), που κατέδειξε τυπική για CA-
DASIL ετερόζυγο µετάλλαξη του γονιδίου NOTCH3 
[εξώνιο 4, Arg169Cys (CGC/TGC)].

Αδελφός 2 (53 ετών): Αντρας µε ελεύθερο ατοµι-
κό ιστορικό σε ηλικία 45 ετών νοσηλεύτηκε µετά από 
ΚΕΚ σε ΜΕΘ για 10 ηµέρες και έκτοτε παρακολουθείτο 
σε τακτική βάση σε νοσοκοµείο της Θεσσαλονίκης. Ο 
ασθενής δεν παρουσίαζε εκείνη τη χρονική περίοδο 
νευρολογικό έλλειµµα. Ένα µήνα µετά, κατά τον έλεγ-
χο του ασθενούς µε MRI Εγκεφάλου διαπιστώθηκαν 
«αποµυελινωτικές εστίες». Τέσσερις µήνες µετά την 
ΚΕΚ, ο ασθενής προσήλθε στο νοσοκοµείο µας µε 
αιµωδίες στο αριστερό άνω και κάτω άκρο, που εξε-
λίχθηκαν µέσα σε διάστηµα λίγων ωρών σε αριστερή 
ηµιπάρεση. Στη φάση αυτή τέθηκαν στη διαφορική 
διάγνωση η σκλήρυνση κατά πλάκας και το οξύ ισχαι-
µικό ΑΕΕ. Ο ασθενής τέθηκε σε πενθήµερο σχήµα 
ενδοφλέβιας λήψης κορτιζόνης, χωρίς όµως βελτίωση 
της κλινικής του εικόνας. Το 2009 έγινε εκ νέου εισα-
γωγή του ασθενούς στην κλινική µας για περαιτέρω 
διερεύνηση της αριστερής, σπαστικής πλέον, ηµιπά-
ρεσης. Από την MRI εγκεφάλου διαπιστώθηκε εκτετα-
µένη λευκοεγκεφαλοπάθεια (Εικόνα 2). Τα ευρήµατα 
αυτά θεωρήθηκαν αρχικά «αποµυελινωτικές εστίες» 
στα πλαίσια ΣΚΠ. Διενεργήθηκε εκτενής κλινικός και 

ΕΙΚΟΝΑ 1. Αδελφός 1. MRI ΕΓΚΕΦΑΛΟΥ 
(Ακολουθίες FLAIR και DWI):
Α.: Παθολογικό MR σήμα στις ιπποκάμπειες έλι-
κες άμφω. 
Β: Παθολογικό MR σήμα περικοιλιακά και στην 
έξω κάψα( ιδίως αριστερά - λευκό βέλος).
Γ: Εικόνα συρρέουσας περικοιλιακής λευκοε-
γκεφαλοπάθειας. 
Δ: Παρατηρείται περιορισμός διάχυσης στο γόνυ 
της έσω κάψας δεξιά (πρόσφατο ισχαιμικό έμ-
φρακτο - λευκό βέλος).

ΕΙΚΟΝΑ 2. Αδελφός 2. MRI ΕΓΚΕΦΑΛΟΥ
(Ακολουθία FLAIR):
Α-Β: Παθολογικό MR σήμα στις ιπποκάμπειες 
έλικες (ιδίως αριστερά) και τη βασική μοίρα του 
μεσεγκεφάλου (λευκό βέλος).
Γ-Δ: Παθολογικό MR σήμα υποφλοιωδώς, περι-
κοιλιακά, στα βασικά γάγγλια και την έξω κάψα. 
Πολλαπλές γλοιωτικές εστίες, ενδεικτικές πα-
λαιών ισχαιμικών ΑΕΕ, ιδίως παρά το σώμα της 
δεξιάς πλάγιας κοιλίας (λευκά βέλη).
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παρακλινικός έλεγχος (ΟΝΠ, εξωκράνιο Triplex, DSA 
αορτικού τόξου-καρωτίδων, χαλκός, σερουλοπλα-
σµίνη, διοισοφάγειο υπερηχογράφηµα, θυρεοειδικές 
ορµόνες, οµοκυστεΐνη, ιολογικός και ανοσολογικός 
έλεγχος, αµµωνία, γαλακτικό οξύ), ο οποίος απέβη 
αρνητικός. Επιπλέον, διενεργήθηκε γενετικός έλεγ-
χος για CADASIL σε κέντρο της Αγγλίας, ο οποίος 
απέβη αρνητικός. Δύο έτη αργότερα και κατόπιν της 
πρόσφατης διάγνωσης του µικρότερου αδερφού του 
για CADASIL, πιστοποιήθηκε από το ίδιο εργαστήριο 
στη Γαλλία η γνωστή µετάλλαξη [NOTCH3, εξώνιο 
4, Arg169Cys (CGC/TGC)].

Επί του παρόντος, οι ασθενείς διαµένουν σε χωριό 
της Δυτικής Μακεδονίας και δεν έχουν εµφανίσει νέα 
κλινικά συµβάµατα. Από το οικογενειακό ιστορικό, 
προέκυψε ότι η µητέρα τους πέθανε σε ηλικία 63 ετών 
από οξύ ισχαιµικό ΑΕΕ (χωρίς να δίνονται περισσότε-
ρες πληροφορίες), ενώ ο πατέρας τους σε ηλικία 63 
ετών από οξύ έµφραγµα του µυοκαρδίου. Έχουν δύο 
αδερφές µεγαλύτερες (58 και 56 ετών) µε ελεύθερο 
ατοµικό ιστορικό, οι οποίες όµως δεν έχουν προχω-
ρήσει σε απεικονιστικό ή γενετικό έλεγχο. Οµοίως, 
οι απόγονοι των δύο συµπτωµατικών αδελφών δεν 
έχουν παρουσιάσει κλινικό επεισόδιο, ούτε έχουν 
προχωρήσει σε περαιτέρω διερεύνηση. 

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΑ

Πρόκειται για την έκτη οικογένεια που περιγράφεται 
στην Ελλάδα µε πιστοποιηµένη γενετικά νόσο CA-
DASIL. Στον πίνακα 1 αναφέρονται όλες οι ελληνικές 
οικογένειες, που έχουν περιγραφεί µε βάση το έτος 
δηµοσίευσης τους και τη µετάλλαξη που φέρουν. Στην 
πλειονότητά τους οι µεταλλάξεις αφορούν το εξώνιο 4, 
ενώ µία µόνο οικογένεια περιγράφεται µε µετάλλαξη 
στο εξώνιο 5. Επιπλέον, διαπιστώσαµε ότι η οικογέ-
νεια που παρουσιάζουµε στο παρόν άρθρο φέρει την 
ίδια µετάλλαξη µε την οικογένεια, που δηµοσιεύθηκε 

το 2006. Το εύρηµα αυτό ίσως να υποδηλώνει την 
ύπαρξη ενός κοινού υποβάθρου της νόσου CADASIL 
στην ελληνική επικράτεια (4-8).

Το παρόν άρθρο, εκτός από τη δηµοσιοποίηση 
µίας ακόµη ελληνικής οικογένειας µε νόσο CADASIL, 
αποσκοπεί επίσης στο να τονισθούν οι παρακάτω δύο 
σηµαντικές διαπιστώσεις.

Ή πρώτη αφορά στην όχι και τόσο σπάνια δυσκολία 
στη διαφορική διάγνωση της συγκεκριµένης νόσου µε 
τη ΣΚΠ. Και στις δύο παθήσεις η κλινική εικόνα µπορεί 
να είναι είτε προοδευτική είτε υποτροπιάζουσα µε 
υπολειµµατική σηµειολογία. Ώστόσο, η προσεκτική 
ερµηνεία της MRI εγκεφάλου µπορεί να οδηγήσει 
το θεράποντα ιατρό προς την σωστή κατεύθυνση. 
Στη δική µας περίπτωση, ο µεγαλύτερος αδερφός 
θεωρήθηκε και αντιµετωπίστηκε ως πάσχων από ΣΚΠ 
για αρκετά έτη, µέχρι την εµφάνιση στο µικρότερο 
αδερφό του παρόµοιων απεικονιστικών ευρηµάτων, 
τα οποία ενίσχυσαν την υπόνοια για νόσο CADASIL. 
Ώστόσο, η παρουσία συµµετρικής λευκοεγκεφαλο-
πάθειας µε προσβολή των πρσθίων κροταφικών λο-
βών και της έξω κάψας ήταν περισσότερο ενδεικτική 
υπέρ CADASIL. Επιπλέον, η προσβολή της βασικής 
µοίρας του µεσεγκεφάλου και της γέφυρας αποτε-
λούν ένδειξη ισχαιµικής αλλοίωσης, ενώ στην ΣΚΠ 
οι αποµυελινωτικές εστίες αφορούν συχνότερα την 
καλυπτρική µοίρα. Τέλος, η παρουσία πολλαπλών 
αρκετά µεγάλων γλοιωτικών περιοχών υποδήλωνε την 
ύπαρξη παλαιών ισχαιµικών εγκεφαλικών εµφράκτων 
στις περιοχές αυτές. Ή παρουσία περιορισµού της διά-
χυσης (κυτταροτοξικού οιδήµατος) στο γόνυ της έσω 
κάψας στον αδελφό 1, θέση τυπική για την εµφάνιση 
κενοχωριωδών εµφράκτων, υποδείκνυε σαφώς την 
αγγειακή αιτιολογία της υποκείµενης λευκοεγκεφαλο-
πάθειας. Αντίθετα, οι οξείες αποµυελινωτικές βλάβες 
χαρακτηρίζονται συνήθως από αυξηµένη/ετερογενή 
διάχυση και σπανιότερα από περιορισµό διάχυσης. 

Ή δεύτερη διαπίστωση αφορά στη σωστή διενέργεια 
του γενετικού ελέγχου. Ο γενετικός έλεγχος πρέπει 

Πίνακας 1.

ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΕΣ ΣΤΗΝ ΕΛΛΑΔΑ ΜΕ ΝΟΣΟ CADASIL

Α/Α ΕΤΟΣ ΔΗΜΟΣΙΕΥΣΗΣ ΜΕΤΑΛΛΑΞΗ ΣΤΟ NOTCH3

1 2005 (Neurol Sci 26:278-281) R153C  EXON 4

2 2006 (Functional Neurology 21:77-82) Arg169Cyst  EXON 4

3 2007 (SWISS MED WKLY 137:323-325) Cys251Gly  EXON 5

4 2008 (SWISS MED WKLY 138:614-617) C162R  EXON 4

5 2011 (Poster 25ο Πανελλήνιο συνέδριο 
Ελλήνων Νευρολόγων)

R169C  EXON 4

6 2014 (παρούσα περιγραφή) Arg169Cyst  EXON 4
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να γίνεται πάντοτε σε πιστοποιηµένα κέντρα. Στην πε-
ρίπτωση του αδελφού 2 υπήρχε έντονα η υπόνοια 
για νόσο CADASIL, αλλά ο πρώτος γενετικός έλεγ-
χος ήταν αρνητικός, µε αποτέλεσµα να συνεχίσει να 
αντιµετωπίζεται ως ασθενής µε ΣΚΠ. Αντίθετα, στην 
περίπτωση του αδελφού 1, ο έλεγχος διενεργήθηκε 
στο πλέον έµπειρο και εξειδικευµένο παγκοσµίως ερ-
γαστήριο , όπου και περιγράφηκε για πρώτη φορά το 
CADASIL. Ειδικότερα, δεδοµένου του προηγούµενου 
«αρνητικού» αποτελέσµατος, ο έλεγχος στον αδελφό 
2 επαναλήφθηκε µε πρωτοβουλία του εργαστηρίου, 
προς αποφυγήν οποιασδήποτε παρερµηνείας.

ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗ ΒΙΒΛΙΟΓΡΑΦΙΑΣ

ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ

Ή πρώτη συνήθως κλινική εκδήλωση του CADASIL 
είναι η ηµικρανία µε αύρα, που συµβαίνει συνήθως 
µεταξύ 20-40 ετών και παρατηρείται στο 20-40% 
των ασθενών. Ή εκδήλωση ισχαιµικών εγκεφαλικών 
επεισοδίων αναφέρεται στο 60-85% των ασθενών, 
συνήθως την 4η και 5η δεκαετία της ζωής και πολλές 
φορές συσχετίζεται µε έντονες διαταραχές της διάθε-
σης, επιληπτικές κρίσεις και γνωστικές διαταραχές. 
Άνοια παρατηρείται στο 50-60% των ασθενών άνω 
των 60 ετών και είναι σχεδόν πάντα παρούσα στα 
τελικά στάδια της νόσου [1,2].

