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Summary

Alexander's disease is a rare genetic leukodystrophy connected with mutation of the GFAP gene.
Infantile, juvenile, and adult subtypes are described.

We analyzed MR images in three and HMRS in two cases of Alexander's disease. The examinations
were performed with a 1.5T scanner in the SE, FSE, and FLAIR sequences in T1,T2 W | before and
after gadolinium injection. Single voxel HMRS was performed. M RI showed extensive abnormal
signal in the white matter of the frontal lobes, in external capsules, basal ganglia, posterior limbs
of the internal capsules, and the hilus of dentate nuclei. Focal contrast enhancement was seen near
the frontal horns. HMRS revealed increased Cho/Cr and ml/Cr ratios and decreased NAA/Cr ratio.
The presence of lactate was also observed.

MR is useful in imaging typical forms of Alexander's disease. Genetic investigation is necessary for
definitive diagnosis. HMRS demonstrates metabolic abnormalities of white matter.

Alexander's disease”magnetic resonance imaging MRI*proton spectroscopy HMRS

http://www.polradiol.com/pub/pjr/vol_71/nr_1/7992.pdf

Podtyp niemowlecy jest najczestszy i najbardziej jednorod-
ny klinicznie [6]. Choroba rozpoczyna sie przed 2 rokiem

Choroba Alexandra jest rzadka, genetycznie uwarunkowang
leukodystrofia, zwiazang z mutacja genu GFAP zlokalizowane-
go na chromosomie 17¢21, kodujgcego kwasne, widkienkowe
biatko gleju (GFAP - ang. glial fibrillary acidic protein) [1,2,3].

Wyréznia sie trzy kliniczne podgrupy: niemowleca, mio-
dziericza i dorostych [4,5].

zycia (nawet w wieku noworodkowym), a $redni wiek
zachorowania w tej grupie waha sie okoto 6 miesigca zycia.
Objawy kliniczne manifestujg sie zwykle powiekszajacym
sie obwodem glowy oraz postepujacym opoéznieniem roz-
woju psychomotorycznego. Z czasem, wystepuje réwniez
spastyczny niedowtad czterokoriczynowy i drgawki. Sredni
czas trwania choroby wynosi 2-3 lata.
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W podtypie miodziericzym poczatek choroby przypada na
4-14 rok zycia [1,4]; $rednio 9 rok zycia. Poczatkowy roz-
woOj dziecka do momentu zachorowania jest prawidtowy.
Nastepnie rozwijaja sie objawy zespotu rzekomoopuszko-
wego, po latach spastyczno$¢. Moga pojawic sie zez i atak-
sja, jak réwniez drgawki, zaburzenia zachowania i poznaw-
cze. Sredni czas trwania choroby wynosi 8 lat.

Podtyp dorostych (2-7 dekada zycia) jest najbardziej zr6zni-
cowany i trudny diagnostycznie. Wyréznia sie posta¢ przy-
pominajaca stwardnienie rozsiane, posta¢ postepujaca
z objawami demencji, ataksji i spastyczng tetraplegig oraz
typ bezobjawowy.

Sredni czas trwania choroby wynosi 34 lata [5,7]. Nie wyste-
puje makrocefalia [2].

W kazdej z grup stwierdzi¢ mozna przypadki nietypowe.

U wiekszosci chorych zwraca uwage powiekszenie mézgu,
ale nie jest to objaw staly; jego przyczyna jest proliferacja
astrocytéw i nagromadzenia witdkien Rosenthala (zwyrod-
niate wypustki astrogleju gromadzace nieprawidiowe
biatko GFAP). Moze to prowadzi¢ do zwezenia wodociggu
oraz w efekcie do poszerzenia nadnamiotowego ukfadu
komorowego [8].

Inng czesta przyczyng poszerzenia komor jest zanik mézgu
spowodowany $miercig astrocytow [5].

