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Noormees haigestus umbes 21.
eluaastal. Tal tekkisid peavalud,
pearinglus, pikkamooda siivenev
tasakaaluhdire ja kuulmislangus.
Peavalud olid iisna piisivad: tugevad
atakid vaheldusid piisivate peavalu-
perioodiga. Valu oli vahel nii tugev,
et patsient ei suutnud voodist tousta,
see kestis terve pdeva ja esines ka
iiveldust ja oksendamist. Sageda-
mini oli peavalu tuimem, suruvam
ning siivenes raskusi tdstes ja fiilisi-
lise pingutuse korral. Peavalude
téttu ta arsti poole ei pddrdunud.
Stiveneva tasakaaluhdire ja kuulmis-
languse tottu algasid uuringud 2007.
aastal, 28 aasta vanuselt. Kliinilise
leiuna esines siis kehatiive ataksia
ja sensorineuraalne kuulmislangus.
Jargnevatel aastatel, umbes 30 aasta
vanuselt peavalud taandusid, kuid
stivenesid tasakaaluhdired ja kuul-
mislangus.

2014. aasta maiks oli 34aastane
mees kurt. Tema kone oli diisartri-
line, kerge skandeeriva tempoga,
ndgu oli hiipomiimiline, aeg-ajalt
ilmus naeratusetaoline grimass.
Ndonahk oli punetav ja kergelt
rasune, silmade liikuvus vaba, vallan-
dusid bilateraalselt horisontaalsed
jamedaloogilised niistagmid. Kédtega
oli koordinatsioon normaalne,
jalgade oma ebatdpne. Ta suutis
istuma tousta kite toel, istumisel
oli tasakaal puudulik, piisti tousis
kite abil, seistes sdilitas tasakaalu
dismeetriliste liigutustega toest
kinni hoides ning vdis kukkuda
igas suunas. Suutis liikkuda madalat
rulaatorit kasutades. Kddlusperios-
taalrefleksid olid elavad, moélemal
pool vallandusid patoloogilised

LTU Kliinikumi narvikliinik,
2TU Kliinikumi radioloogiakliinik

Babinski refleksid. Lihasjoud oli
tugev, pareese ei esinenud, pinna- ja
stivatundlikkus olid normis. Patsient
oli kéhetunud, lihased siimmeetri-
lised, nahal esines tiksikuid angio-
keratoome, teleangiektaasiaid ei
olnud néha.

Hiire tdpsustamiseks tehti
peaaju mangetresonantstomograafia
(MRT), kus ilmnesid superfitsiaal-
sele hemosideroosile tiuiipilised
muutused.

MRT-uuringul leiti vaikeaju ja
ajutiive vdljendunud atroofia: IV
vatsakese, vdikeaju vagude ja ajutiive
tsisternide laienemine. Lisaks oli
nende struktuuride pinnal kdikides
sekventsides ndhtav hiipointen-
siivse signaaliga kitsas ddris -
hemosideriini subpiaalne ladestus
(vt pilt 1). Sarnane airis oli tihel-
datav ka oimusagarate mediaalses
piirkonnas, frontotemporaalsel
ajukdarude, talamuste ja mohnkeha
dorsaalse osa kontuuril (vt pilt 2a).
Supratentoriaalsed liikvoriruumid

olid tavaparase laiusega. Seljaaju
iilemiste kaelasegmentide kdrgusel
esines hemosideriiniladestus seljaaju
imber, spinaalne subarahnoidaal-
ruum oli laienenud (vt pilt 2b).
Kompuutertomograafilisel (KT)
uuringul ilmnes IV vatsakese,
vdikeaju ja ajusilla imber ajukoest
tihedam &ddris - subpiaalne kalt-
sifikatsioon (vt pilt 3). Tehti ka
KT-angiograafia, kus ajuarterid
olid normaalse kujuga, aneuriismi
ega vaskulaarset malformatsiooni
ei esinenud. Pildilise leiu alusel
diagnoositi patsiendil kesknarvisiis-
teemi superfitsiaalset hemosideroosi
ning viikeaju ja ajutiive atroofiat.
Uuringute alusel polnud vdimalik
sedastada tasakaalukuulmisndrvi
piirkonnas kindlaid patoloogilisi
muutusi.

Haigusjuhtu analiilisides nenti-
sime, et haigus algas 21 aasta vanu-
selt peavaludega, mille pdhjus-
tasid sel ajal tdendoliselt subarah-
noidaalsed mikroverevalandused

b)

Pilt 1. MRT-uuring a) T2- ja b) FLAIR-sekventsis. Véikeaju ja ajutiive
atroofia. Hiipointensiivne ladestus vdikeaju kdarude ja ajutiive kontuuril.
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Pilt 2. MRT-uuring T2-sekventsis. Hiipointensiivne daris a) talamuste,
corpus callosum’i piirkonnas, kortikaalsel ning b) seljaaju timber.

ning hemosideriini ladestus tekitas
ajusilla ja védikeajuatroofia ning
seetdttu arenes ataksia ning kuul-
mishiire. Uks superfitsiaalse hemo-
sideroosi voimalikke pohjusi on
angiopaatia: mikro- véi makro-
aneuriismid ja nende verdumine
voi amiloidangiopaatia. Meie kirjel-
datud juhtumi KT ajuarterite angio-
graafia ei toonud esile veresoonte
patoloogiat, tdendoline on aju vere-
soonte mikroangiopaatia.

ARUTELU

Kesknarvisiisteemi superfit-
siaalse hemosideroosi pdhjuseks
on korduvad subarahnoidaalsed
hemorraagiad, mille jarel ladestub
hemosideriin subpiaalselt kraniaal-
nérvide, vdikeaju, ajutiive ja seljaaju
tuimber. Klassikaline kliiniline pilt on

ataksia, sensorineuraalne kuulmis-
langus ja mielopaatia. Dementsus,
suulae treemor ja teiste kraniaal-
narvide nahud on harvemad (1, 2).

Subarahnoidaalse hemorraagia
pdhjused jadvad paljudel juhtudel
ebaselgeks, umbes pooltel juhtudel
on konkreetne pohjus (neurokirurgi-
line operatsioon, kesknarvististeemi
tuumori eemaldamine, trauma,
subarahnoidaalne hemorraagia)
teada. Liikvori uuringul voib leida
ksantokroomiat, kergelt tousnud
valgutaset (3). Haigus progres-
seerub aeglaselt ja on hasti diagnoo-
sitav MRT-uuringuga, kus ilmestub
T2-kujutistel hiipointensiivne signaal
kahjustatud piirkondades ja vaikeaju
ning vdikeaju jalakeste atroofia,
alumise olivaarosa hiipertroofia

(1, 2).

Pilt 3. KT-uuring peast.
IV vatsakese, ajusilla ja vaikeaju
Uimber ajukoest tihedam aaris.

Kirjanduses on avaldatud moned
haigusjuhu kirjeldused, kus on kasu-
tatud raviks deferiprooni raua eemal-
damiseks elunditest rauakelaadi-
thendina (4). IV faasi kliinilised
uuringud deferiprooni kasutamiseks
on kidimas John Hopkinsi Ulikoolis
USAs. Kui uuring osutub edukaks,
siis voib edaspidi kesknérvisiisteemi
superfitsiaalse hemosideroosi arvata
ravitavate ataksiate rithma (2).
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