Επεισόδια Ήµικρανίας µε αύρα:
Ήµικρανία µε αύρα παρατηρείται στο 20-40% των 

ασθενών µε CADASIL , περίπου 4-5 φορές συχνότερα 
απ’ ότι στο γενικό πληθυσµό. Μέση ηλικία έναρξης 
των επεισοδίων είναι τα 28-30 έτη, µ’ ένα εύρος που 
κυµαίνεται από τα 6 εώς τα 48 έτη. Μερικές φορές 
τα επεισόδια της ηµικρανίας εµφανίζονται πριν ακόµη 
παρουσιαστούν αλλοιώσεις στην MRI Εγκεφάλου. Ή 
έναρξη των ηµικρανιών συµβαίνει σε µικρότερες ηλι-
κίες στις γυναίκες απ’ ότι στους άντρες (26 έναντι 34) 
και επιπλέον τα επίπεδα οµοκυστεΐνης στον ορό είναι 
υψηλότερα στο CADASIL µε ηµικρανία και µπορεί να 
συσχετιστούν µε µικρότερης ηλικίας έναρξη των ηµι-
κρανικών κρίσεων [8-10]. Οι εκλυτικοί παράγοντες είναι 
οι ίδιοι, όπως και στο γενικό πληθυσµό. Το 50% των 
ασθενών έχουν και µη τυπικές προσβολές µε αύρα από 
τη βασική, ηµιπληγία και σπανιότερα κάποιες πολύ 
σοβαρές προσβολές µε σύγχυση, πυρετό, µηνιγγίτιδα 
ή και κώµα [11-12]. Ή παθοφυσιολογία της ηµικρανίας 
µε αύρα στο CADASIL παραµένει ακόµη άγνωστη και 
σε πολλές οικογένειες µάλιστα η ηµικρανία µε αύρα 
είναι το κύριο σύµπτωµα της νόσου [8-9,13].

Υποφλοιώδη Ισχαιµικά Έµφρακτα:
Τα παροδικά ισχαιµικά επεισόδια (ΤΙΑs) και τα ισχαι-

µικά εγκεφαλικά έµφρακτα είναι οι πιο συχνές εκδη-
λώσεις στο CADASIL και συµβαίνουν στο 60-85% 
των ασθενών [13-14]. Μέση ηλικία εµφάνισης είναι τα 
45-50 έτη, χωρίς να υπάρχει κάποια διαφορά ανάµεσα 
στα δύο φύλα. Το 67% των περιπτώσεων είναι κλασι-
κά σύνδροµα κενοχωριωδών εµφράκτων [13-14]. Ή 

εγκατάσταση του νευρολογικού ελλείµµατος µπορεί 
να είναι προοδευτική για αρκετές ώρες, ενώ κάποια 
νευρολογικά ελλείµµατα µπορεί να εµφανιστούν αιφ-
νίδια και να συσχετίζονται µε κεφαλαλγία. Τα υπο-
φλοιώδη ισχαιµικά έµφρακτα µπορεί να εµφανιστούν 
χωρίς τη παρουσία κάποιου παράγοντα κινδύνου. 
Ώστόσο, στο 20% των ασθενών υπάρχει αρτηριακή 
υπέρταση, στο 50% υψηλή χοληστερόλη, ενώ το κά-
πνισµα έχει ενοχοποιηθεί για την πιο πρώιµη εµφάνιση 
ΑΕΕ [10]. Σηµαντικό είναι ότι η οµόζυγη κατάσταση 
της µετάλλαξης στο NOTCH3 γονίδιο δε φαίνεται να 
επηρεάζει την εµφάνιση ισχαιµικών αγγειακών εγκεφα-
λικών εµφράκτων [2]. Συνοψίζοντας, οι περισσότεροι 
ασθενείς µε CADASIL εµφανίζουν κατά µέσο όρο 2-5 
επεισόδια υποφλοιωδών ισχαιµικών εµφράκτων κατά 
τη διάρκεια της ζωής τους, µε την ανάλογη κάθε φορά 
υπολειµµατική σηµειολογία [13-14].

Επιληπτικές κρίσεις - Διαταραχές διάθεσης και Απά-
θεια:

Το 5-10% των ασθενών µε CADASIL εµφανίζουν 
κάποια στιγµή εστιακές ή γενικευµένες επιληπτικές 
κρίσεις και συνήθως αυτοί που έχουν θετικό ιστορικό 
ισχαιµικών εγκεφαλικών εµφράκτων. Οι κρίσεις αυ-
τές ελέγχονται συχνά καλά µε αντιεπιληπτική αγωγή 
και πολύ σπάνια µπορεί να εµφανιστεί επιληπτική 
κατάσταση [2].

Το 20% των ασθενών εµφανίζουν επιπλέον σοβα-
ρές διαταραχές της διάθεσης, κυρίως µε τη µορφή της 
κατάθλιψης. Άλλες φορές οι ίδιοι οι ασθενείς µπορεί 
να παρουσιάσουν µανιακά επεισόδια, υποδηλώνοντας 
έτσι διπολική διαταραχή. Ακόµη, η εντόπιση ισχαιµι-
κών βλαβών στην περιοχή των βασικών γαγγλίων 
και τη µετωπιαία λευκή ουσία έχει ενοχοποιηθεί για 
την εµφάνιση διαταραχών της συµπεριφοράς και της 
διάθεσης [14,15]. Τέλος η απάθεια, που χαρακτηρί-
ζεται από έλλειψη κινήτρων, έχει αναγνωριστεί ως µία 
πολύ σηµαντική κλινική εκδήλωση, είναι παρούσα 
στο 40% των ασθενών και θεωρείται ανεξάρτητη από 
την κατάθλιψη [15].

Γνωστικές διαταραχές και Άνοια:
Ή γνωστική έκπτωση- άνοια είναι η δεύτερη πιο 

συχνή εκδήλωση στο CADASIL, µε την αλλαγή στις 
εκτελεστικές λειτουργίες να είναι το πιο συχνό έλλειµ-
µα. Ή έκπτωση των γνωστικών λειτουργιών µπορεί 
να έχει ύπουλη έναρξη και να εµφανιστεί πολύ καιρό 
πριν τα ισχαιµικά ΑΕΕ και τα ΠΙΕ. Το Wisconsin test 
και το Trail Making test είναι ιδιαίτερα ευαίσθητα στο 
να αναδείξουν από νωρίς αλλαγές στις γνωστικές λει-
τουργίες [17]. Οι διαταραχές αυτές αφορούν κυρίως 
αλλαγές στην προσοχή και τη µνήµη, υποδεικνύοντας 
έτσι δυσλειτουργία στις υποφλοιώδεις-µετωπιαίες συν-
δέσεις. Το γνωστικό έλλειµµα µπορεί να εµφανιστεί 
είτε αιφνίδια είτε σταδιακά και πολύ συχνά εξελίσσεται, 
παρά την πλήρη έλλειψη ισχαιµικών γεγονότων, και 
µιµείται έτσι εκφυλιστική άνοια. Άνοια εµφανίζεται στο 
50%-60% των ασθενών άνω των 60 ετών , ενώ πριν 
το θάνατο το ποσοστό αυτό ανέρχεται στο 80% . Άνοια 
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επίσης παρουσιάζεται στο 10% των ασθενών, οι οποίοι 
δεν εµφανίζουν κάποια άλλη κλινική εκδήλωση της 
νόσου. Επιπλέον, η άνοια σχεδόν πάντα συσχετίζε-
ται µε πυραµιδική σηµειολογία, όπως δυσκολία στη 
βάδιση στο 90%, ακράτεια ούρων στο 80-90% και 
ψευδοπροµηκική παράλυση στο 50% των ασθενών. 
Στα τελικά στάδια όλοι οι ασθενείς είναι κλινήρεις, 
µε τους άντρες νωρίτερα σε ηλικία 62 ετών, ενώ οι 
γυναίκες σε ηλικία 66,5 ετών κατά µέσο όρο. Επιπλέον 
η ηλικία θανάτου είναι πιο µικρή στους άντρες (64,6 
ετών) απ’ ότι στις γυναίκες (70,7 ετών) [2] .

ΙΣΤΟΠΑΘΟΛΟΓΙΑ

Μικροσκοπικά το ενδοθήλιο των αγγείων συνήθως 
δεν προσβάλλεται, αλλά το τοίχωµα των εγκεφαλικών 
και λεπτοµηνιγγικών αρτηριολίων είναι πεπαχυµένο, 
µε σηµαντική σµίκρυνση του αυλού τους. Οι διατιτραί-
νουσες αρτηρίες στο φλοιό και τη λευκή ουσία είναι 
στενωµένες [17]. Οι Ruchoux et al. έκαναν τη σηµαντι-
κή παρατήρηση ότι οι αγγειακές ανωµαλίες υπάρχουν 
και σε άλλα όργανα εκτός του εγκεφάλου, όπως στις 
µεσαίου µεγέθους αρτηρίες στο σπλήνα, το ήπαρ, 
τους νεφρούς, τους µύες και το δέρµα [2,18-19]. Ή 
εντόπιση αυτών των αλλοιώσεων και σε αγγεία των 
µυών και του δέρµατος δίνει τη δυνατότητα εύρεσης 
τους µε τη βιοψία, ωστόσο η ευαισθησία και η ειδικό-
τητα αυτής της µεθόδου δεν έχουν εδραιωθεί [18-19]. 
Επιπλέον, σε πολλές περιπτώσεις οι ανωµαλίες στα 
αγγεία µπορεί να είναι εστιακές. Οι Joutel et al. έχουν 
προτείνει τη χρήση των anti-NOTCH3 αντισωµάτων 
για την εύρεση των NOTCH3 προϊόντων µέσα στο 
τοίχωµα των αγγείων. Ή µέθοδος αυτή φαίνεται να έχει 
υψηλή ευαισθησία (96%) και ειδικότητα (100%) [19].

ΓΕΝΕΤΙΚΗ

Το CADASIL προκαλείται από µετάλλαξη στο 
NOTCH3 γονίδιο. Το γονίδιο αυτό εκφράζεται κυρί-
ως στα λεία µυϊκά κύτταρα των αρτηριακών αγγείων, 
µε προτίµηση στις µικρές αρτηρίες. Κωδικοποιεί έναν 
µονής κατεύθυνσης διαµεµβρανικό υποδοχέα, που 
αποτελείται από 2321 αµινοξέα, µε µία εξωκυττάρια 
περιοχή που περιέχει 34 επιδερµικούς αυξητικούς 
παράγοντες (epidermal growth factor- EGF). Μέχρι 
σήµερα έχουν περιγραφεί περίπου 150 µεταλλάξεις. 
Το NOTCH3 έχει 33 εξώνια, αλλά όλες οι µεταλλά-
ξεις για το CADASIL συµβαίνουν στα εξώνια 2-24, 
µε ιδιαίτερη προτίµηση στα εξώνια 3 και 4 (70% των 
περιπτώσεων) [2, 20].

ΔΙΑΓΝΩΣΗ

Στα πλαίσια της διερεύνησης για τη νόσο CADASIL 
πρέπει να γίνεται γονιδιακός έλεγχος, προκειµένου 
να τεθεί η διάγνωση µε βεβαιότητα. Επιπλέον, σε 
ασθενείς υποψηφίους για CADASIL θα µπορούσε να 
διενεργηθεί βιοψία δέρµατος. Πολύ σηµαντικό πρώ-

το βήµα στη διερεύνηση είναι η MRI Εγκεφάλου µε 
τα χαρακτηριστικά ευρήµατα για τη νόσο. Από τον 
υπόλοιπο παρακλινικό έλεγχο, τα αποτελέσµατα του 
ΕΝΥ, οι αιµατολογικές εξετάσεις, το ηλεκτροµυογρά-
φηµα, οι υπέρηχοι των ενδο- και εξωκράνιων αγγείων 
και η MRI ΑΜΣΣ είναι συνήθως χωρίς παθολογικά 
ευρήµατα. Ή DSA περιστασιακά δείχνει ενδοκράνιες 
στενώσεις, αλλά συστήνεται να αποφεύγεται λόγω 
της επεµβατικότητας της µεθόδου. 

ΜRI Εγκεφάλου:
Οι αλλοιώσεις στην MRI Εγκεφάλου προηγούνται 

κατά 10-15 έτη της έναρξης των υπολοίπων συµπτω-
µάτων και είναι παρούσες σε όλους τους ασθενείς που 
φέρουν τη µετάλλαξη στο NOTCH3 γονίδιο, µετά την 
ηλικία των 35 ετών [21]. Οι πιο πρώιµες και συχνές 
βλάβες στην MRI αφορούν περιοχές υψηλού σήµατος 
στις T2-weighted και FLAIR ακολουθίες. Αρχικά µπορεί 
να εµφανίζονται ως στικτές ή οζώδεις βλάβες, κυρίως 
στην περικοιλιακή λευκή ουσία και τα ηµιωοειδή κέ-
ντρα, αλλά αργότερα γίνονται περισσότερο διάχυτες 
και συµµετρικές και αφορούν την έξω κάψα (2/3 των 
ασθενών) και τα πρόσθια τµήµατα των κροταφικών λο-
βών (60% των ασθενών) [23]. Τα βασικά γάγγλια και 
ο θάλαµος επίσης επηρεάζονται (µία µεγάλη διαφορά 
από την MS, έναν συχνό µιµητή του CADASIL), όπως 
και ορισµένες φορές το στέλεχος και το µεσολόβιο 
[23]. Στο 25-69% των ασθενών παρατηρούνται στη 
gradient echo ακολουθία (Τ2*) µικροαιµορραγίες, 
µε τη συχνότητα τους να αυξάνεται µε την ηλικία, 
την υψηλή αρτηριακή πίεση, τη συγκέντρωση της 
HbA1c και την έκταση της λευκοεγκεφαλοπάθειας 
[24]. Τέλος, πολλές περιοχές µε χαµηλό σήµα στην 
Τ1 weighted ακολουθία µπορεί να αντιστοιχούν σε 
διευρυµένους χώρους Virchow-Robin, οι οποίοι είναι 
πιο συχνοί και µεγαλύτεροι στο CADASIL, απ΄ότι στο 
γενικό πληθυσµό [2].

