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SOUHRN

Syndrom Guillain-Barré je akutni, progresivni nguate charakterizovana slabosti kefin,
parestéziemi a hyporeflexii. ¥akych pipadech mze vést paréza svalk respirgnimu
selhani. Redpoklada se, Ze onemeon je vysledkem autoimunitni odp&di spuséné
piedchozim onemoénim nebo o6kovanim. Prace se zabyva moznostmébié tohoto

onemocgni a také rozvojem komplikaci.

KLi COVA SLOVA

autoimunitni zaé&; diagnostika; plazmaferéza; komplikace

TITLE

Acute polyradiculoneuropathy, possibilities in theatment, progress of the complications

ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome is an acute, progressiugrapathy characterized by weakness of the
limbs, paresthesias and hyporeflexia. In seversg¢gamuscle weakness may lead to respiratory
failure. GBS is believed to result from an autoinrmauesponse triggered by an antecedent
illnes or vaccination. Thesis goes about possidiin the treatment and progress of the

complications.
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dysautonomic inflammation; diagnosis; plazmaphsresimplications
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UvoD

Tématem, kterym se tato diplomova prace zabyva, gaotni polyradikuloneuritidy, konkrétn

moznostmi jejich [&y a rozvojem moznych komplikaci.

Autoimunitni neuropatie jsou velice zajimavou skwpi onemocEni perifernino nervového
systému. Do skupiny autoimunitnich neuropatiitipptedevsim syndrom Guillain-Barrého a

jeho podtypy.



TEORETICKA CAST

1. Polyneuropatie

Polyneuropatie to heterogenni skupinu poruch perifernich fierdde o difazni nebo
vicetetné systémoveé postiZzeni perifernich fiekteré vznik4 psobenim fiznych endogennich
i exogennich vliwt (vlivy zargtlive, metabolické, toxické, imunopatogenni, vitamié a
nutri¢ni deficience, degenerativni i paraneoplastické3tiPeny byvaji hlavdlouhé nervy (na
dolnich kortetinach), klinické projevyivazuji na distalnictastech ko&etin. Postizeni iive

byt symetrické i asymetrické, mohotepgaZzovat fiznaky senzitivni nebo motorické.
Pri diagnostice polyneuropatii se vychazi ze 3 zaklatth kritérii:

1.Subjektivni giznaky — ty vyplyvaji z pevazujiciho postiZzeniiznych druli viaken (silna
vlakna zajisujici motoriku a propriorecepci nebo tenk& vlaka§isujici senzitivni modalitu
pro bolest a teplotu a autonomni funkce).

Pozitivni pFiznaky - pfi postizeni senzitivnich vlaken jsou to parestémgsestézie, pocit
stazeni nebotené druhy bolesti¢asto zd&inaji na ploskach nohou afiSke proximalg.
PostiZzeni motorickych vlaken provazeji svalové spazmyalgie.

Negativni pfiznaky — predstavuji snizeni citlivosti, slabost a zvySenoaviinkorgetin a

nejistotu @i chazi.

2.0bjektivni nalez— byva charakterizovan periferni symptomatickousrizenim nebo
vyhasnutim Slachookosticovych refiexhypestézie, ktera miva typicky piathovity nebo
rukavicovy charakter, senzitivni ataxie, svalovabskt — sniZzeni sily dle svalového testu.
Distribuce svalové slabostithe mit distalni fevahu, coz serpdevSim projevuje oslabenim
dorzalni flexe nohy v oblasti n.peroneus, jindy peto proximalni, kdy je v pdpdi oslabeni
stehenniho svalstva, kdy vazne vstavanirepul

Mohou byt postizena i vlakna autonomni a vznikajojgvy dysautonomic, poruchy
vazomotorické, sudomotorické, ale i kardiovaskulg@ako je posturalni hypotenze nebo
gastrointestinélni. Sfinkterové poruchy nebyvaijtgmny.



3. EMG — u demyelinizénich neuropatii jdefpdevsim o postiZzeni myelinové pochvy, coz se
projevuje poruchou vedeni vzruchu a abnormalitaomidkkeni studie — bloky vedeni, F-viny,
chronodisperze M-odpeédi. Bloky vedeni a demyelinizai zmény obeci jsou lokalizovany
distalre na kortetinovych nervech. U axonalni degenerace je vedeporuseno, ale zjisti se
denervéni (ale i reinerveni) projevy a nizké amplitudy CMAP a SNAP. Zakladypy léze

jsoucasto v izném pondru kombinovany.

Axonalni neuropatie byvaji zmsobeny toxickymi vlivy, nuttini deficienci, gkterymi
systémovymi metabolickymi chorobamiasté jsou senzitivni pozitivnitignaky v typické
distélni lokalizaci, i motoricky deficit mivaigvahu distalni slabostiAkutre vznikaji u
intoxikaci a systémovych onemaar, subakutd u metabolickych onemoéni a rekterych

intoxikaci achronickyu heredodegenerativnich &kterych systémovych onemagn.

Demyeliniz&ni neuropatie jsou hlave autoimunitni a za&tlivé, mohou pevazovat
motorické projevy a postizenitbe byt distalni i proximalni. Rozvijeji skutre, subakutd i

chronicky.

Klinickd manifestace polyneuropatigasto zavisi na premorbidnim stavu periferniho
neuronu, ktery rize byt ovlivien celoufadou vrozenych i ziskanych fakiiorLécba sefidi
piicinami polyneuropatie. Zakladem je rozpoznaticipy a jeji ovlivréni ¢i odstrarni.
(Ambler, 2006, s.287-289)

1.1 Autoimunitni polyneuropatie

Autoimunitni polyneuropatie séadi do SirSi skupiny zétlivych neuropatii. Hlavni
charakteristikou autoimunitnino procesu je imunimdpowd proti vlastnim antigeim
s naslednym poskozenim nebo dysfunkci cilového norgdDo skupiny autoimunitnich
neuropatii pat predevsim syndrom Guillain-Barrého, chronicka &bwé demyelinizni
polyneuropatie, multifokalni motorick& neuropatp@raneoplastické neuropatie. Do skupiny
zaretlivych se fadi téZz také neuropatie u Lymeské borelidzy, gatiapautoimunitnich
systémovych chorob, vaskulitid, sarkoid6za a neatiepu infekce HIV — AIDS. (Neurologie
2003, s.95)
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1.2 Syndrom Guillain-Barré

Jde o neépstjSi akutni, ziskanou, autoimunitni periferni neatiip Onemocani je
heterogenni nejen z hlediska klinické manifestaale, i z hlediska elektrofyziologickych
nélezi. Udavana réni incidence velmi kolisa od 0,16 do 4,0/100 0@6upa ve starSimeku
(maximum vyskytu byva mezi 50-70 lety) a lehdev@azuje postizeni muzv poreru 1,5:1.
Onemocgni je heterogenni jak z hlediska klinické manifestatak i elektrofyziologickych

nalez.

Mezi zakladni obecnou charakteristikurpatkutni z&étek s rychlou progresi rejst;ji
béhem 1 az 2 tydin monofazicky piib¢h, proteinocytologicka disociace v likvoru a spaomiia
Gprava u ¥tSiny nemocnych. Jde o autoimunitni reakci protifpmim nernéim a uplafiuji se
jak burgené, tak protilatkové imunologické abnormity. Abdrdnodpo¥d’ B burgk na
glykolipidy nebo obdobné sléaniny Zistava stale kiiem k patogenezi.

