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CLIPPERS (chronic lymphocytic inflammation with pontine perivascular enhancement
responsive to steroids syndrome) on poletikuline, arvatavalt autoimmuunse geneesiga
haigusseisund, millele on iseloomulik eeskitt ajutiive ja -silla piirkonna poletikuline
aktiivsus, sageli perivaskulaarse ruumi kontrasteerumisega, ning hea ravivastus
glilkokortikoidravile. Lahtudes pdletikukollete asukohast, on enam esinevad siimp-
tomid konnakuataksia, diploopia, diisartria. Lisanduda vdivad tinnitus, niistagmid,
paraparees ja iiveldus. Histoloogiliselt esineb valdavalt T-liimfotsiititide pohjustatud
perivaskulaarse ruumi pdletikuline haaratus nii valge- kui ka hallaines. Diagnoosimise
eeldus on, et koos esinevad sobiv radioloogiline, kliiniline (sh ravivastus hormoonra-
vile) ja histoloogiline leid. Tiitipiliselt on haigus kroonilise kuluga, dgenemistega ning
sel juhul on vaja pikaaegset immuunsupressiivset ravi. CLIPPERSi diagnoosimiseks
puuduvad spetsiifilised diagnostilised biomarkerid, mistottu on selle eristamine teistest
sarnastest haigusseisunditest oluliseks viljakutseks. Artiklis on kisitletud CLIPPERSi

haigusjuhtu koos kirjanduse iilevaatega.

HAIGUSJUHT

57 aasta vanusel meespatsiendil tekkisid
2020. aasta jaanuaris jark-jargult siivenema
hakanud diisartriatiiipi kdnehdire ning
vertiigo, mida provotseeris maksimaalselt
lateraalsele vaatamine. Kaebused hdirisid
patsienti igapdevategevustes (autoroolis,
tool), esines tinnitust, eriti vasakus kérvas
ning haige sénul tekkisid need kaebused
suhteliselt jarsku. Veebruarist alates eelni-
metatud kaebused siivenesid ning lisandus
ka tugev kénnakuataksia.

Esimest korda p6ordus patsient nime-
tatud probleemidega Viljandi Haigla erakor-
ralise meditsiini osakonda (EMO). Tehti
kompuutertomograafiline (KT) uuring,
mis oli olulise leiuta, kliiniliselt jdi esmane
kahtlus haiguse suhtes ajutiive/viikeaju
vermise piirkonnas. Raviks madrati beeta-
histiin ning patsiendil soovitati po6rduda
korvaarsti konsultatsioonile sisekdrva
uuringuteks ja perifeerse vestibulopaatia
valistamiseks.

Veebruari lopus poordus patsient Parnu
Haiglasse korva-nina-kurguhaiguste arsti
vastuvotule. Labivaatusel esines tal halb
tasakaal ning ta seisis ja kéndis n-6 laial
baasil. Diagnoositi keskndrvisiisteemi
héirest pohjustatud vertiigot ning patsient