ΘΕΡΑΠΕΙΑ

Προς το παρόν δεν υπάρχει καµία αποτελεσµατική 
αιτιολογική θεραπεία για το CADASIL, παρά µόνο 
συµπτωµατική. Ή ηµικρανία µε αύρα σπάνια απαιτεί 
προφυλακτική θεραπεία. Στην οξεία φάση της ηµικρα-
νίας αποφεύγονται οι αγγειοσυσπαστικοί παράγοντες, 
όπως τα παράγωγα εργοταµίνης και οι τρυπτάνες, 
και χρησιµοποιούνται κοινά αναλγητικά και ΜΣΑΦ. 
Όσον αφορά τα ισχαιµικά ΑΕΕ, η ασπιρίνη µπορεί να 
χορηγηθεί για δευτερογενή πρόληψη, ωστόσο η απο-
τελεσµατικότητα της δεν είναι ακόµη γνωστή. Επιπλέον 
η αντιµετώπιση της ΑΥ µε αντιυπερτασικά πρέπει να 
γίνεται µε προσοχή, διότι µπορεί να επιδεινώσει την 
υποαιµάτωση του εγκεφάλου.

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑ

Το CADASIL είναι µία νόσος που θα πρέπει να τίθεται 
πάντοτε στη διαφορική διάγνωση σε ασθενείς µέσης 
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ηλικίας µε συµµετρικές βλάβες, που αφορούν κυρίως τη 
λευκή περικοιλιακή ουσία, που έχουν ιστορικό ηµικρα-
νίας µε αύρα, ισχαιµικών ΑΕΕ, άνοιας ή διαταραχών της 
διάθεσης. Ή ύπαρξη αλλοιώσεων στην MRI Εγκεφάλου 
µε εντόπιση αµφοτερόπλευρα στην υποφλοιώδη λευκή 
ουσία των προσθίων κροταφικών λοβών και/ ή στην 
έξω κάψα αυξάνουν πολύ τη διαγνωστική πιθανότητα. 
Το θετικό οικογενειακό ιστορικό είναι σηµαντικό, αλλά 
όχι απαραίτητο, διότι µπορεί να πρόκειται για de novo 
µετάλλαξη. Ή ψυχολογική υποστήριξη του ασθενούς 
και της οικογένειας είναι µεγίστης σηµασίας, όχι µόνο 
λόγω των νευρολογικών ελλειµµάτων που µπορεί να 
προκύψουν από τα ισχαιµικά ΑΕΕ, αλλά και λόγω της 
κληρονοµικότητας της πάθησης.
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ΗΜΙΚΡΑΝΙΚΟ ΕΜΦΡΑΚΤΟ

Μ. Βικελής
Νευρολόγος, Γλυφάδα Αττικής

Περίληψη
Το ηµικρανικό έµφρακτο είναι µια γνωστή αλλά σπάνια επιπλοκή της ηµικρανίας, µιας γενικά θεωρούµενης 
καλοήθους χρόνιας διαταραχής. Ή διάγνωση του ηµικρανικού εµφράκτου γίνεται µε συγκεκριµένα κριτή-
ρια, όταν σε ασθενή µε γνωστή ηµικρανία µε αύρα τα συµπτώµατα της αύρας παραταθούν και απεικονιστεί 
έµφρακτο στην αντίστοιχη µε τα συµπτώµατα περιοχή του εγκεφάλου. Οι παθογενετικοί µηχανισµοί που 
οδηγούν στο ηµικρανικό έµφρακτο δεν έχουν ακόµα διευκρινιστεί. Γενικότερα, έχει βρεθεί πως υπάρχει 
συσχέτιση µεταξύ εµφάνισης ισχαιµικών εγκεφαλικών επεισοδίων και µε ορισµένες υποοµάδες ασθενών µε 
ηµικρανία, όπως γυναίκες κάτω των 45 ετών µε ηµικρανία µε αύρα, καπνίστριες, που κάνουν χρήση αντισυλ-
ληπτικών χαπιών. 
Παρουσιάζουµε την περίπτωση τυπικού ηµικρανικού εµφράκτου σε γυναίκα 40 ετών χωρίς ιδιαίτερους αγ-
γειακούς παράγοντες κινδύνου, που εµφάνιζε σπάνιες σε συχνότητα ηµικρανικές κρίσεις µε αύρα, µέτριας 
έντασης και διάρκειας.
Λέξεις ευρετηρίου: Hµικρανικό έµφρακτο, ηµικρανία µε αύρα, αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο

MIGRAINOUS INFARCTION

M. Vikelis
Neurologist, Glyfada, Attica, Greece

Abstract
Migrainous infarction is a well-described but rare complication of migraine, a generally considered benign 
chronic disorder. Diagnosis of migrainous infarction is set when specific criteria are met, when in a patient 
with a known history of migraine with aura, aura symptoms persist and an infarction in the relevant brain 
area is depicted in neuroimaging. Pathogenetic mechanisms that lead to migranous infarction are not 
understood. In general, ischemic brain infarcts have been associated to specific subgroups of migraine 
woth aura patients, including women under 45 years of age who smoke and use oral contraceptives
We present the case of a 40 year old woman, with a known history of low frequency of migraine with aura 
attacks who suffered a typical migrainous infarction.
Key words: Migrainous infarction, migraine with aura, ischemic stroke 

Εισαγωγή

Ή σχέση ηµικρανίας και ισχαιµικών αγγειακών 
εγκεφαλικών επεισοδίων (ΑΕΕ) έχει γίνει αντικείµενο 
έντονης έρευνας τα τελευταία έτη και, αν και σαφώς η 
συνύπαρξη των δύο καταστάσεων µπορεί σε πολλές 
περιπτώσεις να είναι τυχαία, τα επιστηµονικά δεδοµένα 
που καταδεικνύουν τη συσχέτιση της ηµικρανίας µε 
αύρα, και ισχαιµικών ΑΕΕ διαρκώς πληθαίνουν [1-
4]. Πλέον, η έρευνα στρέφεται στην κατανόηση των 
υποκείµενων παθοφυσιολογικών µηχανισµών και 
της αλληλεπίδρασής τους µε γενετικούς, προδιαθεσι-
κούς και εξωτερικούς παράγοντες [5,6]. Επιπροσθέτως 
υπάρχουν συγκεκριµένες νοσολογικές οντότητες, όπως 

το CADASIL και το MELAS [7,8], όπου η ηµικρανία 
και τα ισχαιµικά ΑΕΕ σαφώς σχετίζονται. Βέβαια, η 
πλέον ξεκάθαρη απόδειξη τη σχέσης ηµικρανίας µε 
αύρα και ισχαιµικού ΑΕΕ υπάρχει στην περίπτωση του 
ηµικρανικού εµφράκτου. 

Παρά το ευρέως διαδεδοµένο γεγονός ότι ένα 
οποιοδήποτε ΑΕΕ σε ασθενή µε ιστορικό ηµικρανίας 
συχνά αποκαλείται λαθεµένα «ηµικρανικό έµφρακτο», 
σύµφωνα µε τα διαγνωστικά κριτήρια της International 
Headache Society [9], το ηµικρανικό έµφρακτο ταξι-
νοµείται στις επιπλοκές της ηµικρανίας και η διάγνωσή 
του τίθεται αν σε ασθενή µε ηµικρανία µε αύρα, ένα 
επεισόδιο ηµικρανικής αύρας είναι παρόµοιο µε προ-
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Ημικρανικό έμφρακτο

ηγούµενα, αλλά ένα ή περισσότερα συµπτώµατα της 
αύρας εµµένουν για περισσότερο από 60 λεπτά, ενώ 
η νευροαπεικόνιση καταδεικνύει ισχαιµικό έµφρακτο 
σε συµβατή περιοχή και το έµφρακτο δεν µπορεί να 
αποδοθεί σε κάποια άλλη πάθηση [10]. 

Ώς εκ τούτου, Οι περιπτώσεις ασθενών που πλη-
ρούν τα σχετικά διαγνωστικά κριτήρια (Πίνακας 1) εί-
ναι πραγµατικά σπάνιες και παρουσιάζουν ιδιαίτερο 
ενδιαφέρον, καθώς γιατί η µελέτη τέτοιων ασθενών 
θα µπορούσε να συµβάλει στην κατανόηση της πα-
θοφυσιολογίας της κατάστασης. 

Πίνακας 1. Διαγνωστικά κριτήρια ημικρανικού 
εμφράκτου [9]

Α. Μία ηµικρανική κρίση που πληρεί τα κριτήρια 
B και C.

B. Σε ασθενή µε 1.2 Hµικρανία µε αύρα, το 
παρόν επεισόδιο είναι τυπικό των  προηγούµενων 
επεισοδίων, µε εξαίρεση ότι ένα ή περισσότερα 
συµπτώµατα της αύρας παραµένει για >60 min.

C. Ή νευροαπεικόνιση καταδεικνύει ισχαιµικό 
έµφρακτο σε συµβατή περιοχή.

D. Δεν αποδίδεται σε άλλες διαταραχές.

Περιγραφή περίπτωσης

Παρουσιάζουµε την περίπτωση γυναίκας 40 ετών, 
µητέρας ενός ανήλικου τέκνου. Ή ασθενής είχε ιστο-
ρικό κεφαλαλγιών µε τυπική εικόνα ηµικρανίας µε 
αύρα από ηλικίας 25 περίπου ετών. Ή συχνότητα 
της ηµικρανίας ήταν συνήθως µία κρίση ανά έτος. Ή 
αύρα προηγείτο πάντοτε της ηµικρανικής κρίσης και 
ήταν µόνο οπτική, καθώς αποτελούνταν από σπινθη-
ροβόλο γραµµή συνοδευόµενη από σκότωµα, που 
εµφανιζόταν αρχικά στο κεντρικό τµήµα του αριστε-
ρού ή δεξιού οπτικού πεδίου, και διαρκούσε 30-45 
λεπτά, µετακινούµενη αργά προς την περιφέρεια. 
Ακολουθούσε ετερόπλευρη της αύρας κεφαλαλγία, 
µέτριας έντασης, µε σφύζοντα χαρακτήρα, εντόπιση σε 
ολόκληρο το ηµιµόριο της κεφαλής, συνοδευόµενη 
από φωτοφοβία, ηχοφοβία, οσµοφοβία και ναυτία, 
µε συνήθη διάρκεια περίπου 24 ωρών, την οποία η 
ασθενής συνήθως αντιµετώπιζε µε λήψη κάποιου µη 
στεροειδούς αντιφλεγµονώδους φαρµάκου επιτυγχά-
νοντας ικανοποιητική µείωση αλλά όχι εξάλειψη του 
πόνου. Ή ασθενής δεν ελάµβανε κανένα φάρµακο 
συστηµατικά, δεν κάπνιζε και είχε αυξηµένο σωµατικό 
βάρος (BMI: 26,1). Με την εξαίρεση του αυξηµένου 
σωµατικού βάρους και της έλλειψης σωµατικής άσκη-
σης, η ασθενής δεν είχε κάποιον γνωστό αγγειακό 
παράγοντα κινδύνου. Δεν υπήρχε οικογενειακό ιστο-
ρικό ηµικρανίας, µε ή χωρίς αύρα ή αγγειακής νόσου. 

Στην τελευταία πριν την εκτίµησή της κρίση, η ασθε-
νής παρατήρησε ότι αν και σπινθηροβόλος γραµµή 
εξαφανίστηκε, το σκότωµα στο αριστερό άνω ήµισυ 

του αριστερού οπτικού πεδίου δεν υποχώρησε πριν 
την έναρξη του άλγους, όπως γινόταν πάντα, αλλά 
επέµεινε καθ’ όλη τη διάρκεια της συγκεκριµένης ηµι-
κρανικής κρίσης, αλλά και για το επόµενο χρονικό 
διάστηµα. Κατά την προσέλευσή της για εξέταση, 20 
περίπου ηµέρες µετά την τελευταία κρίση, το σύµπτω-
µα σαφώς παρέµενε µε αµετάβλητη ένταση.

