SPECIALIZACNA PRACA 2016 KAPITOLY MODERNE]

NEUROLOGIE

MUDr. Lubica Andrascikova

AKUTNE ZAPALOVE
DEMYELINIZACNE
NEUROPATIE

Vydané s podporou spolo¢nosti Lundbeck J_m.c“)ech x






KAPITOLY MODERNE])
NEUROLOGIE

NOVEMBER 2017



Vydané s podporou spolo¢nosti Lundbeck




MUDr. Lubica Andrascikova

AKUTNE ZAPALOVE
DEMYELINIZACNE
NEUROPATIE

KAPITOLY MODERNE]
NEUROLOGIE






PREDSLOV

Akutne postihnutie periférneho nervového systému je v praxi zriedkava,
no vzhladom na potencialne zavazné nasledky velmi délezita sticast neuro-
logickej praxe. Akutne zapalové demyeliniza¢né polyneuropatie, historicky
eponymicky nazyvané aj Guillainov-Barrého syndroém, tvoria diagnosticky
aj terapeuticky velmi zaujimavu ¢ast problematiky. Aj dnes st spojené s re-
lativne vysokou mortalitou a potencialom tazkych rezidualnych poskodeni
u preziv§ich pacientov. Ich véasna diagnostika nie je jednoducha, nakol-
ko vysledky pomocnych vySetreni mo6zu byt v ivodnej faze z vidc¢sej miery
normalne. Spravne urcenie diagnézy je vsak klucové, nakolko véas podana
lie¢ba pri rychlo progredujicom zhorSovani stavu je dokazatelne spojena
s vyrazne lepSou progndézou pacientov. MUDr. Lubici Andrascikovej sa
v predkladanej praci podarilo velmi prehladne zhrnut aktualny stav vedo-
mosti o uvedenej problematike. Som velmi rad, Ze sa tieto poznatky dostantd
cestou publikacie Kapitoly modernej neuroldgie do rik Sirokej neurologic-
kej obce a ddfam, ze prispejui ku skvalitneniu diagnostického a terapeutic-
kého procesu na Slovensku.

V Bratislave 20. oktobra 2017 MUDr. Frantisek Cibulcik, CSc.
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TBC tuberkul6za

uUsG ultrazvuk

VAS vertebroalgicky syndrom

VEP zrakové evokované potencialy



UVOD

Akutna zapalova demyeliniza¢nd neuropatia je akidtne zapalové postihnutie
periférnych nervov vratane miechovych koreniov. Prvy popis ochorenia po-
chadza od Landryho z roku 1859. V roku 1916 Guillain, Barré a Strohl dalej
roz$irili klinicky popis ochorenia a ako prvi odhalili typicky laboratérny nalez
- proteinocytologicku disociaciu v mozgovo-miechovom moku.

Mnoho autorov vychadza z predpokladu, Ze ochorenie je spésobené abnor-
malnou T-bunkovou odpovedou v stvislosti s predchadzajicou infekciou alebo
vakcinaciou. Klticova je zrejme indukcia Th-lymfocytov tymito patogénmi. Svoju
ulohu hraju aj $pecifické endogénne antigény ako myelin P-2, gangliozid GQ1b,
GM1, GD1 a GTla. Molekularne mimikry tychto antigénov mézu byt ter¢om
imunitnej odpovede sprostredkovanej T-lymfocytmi a makrofagmi. Vysledkom
je potom poskodenie vlaken periférnych nervov. Akitna zapalova demyelini-
zacna polyneuropatia je charakterizovana progresivnou svalovou slabostou,
parestéziami a areflexiou. Typicka forma ma ascendentny progresivny priebeh.
U zavaznych stavov dochadza v dosledku obrny dychacich svalov k respira¢nému
zlyhaniu s nutnostou umelej plicnej ventilacie. Symptomatolégia obvykle na-
stupuje po obdobi febrilného, najcastejsie virusového ochorenia. S eradikaciou
akutnej poliomyelitidy sa polyradikuloneuritida stala naj¢astej$ou aktutnou
svalovou obrnou u deti.

Diagnostika je postavena na typickom klinickom obraze, vySetreni likvoru,
EMGQG, vindikovanych pripadoch MR vyS$etreni. Diagn6zu moZe podporit dokaz
$pecifickych protilatok a histologické vySetrenie, ktoré vSak nepatri do Standar-
du vysetrovacieho postupu.