suunati samal pdeval Parnu Haigla EMOsse
valveneuroloogi konsultatsioonile. Erakorra-
list hospitaliseerimist vajalikuks ei peetud
ning tal soovitati poérduda elukohajirgse
perearsti ja neuroloogi konsultatsioonile.
Kaks pdeva hiljem oli patsient Tartus
Tamme Erakliinikus neuroloogi vastuvotul,
kus tal kirjeldati horisontaalseid nlistagme,
disartriat ning tasakaaluhdireid. Tekkis
vertebrobasilaarsiisteemi infarkti kahtlus.
Kokkuleppel Tartu Ulikooli (TU) Kliinikumi
valveneuroloogiga suunati patsient samal
pieval TU Kliinikumi EMOsse, kus tehti
uuesti KT-natiivuuring, mis oli vorreldes
varasemaga diinaamikata. Patsient hospi-
taliseeriti valveneuroloogi korraldusel TU
Kliinikumi neuroloogia osakonda.
Jargmisel pdeval tehti peaaju magnet-
resosnantstomograafia (MRT) natiiv- ja
kontrastainega uuring ning angiograafia.
MRTs kirjeldati intensiivselt kontrastee-
ruvaid-laatuvaid koldeid mélemal pool
védikeajupoolkerade valgeaines, vasakul
vdikeaju jalakeses, mdlema otsmikusagara
valgeaines, corpus callosum’i eesmises 0sas
ning kiilgvatsakeste seintes periventri-
kulaarselt valgeaines (vt pilt 1). Kollete
asetsuse pohjal pakuti diagnoosihiipotee-
sideks kesknarvisiisteemi perivaskulaarset
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limfoomi, vaskuliiti, poletikulist laadi
muutusi véi infektsiooni. Agedale ishee-
milisele kahjustusele viitavaid muutusi ei
leitud, MRT-angiograafial olid ajuarterid
tavaparased. Liikvori tsiitogrammis esines
limfotsiitaarne pleotsiitoos (leukotstitidid
46 x 10°/D).

Osakonnas hindas patsienti ka logopeed.
Koénehiiret iseloomustas ta lainelisena,
tempo oli kohati aeglane, kohati kiirustav.
Esines hdilikute venitamist, hddldus oli
kahjustunud ning eelkdige oli raskusi
keeletipuhdidlikutega. Neelamishdiret ei
sedastatud.

Mirtsi keskel tehti patsiendile diagnoosi
kinnitamiseks ajubiopsia paremast otsmiku-
sagarast. Biopsia vastuses kirjeldati paren-
hiitimis difuussele kroonilisele pdéletikule
sobivat, valdavalt T-rakulist infiltraati. Peri-
vaskulaarselt paiknevates muhvides esines
valdavalt B-limfotsiiiite (CD20-positiivsed).
Plasmarakkudes leidus rohkesti immuung-
lobuliini siinteesile viitavaid Russelli keha-
kesi, millest suur osa olid IgM-positiivsed.
Veresoonte seintes nekrootilisi muutusi ei
esinenud. Viirusinfektsioonidele iseloomu-
likke rakulisi muutusi ei visualiseerunud,
miikobakterioloogilised uuringud olid koik
negatiivsed. Pdletiku foonil oli tekkinud
sekundaarne mieliinkiudude kahjustus.
Biopsiamaterjal otsustati saata histoloo-
giliseks hindamiseks teisese arvamuse
saamiseks ka Berliini Charité kliinikusse.
Peale ajubioptaadi votmist tehti patsiendile
pulssravi metiiilprednisolooniga annuses
1000 mg iiks kord pdevas 5 pdeva jooksul.
Sellega diisartria vidhenes ning patsient
lubati kodusele ravile.

Mai keskpaigas hospitaliseeriti patsient
teist korda haiguse kulu hindamiseks.
Selgus, et metiitilprednisoloonist oli olnud
positiivne toime vaid umbes kaheks nada-
laks, mille jarel simptomid taas siivenesid.
Patsient kirjeldas, et vorreldes eelnevaga
on tal raskem maéluda, neelata, kded on
kohmakamad ning vasak kehapool tundub
Jteistmoodi”.

Objektiivsel ldbivaatusel esines viljen-
dunud diisartria, mis oli ajas siivenenud.
Kiilgedele vaadates esines subjektiivselt
tugev vertiigo, minimaalsed horisontaal-
suunalised niistagmid, vdljendunud kénna-
kuataksia ning vasema jala kerge parees.
Neelamisuuringul esines kerge orofariin-
geaalne diisfaagia. Patsiendi enda sdénul
oli tal I6hnatundlikkus vidhenenud. Lisaks

kaebas ta, et viimasel ajal esineb varasemast
veidi rohkem maéluhdireid.