H νευρολογική εξέταση της ασθενούς ήταν ενδει-
κτική για άνω αριστερά τεταρτοκυκλική ηµιανοψία, 
ενώ δεν υπήρχε κανένα άλλο παθολογικό εύρηµα. 
Συστήθηκε περαιτέρω έλεγχος οπτικών πεδίων, που 
ανέδειξε έλλειµµα στο αριστερό άνω τµήµα και των 
δύο οπτικών πεδίων (Εικόνα 1), και µαγνητική τοµο-
γραφία εγκεφάλου που ανέδειξε φλοιϊκό έµφρακτο 
στο πρόσθιο τµήµα της δεξιάς πληκτραίας σχισµής 
(Εικόνες 2 και 3). Ώς εκ τούτου, η διάγνωση του ηµι-
κρανικού εµφράκτου τέθηκε σύµφωνα µε τα κριτήρια 
της International Headache Society. 

Περαιτέρω εκτεταµένος εργαστηριακός έλεγχος 
(καρδιολογικός, αγγείων τραχήλου και εγκεφάλου, 
αιµατολογικός, ανοσολογικός, θροµβοφιλίας) απέτυχε 
να αναδείξει κάποια αιτία δηµιουργίας του εµφράκτου. 
Στην ασθενή συστήθηκε προφυλακτική θεραπεία µε 
τοπιραµάτη σε δόση 100mg/24h, καθώς και αντιαι-
µοπεταλιακή αγωγή, σύµφωνα µε τα προτεινόµενα 
στη διεθνή βιβλιογραφία για ανάγκη προφυλακτικής 
θεραπείας σε περίπτωση ιστορικού ηµικρανικού εµ-
φράκτου [10].

Συζήτηση

Σύµφωνα µε τα ισχύοντα διαγνωστικά κριτήρια 
(ICHD-III, beta version, τα οποία δεν έχουν διαφο-
ροποιηθεί στη συγκεκριµένη περίπτωση σε σχέση 
µε τα προηγούµε κριτήρια της ICHD-II) για να τεθεί 

Εικόνα 1. Ο έλεγχος των οπτικών πεδίων ανέ-
δειξε έλλειμμα στο αριστερό άνω τμήμα των 
οπτικών πεδίων αμφοτερόπλευρα.
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η διάγνωση του ηµικρανικού εµφράκτου, απαιτείται 
σε έναν ασθενή µε ηµικρανία µε αύρα να αναπτυχθεί 
νευρολογικό έλλειµµα κατά τη διάρκεια ενός φαινοµε-
νικά τυπικού επεισοδίου, το νευρολογικό έλλειµµα να 
µιµείται ακριβώς την αύρα περασµένων επεισοδίων, 
αλλά να διαρκεί για περισσότερο από 60 λεπτά και ο 
νευροαπεικονιστικός έλεγχος να απεικονίσει ισχαιµικό 
έµφρακτο στη σχετική περιοχή, ενώ η κατάσταση αυτή 
να µην είναι δυνατόν να αποδοθεί σε άλλη διαταρα-
χή [9]. Είναι προφανές ότι το ηµικρανικό έµφρακτο 
θα πρέπει να διακρίνεται από την εµφάνιση ισχαιµι-
κού εγκεφαλικού επεισοδίου σε ηµικρανικό ασθενή 
(µε ηµικρανία µε ή χωρίς αύρα), από το εγκεφαλικό 
έµφρακτο που συνοδεύεται από συµπτώµατα που 
µοιάζουν µε ηµικρανία (µε ή χωρίς αύρα), αλλά και 
από την ανεύρεση ενός «σιωπηλού» εµφράκτου που 
διαπιστώνεται τυχαία σε νευροαπεικόνιση ενός ασθε-
νούς µε τρέχον ή παλαιό ιστορικό ηµικρανίας. Ώστόσο, 
στην πράξη η διάκριση των περιπτώσεων δεν γίνεται 
και έτσι πολλοί ασθενείς που ανήκουν στις προανα-
φερθείσες περιπτώσεις λαθεµένα διαγιγνώσκονται ως 
πάσχοντες από ηµικρανικό έµφρακτο. 

Με βάση τα αυστηρά και συγκεκριµένα διαγνωστικά 
κριτήρια, το ηµικρανικό έµφρακτο θεωρείται σπανιό-

τατο, µε τα υπάρχοντα στοιχεία να υπολογίζουν τη συ-
χνότητα εµφάνισης του σε περίπου 0,8-1,7/ 100.000 
ασθενών µε ηµικρανία µε αύρα το χρόνο [11,12] . Με 
µια αδρή γενίκευση, και χρησιµοποιώντας ευρωπαϊκά 
επιδηµιολογικά δεδοµένα για τον επιπολασµό της ηµι-
κρανίας και της ηµικρανίας µε αύρα, αυτοί οι αριθµοί 
σηµαίνουν ότι αναµένεται περίπου 1 ή 2 περιστατικά 
το χρόνο στην Ελλάδα.

Ή περίπτωση που περιγράφουµε, πέρα από το ότι 
πληροί µε απόλυτη ακρίβεια τα διαγνωστικά κριτήρια 
του ηµικρανικού εµφράκτου συµφωνεί πλήρως και 
µε τα περιγραφέντα ως τυπικά κλινικά χαρακτηριστικά 
των ασθενών αυτών. Πρόκειται συνήθως για γυναίκες, 
ηλικίας 30-45 ετών µε ισχαιµική βλάβη που αφορά 
στην οπίσθια κυκλοφορία [11,12]. Το τελευταίο βέ-
βαια είναι απολύτως αναµενόµενο, αν σκεφτούµε ότι 
το ηµικρανικό έµφρακτο συµβαίνει κατά την αύρα και 
η οτπική τουλάχιστον αύρα, που είναι και η συνηθέ-
στερη, συµβαίνει στον ινιακό λοβό, σε περιοχές που 
αρδεύονται από την οπίσθια κυκλοφορία. 

Το στοιχείο που έχει ενδιαφέρον στην περιγραφό-
µενη περίπτωση είναι το γεγονός ότι οι κρίσεις της 
ηµικρανίας µε αύρα εµφανίζονταν µε µικρή συχνότητα, 
περίπου µια φορά το χρόνο, ήταν µέτριας εντάσεως 
και διάρκειας και ανταποκρίνονταν στα αναλγητικά και 
έτσι δεν προβληµάτισαν στο παρελθόν την ασθενή, 
ούτε καν για το αν θα έπρεπε να συµβουλευτεί νευ-
ρολόγο. Βέβαια, µε δεδοµένη την ως το συγκεκριµένο 
επεισόδιο µορφή της ηµικρανίας της, ακόµη και αν είχε 
επισκεφθεί γιατρό πιθανότατα (και ορθά, σύµφωνα µε 
τα ισχύοντα κριτήρια ως σήµερα) δεν θα είχε λάβει 
κάποια προφυλακτική αγωγή οποιουδήποτε τύπου. 

Αν και είναι γνωστό ότι η ηµικρανία µε αύρα, απο-
τελεί ανεξάρτητο παράγοντα κινδύνου για ισχαιµική 
αγγειακή νόσο του εγκεφάλου [1-4,13,14], καθώς και 
ότι συχνότητα κρίσεων ηµικρανίας µε αύρα µεγαλύ-
τερη από 1 το χρόνο µάλλον σχετίζεται µε αυξηµένο 
κίνδυνο εµφάνισης ισχαιµικού αγγειακού εγκεφαλικού 
επεισοδίου [13,15] ένας ασθενής µε µία κρίση ηµικρα-
νίας µε αύρα το χρόνο και χωρίς ιδιαίτερους άλλους 
παράγοντες κινδύνου, πέρα από αυξηµένο σωµατικό 
βάρος, δύσκολα θα περίµενε κάποιος ότι θα µπορού-
σε να υποστεί αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο. Ώστό-
σο, υπάρχει η άποψη ότι ανεξάρτητα του παράγοντα 
της χρόνιας και συχνής έκθεσης του εγκεφάλου στην 
ηµικρανική αύρα, που πιθανολογείται πως προκαλεί 
κάποιου βαθµού ευαλωτότητα, και άλλοι, αδιευκρί-
νιστοι ως τώρα παράγοντες µπορεί να παίζουν ρόλο. 
Οι σύγχρονες υποθέσεις για το ηµικρανικό έµφρακτο 
αναφέρουν την απευθείας επίδραση στην εγκεφαλι-
κή κυκλοφορία µέσω αγγειοσυστολής µικροαγγείων 
(ολιγαιµία σχετιζόµενη µε την εξαπλούµενη φλοιική 
καταστολή) [16,17], σπασµό µεγάλων ενδοκρανιακών 
αγγείων ή/ και αγγειακή υπερπηκτικότητα σχετιζόµενη 
µε διαταραχές του ενδοθήλιου [18], είτε για έµµεση 
δράση ως προδιαθεσικός παράγοντας που επηρεά-
ζει τη λειτουργία του ενδοθήλιου. Τα αποτελέσµατα 

Εικόνες 2 και 3. Μαγνητική τομογραφία εγκεφά-
λου (ακολουθίες FLAIR). Αναδεικνύεται μικρό 
φλοιϊκό έμφρακτο στο πρόσθιο τμήμα του δε-
ξιού ινιακού λοβού (λευκά βέλη).
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των µελετών στα παραπάνω πεδία σε συνδυασµό 
µε γενετικές µελέτες ίσως µελλοντικά ρίξουν φώς σε 
αυτόν τον τοµέα της επιστήµης µας, απαντώντας στο 
σηµαντικό ερώτηµα γιατί οι ασθενείς µε ηµικρανία µε 
αύρα έχουν σχετικά αυξηµένο κίνδυνο να υποστούν 
αγγειακό ισχαιµικό επεισόδιο και ως εκ τούτου αν τε-
λικά η ηµικρανία, για κάποιους τουλάχιστον ασθενείς 
δεν είναι µια επεισοδιακή καλοήθης αλλά µια χρόνια 
και σχετικά επικίνδυνη κατάσταση. Οι απαντήσεις αυτές 
θα βοηθήσουν στην αναγνώριση των ηµικρανικών 
ασθενών που παρουσιάζουν µεγαλύτερο κίνδυνο 
εµφάνισης εγκεφαλικού εµφράκτου και στην έγκαιρη 
και αποτελεσµατικότερη προφυλακτική αγωγή.

ΒΙΒΛΙΟΓΡΑΦΙΑ

1. Sacco S1, Kurth T. Migraine and the risk for 
stroke and cardiovascular disease. Curr Cardiol 
Rep. 2014;16(9):524. 

2. Schürks M1, Rist PM, Bigal ME, Buring JE, Lipton 
RB, Kurth T. Migraine and cardiovascular disease: 
systematic review and meta-analysis.BMJ. 2009 
Oct 27;339:3914

3. Etminan, M., et al., Risk of ischaemic stroke in 
people with migraine: systematic review and 
meta-analysis of observational studies. BMJ, 
2005. 330(7482): p. 63.

4. Velentgas, P., et al., Severe vascular events in 
migraine patients. Headache, 2004. 44(7): p. 
642-51.

5. Buzzi, M.G. and M.A. Moskowitz, The patho-
physiology of migraine: year 2005. J Headache 
Pain, 2005. 6(3): p. 105-11.

6. Silberstein, S.D., Migraine pathophysiology and 
its clinical implications. Cephalalgia, 2004. 24 
Suppl 2: p. 2-7.

7. Vikelis M., Papatriantafyllou J., Karageorgiou C. 
A novel CADASIL-causing mutation in a stroke 
patient. SMW, 2007;137:323–325.

8. Ohno, K., E. Isotani, and K. Hirakawa, MELAS pre-

senting as migraine complicated by stroke: case 
report. Neuroradiology, 1997. 39(11): p. 781-4.

9. Headache Classification Committee of the Inter-
national Headache Society (IHS). The International 
Classification of Headache Disorders, 3rd edition 
(beta version) Cephalalgia 2013;33(9) 629–808.

10. Evers S, Afra J, Frese A, Goadsby PJ, Linde M, 
May A, Sandor PS. EFNS guideline on the drug 
treatment of migraine - report of an EFNS task 
force. Eur J Neurol 2006 Jun;13(6):560-72.

11. Henrich, J.B., et al., Stroke and migraine in the 
Oxfordshire Community Stroke Project. J Neurol, 
1986. 233(5): p. 257-62.

12. Sochurkova, D., et al., Migraine history and mi-
graine-induced stroke in the Dijon stroke registry. 
Neuroepidemiology, 1999. 18(2): p. 85-91.

13. Donaghy, M., C.L. Chang, and N. Poulter, Dura-
tion, frequency, recency, and type of migraine 
and the risk of ischaemic stroke in women of 
childbearing age. J Neurol Neurosurg Psychiatry, 
2002. 73(6): p. 747-50.

14. Tzourio, C., et al., Case-control study of migraine 
and risk of ischaemic stroke in young women. 
BMJ, 1995. 310(6983): p. 830-3.

15. Kruit, M., et al., Migraine is associated with an 
increased risk of deep white matter lesions, sub-
clinical posterior circulation infarcts and brain 
iron accumulation: the population-based MRI 
CAMERA study. Cephalalgia, 2009.

