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V¥V Primaarinen
keskushermostovaskuliitti
« primaarinen keskushermoston
angiitti (PACNS) eli primaarinen
keskushermoston vaskuliitti
(PCNSV)

V¥ ORPHA: 140989
ICD-10: 167.7
ICD-11: 4A44.7
« tulehduksellinen aivojen
amyloidiangiopatia
(tulehduksellinen AAA)

V¥V ORPHA: 85458
ICD-10: 168.0
ICD-11: 8B22.3

V¥ Sekundaarinen
keskushermostovaskuliitti

V¥ ORPHA: jos taustasairaus
kuuluu harvinaissairauksiin,
kaytetdaan sen ORPHA-koodia
(esim. PAN 767). Sekundaariselle
keskushermosto-vaskuliitille
ei ole omaa ORPHA-koodia
- ICD-10: ensin taustasairauden
ICD-10 ja sen jalkeen "muualla
luokittamattoman aivoverisuoni-
tulehduksen” ICD-10 ja niiden
valiin *, esim. EGPAan liittyva
keskushermostovaskuliitti
on M30.1*167.7
« ICD-11: kdytetdan taustasairauden
ICD-11, ei omaa koodia
sekundaariselle
keskushermostovaskuliitille




Keskushermostovaskuliitit ovat ryhma harvinaisia
sairauksia, joissa verisuonten tulehdus rajoittuu
aivojen ja selkaytimen alueelle. Ne luokitellaan
kahteen paaryhmaan eli primaarisiin (ensisijai-
siin) ja sekundaarisiin (toissijaisiin). Primaarisiin
keskushermostovaskuliitteihin kuuluvat primaa-
rinen keskushermoston angiitti ja tulehdukselli-
nen aivojen amyloidiangiopatia.

Primaarisesta keskushermoston angiitista kayte-
taan myods nimityksia "isoloitu keskushermoston
angiitti”, "primaarinen keskushermoston vasku-
litti" ja "isoloitu keskushermoston vaskuliitti”.
Sen kuvasivat ensimmaisind Humberto Craviato
ja Irwin Feigin v. 1959. He kayttivat siitd nimitysta
"ei-tarttuva granulomatoottinen angiitti” (nonin-
fectious granulomatous angiitis). Kirjallisuudes-
sa yleisimmin kaytettyja lyhenteita ovat PACNS
(primary angiitis of the central nervous system)
ja PCNSV (primary central nervous system vas-
culitis).

Tulehduksellisessa aivojen amyloidiangiopatiassa
(AAA) on kaksi alaluokkaa: beeta-amyloidiin liitty-
va angiitti (ABRA) ja AAAhan liittyva inflammaa-
tio (CAARI). ABRA:ssa tulehdussolukertymat ovat
merkittavia ja lapaisevat verisuonten seinaman.
CAARI on selvasti lievempi sairaus, koska siina
tulehdusmuutokset paikallistuvat verisuonten
ymparille eivatka aiheuta kudosvauriota.

Sekundaarisen keskushermostovaskuliitin taus-
talla tai aiheuttajana on jokin hermoston ulko-
puolella olevien elinten systeeminen sairaus.
Naihin kuuluvat systeemiset sidekudossairaudet,
systeemiset vaskuliitit, tulehdukselliset suolisto-
sairaudet ja infektiot. Systeemisiin sidekudos-
sairauksiin kuuluvat mm. nivelreuma, systeemi-
nen lupus erytematosus eli SLE (hajasirotteinen
punahukka), Sjégrenin oireyhtyma, sekamuotoi-
nen sidekudostauti eli MCTD ja myosiitit eli tuleh-
dukselliset lihassairaudet. Systeemisia vaskuliitti-
sairauksia ovat mm. jattisoluarteriitti, Takayasun
arteriitti, polyarteritis nodosa (PAN), Behcetin
oireyhtyma BD, ANCA-vaskuliitit (granulomatoot-
tinen polyangiitti eli GPA, mikroskooppinen poly-
angiitti eli MPA, eosinofiilinen granulomatootti-
nen polyangiitti eli EGPA) ja immunokompleksi-

valitteiset vaskuliitit (mm. kryoglobulinemian
vaskuliitti CV) Seuraavat virukset ja bakteerit ovat
mahdollisia keskushermostovaskuliitin aiheutta-
jia: vesirokkoa ja vyodruusua aiheuttava varicella
zoster-virus, HIV, C-hepatiittivirus, parvovirus B19,
Borrelia burgdorferi-bakteeri, kuppaa aiheuttava
Treponema pallidum-bakteeri ja tuberkuloosia
aiheuttava Mycobacterium tuberculosis.