Tehti uus MRT-uuring kontrastainega,
leid oli vorreldes eelneva uuringuga oluliste
muutusteta. Méned kolded olid muutunud
paari millimeetri vorra viiksemaks, mdned
suuremaks. Selgeid uusi kontrasteeruvaid
koldeid lisandunud ei olnud.

Mai keskel toimunud suurel visiidil voeti
ravi maddramisel aluseks CLIPPERS kui iiks
tdendolisem diagnoosihlipotees ning koos-
tati raviskeem, lahtudes CLIPPERSit kisitle-
vatest teadusartiklitest. Otsustati teha taas
pulssravi metiiiilprednisolooniga (1 g iiks
kord pédevas 5 pédeva jooksul). Raviskeemi
lisati parast pulssravi 16ppemist suukaudne
metiitilprednisoloon (64 mg tiks kord pédevas
kuu aega), seejarel vihendati annust 8 mg
kaupa iga 2 nadala jarel.

Juulis toimus kolmas hindamine, selleks
ajaks olid patsiendil lisandunud jalgade
ndrkus ning paresteesiad parema reie
eespinnal. Uued kaebused jalgade suhtes
olid tingitud arvatavalt lillisamba nimmeosa
muutustest. KT-uuringul esines nii spinaal-
stenoos kui ka mitme nérvijuure voimali-
kule survele viitav leid, kuid neurokirurg ei
pidanud kirurgilist sekkumist selle leiuga
pdhjendatuks.

Vertiigo oli muutunud oluliselt tagasi-
hoidlikumaks. Nii diisartria kui ka kdnnaku
ja kehatiive ataksia olid endiselt olemas,
kuid eelneva hindamisega vorreldes selgelt
viahenenud. Logopeedilisel hindamisel ilmnes
moddukas ataktiline diisartria, mis vorreldes
2020. aasta maikuuga oli paranemistendent-
siga. Neelamisuuringu pohjal diisfaagiat esile
ei tulnud, neelamisfunktsioon oli vorreldes
eelmise korraga samuti paranenud. Tehti
uus MRT-uuring, mille leid viitas kahjustuse
vdhenemisele. Koldelised muutused olid
suures osas taandunud (vt pilt 2).

Saadi ka histoloogilise materjali uuringu
vastus Charité haiglalt, milles kirjeldati
vaskuliidi puudumist ning poletikulist,
peamiselt T-limfotsiilitidest (CD4 tilekaa-
luga) koosnevat infiltraati. Kinnitati, et
tegemist on demielinisatsiooni ja aktiivse
miielofaagiaga. Viiteid neurodegeneratiiv-
sele haigusele, kesknédrvististeemi (KNS)
kasvajale, lumfoomile, limfoproliferatiivsele
haigusele ja Whipple’i haigusele ei olnud.
Diferentsiaaldiagnostiliselt pakuti koige
tdendolisemaks diagnoosiks CLIPPERSIt
ning koike eelnevalt kokku vottes pandi
patsiendile juulis CLIPPERSi diagnoos.
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Pilt 1. Magnetresonantstomograafilise
uuringu T1-kaalutud kujutis kontrastainega
veebruaris 2020.

Raviks mddrati metiiiilprednisoloon
viahenevas annuses, ning kui oli joutud
annuseni 16 mg, lisati raviskeemi ka meto-
treksaat eesmargiga jatkata sellega edaspidi
monoteraapiana. Septembris tehti uus
hindamine ning selleks ajaks olid patsiendi
kaebused vihenemistendentsiga.

