Polyneuropatie/PGS/diagnostika

Tento clanek je urcen pro postgraduadlni studium

Prosime, neprovadéjte vécné editace, nemate-li potfebnou kvalifikaci.
Editujte s rozvahou. Vécné zmény nejprve projednejte v diskusi.

Difuzni nebo vicecetné systémové postizeni perifernich nerv(, které vznika plsobenim rliznych endo- i exogennich
vliva.

Klinicky obraz

= Senzitivni pFiznaky: pri postizeni silnych myelinizovanych vidken — parestézie, hypestezie az anestezie —
ztrata pro dotyk a hluboké ¢iti — propriocepci (pacienti nerozeznavaji textury, maji pocit chiize po vaté,
mechu, chlize je nejistd a zhorsuje se vyrazenim zrakové kontroly, napr. za Sera). Pri postizeni tenkych
nemyelinizovanych vldken — ztrata rozliSeni pro teplotu a bolest a bolestivé fenomény: péleni, dysestezie —
bolestivy dotek, hyperalgezie — snizeny prah, hyperpatie — zvySeny prah, po jeho dosazeni je bolest
nadmérné vnimana.

= Motorické priznaky: typicky distalni slabost, ale i proximalni pletencova slabost (potize s chlizi do schodl a s
c¢esdnim), krece, fascikulace (viditeIné svalové zaskuby).

Vysetreni

Hypo- az areflexie L5/S2 na DK, pozdéji i C5/8, porucha Citi pro rlizné kvality, typicky miva puncochovity nebo
rukavicovity charakter, senzitivni ataxie a svalova slabost.

Déleni:

dle rozvoje obtizi: akutni /subakutni / chronické,

dle patologického procesu: axonalni / demyelinizac¢ni,

dle distribuce: symetrické / asymetrické, distalni / proximalni,

dle postizeni jednotlivych vidken: motoricka / senzitivni / autonomni.

Pomocna vysSetreni

1. Krevni odbéry: FW, KO, urea, kreatinin, jaterni testy, cholesterol, glykemie, ordlni glukézovy toleran¢ni
test, bilkovina v séru, elfo bilkovin, kvantitativné imunoglobuliny, hladina vtaminu B12, folaty, homocystein,
hormony stitné zlazy, borrelie. Dale zdkladni imunologie: RF, antinuklearni faktor, anti DNA, neuronalni
protilatky, protilatky proti gangliosiddim. Pri podezreni na toxickou etiologii se doporucuje odeslani na pracovni
Iékarstvi.
2. Moc¢: glukdza, bilkovina, paraprotein, porfyriny, delta-aminolevulova kyselina.
3. Elektromyografie: potvrdi poruchu nervu a rozlisi demyeliniza¢ni a axonalni typ léze.
= U demyelinizacni léze jde o postizeni myelinové pochvy, coz se projevi poruchou vedeni vzruchu
(zpomalena rychlost vedeni nervem, je prodlouzena F vina, amplituda odpovédi nemusi byt zménéna,
mohou byt pritomny kondukéni bloky).
= U axonalni degenerace (léze) je vedeni vzruchu neporuseno, dochazi ke ztraté axonl (objevuji se
denervadni a reinervacni projevy, normalni rychlost vedeni, snizené amplitudy CMAP).
4. RTG plic
5. lumbalni punkce
6. genetické vysetreni
7. Biopsie nervu: nejlépe n. suralis, indikovana u asymetrickych a multifokdlnich neuropatii, dale u vaskulitid,
amyloidézy, multifokdlnich demyelinizacnich polyneuropatii, obecné k rozliSeni mezi zanétlivym nebo
nezanétlivym postizenim nervu. U hereditdrnich polyneuropatii.

voav s

Tab. 2 - Pfehled typu polyneuropatii (modie nejé¢astéjsi jednotky)
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50 % polyneuropatii je diabetické &i alkoholické etiologie!

