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Akutni polyradikuloneuritida (Guillaindv a Barrého syndrom — GBS) je multifokalni autoimunitni forma neuropatie. Ma jednak
své klasické formy — myelinovou pochvu postihuje akutni zanétliva demyelinizac¢ni polyradikuloneuritida (AIDP) a primarné axo-
nalni postiZzeni charakterizuje ¢isté motoricka forma AMAN a tézka smisena motoricko-senzitivni forma AMSAN. Mezi varianty i
fokalni formy se fadi Miller-Fishertv syndrom s klinickou triddou oftalmoplegie, ataxie a areflexie a faryngo-cerviko-brachialni
forma s poruchami polykdni, slabosti Sijového a brachidlniho svalstva. Kromé téchto dvou nej¢astéjsich variant se vyskytuji dalsi
varianty - Bickerstaffova kmenova encefalitida, parapareticka forma GBS (GuillainGv a Barrého syndrom), kranidlni neuropatie,
akutni pandysautonomie, ¢isté senzitivni forma GBS. Jednotlivé varianty se vyznacuji charakteristickou klinickou symptomatikou,
priibéhem, abnormitami neurofyziologického vysetieni, terapii.
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Focal forms of acute polyradiculoneuritis

Acute polyradiculoneuritis (Guillain-Barré syndrome — GBS) is a multifocal autoimmune form of neuropathy. This neuropathy has its classical
forms — acute inflammatory demyelinating polyradiculoneuritis (AIDP) affects myelin sheath and primary axonal form is characterized
by pure motor disorder AMAN or severe mixed sensory-motor form AMSAN. Among the variants or focal forms can be differentiated
Miller-Fisher syndrome with clinical trias — ophthalmoplegia, ataxia and areflexia — and pharyngo-cervico-brachial form with dyspha-
gia, weakness of neck and brachial muscles. Besides these two most frequent variants there some other forms — Bickerstaff brainstem
encephalitis, paraparetic form of GBS (Guillain-Barré syndrome), cranial neuropathies, acute pandysautonomia, pure sensory form of
GBS. The individual variants are charactrized by clinical symptoms, the course, by abnormal neurophysiological investigations, therapy.

Key words: acute polyradiculoneuritis, autoimmune inflammation, electromyography, immunological therapy.

Uvod

Akutni polyradikuloneuritida (GuillainGv
a Barrého syndrom — GBS) ve své klasické témér
symetrické formé je klinicky charakterizovéna
pomeérné rychlym rozvojem chabé parézy za-
¢inajici na akrech DK a ascendentnim Sifenim
na proximalni segmenty koncetin, HK, trup
i hlavové nervy. Poruchy citf jsou obvykle jen
méné vyjadreny. Podkladem je autoimunitni za-
nét postihujici myelinovou pochvu ¢i axolemu
a mnohdy vede aZ k axonalni [ézi s Wallerovou
degeneraci (Amato et Russel, 2008). Protildtky
atakuji periferni nervy a kofeny pronikaji pres
hematonervovou bariéru, kterd ma své slabsf
a propustné Useky v oblasti termindlnich Usek

nerv(, v oblasti kofenl i senzitivnich ganglil.
Jedna se o mirné asymetrické a multifokalnf
postizeni. U rozvinutého obrazu GBS se parézy
vyskytujf akralné i proximdlné na koncetinach
a trupu, ¢asté jsou radikuldrni bolesti a mirné
asymetrické poruchy ¢iti. Pfitom asi 90 9% forem
GBS v Evropé je demyeliniza¢niho (s naslednou
remyelinizaci) typu a pouze 10% je primarné
axonalniho typu. AMAN je charakterizovén po-
stizenim axolemy pouze motorickych vidken
(epitopy jsou v oblasti iontovych natriovych ka-
nald, vznikaji blokddy sifeni vzruchu po axolemé
s ,reversible conduction failure (RCF) s rychlym
navratem funkce poskozeného axonu; pouze
ve 48% se vyvine urcity stuper Wallerovy de-

generace). AMSAN je tézkd primarné axonaln{
forma, pfi které jsou postizena motorickd i sen-
zitivni vldkna, dochazi k Wallerové degeneraci
a v pfiznivém prlbéhu nasleduje dlouhotrvajici
a vétSinou nelplna reinervace s rezidudini vy-
raznou poruchou funkce (Uncini et Kuwabara,
2012). Incidence GBS se pohybuje od 1,1 do 1,9
pfipadl na 100 000 obyvatel za rok. Asi ve 2/3
pfipadd prfedchdzi v poslednich 2-3 tydnech
infekt (respiracni, gastrointestinalni) ¢i vakcina-
ce. Vice nez 90 % nemocnych dosahne vrcholu
onemocnéni do ¢tyf tydnd (Pourmand, 2009).
V nasi praci se zabyvame nejcastéjsimi fokal-
nimi formami GBS — Miller-Fisher(v syndrom
a Faryngo-cerviko-brachialni forma (tabulka 1).
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Tab. 1. Generalizované formy GBS a varianty GBS (Katirji et al,, 2014)