KIRJANDUSE ULEVAADE

CLIPPERSI diagnoos on kiillaltki uudne, selle
moiste votsid esimest korda kasutusele 2010.
aastal avaldatud teadusartiklis USA Mayo
Kliiniku (Sean J. Pittocki eestvedamisel) ja
Belgia Ghenti Ulikooli haigla neuroloogid.
Nad olid jdlginud 8 patsienti ajavahemikul
1999-2009 ning kirjeldasid neil ajutiive ja
-silla piirkonnas MRT-uuringul visualisee-
ruvaid simptomaatilisi pdletikukoldeid,
mis allusid ravile gliikokortikostreoididega
(GKS). Patsientide keskmine jélgimisperiood
oli 22 kuud, mille jooksul tehti laboratoor-
seid uuringuid vereseerumist ja liikvorist
ning radioloogilisi ja histoloogilisi uurin-
guid, et leida poletiku algpdhjust. Uurita-
vate keskmine vanus haigestumisel oli 45,5
aastat, noorim patsient oli 16 ja vanim 86
aasta vanune.

Haiguse avaldumisel kirjeldati juhtiva
simptomina diploopiat, mida esines 7
patsiendil 8-st. Haiguse siivenedes lisandus
koigil patsientidel ataksia, 7-1 diisartria,
lisaks tundlikkuse hédired néol ja jasemetel,
iiveldus, pearinglus, tinnitus, niistagmid,
paraparees, diisfaagia, poiehdired. 4

Pilt 2. Magnetresonantstomograafilise
uuringu T1-kaalutud kujutis kontrastainega
juulis 2020.

patsiendil 8-st vdeti diagnoosi kinnitami-
seks ajust bioptaat, milles esines T-rakulist
infiltraati ajutiive valgeaines, peamiselt
perivaskulaarselt. Liikvorianaliiiisis oli tihel
patsiendil méddukas pleotsiitoos ning 4-1
suurenenud valgusisaldus. 7 patsiendile
maéarati raviks metiiiilprednisoloon veeni-
sisesi, seejarel esines koigil patsientidel
simptomite vahenemine (1).

Pittocki ja kaasautorite uuring sai aluseks
edasistele CLIPPERSiga patsientide Kirjel-
dustele. Sellest alates on seni kirjeldatud
haigusjuhtude umbkaudne arv umbes 80,
kirjeldatud patsientide keskmine vanus
haigestumisel on olnud 50 aastat ning
meessoost patsiente on esinenud vorreldes
naistega rohkem: suhe 3: 1 (2, 3). CLIPPERSI
kliiniline pilt on varieeruv ning haiguse kulg
enamasti dgenemiste ja remissioonidega.
Simptomid tulenevad kollete paiknemisest
peamiselt ajutiives ja vaikeajus (4).

Histopatoloogilised muutused

CLIPPERSI tdpne patogenees on suures
osas veel selguseta, kuid vottes arvesse
histoloogiliselt valdavalt T-rakulist haara-
tust ja kliinilis-radioloogilist ravivastust
immuunsupresseerivale ravile, peetakse
CLIPPERSit immuunvahendatud ebaselge
etioloogiaga poletikuliseks protsessiks (1).
Haiguse poletikulist tekkepohjust kinnitab
CD4-positiivsete T-rakkude esinemine
ning allumine immuunravile. Arvestades
vdikeste intraaksiaalsete veenide paikne-
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HAIGUSJUHT

mist KNSis, v6ib stindroomi etioloogia ning
pohiliselt ajutiive struktuuride haaratus
olla seotud ka vaskuliidiga, kuid histoloo-
giliselt see enamikul juhtudest kinnitust
ei leia (4).

Poletikuprotsessis méangivad olulist
rolli T-limfotsiitidid, mille hulgas domi-
neerivad eelkdige CD4-rakud. Seega voib
T-rakkude vahendatud immuunvastus
vilistele antigeenidele voi véliskeskkonna
allergeenidele patogeneesi selgitada ning
see immuunvastus on tdendolisem kui
immuunvastus intratsellulaarsetele pato-
geenidele. Immuunvastust algatavad vilised
vallandajad ei ole teada voi on ebaselged.
On spekuleeritud, et vallandavateks teguri-
teks voivad olla ka erinevad allergeenid voi
vaktsineerimine. Allergeenide puhul voib
olla tdusnud immuunglobuliin E (IgE) tase.
Patogeneesi hiipoteesid pdhinevad suuresti
oletustel ja spekulatsioonidel (5, 6). Uhtegi
neuraalset autoantikeha markerit CLIPPERSi
puhul veel leitud ei ole. Kuna konkreetset
biomarkerit siiani leitud ei ole, kisitletakse
CLIPPERSIt praegu pigem siindroomi kui
iseseisva haigusena (4).