UvaZuje se rowz o patogenetické roli antiglykolipidovych protéit které vznikaji
prostednictvim molekularnich mimiker vlivem mikrobialhicoligosacharid, predevsim
uréitych fettzci Campylobacter jejuni. Imunitni mechanizmy jsatkday spoustny predchozi
infekci nebo jinymi vlivy a GBS jako postinfé&ki onemocani se vyskytuje asi u dvotetin

pacient.

Redpoklada se patogeneticka souvislost meailghozi infekci a imunitnim mechanizmem
neuropatie. NejZnéjSim typem je akutni z&tliva demyeliniz&ni polyneuropatie (AIDP). Jde
o multifokalni zastlivé demyeliniz&ni postizeni perifernich naiva misnich kteni, ktera je
charakterizovana kro&énsegmentalni demyelinizacéznym stupsm lymfocytarni infiltrace
perifernich nernt, predevsim v proximalnich a terminalnich Usecichg&t$ich forem dochazi
k sekundérni axonalni degeneraci. PoSkozeni noyadipochvy je zprogtdkovano hlavé T
buinkami, protilatko¥ zprostedkovana imunitni poruchaigpiva k poruse nervovych viaken.
Je gitomna také porucha hemato-likvorové bariétgdevsim v oblasti terminalnih@tveni a

kofeni, ktera zejm¢ zodpovida za finik bilkovin do likvoru. (Neurologie 2003, s.%%)
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1.3 Vyvolavajici faktory

Infekce:
- Campylobacter jejuni, Mycoplasma pneumoniae, @wgalovirus, Ebstein-Barrové virus,

HIV virus, Lymska boreli6za

Systémoveé choroby:

- Hodgkinova choroba, jiné lymfomy

O¢kovani:

- vakcina proti vzteklig, chripce, tetanu

Léky a jiné latky:
- Streptokinaza, Captopril, Danazol, Heroin

(Layon, Gabrielli, Friedman, 2004, p.420)

Jini autori jeSt¢ uvad¥ji dalsi mozné fi¢iny nez jsou vySe uvedené:
Infekce:

Virové— virus chiipky, coxsackie, herpes simplex, virus hepatitidZ A
Bakterialni— E.coli

Parazitarni— malérie, toxoplazméza

Systémové choroby:
- Chronickéa lymfaticka leukémie, Hypertyroidism&arkoiddza, onemoeni ledvin

DalSi stavy:

- t¢hotenstvi, chirurgické intervence, transplantacgrdaders, intoxikace, poziti drog
( Mendell, Kissel, Cornblath, 2001, p.150)
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1.4 Princip imunitni reakce

Autoreaktivni T biiky rozpoznaji specificky antigen, aktivované Tiky mohou pestoupit
nervow-cévni bariéru a vniknout do periferniho nervovésystému. T biky aktivuji
makrofagy, dochazi k produkci cytokin uvokiovani toxickych mediatér a rozvoiji
demyelinizace a axonalni poruchy. Obddbn protildtky mohou pekrcatit nervow-cévni
bariéru a pfspivaji k procesu demyelinizace i axonalni IézepbDzita 1IgG a komplementu

piedchazejici vlastni demyelinizaci.

Rozvoji neurologickych symptanpredchézi (pimérné 14 dni) ¢asto infekt dychacich cest
nebo gastroenteritidagkdy i jiné infekéni choroby nebo operace. Z intelch agens séasto
prokaze Campylobacter jejuni nebo Cytomegalovirdspatogenezi se igjm¢ uplatiuje
zk¥iZzend imunitni reakce — molekularni mimikry — podobnost bakteridlnich a nervovych
antigennich epitop (n&pspol&né antigeny Campylobacter jejuni a nervovych vigk&izné
proteiny a glykoproteiny (bakterii, viri viastnich butk) vytvareji mizné antigeny a kazdy
antigen obsahujéadu epitofi. Jako epitop se ozége ¢ast antigenni molekuly, ke které se
vaze molekula protilatky. Bylo zji&bo, Ze specificky peptidovy, karbohydatrovy nelpidiovy
epitop infekniho virového nebo bakterialniho agens ma sekveake antigenni epitop
myelinu, lipopolysacharidyéthto organizmi sdili epitopy podobné gangliogit perifernich
nervi. Tyto nalezy vedly k hypotézy Ze ,molekularni nkim" predstavuji
imunopatogeneticky mechanizmus léze perifernickawich viaken. (Neurologie 2003, s.96-
97)

1.5 Klinicky obraz

Vlastni zaatek je charakterizovan pe@mé rychlym rozvojem (Bhem dri) negastji
symetrické slabosti dolnich koietin, ¢asté jsou saiasré myalgie (bolesti byvaji u 15-50%
pacienti), parestézie nebo i dysestézie. Obvykle dochgqmrkaléascendentni progresi(50-
60%) a Sieni @iznaka proximalrg, na horni kodetiny a hlavové nervy. N. facialis byva

postizen az v 50%.
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Onemoc#éni miZze ale zé&it i bulbarnim syndromem descendentnim &enim. Progrese
trva obvykle 2, maximakhpodle kritérii, 4 tydny. K maximu postiZzeni dojdghem 7 dif u
35% nemocnych,dhem 7dii u 70 % a bhem 21 di u 84 %. Formy onemog¢ni jsou velmi
variabilni. Lehka forma se projevi jen lehkou slsibov dolnich kotetinach, kde fevazuje
oslabena dorzalni flexe nohou nebo slabost stehenswalstva, uétké formy niize pi
ascendentni progresi vzniknout az kvadruplegie. ddobyt postizeny i kaudalni hlavové
nervy, coz se projevi bulbarnim syndromem, obonstra |€zi n.facialis (diplegia facialis) i
dalSich hlavovych nefiv Nebezpéna je hlave ventilaini insuficience ze slabosti dychacich

svali. Prib¢h je afebrilni.

Mohou byt i projevyautonomni dysfunkce (tachykardie, arytmie, hypertenze, posturalni
hypotenze),zejména u paciérg €zkym motorickym deficitem. NeéasgjSi je hypertenze a
antihypertenziva jef¢ba podavat s vysokou opatrnosti. Nemocni jsogexvy senzitivni na
antihypertenziva a nahla iatrogenni hypotenz&erbyt gicinou i ndhlé smrti! EKG zgny se

popisuji az v 50%.

V objektivnim nélezu zjistime kramareflexie fizn¢ vyjadreny motoricky deficit s
proximalni i distalni pevahou a ndidis tézké poruchyeciti. U t€ZSich forem mohou byt i
psychické poruchy, klinické projevy léze CNS (mikmvé nebo lehké spastick&iznaky)
nebo znamky demyelinizace na MR mozku.

Postizeni se kvantifikuje podle Hughese do 7 zaklatch stupii:

0 — normalni

1 — malé projevy

2 — schopen dlze > 5 m bez pomoci
3 — schopen dlze <5 m s pomoci

4 — neschopen éke (izko ¢i vozik)
5 — asistovana ventilace

6 — umrti

(Neurologie 2003, s.97-98)
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1.6 Diagnostika

V diagnostice ma dominantni r&@MG — predevSim kondulni studie, které jsou velmi
senzitivni jiz v prvnich dvou tydnech, kdy néalezikwvoru maze byt je& normalni. Mezi
nejcitlivéjSi parametr u demyelinizaiho typu paf prodlouzené latence nebo ckgb (ev. i
absence) F odpedi, nasleduji snizené amplitudy CMAP, prodlouzenstathi motorické
latence a znamky kondékiho bloku.