Wazna cechg choroby Alexandra jest nieprawidtowa mie-
linizacja ( w podtypie niemowlecym) lub demielinizacja
w podtypach miodziericzym i dorostym. Typowo najwieksze
zmiany stwierdzane sg obustronnie w istocie biatej oko-
lic czotowych, jadrach podstawy, czasami we wzgoérzach.
Destrukcja istoty bialej moze prowadzi¢ do powstania tor-
bieli potozonych w sasiedztwie rogéw czotowych komoér
bocznych. Wspétistniejg torbiele przegrody przezroczystej
i cavum Vergi [1].

W badaniu histopatologicznym dominuje duza ilos¢ wit6-
kien Rosenthala, ktore lezg promieniscie wokoét naczyn
krwionosnych, prostopadle do powierzchni mézgu w okoli-
cach podwyscidtkowych i podpajeczych [9]. Stwierdzenie ich
obecnosci jest diagnostycznie istotne, ale nie jest specyficz-
ne, poniewaz obecnos$¢ widkien Rosenthala moze by¢ stwier-
dzana réwniez w innych procesach chorobowych OUN,
takich jak: glejaki, stwardnienie rozsiane, reaktywna glioza,
przewlekte zmiany zapalne, zmiany zwigzane z chemio- i/lub
radioterapig, mielinoza mostu, syringomielia [4].

Aktualnie badanie MR oraz test genetyczny prowadzg do
postawienia rozpoznania.

Autorzy prezentujg badania MR oraz spektroskopie rezonan-
su magnetycznego HMRS dzieci zgenetycznie potwierdzong
choroba Alexandra.

Opis przypadku

Analizie poddano badania MR mézgu wykonane u trojga
i HMRS wykonane u dwojga pacjentéw, u ktérych rozpozna-
no chorobe Alexandra.
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Pacjent 1:

Dziewczynka M J; rozpoznano podtyp miodzienczy choroby
Alexandra.

Urodzona o czasie z cigzy Il, pordd Il. Masa ciata: 3200 g;
Apgar 10 pkt. Obwéd gtowy przy urodzeniu 32 cm - pra-
widtowy. Rozwéj psychoruchowy prawidlowy: siadanie
6 miesigc, chodzenie 12 miesigc zycia. Pierwsze stowa okoto
1roku zycia, pierwsze zdania 1rok i 6 miesiecy. Poczatek
objawéw wystapit w 6roku zycia w postaci czestych, poran-
nych wymiotéw, zaburzeh chodu i sporadycznych zaburzeh
mowy. U dziecka nie stwierdzono innych zaburzen neuro-
logicznych ani makrocefalii. Sprawnos¢ intelektualna byta
prawidiowa.

Rodzenstwo: starsza 10-letnia siostra, zdrowa. Rodzice zdro-
wi, niespokrewnieni.

Badanie MR/MRS wykonano w wieku 7 lat i 6 miesiecy.
Pacjent 2:

Chiopiec DJ; rozpoznano podtyp niemowlecy choroby
Alexandra.

Urodzony o czasie, z cigzy IV, podtrzymywanej od 2 miesigca,
rozwigzanej cieciem cesarskim, poréd Il. Masa ciata 3100 g;
Apgar 8 pkt. Obwdd gtowy przy urodzeniu 34 cm - prawidto-
wy. Chiopiec zaczat siada¢ w 6 miesigcu zycia, chodzi¢ w wie-
ku 2 lat, zaczat méwi¢ z opdznieniem po ukoriczeniu 2 roku
zycia. W wieku 3 lat wystgpity zaburzenia chodu, drgawki
goragczkowe. Stopniowo rozwijata sie¢ makrocefalia i pogtebiat
sie spastyczny niedowlad czterokonczynowy. Obserwowano
stopniowe, powolne opdznienie rozwoju umystowego.

Rodzenstwo: siostra lat 12, urodzona z wytrzewieniem,
operowana w okresie noworodkowym, rozwija sie prawidto-
wo. Rodzice zdrowi, niespokrewnieni.

Badanie MR/MRS wykonano w wieku 7 lat i 11 miesiecy.
Pacjent 3:

Dziewczynka NG; rozpoznano podtyp niemowlecy choroby
Alexandra.