Liecba AIDP je primarne zamerana na imunomodulaciu a zahfna dve zakladné
moznosti - podavanie intravenéznych imunoglobulinov (IVIG) a plazmaferézu.
Aktudlne je predmetom zaujmu mnohych $tudii rychle podanie opakovanej davky
IVIG u pacientov so zlou prognozou a efekt monoklonalnej protilatky eculizumabu.

Pri vyhotovovani mojej prace som analyzovala informacie ziskané z dostup-
nej slovenskej a zahranic¢nej literatary. Cielom mojej prace bolo podat ucele-
ny pohlad na sti¢asné vedomosti o danej problematike. Snazila som sa stru¢-
ne popisat mechanizmus vzniku ochorenia a zhrnut poznatky o pokrokoch
v diagnostike a liecbe.
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Zakladna charakteristika a delenie neuropatif

1  ZAKLADNA CHARAKTERISTIKA A DELENIE
NEUROPATII

Neuropatia je obvykle kratkym pomenovanim poruchy periférneho nervového
systému, ¢o znamena nejaké ochorenie periférneho nervu alebo periférnych
nervov. Existuju 4 hlavné formy poskodenia periférnych nervov: polyneuropa-
tia, autonémna - visceralna neuropatia, mononeuropatia a mononeuritis mul-
tiplex. NajcastejSou formou je polyneuropatia (Drobny, 2007). Polyneuropatia
je diftizne alebo viacpocetné systémové postihnutie periférnych nervov, ktoré
vznik4 pésobenim rdznych endogénnych a exogénnych vplyvov. Postihnutie
moze byt symetrické alebo asymetrické, mozu prevladat priznaky senzitivne
alebo motorické (Ambler a Bednarik, 2010).

Zéakladnymi prejavmi neuropatii su parestézie a poruchy citlivosti, vac-
$inou symetrické s prevahou distalne. Jednym z prvych priznakov byva po-
rucha vibracnej citlivosti, v pokrocilejsich Stadidch ataxia (Siisovd, 2002).
Bolesti, palenie, brnenie, mravcenie oznacujeme ako pozitivne priznaky.
Klinicky zavazné su dysestézie a neuropatické bolesti. Pocit chladu alebo
znizena citlivost patria k negativhym priznakom (Ambler a Bednarik, 2010).
NeskOr nastupuji motorické poruchy, spravidla symetrické s distalnym
maximom (Siisovd, 2002). Zakladnymi motorickymi prejavmi su svalova
slabost, zvySena unava koncatin, niekedy svalové ki¢e (krampy), myalgie,
fascikulacie a neista chddza (Ambler a Bednarik, 2010). Motorické poruchy
pomaly ascenduju do hornych pohybovych oblasti (Drobny, 2007). Tretiu
skupinu tvoria vegetativne poruchy, konc¢atiny byvaji chladné, cyanotické,
koza atroficka, chyba ochlpenie a dochadza k Stiepeniu nechtov. Mé6ze byt
pritomné spomalenie ¢revnej pasaze, poruchy vyprazdiovania mocového
mechura, obstipacia a impotencia (Stisovd, 2002). Na zaklade klinického
priebehu sa neuropatie delia na akuatne s rozvojom klinickych priznakov
v priebehu niekolkych hodin (do 4 tyzdiiov), subakutne, u ktorych sa klinické
priznaky rozvijaju v priebehu niekolkych tyzdnov (4 tyZdne az 2 mesiace),
u chronickych neuropatii ide o obdobie niekolkych rokov (>2 mesiace).
Z hladiska priebehu §tvrtt skupinu tvoria relapsujtce neuropatie, naprik-
lad u kolagenoéz, benignych paraproteinémii alebo pri opakovanej expozicii
toxinom (Stisovd, 2002; Ambler a Bednatik, 2010).
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Z hladiska prevahy poskodenia jednotlivych struktar nervovych vlaken roz-
delujeme polyneuropatie na axonalne, demyeliniza¢né a zmie$ané axonalno-de-
myelinizaé¢né (Kucera, 2010). Ak je poSkodenie periférneho nervového systému
(PNS) umiestnené v jadrovej ¢asti PNS, vznikaju tzv. axonopatické neuropatie.
U demyeliniza¢nych neuropatii poskodenie postihuje priamo myelinizované
vlakna (obycajne je narusena funkcia Schwannovych buniek), zakladom je de-
$trukcia myelinového obalu periférnych nervovych vlaken — demyelinizacia,
zapalova infiltracia, pripadne vazivova proliferacia intersticia (Drobny, 2007).