Diagnoosin kuvaus

PACNS on autoimmuunisairaus, jossa kudosvau-
rio kohdistuu verisuonten seindmiin. Sairauden
mekanismeja ei vielakaan taysin ymmarreta. Se
voidaan jaotella alaluokkiin vaurioituneiden veri-
suonten lapimitan ja kudostutkimusloyddsten
perusteella. Kyseessa voi olla joko pienten suon-
ten tai keskisuurten/suurten suonten vaskuliitti.
Esimerkiksi beeta-amyloidiin liittyva angiitti, AB-
RA, on pienten suonten vaskuliitti. Biopsialoydok-
sen perusteella alaluokkia on kolme: granuloma-
toottinen vaskuliitti, lymfosytaarinen vaskuliitti ja
nekrotisoiva vaskuliitti. Granulomatoottisen ala-
luokan esiintyvyys on 32-61 % ja lymfosytaarisen
24-79 %. Nekrotisoiva vaskuliittion harvinaisin ala-
muoto, jota tavataan 14-42 %:lla potilaista. Granu-
lomatoottisessa vaskuliitissa nahdaan tulehdus-
solukertymia eli
jattisoluineen lapimitaltaan pienten verisuonten
seindmissa. Tassa alamuodossa oireiden alku on
usein hiipiva ja salakavala. Lymfosytaarinen kes-
kushermostovaskuliitti

granuloomia monitumaisine

vaurioittaa keskisuuria
ja suuria aivoverisuonia, joiden seindmissa nah-
daan lymfosyytti- eli imusolukertymia, ei kuiten-
kaan granuloomia. Nekrotisoivassa vaskuliitissa
verisuonten seinamaan ilmaantuu kuolioita eli
kudosvaurio on merkittava. Kliinisena ilmenty-
mana todetaan tassa alaryhmassa aivojensisaisia

verenvuotoja.

Tausta ja esiintyvyys
ja ilmaantuvuus

PACNS on harvinainen sairaus. Arvioitu ilmaantu-
VUUS on 2-4 tapausta /1 000 000 henkilévuotta.
Talla tarkoitetaan sitd, ettd jos miljoonaa ihmis-
td seurataan vuoden ajan, heista 2-4:lle kehittyy
PACNS. Tama tieto perustuu yhteen ainoaan



kunnolliseen epidemiologiseen tutkimukseen, joka on
tehty Yhdysvalloissa, Minnesotan osavaltiossa Olmstedin
piirikunnassa. Sairautta esiintyy kaiken ikaisilla. Esiintyvyys-
lukuja ei ole kaytettavissa sairauden harvinaisuuden vuok-
si, mutta esiintyvyys nayttaisi olevan yhta suuri miehilla ja
naisilla.

Oireet

Yleisin PACNS:n alkuvaiheen ilmentyma on akillisesti ke-
hittynyt paikallinen neurologinen puutosoire, joka herat-
taa epailyn ohimenevasta aivoverenkiertohairiosta (TIA) tai
aivoinfarktista. Tallaisia oireita ovat esim. akillinen puheen
tuottamisen tai ymmartamisen hairié (afasia), liilkkeiden
koordinaation hairio, johon voi liittyd haparoivaa kavelya
ja tasapainon yllapidon vaikeutta (ataksia) ja nakdkentta-
puutokset. Muita yleisia neurologisia oireita ovat paansarky
ja eteneva kognition eli aivojen tiedonkasittelytoimintojen
heikentyminen, joka voi ilmetéa ongelmina muistissa, kes-
kittymisessa, ongelmanratkaisussa ja oppimisessa. Osalle
potilaista voi kehittya akuutti tai "puoliakillinen” enkefalo-
patia eli aivojen toimintahairio, jonka keskeisia oireita ovat
sekavuus, tajunnantason vaihtelut ja vaikeimmissa tapauk-
sissa syvan tajuttomuuden tila eli kooma. My&s epileptiset
kohtaukset ja aivoverenvuodot kuuluvat sairauden mah-
dollisiin ilmenemismuotoihin. Selkdytimen toimintahairio
(myelopatia) on harvinainen, mutta vakava ilmentyma.
Merkittavalla osalla potilaista oireet kehittyvat hitaasti ja
ovat pitkdan epamaaraisia. Keskimaarainen aika oireiden
alusta diagnoosiin on erdiden tutkimusten mukaan jopa
170 vrk eli lahes puoli vuotta.