Elektrodiagnostické nalezy jsouileZité v ¢asném stadiu k charakteristice typu GBS
(demyeliniz&ni nebo axonalni). V prvnich dvou tydnech se prek@afimémeé v 70 %
demyeliniz&ni typ léze, ve 23 % smiSeny demyeligiziba axondlni, pouze axonalni ve 3 % a
normalni ndlez mohou mit 2 % nemocnych. Zavazngagkdstavuji nestimulovatelné nervy,
ktery se udava asi u 3 %. Pro senzitivni kordilstudie je charakteristick&téi postizeni

SNAP na n. medianus a ulnaris nez na n. suraliohmch koretinach.

Typicky je likvorovy nalez, kde je proteinooldgicka disociace s mnozstvim bilkoviny
obvykle nad 1 g/l, ale hodnoty mohou byt i vy$&h&m prvnich dvou dnvSak byva zvySena
hodnota bilkovin pouze u 15 % nemocnych, v prvdhtyje jiz zvySena u 66 % a ve druhém
tydnu u 82 %. P&et burgénych elemerit obvykle nepevySuje 10/mm ale asi u 5 %
nemocnych rize byt i lehka pleocytéza 10—20/mmP¥i vyraznsj$i pleocytéze jefeba myslet

na boreliozu nebo infekci HIV.

1.7 Varianty GBS

V nedavné dabbyly vy¢lenény dva dalSi typy sipvazri axonalnim postizenim. Axonalni
formy spolu s akterymi dalSimi klinickymi formami jsou ozgavany jakovarianty GBS pati
sem kromd AMAN a AMSAN piedevsSim Miller iv-Fisheriv syndrom a dale akutni

pandysautonomie g¢vazujicim autonomnim postizenim.
Jednalkakutni motorick& a senzitivni axonélni neuropatie(AMSAN), kterd ma smisSené

senzitivni i motorické postizeni, a jednak pouzetarioka akutni motoricka axonalni
neuropatie (AMAN).
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U AIDP je mistem imunitni ataky Schwannovaika; ale u AMSAN a AMAN je imunitni
ataka smrovana pimo na axolemu s depozity IgG a komplementu v @bRanvierovych
z&ezl. Makrofagy penetruji f@s bazalni laminu a atakujitimo vlastni axon. Axonalni
degenerace Zma gedevsim v oblasti nervovych i@ a pozdji se rozstuje i na periferni

nervy.

AMAN casto pedchazi pijmové onemocEni (zvySené titry protilatek proti Campylobacter
jejuni se nachazeji az v 67 %) nebo infekce dydmaciest (protilatky proti Hemophilus
influenzae ve 13 %), distalni slabosépazuje nad proximalni, hlavové nervy byvaji pasiiz
asi u 25 % nemocnych a resgimadysfunkce je méncasta nezli u GBS. Progrese je pong
rychla, pamérné 6 dmi a myotatické reflexy mohou byt jen snizeny nebadhovany. ZlepSeni

nastava ghem 1-2 misiai. 1gG protilatky proti GM1 gangliozidu se nachaaegi40-50 %.

Pavodni diagnostickd kritéria NINDS Ize povaZzovaletéa uziténd, i kdyZz nezahrnujigkteré

nowjsi varianty:

Hlavni — progredujici slabost vice neZli jedné &etiny, areflexie alespodistalre

Podporujici — rychla progrese, relativni symetrie, malé sé@nzitprojevy, postizeni hlavovych

nervi, autonomni dysfunkce, afebrilnigih, nalez EMG a likvoru

Zpochybiiujici — vyrazna asymetrie, postiZzeni sfinkieostra hranicetiti a vice jak 50

burgenych elemerit na mni v likvoru

Prubéh - po 2-4 tydnech se obvykle progrese zastavi, Atstava dalsi 2—4 tydny stacionarni a

dochazi k postupnému zlepSovani.(Neurologie 2009;£00)

Miller-Fishefiv syndrom je dalSi samostatna forma GBS a je cheniakvan akutnim
zatatkem trias oftalmoplegie, ataxie a areflexie,r@ledy mohou byt postizeny i dalSi hlavove
nervy, fedevsim kaudalni (bulbarni syndrom). Zevni oftallegie jecasto asymetricka a je

provazena v men&rpripadi zornicovymi poruchami. Méncasté byva postizeni mimického a
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orofaryngenalniho svalstva, vz#&cn korcetinového svalstva; existuje vSakephod do
generalizované slabosti jako u klasického GBS.

Existuji i varianty s nekompletnim obrazemndd byt i smiSeny s klasickym GBS se
slabosti konetinového, ale i dychaciho svalstva. édDifetiny nemocnych se uzdravuji ad
integrum, 3-5% niZze skowit letalne (Landryho vzestupna paralyza). tddy nemocnych
pietrvavaji periferni parézy a sfinkterové poruchy.

(NevsSimalova, Rzicka, Tichy, 2002, s.246)

1.8 Chronické zarétlivé neuropatie

Tato skupina je jeStvice heterogenni nez GBS. Spolgm rysem je fedpokladany
dysimunitni mechanizmus vedoucitkzneé vyjadenym zastlivym zménam. Obdob#é jako
u GBS je mozné rozliSit chronické dysimunitni ngaibe s pevazujicim demyelinizaim a
axonalnim typem postizeni. Mezi demyelidigmi neuropatiemi je n&asgjSi formou
chronicka zaeétliva demyeliniz&ni polyneuropatie (CIDP), kter& ttioparalelu AIDP a ma

rovnéz fadu variant.

DalSi pomarné dolre k linicky i e lektrofyziologicky charakterizovanojednotkou je
multifokalni motorickd neuropatie (MMN), a dale ysopopsany vzacné jednotky
charakterizované nalezem antineuronalnich prokilateti sodastem myelinové pochvy. K
axonalnim chronickym dysimunitnim polyneuropatiim fatpolyneuropatie v ramci

systémovych vaskulitid a z&tivych onemocgni pojiva.
Chronickeé demyelinizatni zanétlivé neuropatie a varianty

Relabujici forma byla popsana v r. 1890 Eicktean a v r. 1914 Hoerstermannem a
ozna&ena jako ,rekurentni polyneuritis“. Progresivnirfa byla ozn&na jako progresivni

hypertroficka neuritida . Pozitivni débna odezva na kortikosteroidy byla popsana Austine
vr. 1958.
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Onemocéni postihuje vSechnygkové skupiny. Rmeérny vék je kolem 50 let, relabujici
forma postihuje&astji mladSi jedince. Incidence jgiplizné 1 pripad/100 000/rok, muZzi jsou

postizeni 2xastji.

Dominuji znamky multifokalni segmentalni deiigace a remyelinizace, dale znamky
mirné zastlivé infiltrace epineuraly endoneurak a perivaskulard slozené z T butk a
makrofag: (ptitomny u 25-50 % ifpadi), edém atzny stupé ztraty axor. Patologické

zmeny postihuji periferni nervy a keny.

Neurologicka symptomatika jequichazena infekci pouze asi v 1/i8ppdi. Zakladnim
klinickym rysem jeprogreseklinické symptomatiky po dobdelSi nez 2 nisice Motorické
piiznaky obvykle dominuji nad senzitivnimi. Chabé parézyujsobvykle symetrické,
postihuji proximalni a distélni svaly a vzhledenmdé&myeliniz&nimu typu postiZeni jsou
obvykle atrofie malo pokkalé. Hlavoveé nervy, zejména n. VII, X a X Il, js@ostizeny mé#

éasto nez u GBS.

Senzitivni Fiznaky ztidka vedou k vyznamnému futikimu postiZzeni. Maximum je
obvykle na dolnich kafetinach akral&, byvaji postizeny vSechny modalityaolest je
piitomna u 1/5 fiznalki. Areflexie je pritomna prakticky vzdy. #lezitosré se nachazeji i
autonomni priznaky, negasgji mik¢ni obtizec¢i Hornefiv syndrom. Vzachkh se nachazi

edém papilyi intereni tremor. Periferni nervy mohou byt palpa ztluselé.