Generalizované formy GBS

Akutni zanétliva demyelinizacni polyradikuloneuropatie (AIDP)
Akutni motorickd axondlni neuropatie (AMAN)
Akutni motorické a senzitivni neuropatie (AMSAN)

Varianty GBS

Miller-Fisher(v syndrom
Faryngo-cerviko-brachidIni varianta

Akutni ataktickd neuropatie

Kranidlni neuropatie (multiple cranial neuropathy)
Facidlni diplegie

Paraparetickd varianta

Akutni pandysautonomie

Daldi malo Casté varianty

Tab. 2. Diferencidlni diagnostika oftalmoplegie

Casté pficiny

Diabetes mellitus

Infekéni nemoci

Herpes zoster

Trombdza kaverndzniho sinu
Orbitocelulitis

Intrakranidlni tumory
Ischemie v oblasti hypofyzy

Vzacné priciny

Tumory orbity
Aneuryzma PCA
Pseudotumory orbity
Aneuryzma a. carotis
Temporalni arteritida
Migréna

Tolosa-Hunt syndrom
Okularni myastenie
Disekce karotidy

Tab. 3. Stanoveni diagndézy PCB (faryngo-cerviko-brachidini) formy (dle Wakerley et Yuki, 2014)

Nalezy nezbytné pro diagn6zu PCB

Témér symetrickd orofaryngedlni slabost + slabost sijovych
svalll + slabost pazi s areflexif

Nepfitomnost ataxie, poruchy védomi, slabosti DK
Monofazicky pribéh s trvani progrese paréz od 12 hodin
do 28 dnd, pak nasleduje stabilni platd

Nalezy podporujici diagnézu PCB

Predchdazejici infekt

Albuminocytologicka disociace v likvoru
Neurofyziologicky nalez svédcici pro neuropatii
Pritomnost protildtek: anti-GT1a ¢i anti-GQ1b

Tab. 4. Diferencidlni diagnostika PCB na zdkladé klinického ndlezu (volné dle Wakerley et Yuki, 2014)

PCB varianta Botulizmus | Myasthenia gravis | Kmenova CMP
Vznik Hodiny Hodiny Po zatézi Sekundy
az minuty

Progrese Postupna Postupna Fluktuujici/ Rychla/

(descendentni) | (descendentni) s unavnosti schodovita
Vzorce slabosti
B ptoza +/- ++ +/- +/-
B int. oftalmoplegie +/- ++ - +/-
B ext. oftalmoplegie +/- ++ +/- +/-
B mimické svaly +/- ++ +/- +/-
B bulbarni svaly ++ ++ +/- +/-
B paZe ++ ++ +/- +/-
B noha - ++ +/- +/-
Symetrie paréz ano ano variabilni variabilni
Hypo/areflexie + - - -
Senzitivni deficit +/- - - +/-
Jiné Pfedchoziinfekt | Suchost sliznic, ne ne

zavraté, GIT

Miller-Fishertiv syndrom (MFS)
Projevuje se v typickych pfipadech triddou:
oftalmoplegif, ataxif a areflexii, a to bez jakékoliv
slabosti koncetin. Vétsina nemocnych s MFS ma
alespon dva klinické pfiznaky, déle hyperpro-

teinorachii a prdkaz protilatek proti gangliosi-
du GQTb. V Evropé tvoii MFS pouze 5% vsech
nemocnych s GBS. V Asii dosahuje podil MFS
25-30% (Mitsui et al., 2015). U &asti nemocnych
s MFS mUze dojit ke kombinaci s generalizova-
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nou formou GBS, a to ¢astéji s axonalni formou.
Asiv 5% se vyskytuje oftalmoplegie v rdmci GBS
a nema charakter MFS (obrazek 1, obrazek 2).