Tab. 1 Delenie polyneuropatii z hladiska etioldgie (Ambler a Bednarik, 2010)

Zapalové + Guillainov-Barrého syndréom

- CIDP

+ Lymska borelioza

+ gamapatie, dysproteinémie

« vaskulitidy

+ autoimunitné systémové choroby
+ sarkoidoza

+ HIV, lepra

Metabolické a endokrinné + diabetes mellitus

+ urémie, hepatalne poruchy
+ porfyrie

+ hypotyredza

Nutri¢né a vitaminové karencie | < malnutricie, deficit vitaminov B12, B1, alkohol

Hereditarne « Charcotova-Mariho-Toothova choroba
+ senzitivne a autondmne neuropatie

Toxické + alkohol

« lieky: vinkristin, taxol etoposid, amiodaron, nitrofurantoin, thalidomid
+ kovy: olovo, ortut

+ organické priemyselné latky: organofosfaty, akrylamidy

Paraneoplastické + karcinémy: zaltidok, bronchogénny, ¢revo, prsnik
+ lymfém, myeldm, leukémie

Idiopatické

Klinickym vySetrenim objektivne posudzujeme stav a trofiku koze a koz-
nych adnex (teplota, sfarbenie, potivost, nechty, ochlpenie). Hodnotime trofi-
ku, tonus a silu vybranych svalov a svalovych skupin (Kucera, 2010). Zistujeme
znizené alebo vyhasnuté slachovookosticové reflexy, predovSetkym distalne
(reflex Achillovej §lachy). Pritomné st hypestézie alebo hyperestézie. Pri po-
ruche propriocepcie vznika senzitivna ataxia, ktora sa manifestuje neistou
ch6dzou a poruchou rovnovahy pri chddzi (Ambler a Bednarik, 2010).
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2  GUILLAINOV-BARREHO SYNDROM -
DEFINICIA A EPIDEMIOLOGIA

Guillainov-Barrého syndrom (GBS) je eponymum pouzivané pre skupinu
akutnych zapalovych neuropatii. (Ambler a Bednatik, 2010). GBS je najcastej-
$ie akutne ziskané autoimunitné ochorenie periférneho nervového systému,
nazyvané aj akttna polyradikuloneuritida (Spalek, 2009). Ako prvy popisal
klinické priznaky Guillainovho-Barrého syndréomu franctzsky lekar Jean
Baptiste Octave Landry de Thézillat v roku 1859.

Obr.1 Jean Landry (https://en.wikipedia.org/wiki/Jean_Landry_(physician))

V roku 1916 Georges Guillain, Jean Alexandre Barré a André Strohl prvykrat
diagnostikovali toto ochorenie u dvoch francizskych vojakov. Odhalili typicky
likvorovy nélez, a to proteinocytologicku disociaciu - zvySené mnoZstvo prote-
inov pri normalnom pocte elementov v likvore (Burns, 2008).
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Obr. 2 Georges Guillain a Jean Alexandre Barré
(https://en.wikipedia.org/wiki/Georges_Guillain,
https://en.wikipedia.org/wiki/Jean_Alexandre_Barr%C3%A9)

Ochorenie je heterogénne ako z hladiska klinickej manifestacie, tak aj elek-
trofyziologickych nalezov. Je charakterizované akdatnym zaciatkom s rychlou
progresiou (najcastejsie v priebehu 1- 2 tyzdiov), monofazickym priebehom,
proteinocytologickou disociaciou v likvore a spontannou Gpravou u vac¢siny
chorych (Ambler a Bednarik, 2010).