Patogeneesis osalevate biomarkerite
leidmise eesmargil viidi 1abi uuring, kus
tuvastati liikvoris ELISA-meetodi (enstiimi-
kaudne immunosorptsioonimeetod) abil 207
erinevat proteiini, mis eristasid CLIPPERSit
Alzheimeri tovest. Kdige sagedasemad eris-
tavad proteiinid olid komplemendi kaskaadis

osalejad, immuunglobuliinid ning maatriksi
proteiinid. Rohkem kui 10 erineva komp-
lemendi valgu esinemine liikvoris viitab
komplemendi aktiveerumise rolli olulisusele.
Komplemendi aktivatsiooni ajukoes kinni-
tasid immuunhistokeemilised analiitisid.
Immuunhistokeemiline uuring ajukoest
kinnitas perivaskulaarset komplemendi
aktivisatsiooni, milles osalesid C3bc, C3d
ning C5b-9 komplemendi kompleksid, lisaks
oli IgG kogunenud veresoonte seintesse (7).

Diagnoosimine

Ametlikult kinnitatud CLIPPERSi diag-
nostilisi kriteeriumeid praegu veel ei ole,
kasutusel on varsematel haigusjuhtudel
pohinevad viljapakutud kriteeriumid
(8). Kuna spetsiifilisi biomarkereid ei ole,
pohineb diagnoos kliinilisel, radioloogilisel
ja histoloogilisel leiul ning parema alter-
natiivse diagnoosihiipoteesi puudumisel
(D). Patsiente tuleb pohjalikult uurida, et
valistada diagnoosiga sarnanevate haigus-
seisundite esinemine (5, 6). Nende kritee-
riumite alusel saab CLIPPERSit omakorda
jagada kindlaks (definite) ja tdendoliseks
(probable) vormiks. Tdelise CLIPPERSI
puhul on patsiendil tdidetud nii kliinilised,
radioloogilised kui ka histopatoloogilised
kriteeriumid, tdendolise vormi puhul aga
radioloogilised ja kliinilised kriteeriumid,
kuid spetsiifilist neuropatoloogilist leidu
ei ole (8, 9).

Pilt 3. Bioptaadis visualiseeruv histopatoloogiline leid (hematoksiiliin-eosiinvédrving). Pilt A on suurendusega
100 korda, B suurendusega 200 korda. Perivaskulaarne ja parenhiimaalne, peamiselt limfotsiiitidest moodustuv
infiltraat valgeaines. Pilt C on suurendusega 400 korda. Infiltraat on moodustunud peamiselt CD3-positiivsetest
T-limfotsiittidest (1).
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Piltdiagnostika ja
neuropatoloogiline uuring

Peaaju MRT-uuring on CLIPPERSi diagnoosi
tdpsustamise kuldstandard. Visualiseeruvad
poletikukolded peavad vastama jargmistele
kriteeriumitele: gadoliiniumiga kontras-
teeruvad homogeensed kolded viikeaju
ja ajusilla piirkonnas diameetriga alla
3 mm, massiefekti puudumine ja ravivastus
gliitkokortikoidhormoonidele.

Diagnoosi kinnitamiseks on oluline
votta bioptaat peaajust. Histopatoloogilised
diagnoosikriteeriumid on perivaskulaarne
ja parenhiimaalne limfohistiotstititiline
infiltraat, mis voib haarata nii valge- kui ka
hallainet, infiltraadis domineerivad T-rakud
(CD4 > CD8), demiielinisatsiooni puudumine
ning alternatiivsele diagnoosile viitava leiu
puudumine (vt pilt 3).