Urodzona z cigzy |, podtrzymywanej od 5 miesigca. Porod
o czasie, masa ciata 2900 g; Apgar 6 pkt. Obwod gltowy przy
urodzeniu 37 cm - makrocefalia. Rozwoj psychomotorycz-
ny opoézniony: siadanie 8 miesigc zycia, chodzenie w wieku
15 miesiecy, pierwsze stowa okoto 5 roku zycia. Od poczatku
obserwowano niezgrabnos¢ ruchowa. W wieku 5 lat pojawity
si¢ objawy neurologiczne; zesp6t piramidowo-pozapiramido-
wy, wolno postepujacy. Dziewczynka chodzita do szkoly spe-
cjalnej, nastepnie szkoly zycia z powodu powolnego, statego
pogarszania sie sprawnosci intelektualnej. W okresie wczes-
nym dziecigcym stwierdzano napady drgawkowe, rzadko
wystepujace, od 4 roku zycia jest bez napadow.

Rodzenstwa brak. Rodzice zdrowi, niespokrewnieni.

Badanie MR/MRS wykonano w wieku 12 lat i 11miesiecy
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Table 1. Clinical findings and results of genetic tests.
Tabela 1. Objawy kliniczne iwyniki badan genetycznych.

pacjent 1
podtyp mitodziehczy

wiek przy pierwszym

badaniu MR/HMRS (lata) 76/12
poczatek objawow 61z
zaburzenia chodu +
zaburzenia mowy +

makrocefalia -

sprawnos$¢ intelektualna prawidtowa

mutacja GFAP w 1 eksonie Cc.262C>T

Objawy kliniczne przedstawiono w tab 1

Badania wykonano aparatem 1,5 T w sekwencjach SE, FSE,
FLAIR w obrazach T1 i T2-zaleznych w plaszczyznach osio-
wych, strzalkowych i wiencowych. Srodek kontrastowy
w standardowej dawce (0,2 ml/kg masy ciata) podany byt
dozylnie u wszystkich pacjentow.

Spektroskopia protonowa pojedynczego woksela - HMRS
wykonana zostata u pacjentéw 1i 2. Uzyto sekwencji PRESS
z czasem echa TE-35ms i wielkoscig woksela 2x2x2 cm.
Woksel umiejscowiony byt w obrebie zmienionej istoty
biatej ptatow czotowych. Oceniano stosunki gtéwnych meta-
bolitdbw charakterystycznych dla tkanki mézgowej: NAA,
Cho, Cr, ml w odniesieniu do kreatyny.

Poréwnawczg grupe dla wynikéw badan spektroskopowych
stanowita grupa 10 pacjentéw w wieku od 5 lat i 3 miesiecy
do 14 lat i 8 miesiecy (mediana 8 lat i 9 miesiecy) bada-
nych w Pracowni Rezonansu Magnetycznego, u ktérych nie
stwierdzono zadnych zmian w o$rodkowym uktadzie nerwo-
wym, a podczas badania rutynowego MR mézgu dodatkowo
wykonano badanie HMRS istoty biatej ptatéw czotowych.

Stwierdzono symetryczne, rozlegte obszary nieprawidio-
wego sygnatu istoty biatej obu poéitkul mézgu, z wyrazng
przewagg zmian w ptatach czotowych, ze wzglednym
oszczedzeniem ptatéw skroniowych i potylicznych (ryci-
na 1). Najwieksze nasilenie zmian zanotowano u pagenta 2,
u ktérego zajete byly ptaty czotowe, ciemieniowe, skronio-
we i nieznacznie potyliczne. Najmniejsze zmiany dotyczace
ptatéw czolowych i czgsSciowo ciemieniowych wystapity
u pacjenta 3.

Intensywnos$¢ sygnatu zmienionej istoty biatej byla wyraznie
podwyzszona w obrazach T2-zaleznych i sekwencji FLAIR
u wszystkich pacjentéw, obnizona w obrazach T1-zaleznych
u pacjentéw 2 i 3, natomiast u pacjenta 1tylko nieznacznie
obnizona lub miejscowo isointensywna.