Po poateeni progresi trvajici déle nez 2¢ésice je dalSi gibéh negasgji chronicko-
progresivni s pozvolnowi schodovitou progresi, méncasto relabujici, ifpadré i
monofazicky jako u GBS (zejména wtid. Vzacrt se onemoani rozviji akutg a je
zpatatku obtizg odliSitelné od GBS. Forma s dobou trvani progneszi 4 a 8 tydny je
nékdy ozn&ovana jako subakutni zéthiva demyeliniz&ni polyneuropatie, jeji dalSi {doeh
progndza je spojena s chronicko-progresivniiibgtem, postizenim centralniho nervoveho

systému a vyznamnym stupmtraty axof.

V mozkomiSnim moku je pravidélproteinocytologicka disociace. Zvysenicho burek

nad 10 elementul je pouze v fipact asociace s infekci HIWi u Lymeské boreliozy.
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EMG prokazuje znadmky multifokdlni demyelinind polyneuropatie. Kritéria
demyeliniz&ni neuropatie u CIDP jsou odeo @isrejSi nez kritéria pouzivana u AIDP.
Magneticka rezonance (MR) prokazuje ztha$tspolu s enhancement gadolinia zejména v

oblasti kdeni ¢i plexa. V 5 % g@ipadi jsou abnormality bilé hmoty CNS.

Diferenciélni diagnostika :

— nektera onemoatni ¢i stavy jsou asociovany se vznikem CIDP: monoklohgbamapatie,
obvykle typu Ig&i IgA, mére ¢asto IgM (protilatky proti beta-tubulinu), HIV iritee,
diabetes mellitus, vzaénymfom, hepatitida C, kba interferonem alfa

— hereditarni demyelinizai neuropatie: obvykle jefftomen obraz difzni demyelinizace, u
nékterych je vSak itomna multifokalni demyelinizace (hereditarni repatie s nachylnosti k
tlakovym obrnam a forma nemoci Charcot- Marie-Taotitdi¢nosti vazanou na chromozom
X)

— chronické demyelinizai neuropatie dysimunitniho apodu (MMN, neuropatie s
protilatkami proti myelin-asociovanému glykoprotain

CIDP varianty

Multifokalni CIDP (syndrom Lewis-Sumner, multifokalni ziskana denmye&eni
motoricka a senzitivni polyneuropatie — MADSAM). iitky se IiSi od klasické formy
asymetrickym postizenim, které postihuje vice thétavaly a horni ko¥etiny, EMG nalez

odpovida multifokalni demyelinizai 1ézi s dominujicimi bloky motorického vedeni.

Fokalni CIDP hornich kongetin. Klinicky se manifestuje postizenim jednokbiovice
nenki jedné nebo obou kéatin, postizeni je asymetrické s maximem akralasté jsou i
senzitivni giznaky \etrg bolesti. Elektrofyziologicky dominuji fokaldi multifokalni bloky
motorického vedeni. GbvySe uvedené jednotky je nutné odliSit od MMN, &k CIDP
hornich kowretin navic od idiopatické brachialni plexopatie.n88vni varianta CIDP
Dominuje distalni porucha citlivosti postihujiciwtixle vSechny kvality, provazena bolesti a

jen minimalni slabosti. Obvykle Spatreaguje na imunomoduiai I&bu.
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Détska varianta CIDP je predchazena infekgi vakcinacic¢astji nez klasicka CIDP (asi
v polovirg pripadi). Probiha az ve 25 % monofazicky. Postizeni j@atifci s prevahou na
hornich kowetinach. Reaguje obvykle velmi debna kortikosteroidy¢i IVIG. Lécba

onemocgni reaguje fznivé nafadu imunomoduknich terapeutickych posttp

Kortikosteroidy jsou obvyklym Iékem prvni vglbCyklosporin jako I€k prvni volby v
piipadt, kdy jsou kortikostereoidy kontraindikovany. Aziaprin obvykle jako kombinace s
kortikosteroidyci cyklosporinem k redukci jejich davky. U refraktéch gipadi intravendzni
imunoglobulin, pi terapeutické odezvv redukované davce v odstupu 4-8 tydaalsi

moznosti jsou opakované plazmaferézy.

Multifok&lni motoricka neuropatie (MMN)

V r. 1982 referoval Lewis a spol. o syndromultifokalni senzomotorické neuropatie s
perzistujicim konduknim blokem. Od r. 1986 se &da objevovat prvni steni o progresivni
motorické demyelinizéni neuropatii, kterd4 Kklinicky #pominala variantu amyotrofické
laterarni sklerézy (ALS), s progresivni asymetrickslabosti s atrofii, fascikulacemi a

krampy , bez senzitivnich symptém

Uvodni sdleni ozn&ovalo tuto jednotku jako ,reverzibilni syndrom mookého
neuronu“. Bez elektrofyziologického vygeni je toto onemoeni diagnostikovano obvykle
jako progresivni svalova atrofie. Termin ,multifék& motorickd neuropatie” byl poprvé

pouzit Pestronkem a spolupracovniky v r. 1988.

Prevalence MMN neni znama; odhaduje se, Zenjggemocny s MMN ifijpada na 50
nemocnych s amyotrofickou lateralni skler6zou. Mjsbiu postiZeniitkrat ¢astji, vékovy
vyskyt od 2. do 8. dekady,omérné kolem 40 let.

Autoimunitni podklad MMN podporuje kranterapeutické odezvy na imunomodina
lé¢bu fada biochemickych nélézzejména obvykly nalez vysokych titautoprotilatek proti
GM1 gangliozidim, i kdyZz antiglykolipidové protilatky nemajitggm¢ zadny patogenni

vyznam a jsou pouze markery onemgun
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Typicky jde o neuropatii:

— multifokalni : objevuje se multifokalni slabost v distribuci if@mich nervi, negasgji n.

radialis, n. ulnaris, n. medianus a n. peroneus;

— motorickou: jde vyluiné ¢i prevazr o motorické piznaky; krong chabych obrn jsotasté

fascikulace a krampy; senzitivnifipnaky chybii jsou mirného stugh

— demyelinizaéni: klinicky dominuje slabost, zgdtku s relativd malym stupsim svalové
atrofie; EMG odhali multifokalni demyelinizai 1ézi motorickych neny, dominujici je

castény motoricky blok vedeni.

Progresivni asymetrick& distalni slabost swijppozvolnaci schodovit behem rekolika
let, vzack mize byt z&atek i nahly. NgjasgjSimi Gvodnimi symptomy jsou oslabeni stisku
ruky, prepadavani ruky v zépti a nohy v talokruralnim kloubu. Slabosiza postihovat i m.
biceps brachii a m. deltoideuSasto jsou fitomny fascikulace a krampy, &is i myokymie,
senzitivni symptomy chybdi jsou mirné. Z nen jsou nefastji postizeny n. radialis, n.

medianus, n. ulnaris, n. peroneus a n. musculoeutan

Typicka je relativni absence atrofiifep vyraznou slabost (svalovy test < 4). Reflexyjso
asymetricky sniZzeny¢asto i na asymptomatickych keetinach. Filezitostrt mohou byt

reflexy Zive, ale vzdy chybi spastické pyramidoyizmaky.