Vyéet hlavnich pFi¢in polyneuropatii !
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Metabolické a endokrinni vlivy

zanétlivé - dysimunitni pFiciny

nutri¢ni deficience

hereditarni priciny

diabetes mellitus

urémie, hepatalni poruchy
porfyrie

polyneuropatie kritickych stavd
hypothyreéza

Guillain-Barré syndrom

chronicka zanétliva demyeliniza¢ni neuropatie (CIDP)
lymeska borreliéza

gamapatie, dysproteinémie

vaskulitidy

autoimunitni systémové choroby

sarkoiddza

HIV

= deficience vit. B1, B12
= malnutrice, malabsorbce, alkoholismus

= Charcot-Marie-Tooth
= hereditarni neuropatie se sklonem k tlakovym parézam

= alkohol
toxické vlivy = |éky (vinkristin, cisplatina, amiodaron)
= organické primyslové latky (organofosfaty, akrylamid)
= kovy (olovo, rtut)
= primé infiltrace tumorem
maligni procesy = paraneoplastické pric¢iny (karcinomy bronchogenni, zaludku, streva, prsu)
= |lymfoproliferativné poruchy (lymfom, leukémie)
= myelom

idiopatické - kryptogenni pFic¢iny

Polyradikuloneuritis, GuillainGv-Barréuv syndrom (GBS)

sv

Akutni, multifokalni zanétlivé demyelinizaéni postizeni nervd a mi$nich korend.

Etiologie

V 60 % 2-4 tydny predchazi hore¢naty infekt HCD, gastroenteritida - nej¢. Campylobacter jejuni, CMV, EBV,
VZV, Mycoplasma, ockovani, operace.

Autoimunni - primarné je napadena myelinova pochva perifernich nervl (nékdy primarné postizeni pouze
axonl - u infekce C. jejuni).

Klinicky obraz

Svalovd slabost - rychle se rozvijejici (hodiny az dny), relativné symetrickda, periferni paréza. Obvykle
postupuje ascendentné na trup a HKK (ale DKK byvaji vice postizené), mohou byt postizené dechové a
bulbarni svaly.

Poruchy citi - akralni, ¢asté, ale ne prilis téZké, spis parestezie, dysestezie, puncochovitého ¢&i rukavicovitého
charakteru, mohou i nékolik dnll predchéazet slabosti. CAVE poruchy ¢iti nikdy nejsou proporcionaini ke svalové
slabosti.

Pacient je afebrilnil

Bolesti - témér pravidlem jsou intenzivni myalgie, atralgie, dorsalgie.

Arefelxie - zejména distalné L2/S2, SVALOVA HYPOTONIE.

Progrese obtizi mlze trvat 2-4 tydny, nasleduje faze platé s rlizné zavaznym motorickym deficitem a s rychle
nastupujicimi atrofiemi (klinicky obraz znacné variabilni!), vice proximalné bilaterdini (zpravidla
kvadrupostizeni, i trup). CAVE pokud jsou postizeny dechové svaly a brénice - respirac¢ni insuficience, pokud
hlavové nervy, jedna se nejcastéji o diplegii facialis (ta mlze byt i dominantnim priznakem s minimalnim
nalezem na DKK). Nasleduje faze klinického zlepSovani (6-12 mésicl). Zalezi na tizi postizeni, mdze koncit
smrti.

Dysautonomie - arytmie, hypertenze, posturalni hypotenze, ataky profuzniho poceni, nebyva porucha
sfinkteru.

Respiracni insuficience - 60 % pacient( potrebuje JIP IGZko, z toho vice neZ polovina dechovou podporu. LeZici
mUze byt bez obtizi, s dobrou saturaci a eupnoe i pfi VC 800 ml, ale s minimalni dechovou reservou, neni
schopen radné odkaslat, méa dysfunkci polykacich sval( a hrozi aspirace.

Subtypy Guillan Barré syndromu
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= Miller@v-Fisherliv syndrom - oftalmoplegie, areflexie, ataxie a positivita IgG protiladtek proti gangliosidu.
= Axonalni varianty - akutni motorickd (AMN) a akutni motoricko sensorickd neuropatie (AMSAN), akutni
pandysautonomie.

Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni polyneuropatie (CIDP)

Odlisuje se od AIDP svym chronickym prlbéhem. V likvorologickém vysetreni nachazime rovnéz
proteinocytologickou disociaci, na EMG multifokaIni demyeliniza¢ni postizeni nervd a misnich korenl. V klinickém
obraze je spiSe symetricka, proximalni a / nebo distdIni slabost HKK ¢i DKK, nebyvaiji atrofie, ¢asté jsou vyrazné
senzitivni obtiZze. Nemoc progreduje postupné, 1/3 pfipadl ma charakter recidivujici s relapsy a remisemi, jsou ale i
formy stacionarni.

Terapie je indikovana pfi rychlé progresi ¢i potizich s lokomoci. Inicidlni terapie je IVIG (0,4 g/kg 5 dni, obvykle

vyzaduje bolusové podavani v Sestitydennich intervalech), ¢i PF (2-3x tydné po dobu 6 tydnd), ¢i Ize podat kiru
kortikoid( (60-80 mg denné po dobu dvou mésicl, pak postupné klesani tak o 10 mg/mésic). Chronicka lé¢ba je
zpravidla dlouhodobd, nizkymi ddvkami kortikoid@ nebo bolusové podavani IVIG (zpravidla 1x mési¢né).

Multifokalni motoricka neuropatie (MMN)

Vzacné, pomalu progredujici onemocnéni (roky), vyskytujici se ¢astéji u muzd, projevujici se svalovou slabosti a
atrofii v distribuci jednotlivych perifernich nervl hlavné HK (nejdrive byva postizen n. radialis, kdy napt. vdzne
extenze jen jednoho prstu nebo jen v zapésti, nebo n. medianus, ulnaris, peroneus a musculocutaneus). Na EMG je
demyeliniza¢ni typ |éze s perzistujicim blokem vedeni a to i mimo mista obvyklych kompresi u Gzinovych
syndromU. Asi 50 % ma pozitivni protildtky proti GM1 gangliosidu. Dobré je odpovéd na vysoké davky IVIG ¢i
cyklofosfamidu (kortikoidy i PF jsou neudcinné).

CAVE Onemocnéni pripomina periferni formu ALS (obé nemoci maji i fascikulace a kifece), ale je na
rozdil od ALS dobre lécitelné.

Alkoholicko-karencni polyneuropatie

Polyneuropatie axonalni senzoricko-motorickd, se subakutnim rozvojem, vyskytuje se u 20 % chronickych
alkoholik{. Etiologicky jde o nutri¢ni a vitaminovou karenci (hlavné B1 — thiamin). Postizeni byva symetrické, se
senzitivnim a motorickym deficitem akralné na DKK, pozdéji se objevuje stepdz, senzitivni ataxie.

v v/

Terapie: abstinence, nutrice, vyssi ddvky Bl (Iépe i.m. v 10denni kire), na pozitivni senzitivni priznaky
carbamazepin &i gabapentin. Abstinenci Ize kontrolovat dle GMT, CDT (karbohydratdeficietni transferin).

Polyneuropatie pri diabetes mellitus

Neuropatie zplsobena metabolicko-ischemickymi pri¢inami, trpi ji asi 50 % diabetik(. Nej¢asteji se setkdme s
chronickou distalni symetrickou polyneuropatii, kde prevazuje senzitivni postizeni nad motorickym, postizeny jsou
nejprve DKK, pak i HKK, typicky s akrdlnim vzorcem, pri¢emz typ senzitivniho postizeni zavisi na typu postizenych
vldken. Nejcastéji se jednd o silnd vldkna s ndlezem nebolestivych parestezii, poruchou vibracniho ¢iti, polohocitu a
pohybocitu, lehkou poruchou taktilniho citi, se snizenymi reflexy. Motorické postizeni je méné Casté, pokud se
objevi, tak v peroneaini svalové skupiné&, oslabend je pak dorzaini flexe a vazne chlze po patach. Pri
dekompenzovaném DM se mohou vyskytnout reverzibilni rychle nastupujici senzitivni priznaky, které po dosazeni
normoglykémie ustupuiji, pri déletrvajici dekompenzaci vznikd akutni bolestiva neuropatie s relativné rychlym
zacatkem, doprovézena vahovym Ubytkem a pallivymi, prevazné nocnimi bolestmi. Pro poruchu je typicka
kontaktni hyperestezie klze, pacientdm vadi odévy a kontakt s loznim pradlem. Na rozdil od distalni senzitivni
neuropatie poucha Citi progreduje na celych DKK. Pri objektivnim vysetreni se nachazi jen maly senzitivni deficit.
DalSim Castym postizenim jsou kranialni neuropatie, typické je postizeni lll., IV. a IV. hlavového nervu (s uSetfenim
zornice), které se zpravidla do nékolika mésict upravi. Déle izolované neuropatie na koncetinach, v misté
obvyklych kompresi a Gzinovych syndrom@ (periferni nervy diabetikd jsou ke kompresi vice nachylné), a proximaini
diabetickd amyotrofie, ktera je vzdy ASYMETRICKA, jedno- nebo oboustrannd, silné bolestiva, za¢ina palcivymi
bolestmi v oblasti kycle a stehna. Dochdzi k rychlému rozvoji atrofii (dny a tydny) a slabosti (svaly lumbdalniho
pletence, iliopsoas a stehenni svaly). Stav je sice reverzibilni, ale Gprava velmi postupnd a pomala.