2.1 Epidemiolégia

Udavana ro¢na incidencia kolise od 0,16 do 4,0/100 000 obyvatelov (Ambler
a Bednarik, 2010). Hoci sa vyskytuje aj v detskom veku, vyskyt s vekom stapa (Eh-
ler a kol., 2011). Maximum vyskytu byva medzi 50. - 70. rokom Zivota. Castejsie
postihuje muzov, a to v pomere 1,5:1 (Ambler a Bednarik, 2010). Asi u 60-70%
chorych sa 3 tyzdne pred vypuknutim choroby objavuje horiacka (52 %), kasel,
bolesti hrdla, nadcha, hnacka (v 27 %). Asi v 30 -40 % pripadov je pri¢inou
zapalu Campylobacter jejuni, dalej Cytomegalovirus (13%), EBV (10 %), My-
coplasma pneumoniae (5 %), Hemophilus influenzae, hepatitis B a dalSie. Rov-
nako oc¢kovanie moze byt imunitnym podnetom, ktory vedie k tvorbe protilatok
proti molekulam posvy periférnych nervov ¢i axolémy. Byva to ockovanie proti
chripke, menej ¢asto ind vakcindcia (tetanus) (Ehler a kol., 2011). Vyskyt jednot-
livych foriem sa liSi geograficky. V Eur6pe a Severnej Amerike prevazuje akatna
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zapalova demyelinizacna forma. Axonalne formy a Millerov-Fisherov syndrom
tvori v tychto oblastiach len niekolko percent pripadov, ale st daleko ¢astejsie
v severnej Cine (axonalne formy) a v Japonsku (Millerov-Fisherov syndrom)
(Bednarik, 2001). Z hladiska etnickej prislusnosti je vyskyt u belochov v porovnani
s jedincami ¢iernej pleti nepatrne Castej$i (Nachamkin a kol., 1998). Z hladiska
sezonnosti vyskytu GBS st zna¢né rozdiely medzi jednotlivymi regionmi. Castejsi
vyskyt GBS v zimnych mesiacoch je v zdpadnych krajinach, na Strednom a Da-
lekom vychode. V Indii a Latinskej Amerike sa GBS znacne castejSie vyskytuje
v letnych mesiacoch. Tieto rozdiely st vysledkom rozdielnych incidencii prod-
romalnych infekcii v jednotlivych krajinach vo vztahu k roénému obdobiu (Webb
a kol., 2015). Prognoza je vo vSeobecnosti priazniva (Kuwabara, 2004). U viac
nez 75 % pacientov dojde k iplnému uzdraveniu alebo zostava len mierna inava
alebo distalna slabost. O velmi zavazné ochorenie s nutnostou umelej plicnej
ventilacie ide u 25 % pacientov. Mortalita sa uvadza od 2,58 % az po 3-10%
(Ehler a kol., 2011). Umrtnost u deti je signifikantne niz3ia neZ u dospelych. Smrt
vacSinou nenastava v ddsledku respira¢ného zlyhania, ale najcéastejsie v stvislosti
so srdcovou arytmiou a dysautonémiou (Havrdnek a kol., 2008).
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3  ETIOPATOGENEZA GUILLAINOVHO-
BARREHO SYNDROMU

Podla prevladajiceho charakteru postihnutia sa GBS deli na klasickti demyeli-
niza¢nu formu (akdtna zapalova demyeliniza¢na polyneuropatia - AIDP) a na
formy axonalne (akutna motoricka a motoricko-senzitivna axonalna neuropa-
tia - AMAN a AMSAN). Axonalne formy spolu s niektorymi dal$imi klinickymi
formami s oznacované ako varianty GBS. Okrem AMAN a AMSAN sem patri
predovsetkym Millerov-Fisherov syndrom (MFS) a akutne pandysautonémie
s prevladajucim autonémnym postihnutim (Bednaiik, 2001).

U 2/3 pacientov predchadza rozvoju neurologickych priznakov gastroin-
testinalna alebo respira¢na infekcia, niekedy i iné infekéné ochorenie alebo
operacia, priemerne ide o obdobie 14 dni pred vypuknutim ochorenia (Ambler
a Bednarik, 2010). Z infekcii prichadza do uvahy Epsteinov-Barrovej virus (EBV),
cytomegalovirus (CMV), virus hepatitidy typu B (HBV), varicella-zoster virus,
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae, Campylobacter jejuni (CJ)
(Havrdnek a kol., 2008). Najcastejsia asociacia je u infekcie sposobenej baktériou
CJ, hlavne u foriem AMAN a MFS. Menej ¢asta, ale vyznamna je asociacia u infek-
cie CMV, EBV a Mycoplasma pneumoniae (Bednarik, 2001). Infekcia CMV je naj-
¢astejSou virusovou infekciou, ktora predchadza GBS, ¢o dokazuje pritomnost
$pecifickych IgM u 10 - 15 % testovanych pacientov. Takmer u tretiny pacientov
s GBS, u ktorych bola dokdzana pritomnost $pecifickych IgM proti CMV pred
rozvojom neurologickych priznakov, bola detekovanad DNA cytomegalovirusu
v sére a cerebrospinalnom moku (Ntziora a kol., 2011). V ramci imunizacie sa ako
o spustaci uvaZuje o o¢kovani proti chripke a besnote, mnoZstvo autorov vSak
rozvoj GBS v stvislosti s rutinnym ockovanim povazuje za vzacny azZ nemozny.
GBS sa dava do suvislosti s malignitami, ako st Hodgkinov a Non-Hodgkinov
lymfém, graviditou alebo uzivanim niektorych liekov (penicilamin, kaptopril,
danazol) alebo drog (heroin) (Havrdnek a kol., 2008).