Uuringutes on kirjeldatud muutusi ka
CLIPPERSI patsientide liikvorianaltitisides
(mdddukas pleotsiitoos, korgenenud valgu-
tase, oligoklonaalsed v66did), kuid statisti-
liselt ei olnud nendes parameetrites olulist
erinevust vorreldes patsientidega, kel ei
olnud CLIPPERSit (p > 0,4) (8-10).

Diagnostiliselt olulised voimalused
esitatud haigusjuhu kontekstis
Eelnevalt kirjeldatud haigusjuhu korral olid
diagnoosi pistitamisel olulised jargmised
aspektid:

1) peaaju MRT-uuringul ilmnenud kontras-
teeruvad-laatuvad kolded ning nende
jalgimine ja hindamine diinaamikas;

2) liikvori tsiitogrammis esinenud
moddukas limfotsiitaarne pleotsiitoos
(leukotstuiidid 46 x 10°/L);

3) peaaju bioptaadis visualiseerunud peami-
selt T-lumfotsiititidest koosnev poleti-
kuline infiltraat vdikeste veresoonte
vahetus ldheduses.

Oluline on rohutada teisi diagnoose
vilistada aidanud ajubioptaadi leidu ning
biopsia vajalikkust selle haiguse puhul.
Samuti on oluline diagnostiliste kriteeriu-
mite vastavuse kontrollimine mitte ainult
dgenemiste ajal, vaid ka tavavisiitide kdigus.

Diferentsiaaldiagnoos

CLIPPERSi eristamine sellega sarnanevatest
haigusseisunditest on diagnostiliselt oluline.
Peamisteks diferentsiaaldiagnoosideks on
poletikulised KNSi haigused: teised autoim-
muunsed entsefaliidid, KNSi vaskuliidid
(primary angiitis of the CNS, PACNS), pole-

tikulised demtieliniseerivad KNSi haigused
(sh hulgiskleroos), neurosarkoidoos, KNSi
haaratusega Sjogreni stindroom. Lisaks
erinevad KNSi infektsioonid, paraneo-
plastilised stindroomid, KNSi limfoomid,
glioomid ning limfomatoidne granuloma-
toos. Diferentsiaaldiagnooside vélistamisel
on oluline roll biopsial (5, 6).

Ravi
Tapseid ravijuhiseid CLIPPERSi diagnoosiga
patsientidele ei ole ning ravisoovitused on
koostatud, ldhtudes varasematest haigusjuh-
tude kirjeldustest. CLIPPERSit iseloomustab
hea ravivastus kortikosteroidravile. Enne
ravi alustamist tuleks vélistada véimalikud
CLIPPERSiga sarnanevad haigusseisundid,
mis samuti alluvad steroidravile.

Diagnoosi piistitamisel ning vastundidus-
tuste puudumisel tuleks alustada esimesel
voimalusel pulssravi lithiajalise suures
annuses metiitilprednisolooniga veenisisese
manustamisega (nt 500 mg voi 1 g 3 kuni 5
pédeva jooksul), millele jargneb suukaudse
prednisolooni manustamine koos annuse
jarkjargulise vahendamisega. Suukaudse
prednisoloonraviga alustatakse annuses
1 mg/kg pdevas 4-8 nddalaks, mille jarel
vihendatakse annust aeglaselt (10 mg iga
kahe néddala jarel kuni annuseni 20 mg pdevas,
seejdrel 4 nddalat kuni annuseni 10 mg
pdevas, viimaks 1 mg iga 4 nddala jarel
kuni annuseni 5 mg pdevas). Ravi positiivne
toime saabub enamasti 2 nddalat parast
ravi alustamist.