Elektrofyziologické nalezy. Patognomickym re@e je dobe lokalizovany, segmentalni,
perzistujicicast&ény blok vedeni motorickych viaken nervu mimo mistaryklé komprese.
Nekdy jsou gitomné bloky i na asymptomatickych kainach. Amplituda CMAP i
distélni stimulaci je obvykle normalni i z paretitio svalu. Kroré bloka vedeni j sou
piitomny i dalSi znamky demyeliniziai neuropatie, aleipvazié v oblastech postizenych
blokem: zpomaleni vedeni segmentgthes oblast bloku; chyimi F vin¢i prodlouzeni jejich
latence; prodlouZeni distalnich motorickych late@ciamky demyelinizéni 1éze mimo oblast
bloku (zpomaleni rychlosti motorického a senzithmivedenigasova disperze) se vyskytuji

vyjimeéne.
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Z dalSich laboratornich nateje uzit&né stanoveni bilkoviny v likvoru, ktera je normalini
¢i lehce zvySena (do 1 g/l). Na magnetické rezonecprokazat hypertrofické Useky nervu,
biopsie ukazuje vyraznou nezflivou demyelinizaci motorickych a lehkou demyetaci
senzitivnich vlaken. Na rozdil od chronické &#fimé demyeliniz&ni neuropatie (CIDP)
biopsie n. suralis neprokazuje znamky &hvého mononuklearniho infiltratu i

endoneuralniho a subperineuralniho edému.
Diferencialni diagndza progredujici fokalni chabé asymetrické parézy cktin bez
poruchy citlivosti jako dominantniho klinickéhsipnaku MMN obsahuje zejména uvedené

klinické jednotky:

— onemoc#ni motorického neuronu (amyotroficka lateralni s, progresivni muskularni

atrofie, fokalni formy)
— spondylogenni cervikalni myelopatiiradikulopatii
— izolované léze motorickych nérv
— neuropatie demyelinizai ¢i axonalni (otrava olovem, porfyrie)
— rekteré myopatie (facioskapularni dystrofie, myozt&linkluznimi &lisky)

Pabéh je chronicky a trvani nemoci v dblstanoveni diagnozy se pohybuje agkalik
meésial aZz po wkolik desetileti, pimérné asi 7 let. \étSina nemocnych neni postizegade
a miZe pokrgovat v praci.

V souwasné dob je vSak lékem volby u MMN vysokodavkovamytravenozni lidsky
imunoglobulin, ktery byl &inny u 95 % léenych gipadi. Efekt se dostavidmem rékolika
dni, nékdy dokonce i hodin, trvaékolik tydnt i mésici. Nemocni se obvykle nestavaji

rezistentni na tbu i pii opakovaném podanibem i rekolika let. ( Bedn#k, 2001, s.118-
120)
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1.9 Diferencialni diagnostika

V diferenciélni diagnostice je nutné odli&ig akutni neuropatie nebo stavy, které je mohou
imitovat (uvedeny nize). Vzaénmuze gichazet u Gvahu i polymyozitida, zejména kdyz
pievazuje postizeni proximalniho svalstva. Rozvokv8gva obvykle pomalejsi, nebyva zde
areflexie, jsou zvySené hodnoty svalovych enizyja wtSinou normalni nalez v likvoru a jiny
typ EMG poruchy. Ve spornychtipadech porize svalova biopsie. Klinicky obraz GBS se

muze vyskytovat také v souvislosti 8kterymi lymfoproliferativnimi poruchami.

Diferencialni diagn6za GBS — Akutni neuropatie nebatavy, které je mohou imitovat:
— klis'ova encefalitida, Lymska boreliéza

— vaskulitidy

— toxické neuropatie (botulismus, hexakarbony,@grse

— myastenie

— leptospirdza (Weilova choroba)

— paraneoplasticka senzitivni neuropatie (s pt&alai anti-Hu)

— porfyrie

— myoglobinurie (rabdomyolyza)

— elektrolytové poruchy

— periodické paralyzy

Pribéh GBS je typicky; progrese trva maximélio 4 tydri stav se pak stabilizuje a za dalSi

2—4 tydny po zastaveni progrese dochazi k postupzéepSovani.
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2. Lééba

Zakladem kazdé terapie je dokonala iosettelska acasto intenzivistickd pe, casto s
nutnosti podfirné neborizené ventilace, ip dysfagii vyziva nazogastrickou sondou, heparin
v prevenci tromboflebitid, symptomatickac¢ba u nemocnych s autonomnim selhavanim
(arytmie, arterialni hypotenze), imunosuprese. Namidy n€l byt hospitalizovan na JIP nebo
ARO.

DalezZitou casti |&by ziistavaprevence komplikacize snizené ventilace a autonomnich
poruch: preventivénutno monitorovat dechovy objem, stdeakci a krevni tlak. K intubaci
je nutno pikrocit v piipadt poklesu dechového objemu pod 12-15 mlbigznamkach
hypoxémie, zejménaipsouwasném ztizeném odsti@a/ani sekret z dychacich cest nebo u
nemocnych se slabosti bulbarniho svalstva, kdyihaspirace. U &kych forem je nutna

prevence trombembolické nemaoci, plicni adoe infekce.

Velmi vyznamnd je rowZ symptomaticka I&ba, zejména l&a bolesti, psychickych
poruch, poruch spanku, ¢ldga nozokomialnich infekci a soustavnd psychoterapge fazi

rekonvalescence je pak v gedi komplexntrehabilitaéni Ié¢ba.

Velkymi randomizovanymi studiemi byl prok&zéfekt dvou tyf imunoterapie, které
mohou ovlivnit ptibéh GBS: plazmaferézy a intraven6zniho imunoglobu(iMiG). S |&bou
je treba za&it vzdy co nejtive, gedevSim u &Sich forem, kdy nemocny neni schopen
samostatné dize (stupé 3 podle kvantifikace) nebo ma obdobny neurologideficit a u
stavi se Zetelnou progresi. V Uvahu jsou brany i rizikove téaek, které predikuji horSi
prognozu. Jednoznas preferekni pouziti IVIG je u typu AMAN.

Rizikové faktory predikujici horSi prognézu GBS jsau:

—wv&k nad 40 let

—rychly z&atek a &zka progrese (stupel bchem prvniho tydne)

— asistovand ventilace
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— ®Zké redukce amplitudy distalniho CMAP, znamky axohdegenerace

— prajem — pfikaz infekce Campylobacter jejuni

— absence by IVIG nebo plazmaferézou

2.1 Terapie pomoci Intravenézniho imunoglobulinu VIG

IVIG se podava v celkové davce 2 g/kgd’lpo dobu 5 di 0,4 g/kg/déi 2 dny 1 g/kg/d.
Doporuwena davka IVIG byla stanovena empiricky a s&néeoptimalni terapeuticka davka

neni znama.

Nekteri autai preferuji schéma s rychlejSim podanim celé dawkpem 2 dd,
piedevSim u mladych nemocnych s normalnimi renalairkardiovaskularnimi funkcemi,
ale rychlost infuze by netta prekrait 200 mi/hod. Pedpokladaji, Ze rychlé dosazeni

vysoké koncentrace Ig v séru ma lepsi terapeutdéit.

Naopak jini autio preferuji pomalejSi 5denni schéma pro mensi sizidlejSich dinka.
Pomala rychlost infuze se dopouje gredevSim u starSich nemocnych a nemocnych s
kardiovaskularnimi poruchami. Vzestuplesné tekutiny rwze vést k mstnavé srdani
slabosti. Po aplikaci IVIG dochazi také k vzestug@rové viskozity, coz fite vest k
tromboembolickym porucham. ZvySené riziko je u nenyeh s jiz preexistujicim zvySenim

viskozity (hypergamaglobulinémie nebo hypercholedéenie).