V patogenéze sa zrejme uplatiiuje skrizend imunitna reakcia - molekularne
mimikry - podobnost bakterialnych a nervovych antigénovych epitopov (napr.

spolo¢né antigény CJ a nervovych vlaken). Rozne proteiny a glykoproteiny
(baktérii, virusov a vlastnych buniek) vytvaraji rozne antigény a kazdy antigén
obsahuje rad epitopov. Epitopom nazyvame ¢ast molekuly antigénu, ku ktorej
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sa viaze molekula protilatky. Zistilo sa, Ze Specificky peptidovy, uhlohydratovy
alebo lipidovy epitop infekéného virusového alebo bakterialneho pdévodcu ma
sekvencie podobné epitopom myelinu, liposacharidy tychto mikroorganizmov
zdielaju epitopy podobné gangliozidom periférnych nervov. Tieto nalezy viedli
k hypotéze, Ze molekularne mimikry predstavuji imunopatogeneticky mecha-
nizmus lézie periférnych nervov (Ambler a Bednartik, 2010). Infekcia spomenu-
tymi patogénmi vyvolava imunologickt odpoved proti antigénovym epitopom,
ktoré maja podobnu Struktiru ako myelinova posva ¢i axoény. U AIDP su tieto
epitopy stucastou plazmatickej membrany Schwannovych buniek, u axonalnych
foriem st stiastou axolémy exponovanej v mieste Ranvierovych zarezov. U MFS
su epitopy reagujice na anti-GQ1b protilatky pritomné v oblasti terminalneho
presynaptického zakoncenia motorickych axénov hlavne okohybnych nervov,
ale aj v oblasti senzitivnych ganglii zadnych rohov miechy a vmozoc¢ku (Ambler
a Bednarik, 2010).

Obr. 3 Mechanizmus vzniku Guillainovho-Barrého syndrému (Berg a kol, 2074)
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V pripade AIDP autoreaktivne T-lymfocyty rozpoznavajua $pecificky antigén,
aktivované prestupuju hematoencefalickou bariérou a vnikaja do periférneho
nervového systému. T-lymfocyty aktivuji makrofagy, ktoré atakuji Schwanno-
ve bunky, dochadza k produkcii cytokinov, uvolfiovaniu toxickych mediatorov
a rozvoju demyelinizacie a axonalnej poruchy. Obdobne aj imunoglobuliny
prestupuji hematoencefalickou bariérou, viazu sa na povrch Schwannovych
buniek a aktivuja komplement (obr. 3).

U primarne axonalnej formy AMAN smeruje primarny atak do oblasti Ranvie-
rovho zarezu, je vedeny vizbou imunoglobulinov a komplementom, makrofagy
penetruju bazalnou laminou a vstupuju do periaxonalneho priestoru (Ambler
a Bednarik, 2010). U formy AMAN je vysledkom destrukcia motorickych axénov.
U tohto typu GBS st vo vysokom percente pozitivne protilatky proti gangliozi-
dom, Casty je vztah k infekcii CJ. Forma AMSAN je podobna forme AMAN, navyse
st vSak postihnuté senzorické nervy (Havrdnek a kol., 2008).
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4 KLINICKY OBRAZ GUILLAINOVHO-BARREHO
SYNDROMU