Jako parcidlni MFS se oznacuji oftalmoplegie
bez ataxie, izolovand zevni oftalmoplegie ¢&i jesté
vzacnéjsi Cista vnitini oftalmoplegie (Mori et al.,,
2012). Byla popsana pouze ataxie bez oftalmo-
plegie, avsak s ndlezem protildtek proti GQ1b
i's nevybavnym H-reflexem.

Pfed vznikem MFS asi 75 % nemocnych uda-
va infekt (¢astéji hornich dychacich cesta méné
¢asto prdjmové onemocnéni). V pocatku nemo-
ci byva diplopie, pak poruchy chiize s ataxif, dale
ataxie vsedé (sesikmuje trup, musi se pridrzovat
¢i opfrat), mydridza byva pfitomna az ve 42 %,
mohou se také objevit parestezie koncetin, pak
ptéza, nékdy dysfagie (Ambler, 2013). Byva po-
stizen licni nerv (az 22 %) i bulbarni nervy (17 %).

Bickerstaffova kmenova encefalitida (BBE) je
variantou MFS. Projevuje se poruchou védomi
(napf. somnolenci), hyperreflexii, nékdy i mirnou
spasticitou, oftalmoparézou (s postizenim para-
sympatickych vidken), ataxif (Dimachkie et Barohn,
2013). AZ v 92% predchézi infekce, hyperprotei-
norachie ve vice nez 50% (ale pleocytéza byva
pouze u 309% nemocnych), protilatky proti GQ1b
v 669% a na MRI mozku byvaji abnormity v kmeni,
thalamu ¢i bilé hmoté hemisfér asi ve 30%. BBE
predstavuje pouze 109% nemocnych s MFS (,anti-
-GQ1b syndromem”) (Han et al., 2012) (tabulka 2).

Z neurofyziologickych vysetfent je pro klasic-
kou formu MFS ddlezitd nevybavnost H-reflexu.
Snizeni amplitudy SNAP se vyskytuje asi u 30%
nemocnych s MFS. Je tedy porucha I-a aferent-
nich vldken ze svalovych vietének a pouze u ¢asti
nemocnych se naléza mima porucha kozn aferen-
ce. U nemocnych s Uinavnostf (zejména v obliceji)
a ptézou vicek je indikovana repetitivni nervova
stimulace (zejména n. VI, kterd nemiva vyznamny
dekrementamplitudy (Kuwabara et al, 2007). Avsak
pii vysetfeni SF-EMG z m. frontalis ¢ orbicularis
oculi se ¢asto nachazi zvyseny jitter i blokovani pfi
nizkych frekvencich stimulace (3 Hz). Pri zvyseni fre-
kvence stimulace na 10 ¢i 20 Hz se jitter normalizuje
a blokovani vymizi. Pfitom neni snizend amplituda
CMAP na pocatku stimulace, coz by mohl neuro-
fyziolog ocekavat pfi jiném typu presynaptické
poruchy neuromuskularniho pfenosu. U BBE se
nachdzeji abnormity v EEG a jsou prodlouZeny
latence vin BAEP (Uncini et Kuwabara, 2012).

MFS je ,self-limited disease” s relativné dobrou
prognézou. Toto onemocnéni ¢asto spontanné
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Obr. 1. 52lety muz s MFS s diplopii s vertikdInim posunem, s vyraznou ataxii trupu

odezni. Nutnd je pouze symptomaticka terapie
(analgetika, okludor, polykani). V pfipadé kombi-
nace s generalizovanou formou GBS ¢i u BBE je
indikovana imunoterapie - IVIG (2 g na kg véhy apli-
kovan v pribéhu péti dni) ¢ilécebna plazmaferéza.

Faryngo-cerviko-brachialni
varianta GBS (PCB)

Nemocni s PCB variantou se vyznacuji rych-
le progredujici orofaryngedinf a cervikobrachi-
alnf slabosti s areflexii na HK. Svalové sila DK je
vetsinou zcela zachovéna ¢i pouze velmi mirné
postizena, coz je fakt svédcici pro fokélni formu
GBS. Velmi ¢asto byvé PCB forma diagnostikové-
na chybné — jako kmenové CMP, botulizmus ¢i
myasthenia gravis. Z pohledu klinického, neurofy-
ziologického i imunologického tvoff PCB kontinu-
aIni spektrum s MFS (Dimachkie et Barohn, 2013).