16. Cao, Y., et al., Functional MRI-BOLD of visually 
triggered headache in patients with migraine. 
Arch Neurol, 1999. 56(5): p. 548-54.

17. Hadjikhani, N., et al., Mechanisms of migraine 
aura revealed by functional MRI in human visual 
cortex. Proc Natl Acad Sci U S A, 2001. 98(8): 
p. 4687-92.

18. Lee ST, Chu K, Jung KH, Kim DH, Kim EH, Choe 
VN, Kim JHet al. Decreased number and func-
tion of endothelial progenitor cells in patients 
with migraine. Neurology. 2008;70(17):1510-7.



18

Νευρολογία 23: 4-2014, 18-22

ΚΡΑΝΙΟΕΓΚΕΦΑΛΙΚΕΣ ΚΑΚΩΣΕΙΣ ΠΑΙΔΙΚΗΣ - ΕΦΗΒΙΚΗΣ 
ΗΛΙΚΙΑΣ - ΧΕΙΡΟΥΡΓΙΚΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ
Ανασκόπηση διετίας από την περιοχή της Θράκης

Θ. Μπιρμπίλης, Γ. Μάτης, Λ. Παπαθεοδοσίου, Α. Εσεμπίδης, Α. Ραμπότας, Μ. Συμεού, Κ. Κοντογιαννίδης
Νευροχειρουργική Κλινική Ιατρικής Σχολής ΔΠΘ, Π.Γ.Ν. Αλεξανδρούπολης

Περίληψη
ΣΚΟΠΟΣ. Αναδροµική µελέτη κρανιοεγκεφαλικών κακώσεων (ΚΕΚ) ασθενών παιδικής – εφηβικής ηλικίας, που 
αντιµετωπίστηκαν χειρουργικά στην περιοχή της Θράκης. ΥΛΙΚΟ-ΜΕΘΟΔΟΣ. Από 01/01/2009 έως 31/12/2010 
αντιµετωπίστηκαν χειρουργικά 82 περιστατικά µε ΚΕΚ. Από αυτά, τα 20 (24%) ήταν παιδιά και έφηβοι µε ηλικία 50 
ηµερών έως 18 ετών. Οι 17 από τους 20 ασθενείς (85%) ήταν αγόρια και τα 3 (15%) ήταν κορίτσια. 11 ασθενείς 
ήταν µουσουλµάνοι (55%) και όλοι προέρχονταν από τους Νοµούς Έβρου, Ροδόπης και Ξάνθης. ΑΠΟΤΕΛΕΣ-
ΜΑΤΑ. Ώς αιτίες των κακώσεων σε 15 ασθενείς (75%) αναφέρθηκαν τα τροχαία ατυχήµατα, σε 3 (15%) η πτώση 
από ύψος και σε 2 (10%) τα οικιακά ατυχήµατα. Τα 16 παιδιά (80%) εµφάνισαν τιµή GCS ≤ 8 και τα 4 (20%) τιµή 
GCS > 8. Ή διενεργηθείσα αξονική τοµογραφία ανέδειξε σε 9 περιπτώσεις (45%) κάταγµα κρανίου µε οξύ επι-
σκληρίδιο αιµάτωµα, σε 4 (20%) εµπιεστικό κάταγµα κρανίου, σε 4 (20%) διάχυτο εγκεφαλικό οίδηµα µε εγκεφα-
λικές θλάσεις, σε 1 (5%) κάταγµα βάσεως κρανίου και σε 2 (10%) οξύ υποσκληρίδιο αιµάτωµα. Όλοι οι ασθενείς 
υποβλήθηκαν σε χειρουργική επέµβαση και 5 (25%) εισήλθαν στο χειρουργείο µε ανισοκορία. Διενεργήθηκαν 
11 κρανιοτοµές µε αφαίρεση αιµατώµατος, 4 αποσυµπιεστικές κρανιεκτοµές µε πλαστική µήνιγγος, 4 χειρουργικές 
ανατάξεις εµπιεστικών καταγµάτων, 1 χειρουργική στεγανοποίηση πρόσθιου κρανιακού βόθρου και 15 κρανιοα-
νατρήσεις µε τοποθέτηση καθετήρα µέτρησης ενδοκράνιας πίεσης. Μετεγχειρητικά, 15 ασθενείς αντιµετωπίστηκαν 
περαιτέρω στη ΜΕΘ, σε 5 ασθενείς έτυχε οι βλάβες να επιτρέψουν τη µετεγχειρητική αποσωλήνωση, σηµειώθη-
καν 2 µετεγχειρητικοί θάνατοι (10%) από κακοήθη ενδοκράνια υπέρταση και 2 ασθενείς εµφάνισαν νευρολογικό 
υπόλειµµα. ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ. Τα τροχαία ατυχήµατα αποτελούν την κύρια αιτία ΚΕΚ της παιδικής ηλικίας στη 
Θράκη. Το επισκληρίδιο αιµάτωµα φαίνεται ως η πιο συχνή βλάβη. Ή έγκαιρη χειρουργική αντιµετώπιση είναι 
καθοριστικής σηµασίας για την περαιτέρω ευνοϊκή έκβαση.
Λέξεις ευρετηρίου: Κρανιοεγκεφαλικές κακώσεις, χειρουργική αντιµετώπιση, Θράκη, παιδιά, έφηβοι

TRAUMATIC BRAIN INJURIES IN CHILDREN & TEENAGERS- 
SURGICAL MANAGEMENT. A TWO-YEAR (2009-2011)
Experience in the region of Thrace

T. Birbilis, G. Matis, L. Papatheodosiou, A.Esembidis, A. Rambotas, M. Symeoy, K. Kontogiannidis
Department of Neurosurgery, University Hospital of Alexandroupolis, Democritus University of Thrace, Medical School, Alexandroupolis, 
Greece

Abstract
OBJECTIVE. Retrospective study of traumatic brain injuries (TBI) affecting children and teenagers in Thrace, 
Greece. METHOD. During the period 01/01/2009-31/12/2011 82 patients were diagnosed with TBI and 
treated surgically. Among them, 20 were children and teenagers. Epidemiological data, operative reports 
and outcome are discussed. RESULTS. Falls, traffic and domestic accidents constituted the major aetiology 
of TBI. CT images revealed skull fractures, diffuse cerebral oedema, subdural and epidural haematomas. 
Surgical treatment included craniotomies, craniectomies and intracranial pressure measurements. 2 out of 
20 patients (10%) were deceased. CONCLUSIONS. Traffic accidents represented the most common cause 
of TBI in this age group. Εpidural haematomas were the more frequent lesion. Finally, it is stressed that 
favourable outcome was strongly associated with prompt surgical intervention.
Key words: Traumatic brain injuries, surgical management, Thrace, children, teenagers 
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Κρανιοεγκεφαλικές κακώσεις παιδικής -εφηβικής ηλικίας - Χειρουργική αντιμετώπιση

ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Oι κρανιοεγκεφαλικές κακώσεις (ΚΕΚ) αφορούν 
περίπου 1,5 εκατοµµύριο άτοµα στις ΉΠΑ. Υπολογί-
ζεται ότι από το 1,5 εκατοµµύριο, 50.000 πεθαίνουν 
και 80.000 οδηγούνται σε µακροχρόνια ανικανότητα. 
Σήµερα, ζουν µε αναπηρίες, λόγω ΚΕΚ, 5 εκατοµµύ-
ρια άτοµα και το ετήσιο κόστος ανέρχεται στα 56,3 
δισεκατοµµύρια δολάρια.1

Το τραύµα είναι η πρώτη αιτία θανάτου σε παιδιά 
>1 έτους και η τρίτη (µετά από τις συγγενείς ανωµαλίες 
και το σύνδροµο αιφνιδίου θανάτου) σε παιδιά <1 
έτους.2 Καθώς τα παιδιά µεγαλώνουν, οι πτώσεις ως 
αιτία µειώνονται, αλλά αυξάνονται τα τροχαία ατυχή-
µατα µε ποδήλατα, µηχανές και αυτοκίνητα.3 Όσον 
αφορά στις ΚΕΚ, στις ΉΠΑ παρατηρούνται 150.000 
παιδιατρικές ΚΕΚ και 70 εισαγωγές/100.000 παιδιά 
<17 ετών µε αποτέλεσµα 7.000 θανάτους και 29.000 
παιδιά µε νέες µόνιµες ανικανότητες κάθε χρόνο.4,5 
Στη Σουηδία η επίπτωση είναι 12/100.000 για ηλικίες 
0-17 και ως αιτίες αναφέρονται τα τροχαία (60%) και 
οι πτώσεις (22%).6 

Σκοπός της µελέτης αυτής είναι η παρουσίαση ανα-
δροµικά στοιχείων που αφορούν την διάγνωση και την 
αντιµετώπιση των ΚΕΚ της παιδικής-εφηβικής ηλικίας 
στην περιοχή της Θράκης, για την οποία τα ως τώρα 
δεδοµένα είναι ελάχιστα.

ΥΛΙΚΟ ΚΑΙ ΜΕΘΟΔΟΣ

Από 01/01/2009 έως 31/12/2011 αντιµετωπίστηκαν 
χειρουργικά συνολικά 82 περιστατικά µε ΚΕΚ. Από 
αυτά, τα 20 (24%) ήταν παιδιά και έφηβοι µε ηλικία 
50 ηµερών έως 18 ετών. Οι 17 από τους 20 ασθενείς 
(85%) ήταν αγόρια και τα 3 (15%) ήταν κορίτσια. 11 
ασθενείς ήταν µουσουλµάνοι (55%) και όλοι προέρ-
χονταν από τους Νοµούς Έβρου, Ροδόπης και Ξάνθης.

Μελετήθηκαν αναδροµικά η αιτία, η κλινική εικόνα 
που εµφάνιζαν τα παιδιά κατά την υποδοχή τους στο 
Τµήµα Επειγόντων Περιστατικών (µε ιδιαίτερη βαρύτη-
τα στη µέτρηση της τιµής της Κλίµακας της Γλασκώβης 
(GCS)), τα απεικονιστικά ευρήµατα στην Αξονική Το-
µογραφία (ΑΤ) εγκεφάλου-κρανίου που διενεργήθηκε 
σε όλους τους ασθενείς, οι χειρουργικές επεµβάσεις 
που απαιτήθηκαν και η τελική έκβαση.

Σηµειώνεται ότι για παιδιά 4-15 ετών η µέτρηση 
της GCS έγινε όπως στους ενήλικες, ενώ για παιδιά 
<4 ετών η λεκτική απάντηση αξιολογήθηκε ως εξής:7

5 – φλυαρία, γουργούρισµα, λέξεις
4 – λιγότερες από το συνηθισµένο λέξεις
3 – κλάµα µόνο στον πόνο
2 – βογκητά/στεναγµοί στον πόνο
1 – καµία αντίδραση.
Ή επιλογή της ΑΤ ως απεικονιστικής µεθόδου έγινε, 

διότι εµφανίζει τα εξής πλεονεκτήµατα: είναι γρήγορη, 
διαθέσιµη, όχι ακριβή και αναδεικνύει τα γραµµικά 
κατάγµατα του θόλου του κρανίου, τα εµπιεστικά κα-
τάγµατα και τα κατάγµατα της βάσεως του κρανίου.3

ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ

Ή ανάλυση των στοιχείων των ασθενών ανέδειξε 
ως αιτία των ΚΕΚ τα τροχαία ατυχήµατα σε 15 περι-
πτώσεις (75%), τις πτώσεις από ύψος σε 3 (15%) και 
τα οικιακά ατυχήµατα σε 2 (10%).

Το σύνολο των ασθενών υπεβλήθη σε ΑΤ εγκεφά-
λου-κρανίου, τα ευρήµατα της οποίας αναφέρονται 
στον πίνακα 1. Φαίνεται ότι το πιο συχνό απεικονιστικό 
εύρηµα αποτελούν τα οξέα επισκληρίδια αιµατώµατα 
(εικ. 1, 2).

Πίνακας 1. Ευρήματα ΑΤ σε ασθενείς με ΚΕΚ

Εύρημα Ασθενείς (%)

Κάταγµα κρανίου µε οξύ επι-
σκληρίδιο αιµάτωµα

9 45

Διάχυτο εγκεφαλικό οίδηµα 
µε εγκεφαλικές θλάσεις

4 20

Εµπιεστικό κάταγµα κρανίου 4 20

Οξύ υποσκληρίδιο αιµάτωµα 2 10

Κάταγµα βάσεως κρανίου 1 5

Όλοι οι ασθενείς υποβλήθηκαν σε χειρουργική 
επέµβαση και 5 από αυτούς (25%) εισήλθαν στο χει-
ρουργείο µε ανισοκορία (εγκολεασµός σε εξέλιξη). 
Στον πίνακα 2 παρουσιάζονται οι διενεργηθείσες χει-
ρουργικές επεµβάσεις.

Μετεγχειρητικά, 15 ασθενείς (>10 ετών) αντιµε-
τωπίστηκαν περαιτέρω στη ΜΕΘ, ενώ σε 5 ασθενείς 
(όλοι <5 ετών) κατέστη δυνατή η µετεγχειρητική απο-
σωλήνωση. Σηµειώθηκαν 2 µετεγχειρητικοί θάνατοι 
(10%) και σε 2 ασθενείς παρατηρήθηκε νευρολογικό 
έλλειµµα.