Nieprawidtowy sygnat (hiperintensywny w obrazach T2-za-
leznych) uwidoczniono réwniez w torebkach zewnetrznych

Alexander's disease: magnetic resonance imaging..

pacjent 2 pacjent 3

podtyp dzieciecy podtyp dzieciecy

7 11712 12 11/12
2rz noworodek
+ +
+ +
3rz noworodek
cofanie sie postepujace cofanie sie
c.235C>T C.236G>A

i odnogach tylnych torebek wewnetrznych oraz w obrebie
jader podstawy (pagent 1, 2) (rycina 2). U wszystkich pagen-
tow nieprawidtowa intensywnos$¢ sygnatu w obrazach
T2-zaleznych wykazywaty wnekijader zebatych (rycina 3).
U pacjenta 1w istocie bialej w okolicy rogéw czotowych
stwierdzono niewielkie torbielki (rycina 4).

Linijny, hiperintensywny w obrazach T1-zaleznych i hipo-
intensywny w obrazach T2-zaleznych sygnat zlokalizowany
przykomorowo stwierdzono u wszystkich pacjentéw.

Poszerzenie komér bocznych mézgu widoczne byto u pagen-
téw 2i 3, u ktérych obecne byly réwniez torbiele przegrody
przezroczyste;j.

Figure 1. Patient 3. FSE-T2. transverse plane. Hyperintensive signal
in frontal lobes.

Rycina 1. Pacjent 3. FSE-T2, ptaszczyzna osiowa. Hiperintensywny
sygnatw obu ptatach czotowych.
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Figure 2. Patient 1. FSE-T2, transverse plane. Abnormal signal in both
frontal lobes, basal ganglia, external capsules and posteriori
limbs of internal capsules.

Rycina 2. Pacjent 1 FSE-T2, ptaszczyzna osiowa. Nieprawidtowy
sygnat, w ptatach czotowych, jadrach podstawy, torebkach

zewnetrznych iw odnogach tylnych torebek wewnetrznych.

Figure 4. Patient 1. FSE FLAIR, transverse plane. A small cyst inthe
white matter of left frontal lobe.
Rycina 4. Pacjent 1L FSE FLAIR, plaszczyzna osiowa. Niewielka torbiel

w istocie biatej lewego ptata czotowego.

96

Pol ] Radiol, 2006; 71(1): 93-99

Figure 3. Patient 2. FSE-T2, transverse plane. Abnormal signal of
dentate nuclei hilus.

Rycina 3. Pacjent 2. FSE-T2, ptaszczyzna osiowa. Nieprawidtowy
sygnatwnek jader zebatych.

Stabe, linijne wzmocnienie wzdtuz zarysu komér uwidocz-
nito sie po podaniu $rodka kontrastowego u pacjenta 1i 2;
natomiast stabe ogniskowe w okolicach rogéw czotowych
u wszystkich trojga dzieci (rycina 5, 6). Ciato modzelowate
bylo Scienczate u pagenta 2 (w catosci) i u pacjenta 3 (w za-
kresie kolana i trzonu).

Lokalizaga zmian przedstawionajest w tabeli 2.

Uzyskane widma spektroskopowe byly nieprawidtowe
(rycina 7).

Stosunek NAA/Cr byt obnizony i wynosit: NAA/Cr = 0,8956
(pacjent 1) i 0,6205 (pacjent 2); w poréwnaniu z grupa
kontrolng, gdzie $rednia wynosita 1,2784.

Stosunek Cho/Cr byt podwyzszony i wynosit: Cho/Cr = 1,3231
(pacjent 1)i 1,4763 (pacjent 2) versus 1,0430.

Stosunek ml/Cr wykazat bardzo wyrazne podwyzszenie:
ml/Cr = 1,6788 (pacjent 1) i 1,5668 (pacjent 2) versus
0,8975.

Obserwowano pojawienie sie widma mleczanéw.