V Evropé i USA predstavuji nemocni s MFS
5% a s PCB pouze 3% viech nemocnych s GBS.
Primeérny vek nemocnych s PCB je 43 let, mir-
né prevazuji muzi (1,3:1). Pfedchazejici infekt
udavaji nemocnf az ve vice nez 70%, z nichz
ma pozitivni serologii na Campylobacter jejuni
31%, na cytomegalovirus 6 %, Ebstein-Barrého
virus 4%, Mycoplasma pneumoniae 3 %. Pokud
se u nemocnych objevi oftalmoplegie ¢i ataxie,
pak se jedna o overlap syndrom s MFS.

Z patogenetického pohledu je PCB fokalni
variantou AMAN. Jednd se tedy o nodo-parano-
dopatii, s RCF (reversible conduction failure). S pri-
marné axonalnim postizenim je v souladu i ndlez

www.neurologiepropraxi.cz

Campylobactera, snizeni amplitud CMAP bez pro-

dlouzeni DML, bez elektrofyziologickych zndmek
demyelinizace a remyelinizace, a ¢asto s rychlou
Upravou kliniky i neurofyziologického nélezu.
Mikroorganizmy majici GT1a/GQ1b epitop indu-
kujf tvorbu IgG anti-GT1a protilatek, které se pak
navézou na nodalni axolemu ¢ na neuromuskularni
junkci perifernich nervl inervujicich orofaryngedini
a cervikobrachidIni svalstvo. Po aktivaci komplemen-
tu dojde k vymizeniklastrl napétove zavislych natri-
ovych kanall a k porude axoglidlni & neuromusku-
[arni junkce. Porucha axolemy v oblasti Ranvierovych
zétez{ — s vymizenim natriovych kanall i rozsifenim
nodU - je podstatou RCF i potencidlnf ¢asné rever-
zibility stavu (Wakerley et Yuki, 2014).

Pro stanoveni diagndzy PCB je nezbytné
spravné zhodnocenf klinického ndlezu, elek-
trofyziologické vysetteni, odbér mozkomisni-
ho moku (albumino-cytologické disociace je
pozitivni pouze u 40%) a odbér protilatek proti
gangliosiddim (tabulka 3, tabulka 4).

Z diferencidlné diagnostickych divodd je
nutno MRI mozku a provést podrobnéjsi elek-
trofyziologické vysetfeni (vetné repetitivni sti-
mulace a SF-EMG s rlznou frekvenci stimulace).

U nemocnych je indikovéna imunoterapie —
a to bud intravendzni podani imunoglobulinl
v davce 2 g/kg v pribéhu péti dnd nebo velko-
objemova plazmaferéza. Dilezitd je sympto-
maticka terapie (v¢etné poruch polykdni, kasle,
zabrana pfepadanf hlavy), sledovani oxygenace
(s moznosti umélé ventilace) i fyzioterapie.
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Obr. 2. 4letytechnik, u kteréhov prabéhu dvou dni
vznikla mydridza bez fotoreakce, asymetrickd ptéza
a diplopie se Sikmym posunem; A: pohled zpiima;
B: pohled nahoru

{

Akutni atakticka neuropatie
Viyznacuje se areflexii, poruchou ¢iti na akru

koncetin i v obliceji, nejistotou stoje, nepresnosti
cflenych pohybt a poruchou jemné motoriky,
nesikovnosti.

Kranialni neuropatie

Jednd se predevsim o Iézi licnich nerv(, ale
také nervl okohybnych, sluchového ¢i podja-
zykového nervu.

Facialni diplegie

Léze licnfho nervu je v typickych pfipadech
asymetrickd, s rdznym tempem rozvoje, velmi
¢asto s poruchou chuti.

Parapareticka varianta

Rozvoj chabé paraparézy s pravodnimi ra-
dikuldrnimi bolestmi je provazen poruchou ¢itf,
kterd miva horizontaIni hranici v oblasti trupu.
Napodobuje misni [ézi. Nebyvaji vsak poruchy
citlivosti v perianogenitdlni oblasti a nejsou
sfinkterové poruchy.

Akutni pandysautonomie

Vizolované formé se vyskytuje velmi zfidka.
Projevuje se nejcastéji ortostatickou hypotenzi —
pacient neni schopen stoje a vétsinou ani sedu,
déle arytmiemi, méné ¢asto se objevuji pfiznaky
z gastrointestindlniho ¢i urogenitdiniho traktu
(Ambler, 2013; Katirji et al., 2014).
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