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

Οι ΚΕΚ στον υπό εξέταση πληθυσµό παρουσιάζουν 
ορισµένες ιδιαιτερότητες, διότι στα παιδιά: 1) η κρα-
νιακή κάψα λεπτή και ελαστική, 2) οι τραυµατισµοί 
από θλαστικά αντικείµενα οδηγούν είτε σε ρήξη της 
κρανιακής κάψας είτε σε εµπίεσµα, 3) η εγκεφαλική 
ουσία δεν είναι τόσο συµπαγής, 4) υπάρχει µεγάλη 
τάση για εγκεφαλικό οίδηµα, 5) οι κρανιακές ραφές 
µπορεί να συγχέονται µε κάταγµα, 6) ο εγκέφαλος 
αποτελεί το 12% του βάρους σώµατος (ενώ είναι 
2-3% στους ενήλικες), άρα η κατανάλωση οξυγό-
νου και γλυκόζης είναι µεγαλύτερη, 7) είναι συχνή 
ανάπτυξη υποογκαιµίας και 8) οι αυχενικοί µύες είναι 
αδύναµοι και, συνεπώς, ο εγκέφαλος είναι ευαίσθητος 
σε δυνάµεις επιβράδυνσης.7-9

Κατά την εκτίµηση των ασθενών ελέγχθηκαν: 1) οι 
αναπνευστικές οδοί – εισρόφηση, δήγµα γλώσσας, 
απόφραξη βρόγχων από θρόµβους αίµατος, επιδεί-
νωση οιδήµατος και εγκεφαλικών βλαβών από την 
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Εικόνες 1α και 1β. Επισκληρίδιο αιμάτωμα σε βρέφος 7 μηνών μετά από πτώση από το κρεβάτι με 
συνοδό κάταγμα κρανίου.

Εικόνα 2. Διεγχειρητική φωτογραφία επέμβασης επισκληριδίου αιματώματος σε παιδί 15 ετών.
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υποξία, 2) η καταπληξία – σφύξεις, αρτηριακή πίεση, 
φλεβική κυκλοφορία, χρώµα δέρµατος, περιφερική 
τριχοειδική και κεντρική φλεβική πίεση, διούρηση, 
3) το επίπεδο συνείδησης – Κλίµακα Γλασκώβης, 4) 
νευρολογικά σηµεία – οφθαλµικές και κινητικές δια-
ταραχές, θέση άκρων, παθολογικά αντανακλαστικά, 
σπασµοί, εστιακά νευρολογικά σηµεία, 5) η κεφαλή 
– αιµορραγίες (µάτια, αυτιά, µύτη), βλάβες δέρµατος, 
κατάγµατα και 6) τα ακτινολογικά σηµεία – ακτινογρα-
φία κρανίου (f/p), ΑΤ, αρτηριογραφία.10,11

Τα τροχαία ατυχήµατα αποτέλεσαν την κύρια αιτία 
ΚΕΚ της παιδικής ηλικίας στη Θράκη και αφορούσαν 
κυρίως αγόρια. Πιο συγκεκριµένα, ενοχοποιήθηκε η 
έλλειψη κράνους στους µοτοποδηλάτες (που ήταν, 
άλλωστε, και η πλειοψηφία των περιστατικών), η 
υπερβολική ταχύτητα, η έλλειψη προσοχής, η κατα-
νάλωση αλκοόλ, και η µη χρήση ζώνης. Σύµφωνα 
µε τη Διεύθυνση Τροχαίας, οι χιλιοµετρικές θέσεις 
που συνδέονται µε µεγάλη πιθανότητα πρόκλησης 
τροχαίων ατυχηµάτων είναι στη διαδροµή Ξάνθη-
Κοµοτηνή οι 2-25 και στη διαδροµή Κοµοτηνή-Αλε-
ξανδρούπολη οι 5-14.12 Διεθνώς, πάντως, η κύρια 
αιτία είναι οι πτώσεις, αλλά τα τροχαία είναι η κύρια 
αιτία στις σοβαρές ΚΕΚ.13,14

Το πιο συχνό εύρηµα στην ΑΤ ήταν τα οξέα επι-
σκληρίδια αιµατώµατα µε συνοδό κάταγµα κρανίου, 
ενδεικτικό παρουσίας ενδοκράνιου αιµατώµατος.15 
Αυτά δηµιουργούνται από ταυτόχρονη ρήξη αγ-
γείου της σκληράς µήνιγγας και κρανιακής κάψας. 
Προκαλούν απώλεια συνείδησης µετά από ελεύθε-
ρο µεσοδιάστηµα, συζυγή εκτροπή των οφθαλµών 
προς την πλευρά της εστίας, πάρεση και παθολογικά 
αντανακλαστικά (Babinski) στην αντίθετη πλευρά. 
Θεραπευτικά επιχειρείται κρανιοτοµία και αφαίρεση 
του αιµατώµατος, θεραπεία της καταπληξίας και του 
οιδήµατος. Ή πρόγνωση είναι καλή σε έγκαιρη αντιµε-
τώπιση.9,16-19 Αντίθετα, στη βιβλιογραφία η συχνότητα 
των επισκληριδίων αιµατωµάτων είναι πιο µικρή και 
ανέρχεται στο 1-3% των παιδιών µε ΚΕΚ.3 Οι 2 µε-
τεγχειρητικοί θάνατοι (10%) αποδόθηκαν σε κακοήθη 
ενδοκράνια υπέρταση (στην ΑΤ το οίδηµα και θλάσεις 
ήταν εµφανείς) και ως ποσοστό είναι µικρότερο από 
το 18-33% που αναφέρουν ξένοι ερευνητές.20-22 Οι 
ενδοκοιλιακοί καθετήρες µέτρησης της ενδοκράνιας 
πίεσης προσέφεραν σηµαντική βοήθεια στη θεραπευ-
τική αντιµετώπιση των ασθενών.18

Σε 2 περιπτώσεις οξέων υποσκληριδίων αιµατωµά-
των δεν αναπτύχθηκε σε δεύτερο χρόνο επισκληρίδιο 
αιµάτωµα, κάτι που αναφέρεται στη βιβλιογραφία.23

Όσον αφορά την έκβαση στα παιδιά που έζησαν, 1 
παρέµεινε σε φυτική κατάσταση, 1 µε ηµιπάρεση ενώ 
τα υπόλοιπα 18 είχαν ευνοϊκή έκβαση.

Τέλος, κρίνεται σκόπιµο να τονιστεί η αναγκαιό-
τητα ταχύτατης εξειδικευµένης νευροχειρουργικής 
αντιµετώπισης των ΚΕΚ. Ή ίδρυση ΜΕΘ παίδων στο 
Νοσοκοµείο θα συνέβαλε στην καλύτερη έκβαση των 
νοσηλευόµενων παιδιών.21,22
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ΕΦΑΡΜΟΓΗ ΤΟΥ ΔΙΑΓΝΩΣΤΙΚΟΥ ΕΡΓΑΛΕΙΟΥ LOGOS-
APHASIA ΣΕ ΕΝΗΛΙΚΕΣ ΜΕ ΝΕΥΡΟΛΟΓΙΚΕΣ ΔΙΑΤΑΡΑΧΕΣ
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Περίληψη
H διαγνωστική διαδικασία της αφασίας αφορά: (i) τη διάγνωση παρουσίας και τύπου αφασικού συνδρόµου 
και τον εντοπισµό βλάβης που προκαλεί ελλείµµατα λόγου, (ii) τη µέτρηση της απόδοσης σε δεξιότητες 
λόγου και (iii) τη δηµιουργία «προφίλ» µε τις γλωσσικές ικανότητες και αδυναµίες του ασθενή ώστε να σχε-
διαστεί το πλάνο θεραπείας αποκατάστασης.
Ο σκοπός της έρευνας αυτής ήταν η διερεύνηση της αξιοπιστίας της ηλεκτρονικής διάγνωσης σε αφασικούς 
ασθενείς. Συγκεκριµένα χρησιµοποιείται το ελληνικό ηλεκτρονικό διαγνωστικό εργαλείο LOGOS-APHASIA για 
την αξιολόγηση προφορικού και γραπτού λόγου ενηλίκων µε δοµικές βλάβες εγκεφάλου. Το δείγµα της έρευ-
νας είναι 23 ασθενείς µε αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο, όγκο εγκεφάλου, πλάγια αµυατροφική σκλήρυνση 
και εγκεφαλίτιδα. Εφαρµόστηκε το ηλεκτρονικό διαγνωστικό τεστ και τα αποτελέσµατά του συγκρίθηκαν µε τον 
κλινικό έλεγχο. Βρέθηκε ότι (i) τα αγγειακά εγκεφαλικά επεισόδια (ΑΕΕ) αποτελούν την πλειοψηφία των αιτιών 
της αφασίας (56,5%), (ii) κυρίαρχος τύπος αφασίας του δείγµατος εµφανίζεται η αφασία Broca (30%), (iii) οι 
τοµείς της επικοινωνίας µε τα χαµηλότερα ποσοστά επιτυχίας είναι η γραφή (13%) και οι γνωστικές ικανότητες 
(19%). Τα αποτελέσµατα της έρευνας παρουσιάζονται αναλυτικά, συζητούνται και υποδεικνύουν τη χρησιµό-
τητα του ηλεκτρονικού διαγνωστικού εργαλείου που σε συνδυασµό µε τις απεικονιστικές µεθόδους και την 
κλινική εξέταση µπορούν να συµβάλουν στην εξαγωγή συµπερασµάτων για την διάγνωση της αφασίας.
Λέξεις ευρετηρίου: Διάγνωση, Αφασία, Νευρολογικές Διαταραχές, Διαγνωστικά εργαλεία αφασίας

APHASIA e-DIAGNOSIS: LOGOS-APHASIA DIAGNOSTIC 
TOOL. A PILOT STUDY IN ADULTS WITH NEUROLOGICAL 
DISORDERS

E. I. Toki1, P. Fakitsa1, A. Kiritsis2, D. Drosos3, E. Karvouni2, S. G. Voulgaris3, S. Giannopoulos2

1 Department of Speech and Language Therapy, School of Health and Welfare Professions, Technological Educational Institute (TEI)      
of Epirus , Ioannina, Greece
2 Dept of Neurology, School of Medicine, University of Ioannina, Ioannina, Greece
3 Dept of Neurosurgery, School of Medicine, University of Ioannina, Ioannina, Greece

Abstract
The diagnostic process of aphasia concerns: (i) the diagnosis of presence and type of aphasic syndrome 
and the identification of damage causing language deficits, (ii) the measurement of performance in 
language skills and (iii) the profile creation of the patient’s language skills and deficiencies in order to draw 
a rehabilitation plan.
The aim of the research is the study of Aphasia eDiagnosis. In particular, the electronic diagnostic tool 
LOGOS-APHASIA is the tool to evaluate oral and written language in adults with structural brain lesions. 
The research sample consists of 23 cases with stroke, brain tumor, amyotrophic lateral sclerosis and 
encephalitis. After collecting medical data (history and images) the diagnostic tool was applied. While 
strokes constitute the major cause of aphasia (56,5%) in the research sample, aphasia Broca appears to 
be the most common type of aphasia (30%) and the areas of communication with lower success rates are 
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Εισαγωγή

H ASHA (2013), εκτιµά ότι υπάρχουν 80.000 νέες 
περιπτώσεις αφασίας ετησίως στις Ήνωµένες Πολιτείες 
Αµερικής. Το Εθνικό Ινστιτούτο Νευρολογικών Δια-
ταραχών και Εγκεφαλικού Επεισοδίου (2013) εκτιµά 
ότι περίπου ένα εκατοµµύριο άνθρωποι ή 1 στους 
250 στις Ήνωµένες Πολιτείες σήµερα, υποφέρουν 
από αφασία. Άτοµα κάτω των 65 ετών βιώνουν την 
εµπειρία της αφασίας σε ποσοστό 15%, και άνω των 
85 ετών το ποσοστό αυτό αυξάνεται σε 43%, ενώ 
σηµαντικές διαφορές στη συχνότητα εµφάνισης µεταξύ 
ανδρών και γυναικών δεν έχουν διαπιστωθεί (1, 2, 3).

Ή επιλογή, του κατάλληλου θεραπευτικού πλαισίου 
προϋποθέτει µια εµπεριστατωµένη αξιολόγηση από 
τον κλινικό ιατρό. Οι απεικονιστικές εξετάσεις και η 
κλινική νευρολογική εξέταση δίνουν στοιχεία για τη 
συµπλήρωση του ιατρικού ιστορικού. Για την διάγνω-
ση της αφασίας είναι απαραίτητη η εφαρµογή τυπικών 
ή άτυπων εξειδικευµένων διαγνωστικών εργαλείων/
διαδικασιών προσαρµοσµένων ή µη στην Ελληνι-
κή γλώσσα, όπως Minnesota Test for Differential 
Diagnosis of Aphasia (MTDDA), Boston Diagnostic 
Aphasia Examination (BDAE), Boston Assessment of 
Severe Aphasia (BASA), Boston Naming Test (BNT), 
Western Aphasia Battery (WAB), Porch Index of Com-
municative Ability (PICA), Aphasia Screening Test 
(AST), Communicative Abilities In Daily Living (CADL), 
PALPA Test (4-10).