Kui prednisolooni annust on vdahendatud
5 mg-ni pdevas, tuleks enne kortikosteroid-
ravi l0petamist adrenaalse puudulikkuse
valtimiseks analiitisida vere kortisoolisi-
saldust. Et viltida steroidist pohjustatud
osteoporoosi teket, soovitatakse profiilak-
tilist bisfosfonaadi, kaltsiumi ja D-vitamiini
manustamist. Tdpsemaid ravijuhiseid
kortikosteroidravi kuuri pikkuse kohta ei
ole, ravivastuse hindamiseks tuleks patsien-
tidele teha regulaarselt peaaju MRT-uuring
(nditeks iga 3 kuu tagant). Pikemat aega
ravita jadnud patsiendid ei pruugi kliiniliselt
taielikult taastuda, oluline on kohene ravi.

Enamikul patsientidest peaks gadolii-
niumiga kontrasteeruvate kollete kadumist
MRT-1 médrgata olema paar nddalat pdrast
kortikosteroidravi algust. Tahelepanu tuleks
poorata ka pikaaegse kortikosteroidravi
korvaltoimete tekkimisele (suhkurtobi,
korgenenud vererohk, hiiperlipideemia,
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kaalu tous, osteoporoos jt), vajaduse korral
tuleks kaaluda steroide sddstvate immuun-
supresseerivate ravimite kasutamist. Arves-
tades riski-kasu suhet, on vastundidustuste
puudumise korral eelistatud ravimivalikuks
suukaudne metotreksaat, teise valiku ravi-
mitena tstiklofosfamiid, hiidroksiiklorokviin
vOi asatiopriin (4).

KOKKUVOTE

CLIPPERSI stindroomi patogenees piisib
veel suures osas selguseta ning seni on
kirjeldatud viahe patsiente. Kasutusel olevad
diagnostilised kriteeriumid on abiks patsien-
tide hindamisel, kuid pole veel kliiniliselt
tdielikult usaldusvéirsed, sest haiguse
kliiniline pilt on mitmepalgeline. Spetsii-
filist biomarkerit haiguse hindamiseks ei
ole, kuid neuropatoloogilise leiu abil on
voimalik CLIPPERSit eristada teistest temaga
sarnastest haigusseisunditest. Ulatuslik
perivaskulaarselt paiknev T-rakuline pdletik,
MRT-uuringul ilmnevad pdletikukolded
ning hea ravivastus gliikokortikoidravile
viitavad haiguse arvatavale autoimmuunsele
péritolule. Esimese kahe aasta jooksul on
oluline patsienti jdlgida ning hinnata, kas
haigusjuht vastab diagnoosi kriteeriumitele
iga haiguse dgenemise korral. Atiitipiliste
kliiniliste vdi radioloogiliste leidude korral,
dgenemiste esinemisel steroidravi ajal
ja steroidresistentsuse tekkel on oluline
kaaluda ka muu diagnoosi véimalust.

SUMMARY

CLIPPERS syndrome: a case report
and areview

Teele Tuularu?
Supervisor: Alo-Rainer Leheste?

Chronic Lymphocytic Inflammation with
Pontine Perivascular Enhancement Respon-
sive to Steroids syndrome (CLIPPERS) is a
newly described CNS inflammatory disorder
involving predominantly the midbrain and

the cerebellum, which is generally described
by mild clinical symptoms related to brain-
stem involvement. Since its introduction in
2010, about 80 cases have been reported
throughout the world. The CLIPPERS patho-
genesis is largely unknown, being histo-
logically charecterized by nonspecific T-cell
lymphocytic perivascular infiltration of
co-existent white and grey matter. The most
recent diagnostic criteria were proposed
in 2017; as there is currently no biomarker
available, a strict clincal, radiological
and pathological definition is necessary.
However, the diagnosis still remains chal-
lenging. MRI findings and neuropathological
biopsy findings help distinguish CLIPPERS
from non-CLIPPERS. Response to steroids
is common, patients are initially treated
with a high dose 5-day course of daily
intravenous methyl prednisone, followed
by prolonged treatment of oral prednisone
daily. Prolonged immunotherapy is typically
required for best outcomes.
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