Najbeznejsim typom GBS je jeho demyeliniza¢na forma oznacdovana ako akut-
na zapalova demyeliniza¢nd polyneuropatia. Ide o multifokalne zapalové
demyeliniza¢né postihnutie periférnych nervov a miechovych korenov, kto-
ré je okrem segmentalnej demyelinizacie charakterizované taktiez roznym
stupnom lymfocytarnej infiltracie periférnych nervov, predovsetkym v proxi-
malnych a terminalnych tsekoch. U tazsich foriem dochadza k sekundarnej
axonalnej degeneracii. Poskodenie myelinovej posvy je sprostredkované hlav-
ne T-lymfocytmi, protilatkami sprostredkovana imunitna porucha prispieva
k poruche nervovych vldken. Je pritomna porucha hematolikvorovej bariéry,
predovsetkym v oblasti terminalnych vetveni a korenov, ktora zodpoveda za
prienik bielkovin do likvoru (Ambler a Bednatik, 2010). Dal$imi klinickymi
formami sd axonalne formy, kam patria AMAN a AMSAN. U axonalnych fo-
riem ide o primarne postihnutie ax6nov s minimalnou zapalovou infiltraciou
a maximom zmien perinoddlne (Bednarik, 2001). Ako samostatné varianty
GBS sa vycleniuju polyneuritis cranialis, Millerov-Fisherov syndrém, cerviko-
faryngo-brachialna forma, akidtna panautonémna neuropatia, GBS s parapa-
rézou DKK a akutna senzitivna polyneuropatia (Ehler a kol., 2011).

Tab. 2 Varianty akatnej polyradikuloneuritidy (Ehler a kol., 2071)

S prevahou postihnutia motorickych vlidken | Akutna zapalova demyeliniza¢na polyneuropatia (AIDP)
variant cerviko-faryngo-brachialny

variant s postihnutim hlavovych nervov

parapareticka forma

Akutna motoricka axonalna neuropatia (AMAN)

Akutna motorickd a senzitivna axonalna neuropatia (AMSAN)

Bez postihnutia motorickych vidken Millerov-Fisherov syndrém
Akutna panautonémna neuropatia
Akutna senzitivna polyneuropatia

Overlap syndrome Millerov-Fisherov syndrém/AIDP
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4.1 Akutna zapalova demyeliniza¢na polyneuropatia

V 60 -70 % pripadov predchadza klinickej manifestacii infekcia (najéastejsie
respira¢ného, menej ¢asto gastrointestinalneho traktu) ¢ivzacnejsie vakcinacia,
operacny zakrok alebo iné akutne ochorenie (Bednatik, 2001). Zaciatok ocho-
renia prichadza v priebehu 2 - 4 tyzdnov po akutnej infekcii alebo imunizacii
(Havrdnek a kol., 2008). Vedtcim priznakom je progredujuca slabost dolnych
koncatin, ktora ma necharakteristicky zac¢iatok pripominajtci chripkové ocho-
renie (Tichy, 2002). Hlavnym priznakom je teda chaba paréza s hypo- az aref-
lexiou, ktora typicky zac¢ina na dolnych koncatinach a postupuje ascendentne
na trup (postihnuté méze byt i dychacie svalstvo) a horné koncatiny. Nakoniec
mobze dojst k postihnutiu okohybnych svalov. Tento typicky priebeh nazyvame
Landryho ascendentnou paralyzou. Paréza je vac¢Sinou symetricka, fyzikalnym
korelatom je hypo- az areflexia, v inicidlnej faze ochorenia mdZu byt este vy-
bavné proximalne reflexy (Havrdnek a kol., 2008). Nervus facialis je postihnuty
v 50 -70% pripadov, obvykle ¢asto, menej ¢asto je pritomna paréza okohybnych
a orofaryngealnych svalov. Postihnutie branice a dalsich ventila¢nych svalov
vedie k nutnosti arteficidlnej ventilacie u 15-20% chorych. Relativne byvaju
uSetrené extraokularne svaly a sfinktery (Bednartik, 2001). Menej ¢asto moze
ochorenie zacat bulbarnym syndrémom s descendentnym $irenim. Progresia
trva obvykle dva, podla kritérii maximalne 4 tyZdne. K maximu postihnutia
dochadza v priebehu 7 dni u 35 % chorych, v priebehu 14 dni u 70 % pacientov
au 84 % postihnutych v priebehu 21 dni. Formy ochorenia st velmi variabilné.
Lahka forma sa prejavuje len Iahkou svalovou slabostou v dolnych koncatinach,
kde prevazuje oslabena dorzalna flexia n6h alebo slabost stehenného svalstva.
U tazkej formy moze pri ascendentnej progresii vzniknut az kvadruplégia, mozu
byt postihnuté i kaudalne hlavové nervy, ¢o sa prejavi bulbarnym syndrémom,
obojstrannou léziou tvarového nervu (diplegia facialis) a dalsich hlavovych ner-
vov. Nebezpecna je hlavne respira¢na insuficiencia pri postihnuti dychacieho
svalstva (Ambler a Bednarik, 2010).