Ή σύγχρονη έρευνα αναδεικνύει χρήσιµα κλινικά 
ηλεκτρονικά εργαλεία διάγνωσης και αποκατάστα-
σης για την αφασία που βασίζονται στην τεχνητή νο-
ηµοσύνη (11-15) και στην τεχνολογία φωνής (16). 
Ήλεκτρονικές προσεγγίσεις όπως το ASPA (16) και η 
προσπάθεια της οµάδας του Chan και συν (17) επιχει-
ρούν την αυτόµατη εξαγωγή συµπερασµάτων σχετικά 
µε την εκτίµηση του λόγου αφασικών ασθενών. Ή 
συνεπικουρική ηλεκτρονική θεραπεία αποκατάστασης 
σε χρόνια αφασία (18, 19) έχει συνεισφέρει θετικά. 
Εξειδικευµένα λογισµικά (i) λειτουργούν ενισχυτικά σε 
διαδικασίες αποκατάστασης σε αφασία εκποµπής αντι-
µετωπίζοντας δυσχέρειες ανάγνωσης και γραφής (Bun-
galow Software, Parrot Software’s online programs, 
Attainment Software, Crick Software), (ii) δίνουν τη 
δυνατότητα για αποκατάσταση µε υπολογιστή της 
επικοινωνίας ακόµα και σε περιπτώσεις βαριάς µορφής 
αφασίας (20) και (iii) αναδεικνύουν ηλεκτρονικά (σε 
διαδικτυακούς τόπους) τρόπους ανάκλησης λέξεων και 
κατονοµασίας (21). Στα Ελληνικά έχει δηµιουργηθεί 
το LOGOS-APHASIA (22, 23) που εξετάζει τοµείς του 
γραπτού και του προφορικού λόγου και δίνει αυτό-

µατα αποτελέσµατα για χρήση στη λογοπαθολογική 
έκθεση του ασθενούς.

Σκοπός αυτής της εργασίας ήταν η πιλοτική εφαρµο-
γή του LOGOS-APHASIA σε ενήλικους νευρολογικούς 
ασθενείς, και η µελέτη των διαγνωστικών αποτελε-
σµάτων σε σχέση µε την κλινική εξέταση.

ΥΛΙΚΟ ΚΑΙ ΜΕΘΟΔΟΣ

Εργαλεία

Για την εκτίµηση περιστατικών µε ελλείµµατα στο 
λόγο, δηµιουργήθηκε το LOGOS-APHASIA (22) που 
εξετάζει τοµείς του γραπτού και του προφορικού λό-
γου που µπορεί να έχουν πληγεί εξαιτίας οποιασδή-
ποτε αιτίας κι εντοπίζει πιθανά ελλείµµατα. Αυτοί οι 
τοµείς είναι η Ακουστική κατανόηση, το Λεξιλόγιο, η 
Ανάγνωση, η Γραφή και οι Γνωστικές ικανότητες (23). 
Ή εφαρµογή του LOGOS-APHASIA διαρκεί κατά µέσο 
όρο 4΄ σε φυσιολογικό πληθυσµό ηλικίας 28,8±8,9 
ετών και οι απαντήσεις των ασθενών καταγράφονται µε 
ποσοστιαία µορφή σε αρχείο µε κωδικό ανά ασθενή. 
Με το πέρας της αξιολόγησης το LOGOS-APHASIA 
εξάγει αυτοµατοποιηµένα αποτελέσµατα που δηλώ-
νουν ελλείµµατα και ικανότητες στους εξεταζόµενους 
τοµείς ώστε ο λογοθεραπευτής να τα λάβει υπόψη και 
να αποτυπώσει τη διαγνωστική έκθεση.

Δείγμα

Ή πιλοτική εφαρµογή του LOGOS-APHASIA έγινε 
σε τυχαίο δείγµα από 23 νευρολογικούς ασθενείς 
που θέλησαν να συµµετάσχουν στην έρευνα και πα-
ρουσίαζαν στοιχεία αφασικής διαταραχής. Το δείγµα 
επιλέχθηκε ανεξάρτητα από το µορφωτικό και κοινω-
νικοοικονοµικό επίπεδο. Αποτελείτο από 3 γυναίκες 
και 20 άνδρες, ηλικίας 21-80 ετών. 

Μέθοδος

Ή εφαρµογή του τεστ ήταν ατοµική και γινόταν κα-
τόπιν συναίνεσης του ασθενή και του οικογενειακού 
περιβάλλοντος. Με τη χρήση φορητού υπολογιστή, 
εφαρµόστηκε το διαγνωστικό τεστ LOGOS-APHASIA 
και εξετάστηκαν οι λειτουργίες: ακουστική κατανόηση, 
λεξιλόγιο, ανάγνωση, γραφή και γνωστικές ικανότητες. 

Αναλυτικότερα, µετά την ενηµέρωση του ασθενή 
γινόταν η εφαρµογή του διαγνωστικού εργαλείου. 
Από τη στιγµή που ο ασθενής είχε κατανοήσει πλήρως 
τη διαδικασία αξιολόγησης ξεκινούσε η εφαρµογή 
του εργαλείου. Συγκεκριµένα µέσω οπτικοακουστι-
κών ερεθισµάτων του λογισµικού LOGOS-APHASIA 

writing (13%) and cognitive abilities (19%). A detailed report on the results of the study and a discussion 
on the use of the electronic diagnostic tool follow. Concluding, the aphasia eDiagnosis in conjunction with 
the clinical practice have the potential to contribute to the diagnostic procedures in aphasia.
Key words: Diagnosis, Aphasia, Neurological Disorders, Diagnostic tools of aphasia
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συλλέχθηκαν οι αποκρίσεις του κάθε ασθενούς είτε 
ηλεκτρονικά (µε χρήση του ποντικιού ή του touch-
pad) είτε µε τον παραδοσιακό τρόπο (υπόδειξη µε 
το δάχτυλο, οµιλία, γραφή στο χαρτί). Στη δεύτερη 
περίπτωση ο κλινικός διευκόλυνε στη µεταφορά των 
απαντήσεων σε ηλεκτρονική µορφή.

Μελετήθηκαν τα αποτελέσµατα των κλινικών και 
απεικονιστικών εξετάσεων και ο κλινικός παρατήρησε 
τους ασθενείς σχετικά µε τη χρήση του ηλεκτρονικού 
εργαλείου αξιολόγησης.

Περιορισμοί

Ή συγκεκριµένη έρευνα αφορά πιλοτική εφαρµογή 
του ηλεκτρονικού εργαλείου LOGOS-APHASIA.

ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ 

Το δείγµα της έρευνας αποτέλεσαν 23 ασθενείς µε 
δοµικές βλάβες εγκεφάλου. Συγκεκριµένα στο δείγµα 
ήταν 13 ΑΕΕ (8 ισχαιµικά, 5 αιµορραγικά), 2 αιµατώµα-
τα (1 οξύ, 1 χρόνιο), 3 αιµορραγίες (2 ενδοεγκεφαλικές, 
1 ενδοπαρεγκεφαλιδική), 2 όγκοι εγκεφάλου, 2 εκφυ-
λιστικές νόσοι (ALS) και 1 εγκεφαλίτιδα (Γράφηµα 1). 

Τα αποτελέσµατα του LOGOS-APHASIA έδειξαν τα 
ακόλουθα ποσοστά επιτυχίας ανά τοµέα: 21% στην 
ακουστική κατανόηση, 23% στο λεξιλόγιο, 24% στην 
ανάγνωση, 13% στη γραφή και 19% στις γνωστικές 
ικανότητες. Εντοπίστηκαν ελλείµµατα ανά τοµέα εξέ-
τασης σε όλους τους ασθενείς (Γραφήµατα 2-4).

Από την αυτόµατη αξιολόγηση του LOGOS-
APHASIA στο σύνολο του δείγµατος η ανάγνωση 
εµφάνισε υψηλά ποσοστά επιτυχίας και ακολουθεί 
το λεξιλόγιο και η ακουστική κατανόηση. Ή γραφή 
και οι γνωστικές ικανότητες έδειξαν να δυσκολεύουν 
τα υποκείµενα στις περιπτώσεις κινητικής δυσχέρειας 
(πάρεση δεξιού άνω άκρου). Συγκεκριµένα έξι από 
τα υποκείµενα της έρευνας αρνήθηκαν τον έλεγχο της 
γραφής εν γνώσει του ελλείµµατός τους.

Αναλυτικότερα, όσον αφορά στον τοµέα της Ακου-
στικής Κατανόησης, όλοι οι ασθενείς εµφάνισαν ελ-

λείµµατα στο χρονικό προσανατολισµό. Επιπλέον ελ-
λείµµατα παρουσίασε η πλειοψηφία των ασθενών µε 
αφασία Broca, καθώς και οι ασθενείς µε µεικτή αφασία 
στη χωρική τοποθέτηση και τη διάκριση αντικειµένων. 

Σχετικά µε το Λεξιλόγιο εντοπίστηκαν στους ασθενείς 

Γράφημα 1. Νευρολογικές διαταραχές του δείγ-
ματος.

Γράφημα 3. Ποσοστά επιτυχίας ακουστικής κατα-
νόησης, λεξιλογίου και γνωστικών ικανοτήτων 
του LOGOS-APHASIA ανά περιστατικό.

Γράφημα 2. Επιτυχία ανά τομέα του LOGOS-
APHASIA.

Γράφημα 4. Ποσοστά επιτυχίας ανάγνωσης και 
γραφής του LOGOS-APHASIA ανά περιστατικό.
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µε αφασία Broca και µεικτή αφασία ελλείµµατα ως 
προς την αντιστοίχιση λεκτικού συνόλου µε εικόνα και 
την κατανόηση λειτουργικότητας αντικειµένων, ουσια-
στικών, καθώς και συνώνυµων και αντίθετων εννοιών. 

Στον τοµέα της Ανάγνωσης σηµειώθηκαν τα λιγό-
τερα ελλείµµατα σε ασθενείς µε αφασία Broca και 
µεικτή αφασία, τα οποία αφορούσαν στην αναγνώ-
ριση φωνηµατικού και αριθµητικού γραφήµατος, τη 
χρήση ουσιαστικών και ρηµάτων και την κατανόηση 
συνώνυµων ουσιαστικών.

Οι τοµείς της Γραφής και των Γνωστικών Ικανοτήτων 
δυσκόλεψαν πολύ το σύνολο των περιστατικών ανε-
ξαρτήτου τύπου αφασίας. Στα αποτελέσµατα της Γρα-
φής παρουσιάστηκαν ακατάληπτη γραφή χωρίς οµαλή 
γραφοκινητικότητα και ευθυγράµµιση στην απόδοση 
τόσο των φωνηµάτων όσο και των αριθµών, καθώς και 
επαναλήψεις γραφηµάτων σε µία φωνηµατική ή αριθ-
µητική ακολουθία. Επίσης εµφανίστηκαν ελλείµµατα 
λόγω χαµηλού µορφωτικού επιπέδου (π.χ. ορθογρα-
φικά λάθη). Τα αποτελέσµατα των Γνωστικών Ικανοτή-
των ανέδειξαν αδυναµίες στη βραχυπρόθεσµη µνήµη, 
στη γραφή (απόδοση/σειροθέτηση φωνηµατικού ή/και 
αριθµητικού γραφήµατος), στην κατηγοριοποίηση, στην 
αφαιρετική ικανότητα, στην υποθετική κατάσταση και 
χρήση αντικειµένων, ρηµάτων και ουσιαστικών µέσα 
από τη συµπλήρωση προτάσεων. 

Λαµβάνοντας υπόψη τις διαγνωστικές εκθέσεις, 
καθώς και τα ελλείµµατα που ανέδειξε το εργαλείο 
LOGOS-APHASIA σε σχέση µε αυτές, στο σύνολο των 
23 ασθενών παρουσιάστηκαν: 7 µε αφασία Broca, 2 
µε κατανοµαστική αφασία και 2 µε µεικτή αφασία. 
Τα υπόλοιπα άτοµα (n=12) εµφανίζουν ευρήµατα 
ποικίλου εύρους που δε συνθέτουν κάποιον τύπο 
αφασίας αλλά εξακολουθούν να χρίζουν λογοθε-
ραπευτικής παρέµβασης. Χαρακτηριστική είναι, δε, 
η πλήρης απουσία αφασίας Wernicke και αφασίας 
αγωγής από το συγκεκριµένο δείγµα.