Diagnoosin toteaminen

PACNS:n ensimmaiset diagnostiset kriteerit julkaistiin v.
1988. Niiden mukaan potilaalla tulee olla jokin ei-perinndl-
linen neurologinen tai psykiatrinen puutosoire, jolle ei ole
I6ytynyt muuta syyta. Lisaksi aivovaltimoiden kuvantamis-
tutkimuksessa tai aivokudoksesta otetussa koepalassa
(aivobiopsia) on nahtava sairaudelle tyypilliset muutok-
set. Diagnoosi edellyttdd myods systeemisen vaskuliitti-
sairauden poissulkua.

Vuonna 2009 laadituissa diagnostisissa kriteereissa
PACNS:n diagnoosia voidaan pitaa varmana ainoastaan,
jos aivokudosnaytteessa nahdaan tunnusomaiset 10ydok-
set. Diagnoosi on todennakoinen, mikali aivovaltimoiden
varjoainekuvauksessa (DSA eli digitaalinen subtraktio-



angiografia) todetaan ns. suuren todennakoi-
syyden 16ydos eli aivovaltimoiden sisahalkaisijan
helminauhamainen vaihtelu. Lisaksi edelly-
tetdan poikkeavaa |6yddsta aivojen varjoaine-
tehosteisessa magneettikuvauksessa (MRI) ja
selkdydinnestenaytteessa. MRI on kaytanndssa
aina poikkeava keskushermostovaskuliiteissa, jos-
kin kuvantamisloydokset vaihtelevat eri potilailla.
Tuoreimmat tutkimukset ovat osoittaneet, etta
selkaydinnesteldydds on normaali perati kolmas-
osalla potilaista ja valkosolujen maaran lisaanty-
mista todetaan vajaalla 50 %:lla potilaista.

DSA on luotettavin aivoverisuonten kuvantamis-
menetelma keskisuurten ja suurten suonten
vaskuliiteissa, mutta pienten suonten vaskulii-
teissa sen erotuskyky ei valttamatta riita, jonka
vuoksi epavarmoissa joudutaan harkitsemaan
aivobiopsiaa. Biopsia tulisi ensisijaisesti
sellaiselta aivoalueelta, joka nayttaa aivojen
MRI-kuvauksessa poikkeavalta.
teknisesti mahdollista, voidaan kudosnayte ot-
taa ei-dominoivan aivopuoliskon otsalohkosta.
Naytteeseen olisi hyva saada seka aivo- ettd aivo-
kalvokudosta. Aivobiopsiaa ei yleensa tarvita se-
kundaaristen keskushermostovaskuliittien diag-
nostiikassa, mikali kliininen oireisto seka kuvanta-
mis- ja selkaydinnesteldyddkset viittaavat tahan
sairauteen.

ottaa

Ellei tdama ole

Hoito

Aloitushoitona kaytetaan paasaantodisesti gluko-
kortikoideja (= kortikosteroidit, kortisoni) yhdessa
syklofosfamidin kanssa. Useimmissa tapauksissa
molemmat annostellaan alkuvaiheessa laskimon-
sisdisesti, mutta yllapitohoidossa kortisonihoitoa
jatketaan yleensa suun kautta tabletteina. Vaikea-
hoitoisissa keskushermostovaskuliiteissa yllapito-
hoitoa jatketaan syklofosfamidihoidon paatyttya
puolustusjarjestelmaa ,
kuten atsatiopriinilla, metotreksaatilla, mykofeno-
laattimofetiililla tai rituksimabilla. Rituksimabi on
osoittautunut tehokkaaksi erityisesti ANCA-vasku-
liittien hoidossa, mutta siita on ollut hydtya myos
osalle PACNS-potilaista, jotka eivat ole reagoineet
suotuisasti perinteisiin hoitoihin. Keskushermosto-
vaskuliitin hoidosta ei ole olemassa toistaiseksi

rauhoittavilla  laakkeilla

satunnaistettuja, lumekontrolloituja tutkimuksia
sairauden harvinaisuuden vuoksi.

Ennuste

PACNS:ssa kuolleisuus vaihtelee valilla 8-23 %.
Kuolleisuusriskia lisaavat potilaan korkea ika,
tiedonkasittelytoimintojen heikentyminen alku-
oireena ja aivoinfarktit kuvantamisloyddksena.
Noin 25 %:lle potilaista jaa hoidosta huolimatta
pysyvia neurologisia oireita, jotka aiheuttavat
merkittavia toimintarajoitteita. Lymfosytaarisen
vaskuliitin  ennuste vaikuttaisi
parempi kuin granulomatoottisen ja nekrotisoi-
van vaskuliitin. Erdan tutkimuksen perusteella
PACNS:N. uusiutumisprosentti on 34 eli 57 kk
seuranta-ajalla 34 %:lla potilaista sairaus uusiutui.

olevan selvasti
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