Materiat genetyczny przestano do University Hospital
VU, Amsterdam - u wszystkich dzieci wykryto trzy rézne
mutacje w pierwszym eksonie jednej kopii genu GFAP
17921.
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Figure 5. Patient 1. SE-T1 after gad, transverse plane. Slight

enhancement near frontal horns.

Rycina 5. Pacjent 1 SE-T1 po gadolinie, ptaszczyzna osiowa. Stabe

wzmocnienie kontrastowe w okolicy rogéw czotowych.

Table 2. Localization of lesions in MR images.

Tabela 2. Lokalizacja zmian w obrazie MR.

Lokalizacja

Istota biata: ptaty czotowe
Istota biata: ptaty ciemieniowe
Istota biata: ptaty potyliczne
Istota biata: ptaty skroniowe
Istota biata: ptaty czotowe
-torbielki
Torebki zewnetrzne
Odnogi tylne torebek wewn.
Jadra podstawy
Wneki jader zebatych
Okotokomorowy linijny sygnat:
Hiperw T1
Hipow T2
Poszerzenie komér bocznych
Ciato modzelowate $cienczate
Torbiel przegrody przezroczystej

Wzmocnienie kontrastowe

pacjent 1
podtyp miodzienczy

+++

+ minimalnie

Alexander's disease: magnetic resonance imaging..

signal in the white matter of both frontal lobes. Slight

enhancement near frontal horns.

Rycina 6. Pacjent 2. SE-T1 po gadolinie, ptaszczyzna osiowa.

Figure 6. Patient 2. SE-T1 after gad, transverse plane. Hypointensive

Obnizony sygnatw istocie biatej ptatobw czotowych oraz stabe

wzmocnienie w okolicy rogéw czotowych.

pacjent 2
podtyp dzieciecy

+++

+ minimalnie

pacjent 3
podtyp dziecigcy

++
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Figure 7. Patient 1. Spectrum of the proton spectroscopy. High peak
of Cho, significantly decreased peak of NAA, increased peak
of ml.

Rycina 7. Pacjent 1. Widmo spektroskopii protonowej. Wysoki pik Cho,
znacznie obnizony pik NAA, podwyzszony pik ml.

pyskusja_ _
Zmiany w tkance mézgowej w chorobie Alexandra sg zwy-
kle symetryczne i dotyczg giéwnie istoty biatej ptatow
czotowych (z zajeciem w mniejszym stopniu ptatéw cie-
mieniowych i skroniowych) oraz torebek zewnetrznych
i brzeznych [4,8]. Taka lokalizacje zmian stwierdziliSmy
rowniez u naszych pacjentéw, u ktérych takze zanoto-
waliSmy wyrazng przewage zajecia istoty biatej ptatow
czotowych. Torebka wewnetrzna jest zwykle oszczedzona
lub zmiany dotycza odndg przednich [8]. W przeciwien-
stwie do tych publikowanych danych, u dwojga naszych
pacjentéw stwierdziliSmy zajecie odnég tylnych torebek
wewnetrznych.

Opisywane w pismiennictwie zmiany torbielowate zloka-
lizowane w istocie biatej ptatéw czotowych [1,4,8] stwier-
dzilismy u jednego pacjenta.

O charakterystycznym zajeciu jader podstawy, zwilaszcza
jader ogoniastych, czasem réwniez wzgoérz, pisza autorzy
w licznych publikacjach [1,4,8].

My réwniez stwierdziliSmy zmiany obejmujace jadra pod-
stawy u pacjentéw 1i 2. Nie rejestrowali§my natomiast
zmian intensywnosci sygnatu wzgoérz u zadnego z naszych
pacjentow.

O nieprawidtowej intensywnosci sygnatu w okolicach okoto-
komorowych, a zwlaszcza wokoét rogéw czotowych pisza
autorzy we wczesniej opublikowanych pracach [1,8]. Zgodnie
z tymi doniesieniami takze u wszystkich naszych pacjentow
stwierdzono zmiane intensywnosci sygnatu w tej lokalizacji.