Schéma s podavanim vysSich davek pouberb dvou df sice vede k rychlejSimu
nastupu efektu, ale ide byt spojeno s&Sim vyskytem vedlejSich reakci i komplikaci —
predevsim vaskularnich.&&ina autol proto preferuje 5denni schémae® aplikaci IVIG
se doportuje vySefit ledvinné funkce a u nemocnych s alergickou arégon hodnoty
IgA.
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2.1.1 Vedlejsi &inky IVIG

Systémoveé reakce- byvaji zavislé na davce a rychlosti infuze -dstil hlavy, nauzea,
teploty, myalgie, pocit kratkého dechu, bolesti mettak na hrudi, Gnava po infuzi,

nechutenstvi

Kardiovaskularni reakce - hypertenze, tachykardie, staé selhani, povrchni

tromboflebitidy, tromboembolickéffhody

Renalni komplikace -akutni renalni tubularni nekréza, akutni renalfinds (Fevazié u

nemocnych s jiz existujici ledvinnou poruchou, inaabetickou nefropatii)

Neurologické komplikace - migréna, asepticka meningitida, cerebrovaskularitioply,

reverzibilni encefalopatie

Hypersenzitivita - anafylaktické reakce {pdevSim u nemocnych s IgA deficitem),

hemolyticka anémie, neutropenie, lymfopenie, adai{imunitni komplexy)

KozZni reakce -urtika, pruritus, petechie

Laboratorni projevy - hyponatremie, zvySeni FW, snizeni hemoglobinySeni jaternich

enzymi
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2.2 Plazmaferéza

Druhym typem imunoterapie je plazmaferéza.ikdpé se obvykle obden po dobu 7-14
dnia, wtSinou obden 5-7x. Randomizované studie prokazalyktigky stejny efekt
plazmaferézy i IVIG. Naopak nebyly prokazany legfskty @i kombinaci obou tyf terapie
(nejprve plazmaferéza nasledovana IVIG).

V rekterych gipadech, kde nedojde k efekture@evSim zastaveni progrese po IVIG, se
vSak doportuje v odstupu 2-3 tydnaplikovat i plazmaferézu (toto dopdani vSak nebylo
potvrzeno studiemi, jde jen o kazuistick&ledi). Nikdy vSak neaplikujeme plazmaferézu
bezprostedre po I&b¢ IVIG. Jednak bychom aplikovany a drahy imunoglabual okéhu ot
odstranili, jednak pozitivni tiebny efekt IVIG nize jeS¢ n¢kolik dni dobihat po ukateni
aplikace. Po infuzi IVIG sérové hladiny IgG stoupp§tinasobr, béchem dalSich 72 hodin
klesnou na 50 % a k normalniniy@dnim hladinam se vracihem 3—-4 tydi. (Neurologie
2003, s.102-104)

Plazmaferéza gatmezi aferézy, s jejichz pomoci se élgi nekteré ¢asti. Aferézy maji
darcovsky (transfuzni stanice, hematologie) @@y &el. Indikaci k plazmaferéze je stav,
kdy je Skodliva latka (exogenni, endogenni) vazdadilkoviny v plazrd a organismus neni
schopen tyto latky odstranit.

Pojem aferéza vznikl reckého slova aphairesis = @tin Termin plazmaferéza, dnes
neiastji pouzivany pi popisu této léebné metody byl poprvé pouZit t&mpred 87 lety
Johnem J. Abelem 8. prosince 1914 ve farmakologiakérat@i Hopkinsovy university p
pokusech na psech. Tento pojem znamena odsfraplazmy. Za p&atek pouzivani
plazmaferézy jako modernickbné metody je mozno povazovat padesata |éta mimskdleti,
kdy byla plazmaferéza pouzitati plécbé hyperviskozniho syndromu u Waldenstrémovy

makroglobulinémie.
Lécebnou vynénnou plazmaferézu je mozno fadit do skupiny extrakorporalnich

eliminanich l&ebnych metod vyuZivajicich rozdilnou specifickou omost jednotlivych
krevnich sloZek a tim jejich odiéni centrifugaci.
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2.3 Druhy plazmaferéz

Membranovacentrifug&ni. Metody se od sebe odliSujiegdlevSim mnozstvim gnéné plazmy
a jejich ndhrady. Zatimcaipmembranové plazmaferéze je odstramaz 4000 ml plazmy,

centrifugaci je to maxima#750 - 1500 ml.

2.4 Principy membranové a centrifugéni plazmaferézy

Centrifugace sgiva v neperusovaném odiou krve pomoci mimeétniho okzhu. Odebira
se 750 ml krve, #hem centrifugace se o#ldplazma a potom se krevni elementymizkém
pratoku krve gistrojem vraceji do athu.

2.5 Kontraindikace

- hypovolemické, Sokové stavy

- téZké gridruzené choroby - nadory, krevni choroby
- nezvladnutelné a progreduijici infekce

- zavazneé poruchy srazlivosti krve

- nestabilni kardiovaskularni onemeain

2.6 Provedeni vykonu

Fi pouziti plazmaferézy se odebrand plazma vzdy arale (izovolemicky,
hypervolemicky nebo hypovolemickyiznymi roztoky, je proto vhodyi pouZzivat termin

lécebna vynénn& plazmaferéza (therapeutic plasma exchange ¥ TPE

Obvykle je minéno 100-150 procent objemu plazmy, tzn. 3000-500tndty plazmy jsou
hrazeny substittnimi roztoky z albuminu a krystaloidnich roztofRingefiv roztok 1/1 a
Hartmariv roztok 1/1), mrazenou plazmou nebo 5% albumirf@modberu plazmy do 1000
ml se obvykle ztraty hradi pouze infuznimi roztdkystaloidi.
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Nezbytné je antikoagulace pacienta (obvykieahie v davce 2500 Ul). N&gstji je
ordinovano 5-10 plazmaferéz obden, nezbytna jdoargorni vySéeni gred a po vykonu
(albumin, KO, INR, APTT, Ca, urea, kreatininu viger

Standardhje provadna vyntna tzv. jednoho plazmatického objemu. Tento obem j
propaiten algoritmem pouzitéhaistroje (separatoru krevnich elem@npodle pohlavi
nemocného, jeho hmotnosti, vySky a hematokritu. ¥ymy jeden plazmaticky objem t&id62

% skut€éného objemu cirkulujici plazmy.

Neni mozno vyrnit veSkerou cirkulujici plazmu. V cirkulaci je mat ponechat nezbyn
nutné mnozstvi koagulaich faktoti, imunoglobuliri a jinych plazmatickych s@asti nutnych
pro udrZzeni homeostazy. Autoprotilatky a imunokaemgljsou nejastji imunoglobuliny tidy
IgG. Imunoglobulin IgG je za fyziologickych podmindistribuovan v organizmu jak v cévnim

fecisti, tak extravaskulam

Plazmaferézou iieme redukovat pouze hladinu intravaskularniho Ig@hotré hladinu
celkového 1gG. V cévninieisti je 45 % celkového mnozstvi IgG organizmu. \&nou tzv.
jednoho plazmatického objemu (62 % skutho cirkulujiciho objemu plazmy) theme

odstranit pouze 28 % celkového IgG v organizmu.

VeEtSi mnozstvi intravaskularnino (i celkového) IgGuzmme odstranit z¢Sovanim
vyménéného plazmatického objemu. Toto zvySovani je nkiafesjSi do 1,5 plazmatického

objemu, kdy odstranime 35 % celkového IgG v organiz

Vymena mensSiho objemu plazmy neni pro odstnarmpatogenni substance efektivni, dalsi
zvySovani vyminéného objemu nad 1,5 plazmatického objemu reténprodluzuje trvani
procedury, zvySuje naklady na substituroztok (5 % albumin) a zvySuje riziko nezadotcic

reakci.