Dalsim priznakom AIDP st bolesti charakteru myalgii, a to u 15 - 25 % pa-
cientov, parestézie a dysestézie (Ambler a Bednartik, 2010). Bolest a parestézie
su Castejsie u deti ako u dospelych, ¢asto prichadzaji pred rozvojom paréz.
Bolest byva u polovice detskych pacientov inicialnym priznakom, najc¢astejsie
udavana v oblasti ramien, chrbta, bedier a stehien, typicky u pacientov s prud-
kym nastupom ochorenia. Parestézie za¢inaju obvykle na prstoch néh, nasledne
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postupuji, podobne ako u parézy, ascendentne (Havrdnek a kol., 2008). Pares-
tézie a bolesti st ¢astym symptémom, byvaji intenzivne a mdZu mat typicky
radikularny charakter (Bednatik, 2001).V suvislosti so slabostou a parézami sa
objavuje porucha rovnovahy (Havrdnek a kol., 2008).

V neposlednom rade do klinického obrazu AIDP patria prejavy autoném-
nej dysfunkcie, hlavne u pacientov s tazkym motorickym deficitom (Ambler
a Bednarik, 2010). Medzi priznaky autonémnej dysfunkcie patri ortostaticka
hypotenzia alebo hypertenzia, pupilarna dysfunkcia, porucha funkcie potnych
zliaz, arytmie (najcastejsie sinusova tachykardia), paralyticky ileus, hypotermia
alebo hypertermia (Havrdnek a kol., 2008).

V objektivnom naleze zistujeme rozne vyjadreny motoricky deficit s hypo- az
areflexiou (Ambler a Bednarik, 2010). Je pritomna porucha hlbokej citlivosti,
akralna taktilna hypestéza pan¢uchovitého a rukavicového typu. MoZe byt pri-
tomna retencia mocu. Byvaja pozitivne meningealne javy, hlavne dolné. Priebeh
ochorenia je afebrilny. U tazsich foriem mo6Zu byt i psychické poruchy, klinické
prejavy lézie CNS (mozockové alebo Iahké spastické priznaky) alebo znamky
demyelinizacie na MR mozgu (Ambler a Bednartik, 2010). Medzi v§znamné kom-
plikacie AIDP mdzeme zaradit pneumoniu, ARDS, sepsu, obstipaciu, gastritidu,
plicnu emboliu. U cca 1% pacientov sa mdzZe vyvinut intrakranialna hypertenzia
s edémom papil. Tito pacienti vykazuja priznaky pseudotumoru cerebri (Hav-
rdnek a kol., 2008). Postihnutie u GBS sa kvantifikuje do 7 zakladnych stupniov:

0 - normalny

1 - malé prejavy

2 - schopny chddze viac ako 5 metrov bez pomoci

3 - schopny chddze menej ako 5 metrov s pomocou

4 - neschopny choédze

5 — asistovana ventilacia

6 - umrtie (Ambler a Bednartik, 2010).

Ustup klinickych priznakov spravidla pozorujeme 2 - 4 tyzdne od zadiatku
symptomatologie. Neurologické funkcie sa objavuju v opa¢nom poradi ako pri
zaciatku ochorenia, t.j. ako prva ustupuje paréza okohybnych svalov, posled-
na paréza dolnych koncatin. U deti je vi¢Sinou uprava neurologickych funkcii
uplna. Nasledky st ¢astejsie u pacientov s postihnutim kranialnych nervov, po
intubAcii a pri tazkych parézach v ¢ase stanovenia diagn6zy. Svalova sila na
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10. defi ochorenia je uzitoény klinicky faktor na predikciu prognézy a motoricke;j
upravy (Havrdnek a kol., 2008).