Zmieniona intensywnos$¢ sygnatu wigzana jest z obecnoscig
widkien Rosenthala, ktére w szczegdélnym nasileniu kon-
centrujg sie w glebokiej istocie biatej, okolicach okolokomo-
rowych, istocie biatej rdzenia, wewnatrzczaszkowych par-
tiach nerwéw wzrokowych, oraz w pniu mézgu na poziomie
rdzenia przediuzonego, a takze okolicy okotowodociggowej
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(co stanowi przyczyne wodogtowia). Astrocyty jader pod-
stawy i wzgoérz takze wykazujg nadmierne gromadzenie
widkien Rosenthala [1].

Wedtug publikowanych doniesiern wzmocnienie kontrasto-
we obserwowane bylo okotokomorowo (najczesciej w okoli-
cach rogéw czotowych) i wzdluz zaryséw komér bocznych.
Obszary ulegajagce wzmocnieniu kontrastowemu odpowiadaja
w badaniu histopatologicznym obszarom zwigkszonej gestosci
wibkien Rosenthala [4].

Silne, wieloogniskowe obszary wzmocnienia opisano u 8 mie-
siecznego pacjenta (okolice okotokomorowe, gteboka istota bia-
fa, jadra ogoniaste, wzgoérza, okolica okotowodociggowa) [5],

Van der Knaap prezentuje pacjenta ze wzmochieniem w okoli-
cach okotokomorowych, czeSciowo wjadrach podstawy i $réd-
mabzgowiu oraz w rzucie jader nerwow tréjdzielnych [4].

Przedstawiani przez nas pacjenci wykazywali jedynie stabe
wzmocnienie istoty biatej w okolicach rogéw czotowych
komor bocznych oraz wzdtuz zaryséw komoér bocznych.

Van der Knaap i in. wyodrebnili 5 podstawowych kryteréw
diagnostycznych badania obrazowego MR, pozwalajacych
rozpoznac chorobe Alexandra [4].

Wedtug tych kryteribw wystepowanie czterech z nizej
wymienionych wystarcza dla postawienia diagnozy w przy-
padkach typowych:

1 nieprawidtowy obraz istoty biatej z przewaga zmian
w okolicach czotowych,

2. obecnos$¢ waskich obszaréw obnizonego w obrazach T2-
zaleznych i podwyzszonego w obrazach T1-zaleznych
sygnatu w okolicach okotokomorowych,

3. nieprawidtowosci w obrebie jader podstawy i wzgoérz
- obrzek lub zanik,

4. nieprawidtowa intensywno$¢ sygnatu pnia mézgu,

5. obszary wzmocnienia kontrastowego w jednej znastepuja-
cych lokalizacji: wokét komér, w okolicach rogéw czoto-
wych, skrzyzowania nerwéw wzrokowych, jader podsta-
wy, wzgorz, jader zebatych, pnia mézgu.

U naszych pacjentéw stwierdziliSmy wystepowanie (wyma-
ganych dla rozpoznania choroby Alexandra) czterech cech
u pacjentéw 1i 2. U pacjenta 3 obserwowano trzy z w/w
objawoéw, ale badaniem genetycznym réwniez i w tym
przypadku potwierdzono chorobe Alexandra.

U zadnego z naszych pacjentéw nie uwidoczniono zmian
w pniu mézgu.

W publikowanych pracach, w badaniach wykonanych w p6z-
nych stadiach choroby stwierdzano zmiany zwiazane z zani-
kiem tkanki mézgowej, torbielowatg degeneracjg okolic
czolowych istoty biatej, poszerzeniem uktadu komorowego,
zanikiem mézdzku i pnia mézgu, a w koncowych stadiach
obserwowano znaczne zanikijader podstawy i wzgoérz [4].
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Tak dalece nasilonych zmian nie obserwowalismy u na-
szych pacjentéw, jedynie u pacjenta 1 widoczne byly nie-
wielkie torbielki w istocie biatej w okolicach rogéw czoto-
wych komér bocznych. Poszerzenie komér bocznych mézgu
widoczne bylo u pacjentéw 2i 3.