K regeneraci intravaskularniho imunoglobulitiidy 1gG dochézi po 24-48 hodinach
jednak resyntézou v jatrech, jednakesunem z extravaskularniho prostoru. Kazdou dalSi
plazmaferézou v intervalu 48 hodin je odstrzm dalSicast zbytkového 1gG a&ast IgG

presunutého z extravaskularniho prostoru.
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Aby byla I€ba vyménnymi plazmaferézamidinnd, je nutno dosahnout redukce celkové
hladiny protilatek na 20-25 %apodni hodnoty. Toho je mozné dosahnout asi 5 anymimi
plazmaferézami provédymi obden s vyrnou 1,25 plazmatického objemu. Obeécje
dopori&ovano u onemoemi s autoimunitni patogenezou provedeni série Jabnmaferéz s

vymeénou 1-1,5 plazmatického objemu demebo obden.

Vykon je pacienty lépe snasen, je-li prasradbden. U dkterych onemoai je nutno v

lécb¢ pokratovat i po této uvodni sérii.

2.7 Komplikace

- hypotermie,

- hypokalcemie - f» alergické reakci na plazmu
- kardiovaskularni a respifiai komplikace

- zvySend srézlivost, krvacivost

- prenos infekce

- vzduchova embolie

- technické komplikaceffstroje

(Ptak, 2003, s.149-150)
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Vyzkumna ¢ast

3 Metodika a cil vyzkumného Sdteni

3.1 Cil vyzkumného Sateni

Hlavnim cilem této prace bylo zjistit mozndétiby akutnich polyradikuloneuritid a zjistit
problematiku rozvoje komplikaci u tohoto onemémin

3.2 Diki cile
1. Zjistit jaké vyvolavajici ficiny prevazuji.
2. Zjistit jak jecasta mortalita u tohoto onemacn.

3. Zjistit jaké jsou nepstjSi komplikace.

3.3 Formulace pracovnich pedpokladi

1.Predpokladam, Ze jsou timto oneméeim postizeni muzi stejrjako Zeny.
2.Predpokladam, Ze preferovanodd®&nou metodou je plazmaferéza.
3.Predpokladam, Ze mortalita je zavisla na tizilgghu.

4. Fredpokladam, Ze jsou timto oneméaim postizeny starSiglkové skupiny.
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3.4 Organizace vyzkumu

Pro vyzkumné Signi jsem si zvolila 2 klinick& pracowstByla to neurologicka klinika
Krajské nemocnice v Pardubicich a fakultni nemaeni©strag. Chela jsem porovnat, jak
probiha I€ba akutnich polyradikuloneuritid ¥dhto zdizenich. Zda pouZzivaji stejné

odliSné metody kby.

Seteni se zawfovalo na moznosti by a rozvoj komplikaci u nemocnych

s polyradikuloneuritidami.

3.5 Organizace sbru dat

Seteni bylo pojato jako retrospektivni studie. Byldler dat z archiet vy3e uvedenych
zarizeni s danou problematikou. Byla ziskana datay doku 2007-2008.

Vysledny pdet nemocnych s diagn6zou syndromu Guillain-Barré loglkem 18. Peet
neni vysoky, vzhledem k tomu, Ze tato diagnoza tednjasta a také ne vsichni nemocnilim

prokazatels tento syndrom.
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3.6 Vysledky Sefeni

Zkoumané udaje:

Vék: Pramérny vék nemocnych z obou skupin byl 61 let. NejmladSiranigntovi bylo 41 let

a nejstarSimu 86 let.
Pohlavi: Ve zkoumanych souborech byla pohlavi zastouperanéqm 11 Zen a 7 muiz

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: 2x neoplazie, 2x virovy infekt HCD, 2x Mycoplasma
pneumoniae, 3x Campylobacter jejuni, 2x chlamy#&ieporelie, 3x recidiva onemo&mi, 2x

nezjiséna @icina,
Diagndza potvrzend EMG:potvrzena ve vSechiipadech

Forma onemocréni: 13x demyelinizani neuropatie, 1x Miller-Fishéy syndrom, 3x

axonalni neuropatie, 1x smiSena forma

Délka hospitalizace na JIPPrimérna délka hospitalizace z obou skupin byla 13 dni.
Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: Pimérny paset z obou skupin byl 3.
Podani IVIG: 0

Pneumonie:0

Katétrové sepse0

Komplikace kanylace v.subclavia:1x fluidothorax

Nutnost umélé plicni ventilace, dechova nedostateost: 3

Obéhove selhani:l

Dekubity: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@Gmocnych)

1. pacient

Vék: 65 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocreéni: recidiva onemoatni AIDP
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:10 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 3

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)
2. pacient

Vék: 53 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocreéni: virovy infekt HCD

Diagnéza potvrzend EMG: ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:9 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 2

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)

3. pacient

Vék: 41 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Chlamydia pneumoniae

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: axonalni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:8 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 0 z divodu velkécasové prodlevy
Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)
4. pacient

Vék: 49 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Borelie

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: Miller-Fisheriv syndrom

Délka hospitalizace na JIP:14 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 4

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)

5. pacient

Vék: 77 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Chlamydia pneumoniae
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:13 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 4

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: dechova insuficience
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)
6. pacient

Vék: 61 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Campylobacter jejuni

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:16 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 2

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)

7. pacient

Vék: 64 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Campylobacter jejuni
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:12 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 3

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)
8. pacient

Vék: 75 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Mycoplasma

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: axonalni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:10 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 5

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)
9. pacient

Vék: 66 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: neoplazie — Hodkifv lymfom

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:25 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 5

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: dechova insuficience, nutnost UPV
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Vzorek nemocnych z Fakultni nemocnice Ostrava: (1@emocnych)

10. pacient

Vék: 55 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocreéni: nezjis€no agens
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie
Délka hospitalizace:10 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 4
Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: (Bemocnych)

1. pacient

Vék: 72 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: recidiva AIDP
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: smiSené forma

Délka hospitalizace na JIP: 15 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 5
Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych

2. pacient

Vék: 64 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocreéni: nezjis€no agens
Diagndza potvrzend EMG:ano, ale nalez neni zcela typicky
Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace:9 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 5

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: vznik fluidothoraxu, komplikace kanylace

v.subclavia
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych
3. pacient

Vék: 63 let

Pohlavi: muz

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Campylobacter jejuni

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:18 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 5

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych
4. pacient

Vék: 86 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Mycoplasma

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: axonalni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:5 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 1

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: selhdni obhu bthem plazmaferézy

a7



Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych

5. pacient

Vék: 71 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: Borelie
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie
Délka hospitalizace na JIP: 26 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 3
Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych
6. pacient

Vék: 58 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocreéni: virovy infekt HCD

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni:demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:1...pieklad na ARO

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: doporweno 5

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: dechova insuficience, nutnost UPV
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych

7. pacient

Vék: 44 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocréni: recidiva AIDP
Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie
Délka hospitalizace na JIP: 16 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 3
Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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Vzorek nemocnych z Krajské nemocnice Pardubice: 8amocnych
8. pacient

Vék: 45 let

Pohlavi: zena

Mozna pri¢ina vzniku onemocreéni: neoplazie — leukemie ?