Τα διαγνωστικά αποτελέσµατα του LOGOS-
APHASIA έπαιξαν καθοριστικό ρόλο στον καθορισµό 
της διάγνωσης των επικοινωνιακών δεξιοτήτων σε 
συγκεκριµένους ασθενείς της έρευνας συµφωνώντας 
µε την κλινική εξέταση, ενισχύοντας τα ευρήµατα 
και συµβάλλοντας στην τελική διάγνωση. Επίσης, 
σε ασθενείς µε κατανοµαστική αφασία αναδεικνύε-
ται στο LOGOS-APHASIA το κυριότερο σύµπτωµα, 
δηλαδή «η απώλεια συγκεκριµένης κατηγορίας λέ-
ξεων» (υποκείµενα 2 και 12). Τα αποτελέσµατα του 
LOGOS-APHASIA συµπληρώνουν την κλινική εξέταση 
και τις απεικονιστικές εξετάσεις ορίζοντας τον τύπο 
της αφασίας ως κατανοµαστική αφασία (Γράφηµα 5).

Τα αποτελέσµατα της παρατήρησης των κλινικών 
υποδεικνύουν το ενδιαφέρον των ασθενών της έρευ-
νας να χρησιµοποιήσουν τον ηλεκτρονικό υπολογι-
στή και να κάνουν την ηλεκτρονική λογοπαθολογική 
αξιολόγηση που για κάποιους ήταν εντελώς πρωτό-
γνωρη εµπειρία. Ήταν σχεδόν όλοι πρόθυµοι να διεκ-
περαιώσουν το τεστ αφού αποτελούσε µια ξεχωριστή 

δραστηριότητα που κέντρισε την περιέργειά τους. Οι 
δοκιµασίες στο LOGOS-APHASIA ήταν σαφείς, σύντο-
µες και δεν έδειξαν να δυσανασχετούν τους ασθενείς.

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

Ή πληθώρα των γλωσσικών ευρηµάτων της εν 
λόγω έρευνας αναδεικνύει την πολυπλοκότητα της δι-
άγνωσης της αφασίας. Ειδικότερα όπως υποδεικνύουν 
τα αποτελέσµατα της έρευνας φάνηκε ότι τα γλωσσικά 
ευρήµατα δεν προσδιορίζουν απαραιτήτως ένα συγκε-
κριµένο τύπο αφασίας. Αυτό συµβαίνει σε περιστατικά 
που δεν κατατάσσονται σε κάποιο συγκεκριµένο τύπο 
αλλά παρουσιάζουν επικοινωνιακά ελλείµµατα και 
έχουν ανάγκη λογοθεραπευτικής παρέµβασης. Ειδι-
κότερα ο προσδιορισµός των δυνατοτήτων και αδυνα-
µιών δίνει στον κλινικό τη δυνατότητα να δοµήσει το 
προφίλ λόγου του ασθενή, οπότε και τη δυνατότητα 
να σχεδιάσει το λογοθεραπευτικό πλάνο παρέµβασης. 
Το διαγνωστικό λογισµικό LOGOS-APHASIA όπως 
φαίνεται από τα αποτελέσµατα της έρευνας προσδι-
ορίζει τις δυνατότητες και τα ελλείµµατα επικοινωνίας 
των ασθενών.

Ιδιαίτερο ενδιαφέρον έχουν τα αποτελέσµατα της 
αυτόµατης ηλεκτρονικής αξιολόγησης του LOGOS-
APHASIA στους ασθενείς µε έντονα ελλείµµατα εκπο-
µπής λόγου και στις ολικές αφασίες. Ή ηλεκτρονική 
αξιολόγηση του LOGOS-APHASIA εντόπισε όλα τα 
ελλείµµατα σε συµφωνία µε τα αποτελέσµατα που 
αντικατοπτρίζονται και στα ευρήµατα αξονικών και 
µαγνητικών τοµογραφιών, γεγονός που υποδεικνύει 
την εγκυρότητα των αποτελεσµάτων.

Γράφημα 5. Αποτυχία στους υποτομείς του λε-
ξιλογίου στην κατανομαστική αφασία.
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Επιπρόσθετα, βρέθηκε ασθενής, ο οποίος ενώ δεν 
υπήρχαν ευρήµατα στην απεικονιστική µέθοδο που 
να επιβεβαιώνουν την κλινική εικόνα ως προς την 
επικοινωνία, µε την εφαρµογή του LOGOS-APHASIA, 
αναδείχθηκαν ελλείµµατα λόγου που υποδεικνύουν 
ήπια αφασία Broca. Τα ελλείµµατα, δε, που διαπιστώ-
θηκαν στα άτοµα µε κατανοµαστική αφασία (Γράφηµα 
5) και αφορούν σε κατηγορίες λέξεων, συνάδουν µε 
αποτελέσµατα ερευνών, τα οποία αναδεικνύουν ιδι-
αίτερες δυσκολίες στην ανάκληση ουσιαστικών και 
ρηµάτων (24, 25).

Σε συµφωνία µε άλλα ερευνητικά πορίσµατα (26, 
27), τα αποτελέσµατα της έρευνας συγκλίνουν στο ότι 
η παρουσία της αφασίας είναι πιο συχνή σε άτοµα µε 
ΑΕΕ. Στον έλεγχο των τοµέων της επικοινωνίας, δε, τα 
υψηλότερα ποσοστά επιτυχίας παρουσίασαν η ανάγνωση 
(72%), το λεξιλόγιο (69,57%) και η ακουστική κατανό-
ηση (63%) σε συµφωνία µε τους Casarin και συν (27). 

Τα αποτελέσµατα της πιλοτικής εφαρµογής του 
LOGOS-APHASIA υποδεικνύουν ότι η ηλεκτρονική 
αξιολόγηση µπορεί να συµβάλλει σηµαντικά στη δι-
αγνωστική διαδικασία εκτίµησης λόγου σε αφασικούς 
και να λειτουργήσει θετικά µαζί µε την κλινική πράξη. 
Επιπροσθέτως, µπορεί να προσφέρει µια πιο λεπτο-
µερή και εξειδικευµένη καταγραφή των γλωσσικών 
δυνατοτήτων και ελλειµµάτων των ασθενών. Κατά τον 
τρόπο αυτό, ενισχύεται το έργο του κλινικού µε ουσια-
στικές πληροφορίες στην εκτίµηση των επικοινωνιακών 
δεξιοτήτων κατά τη διάγνωση και επαναξιολόγηση 
ενός ασθενούς. 

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ

Καταλήγοντας, στην έρευνα αυτή πραγµατοποιή-
θηκε πιλοτική εφαρµογή του ηλεκτρονικού εργαλεί-
ου LOGOS-APHASIA σε νευρολογικούς ασθενείς. Τα 
αποτελέσµατα της έρευνας υποδεικνύουν τη θετική 
συµβολή του εργαλείου στην κλινική λογοπαθολογική 
διάγνωση και παρέµβαση. Παράλληλα η αυτόµα-
τη εξαγωγή αποτελεσµάτων του LOGOS-APHASIA 
αναδεικνύει τη λειτουργικότητα της εξειδικευµένης 
διερεύνησης των δυνατοτήτων του λόγου στην κλι-
νική πράξη. 

Μελλοντικοί στόχοι της έρευνας, µπορεί να είναι η 
εφαρµογή του LOGOS-APHASIA σε µεγαλύτερο δείγ-
µα, εστιάζοντας και σε άλλες νευρολογικές διαταραχές, 
η στάθµισή του ως εργαλείο διάγνωσης, και πιθανώς 
η αναπροσαρµογή και αναβάθµισή του σύµφωνα µε 
τις κλινικές και τεχνολογικές απαιτήσεις. 
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Π. Ιωαννίδης, Π. Μαϊόβης, Δ. Καρακώστας
Β΄ Νευρολογική Κλινική, ΠΓΝΘ ΑΧΕΠΑ, Θεσσαλονίκη

FAHR’S SYNDROME 
P. Ioannidis, P. Maiovis, D. Karacostas
B΄ Department of Neurology, AHEPA University Hospital

A 55 year-old, right handed man, with a 10-
year history of hypoparathyroidism was referred 
to our clinic for memory and behavioral problems. 
On examination, he had bilateral cogwheel rigidity, 
masked facies, primitive reflexes and bradykine-
sia. Neuropsychological testing revealed impaired 
short memory and executive functioning. A CT 
scan showed extensive calcifications in the basal ganglia and thalamus (fig 1), cerebellar hemispheres 
(fig 2), and periventricular white matter (fig 3) bilaterally. He had low levels of parathyroid hormone, 
normal thyroid stimulating hormone, normal iron studies, calcium and ceruroplasmin.

Fahr’s disease is a neurodegenerative disorder characterized by calcium deposition in the brain1. 
It can be sporadic or autosomal dominant. The differential diagnosis is broad and includes hypo-
parathyroidism, pseudohypoparathyroidism, Wilson’s disease, mitochondrial encephalopathies, CNS 
lupus, Down’s syndrome and neurobrucellosis. 

The cause of Fahr’s syndrome in our case was hypoparathyroidism. Treatment of the underlying dis-
order is the treatment of choice. However, in the majority of patients treatment is mainly symptomatic.

Reference

1. Manyam BV. What is and what is not ’Fahr’s disease’. Parkinsonism and Related Disorders 2005; 
11(2): p. 73-80.

Fig 3. Axial CT scan showing bilateral 
periventricular white matter calcifications

Fig 1. Axial CT scan showing bilateral 
basal ganglia and thalamus calcifications

Fig 2. Axial CT scan showing bilateral 
cerebellar hemisphere calcifications
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 � 4-7 Δεκεμβρίου 2014: Conference of 
Non Motor Dysfunction in Parkin-
son’s Disease and Related Disorders 
(NMDPD), Νίκαια. www.gkad.gr/index.
php/item/101-6gknice

 � 5-7 Δεκεμβρίου 2014: 5ο Πανελλήνιο 
Συνέδριο «Ημέρες Νευρολογίας 
2014», Λάρισα. http://www.tmg.gr/.../ 
5ο-πανελλήνιο-συνέδριο-«ηµέρες-
νευρολογίας-2014»

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

 � 24-25 Δεκεμβρίου 2014: Interna-
tional Conference on Neurology 
and Epidemiology,Bangkok, Thai-
land. http://www.waset.org/confer-
ences/2014/bangkok/icne/

 � 22-25 Ιανουαρίου 2015: 5o 
Πανελλήνιο Ψυχιατρικό Συνέδριο 
στην Πρωτοβάθμια Φροντίδα Υγείας, 
Ναύπλιο. http://www.era.gr/confdet.
php?id=543

 � 11-13 Φεβρουαρίου 2015: Inter-
national Stroke Conference. http://
my.americanheart.org/professional/Ses-
sions/InternationalStrokeConference/
Programming/Programming-Internation-
al-Stroke-Conference_UCM_316971_
Article.jsp

 � 26-28 Φεβρουαρίου 2015: 13ο 
Πανελλήνιο Συνέδριο Γεροντολογίας 
και Γηριατρικής, Αθήνα. http://www.
gerontology2014.gr

 � 18-22 Μαρτίου 2015: The 12th Inter-
national 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 Con-
gress on Controversies in Neurology 
(CONy), Budapest. http://www.comtec-
med.com/cony/2015/Default.aspx  

 � 15-18 Απριλίου 2015: 30th An-
nual 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 

 � 18-25 Aπριλίου 2015: American 
Academy of Neurology, Washington. 
https://www.aan.com/conferences/

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

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

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

 � 14-17 Μαΐου 2015: 5th Interna-
tional Congress on Neuropathin Pain 
(NeuPSIG). website: www.kenes.com/
neupsig2015 

 � 6-9 Ioυνίου 2015: 27ο Πανελληνιο 
Συνεδριο Ελλήνων Νευρολογων, 
Αλεξανδρούπολη και 9-10 Ιουνίου 
2015 Εκπαιδευτικά μαθήματα ΕΝΕ, 
Σαµοθράκη. http://www.enee.gr

2014
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 � 10-13 Ιουνίου 2015: 41o Ετήσιο 
Πανελλήνιο Ιατρικό Συνέδριο, Αθήνα. 
http://www.mednet.gr

 � 19-23 Ioυνίου 2015: 9th World Con-
gress of the International Society for 
Physical and Rehabilitation Medi-
cine. www.isprm2015.org 

 � 20-23 Ιουνίου 2015: 1st Congress 
of the European Academy of Neu-
rology. http://www.eaneurology.org/
berlin2015/First-Congress-of-the-Eu-
ropean-Academy-of-Neurology-Berlin-
2015.1135.0.html

 � 23-25 Ιουνίου 2015: 2015 Alzheimer’s 
Disease Congress, London, UK. Email: 
enquiries@euroscicon.com Web: www.
regonline.co.uk/Alz2015

 � 23-27 Αυγούστου 2015: 25th Meet-
ing of the International Society for 
Neurochemistry. www.neurochemistry.
org/biennial-meeting/isn-2015-biennial-
meeting.html 

 � 6-10 Σεπτεμβρίου 2015: 31st Inter-
national Epilepsy Congress, Istanbul 
2015. www.epilepsyistanbul2015.org 

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