Terapie: normalizace glykémie, prisun vitamind (Milgamma kdra 10 inj. i.m. 2x ro¢né), kyselina thioctova
(Thioctacid) — infuze s denni davkou 600 mg 2-3 tydny, pak tbl 1x1 po dobu tfi mésicl. V tézkych pripadech
inzulinoterapie.

Neuropatie pri lymeské borrelidze

Ve stadiu 2 (diseminované infekce) se objevuji kranidlni mononeuritidy, a to nej¢astéji paréza n. VII, kterd byva
oboustrannd. Dale asymetrické bolestivé (poly)radikuloneuritidy (hlavné v hrudni oblasti pfipominajici interkostalni
neuralgie), plexitidy Ci vice¢etné mononeuritidy a radikulitidy. Vzacnéji obraz podobny GBS. Likvor — desitky az
stovky mononukleard, lehce vyssi bilkovina.

Diagnostika: LP a serologie boreliézy (IgM Elisa a WB, PCR a elektr. mikroskopie).
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Terapie: ATB ceftriaxon (Rocefin, Lendacin, Taxcef) v ddvce 2 g denné po dobu 14-21 dn(, nasledované 14-21
denni p.o. ATB IéCbou.

Neuropatie pri monoklondlni gamapatii

MlzZe byt demyelinizaéni éi axonalni, vyskytuje se v rdmci malignit (mnohotného myelomu, Waldenstréomovy
makroglobulinemie, POEMS).

Castéji pfi MGUS (monoclonal gammapathy of undetermined significance) spojené s imunoglobulinovymi subtypy
IgG, IgA a IgM. Tato se klinicky nelisi od CIDP bez monoklonalni gamapatie, stejné dobre odpovida na

Vv

vyzaduje specidlni terapii.
Neuropatie pri vaskulitidach

Zpravidla axonalni typ neuropatie nachazime u vaskulitid velmi ¢asto (polyarteritis nodosa, Churg-Strauss sy,
Wegenerova granulomatdéza ¢i systémové onemocnéni pojiva — napr. SLE), a to ve formé vicecetnych
mononeuropatii, mononeuritis multiplex (v 60 %) ¢i generalizované symetrické polyneuropatie. V diagnostice se
uplatni i biopsie n. suralis. U vaskulitid jsou ¢asto postizena tenka vldkna, které EMG dobre nezachyti, proto se k
potvrzeni diagnézy provadi kozni biospie.

Hereditarni polyneuropatie

Charcot-Marie-Tooth je heterogenni skupina dédi¢nych pomalu progredujicich onemocnéni perifernich nerv(,
nejcastéji AD dédic¢né, varianty axonalni i demyelinizac¢ni. Vyskyt v populaci je 1:2500! Pacienti maji senzitivni i
motorické postizeni — distaIni svalovou slabost a atrofii (nejprve postihuje drobné svaly nohy a vznika pes cavus,
zkracuje se Achillova $lacha, pozdéji se Sifi na ruce), poruchu ¢iti, areflexii, chlize ma typicky charakter stepaze.
Diagnostika je elektromyograficka, geneticka.

Terapie: vitaminoterapie, rehabilitace. DUlezité je genetické poradenstvi.
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