Diagndza potvrzend EMG:ano

Forma onemocréni: demyeliniz&ni neuropatie

Délka hospitalizace na JIP:19 dni

Pocet provedenych plazmaferetickych vynin: 5

Podani IVIG: 0

Komplikace souvisejici s onemoamim: O
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4 DISKUSE

Na obou pracovistich se pouziva k terapii it polyradikuloneuritid plazmaferéza.
Z komplikaci se mohou vyskytovat ty, které souvisej&ebnymi zasahy, odewvanim
nemocnych. Jsou to ndklad infekce z invazivnich vstipkomplikace pi zavadni katetti.
Komplikace souvisejici s tizi fgo¢chu onemocéni, s typem &by, dlouhodobym upoutanim

na lizko — pneumonie, anémie, dekubity atd.

Cil prace byl sphkn, také stanovené dil cile, jejichz splani je deklarovano na nize

uvedenych pracovnichigdpokladech.

Zkoumané soubory byly sloZzeny v pom muZzi : Zeny vp&u 7 muh a 11 Zen,

v literatute se uvadi, Zze pammuzi - Zeny byva 1,5: 1.

Vsichni nemocni byli eni plazmaferézou,ipstoze v souboru nemocnych z Ostravy bylo

mére plazmaferetickych vygn, byl i g‘esto dobry efekt na kotey vysledek.

Z komplikaci se vyskytovaly 1 umrti wsledku okhového selhani, komplikace kanylace
v.subclavia s naslednym fluidothoraxem, 3 nemocyli kvuli dechové nedostateosti

napojeni na urlou plicni ventilaci.

U pacieni, kteri vyZzaduji intenzivni p& je nutné sledovat Zivotni funkce, je velmi

dulezitd Wasna rehabilitace, tlumeni bolesti.
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Piredpoklad &.1

Piedpokladam, Ze jsou timto onemoaimim postizeni muzi steji& jako Zeny.
Z celkového p&tu nemocnych v obou zkoumanych skupinach byl garen 11 ku 7 muim.

Piedpoklad se potvrdil¢asteiné.

Piedpoklad &.2

Piedpokladam, Ze preferovanou l&ebnou metodou je plazmaferéza.
VSech 18 nemocnych ze z obou skupin bytet® plazmaferézou.

Predpoklad se potvrdil.

Piredpoklad €.3

Piredpokladam, Ze mortalita je v zavislosti na tizi pibéhu.
Z celého souboru 18 nemocnych Zehi nemocny a to na selhanicbhb.

Predpoklad se potvrdil.

Piedpoklad ¢.4

Predpokladam, Ze jsou timto onemoaimim postizeny ¥kové skupiny mezi 45-65 lety.

Praimérny vk nemocnych z obou skupin byl 61 let. NejmladSinagigntovi bylo 41 let a

nejstarsimu 86 let.

Predpoklad se potvrdil¢astené.
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Tabulka ¢.1 Vysledky skupiny nemocnych z Ostravy

Zkoumané udaje

Vék: nejmladSimu nemocnému bylo 41 let, nejstarSimu
pramérny vék nemocnych byl 60 let

Pohlavi: V tomto vzorku bylo 6 muza 4 zeny

Mozna pri¢ina vzniku | 1x recidiva AIDP, 1x virové onemoéni HCD, 2x Chlamydie

onemocréni: 1x Borelie, 2x Campylobacter, 1x Mycoplasma, 1xpienie —

Hodkiniv lymfom, 1x nezji&tno agens

Diagnoza potvrzena EMG:

ano —vzdy

Forma onemocréni:

7x demyeliniz&ni neuropatie, 2x axonalni neuropatie,

Miller-Fisheriv syndrom

Délka hospitalizace na NejkratSi doba byla 8 dni, nejdelSi 25,umpgrna doba
JIP: hospitalizace byla 12,7 dni
Pocet provedenych|v 1 pipact nebyla provedena ubec z dvodu casove

plazmaferetickych vymen:

prodlevy, ptimérny patet vynmen byl 2,7

Podani IVIG: 0
Pneumonie: 0
Katétrove sepse: 0
Komplikace kanylace| O
v.subclavia:

Nutnost UPV, dechova 2X
nedostaté&nost:

Obéhové selhani: 0
Dekubity: 0
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Tabulka ¢.2 Vysledky skupiny nemocnych z Pardubic

Zkoumané udaje

Vék: nejmladSimu nemocnému bylo 44 let, nejstarSimu
pramérny vek byl 62 let

Pohlavi: v tomto vzorku byl 1 muz a 7 zen

MozZné pFicina vzniku | 2x recidiva AIDP, 1x nezjisho agens, 1

onemocréni: Campylobacter, 1x Mycoplasma, 1x Borelie, 1x virg

infekt HCD, 1x neoplazie — leukemie?

Diagndza potvrzena EMG:

ano — vzdy, pouze v Iipac nebyl nalez zcela typicky

Forma onemocréni:

6x demyeliniz&ni neuropatie, 1x axonalni, 1x smiSen&

Délka hospitalizace na JIP:

nejkratSi doba byla 1 den pacient byklpZzen na ARO
nejdelSi byla 26 dni, pmérnd doba hospitalizace by
13,6 dne

Pocet provedenych
plazmaferetickych vymen:

v pfipadt nemocnéhoilozeného na ARO bylo
doporieno 5, zda bylo provedeno neni zjikd,
pramérny paiet byl 3,8

Podani IVIG: 0
Pneumonie: 0
Katétrove sepse: 0

Komplikace
v.subclavia:

kanylace

1x s naslednym fluidothoraxem

Nutnost umeélé plicni ventilace,
dechova nedostaténost:

1x

Obéhové selhani:

1x nemocny zefiel

Dekubity:

0
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Zaveér

Syndrom Guillain-Barré je akutni, progresivneuropatie charakterizovana slabosti
korcetin, parestéziemi a hyporeflexii. ¥kych gipadech mze vést paréza sval
k respirg&nimu selhani. #dpoklada se, Ze onemean je vysledkem autoimunitni odpé

spuséné gedchozim onemoeénim nebo dkovanim.

Progndza tohoto onemaani je pongrné prizniva, k funkni Gpra¥ dochazi asi u 85 %
nemocnych Bhem 6-12 résial. Po £Zkych formach. mize Zistat i rezidualni deficit, rezidua
po 1 roce mohou byt az u 15 % nemocnych. Mortaltaidava 2-5 % v zavislosti na kwalit

komplexni pée.

Dalezitou roli hraje diagnostika adéa. V l&bé jsou podstatné @dvmetody. Prvni je
podani intravendzniho imunoglobulinu a druhou jéeldd vyminna plazmaferéza. Tyto

metody mohou urychlit Gzdravu nemocnych a jejiclratizt do kézZného Zivota.
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SEZNAM ZKRATEK

AIDP — akutni zagtliva demyeliniz&ni polyneuropatie

AMAN - akutni motoricka axonalni neuropatie

AML — amyotroficka lateralni skler6za

AMSAN - akutni motoricka a senzoricka axonalni opatie
CMAP - sumani svalovy akni potencial

CNS - centralni nervovy systém

DKK — dolni kortetiny

EKG - elektrokardiografie

EMG - elektromyografické vySeni

GBS — Guillain-Barré syndrom

HKK — horni korgetiny

IVIG — intraven6zni imunoglobulin

MMN — multifokalni motoricka neuropatie

MR — magneticka rezonance

SNAP — senzitivni nervovy &ki potencial

TPE — terapeuticka vygnna plazmaferéza (terapeutic plasma exchange)

UPV — unela plicni ventilace
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PRILOHY

Piiloha¢.1
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Ptiloha €.2:
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Piiloha ¢.3

Vlevo normalni ndlez, CMAP stejné velikosti ptimulaci distalg i proximalrg, vpravo blok
vedeni a&asova disperzetpproximalni stimulaci. (Neurologie 2003, s.99)
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