Nie stwierdziliSmy znaczacych zaleznosci pomiedzy stop-
niem nasilenia objawéw klinicznych i czasem trwania cho-
roby a stopniem zaawansowania zmian w obrazach MR
u naszych pacjentéw. Van der Knaap i in. takze obserwowa-
li podobne kliniczne objawy u chorych, u ktérych badania
MR réznily sie istotnie nasileniem zmian. Réwniez w kilku
przypadkach stwierdzali wolniejsza progresje u chorych
z zaawansowanymi zmianami w obrazach MR, a szybszy
postep choroby obserwowany byt u pacjentéw ze zmianami
0 mniejszym nasileniu [4].

Ze wzgledu na brak laboratoryjnych wskaznikéw choroby,
jeszcze do niedawna diagnoza stawiana byta na podsta-
wie badania histopatologicznego (biopsja mézgu, autopsja)
[10]. Jednak nie bylo to badanie specyficzne, gdyz wiékna
Rosenthala nie sg typowe tylko dla choroby Alexandra, ale
wystepujg réwniez w innych procesach patologicznych,
takich jak: gwiazdziaki, przewlekfa glioza, stwardnienie
rozsiane.

Obecnie sugestia choroby Alexandra postawiona na podstawie
badania MR moze by¢ potwierdzona badaniem genetycznym.

Badania neuropatologiczne wykazujg obecno$¢ astrocytozy,
demielinizacji, co znajduje odzwierciedlenie w badaniach
spektroskopowych - HMRS [11].

Badanie spektroskopii protonowej rezonansu magnetyczne-
go opierajace sie na wizualizacji widm okre$lonych meta-
bolitéw tkanki mézgowej oraz analizie ich stosunkoéw,
przedstawia stan tkanki mézgowej oraz moze monitorowac
postep choroby.

NAA jest skladnikiem cytoplazmy syntetyzowanym przez
mitochondria, jego obecno$¢ stwierdza sie w komorkach
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neuronéw: aksonach, dendrytach. Jest uwazany za marker
zywych struktur neuronalnych. Stad obserwowana wyrazna
redukcja NAA u naszych pacjentdw zwigzana jest z rozpa-
dem i zmniejszeniem ilosci istoty biatej tkanki mézgowe;j.

tCr reprezentuje poziom kreatyny i fosfokreatyny. Substancje
te odgrywajg duza role w przemianach energetycznych komor-
ki i odzwierciedlajgjej stan energetyczny. Uwaza sie, zew wiek-
szoéci proceséw patologicznych ilos¢ tCr ulega zwykle naj-
mniejszym zmianom i dlatego jest stosowana jako wewnetrzny
odnoénik dla poréwnania stosunkéw metabolitow.

Cho jest uwazana za prekursor syntezy bton komérkowych
i jej wzrost obserwuje sie¢ w sytuacjach degradagi komorek
i rozpadu bton komoérkowych, ktére maja miejsce w wielu
procesach chorobowych, a szczegélne nasilenie w zmianach
nowotworowych. Zauwazony u naszych pacjentéw wzrost
poziomu Cho przemawia za procesem demielinizacji i proli-
feracji astrocytow.

ml jest wykladnikiem gestosci komorkowej astrocy-
téw, wigczony jest w proces mitozy komaérkowej. Wzrost
m| obserwowany jest w wielu procesach chorobowych
nowotworowych i metabolicznych. Przypuszczamy, ze
wzrost ml w naszych przypadkach wigza¢ nalezy z glioza
astrocytow.

Zgodnie z danymi z piSmiennictwa w chorobie Alexandra
pojawiajg sie mleczany, jako wyktadnik proceséw beztle-
nowych.

Whnioski

Obraz MR w typowych przypadkach wykazuje zmiany
w tkance nerwowej mézgu sugerujace chorobe Alexandra.

Badanie HMRS pozwala na ocene stanu metabolicznego
zajetej istoty biatej.

Ostatecznym potwierdzeniem choroby Alexandra jest bada-
nie genetyczne.
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