4.2 Varianty Guillainovho-Barrého syndrému
4.2.1 Millerov-Fisherov syndrém

Millerov-Fisherov syndrém je variant GBS s akiitnym postihnutim okohyb-
nych nervov i dals$ich hlavovych nervov s ataxiou a generalizovanou stratou ref-
lexov (Tichy, 2002). Frekvencia vyskytu sa uvadza 1- 5% zo vietkym foriem GBS,
vyskytuje sa prevazne v azijskych krajinach (Hadden a Huhges, 2003). V tivode
je charakterizovany rozvojom paréz okohybnych svalov (vratane musculus leva-
tor palpebrae superior) az do kompletnej plégie v priebehu niekolkych dni. Po
3 -4 dnoch od zaciatku ochorenia sa pridruzuje porucha chddze s ataxiou trupu,
inten¢nym tremorom a areflexiou (trias: oftalmoplégia, areflexia, ataxia). Pokial
nejde o overlap syndrome, chyba porucha inervacie zrenic (Ehler a kol., 2011).
Niekedy mézu byt postihnuté aj dalSie hlavové nervy, predovSetkym kaudalne, ¢o
sa prejavi bulbarnym syndromom. M6Ze byt zmie$any s klasickou formou GBS
so slabostou koncatinového, ale aj dychacieho svalstva (Ambler a Bednatik, 2010).

4.2.2 Cerviko-faryngo-brachialny variant

Cerviko-faryngo-brachialny syndrém predstavuje predominantné postihnutie
tvare, krku a ramien bez straty citlivosti (Hvardnek a kol., 2008). Predstavuje
lokalizovany subtyp GBS. Pre pacientov s cerviko-faryngo-brachialnym syn-
drémom je typicka rychlo progredujtca slabost v orofaryngealnej a cerviko-
brachialnej oblasti sprevadzana areflexiou na hornych koncatinach. Svalova sila
dolnych koncatin je zvy¢ajne zachovana alebo len mierne zniZzena. Absentuje
oftalmoplégia (Wakerley a Yuki, 2014). Svojou distribticiou paréz médze napo-
dobiiovat svalové ochorenia (polymyozitidu), myasteniu gravis, botulizmus,
prepadavanim hlavy (drop-head syndrome) a dysfagiou amyotroficku lateralnu
sklerézu (Ehler a kol., 2011).

4.2.3 Polyneuritis cranialis

Polyneuritis cranialis oznacovana aj ako idiopaticka kranidlna neuropatia
je variant GBS charakterizovany predovsetkym obojstrannym postihnutim n.
facialis, ale postihuje aj postranny zmie$any systém, n. hypoglossus a n. trige-
minus. Nervy inervujtice okohybné svaly byvaji neporusené (Ehler a kol., 2011).
Klinicky nachadzame obojstrannu léziu nervus facialis s Bellovym fenoménom,
znaéne stazené prehitanie, oslabenie Zuvacich svalov, afonia, ochrnutie svalov
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podnebia, redukcia laterdlnych pohybov jazyka. Okulomotorika byva neporu-
$ena, fotoreakcia a akomodacia zachované (Polo a kol., 1992). Pritomny je len
minimalny alebo len subklinicky nalez na koncatinach, niekedy s parestéziami
(Ambler a Bednarik, 2010). Je nutné ho odlisit od neuroinfekcie (najc¢astejsie
neuroborelidzy s obojstrannou léziou n. facialis), inych zapalov (sarkoidéza,
TBC), ischémii vo vertebrobazilarnom povodi a nadorov lebe¢nej bazy (Ehler
a kol., 2011).

4.2.4 GBS s paraparézou dolnych kon¢atin

GBS s paraparézou dolnych koncatin sa vy¢leniuje ako samostatna forma.
Prebieha pod obrazom chabej paraparézy DKK s areflexiou. Klinicky obraz spre-
vadza dorzalgia. Moze pripominat 1éziu miechy alebo syndrom caudae equinae
(Ambler a Bednarik, 2010). V klinickom obraze ¢asto nechyba ani senzitivny
deficit (van den Berg a kol., 2014).

4.2.5 Akutna senzitivna polyneuropatia

Ide o vyhradne senzitivnu formu GBS. Predstavuje len velmi maly podiel
chorych a prejavuje sa prevazne postihnutim silnych vlaken s ataxiou koncatin,
areflexiou, tremorom, ataxiou postoja a chodze. Casto je kombinovana s poru-
chou autonémnych funkcii (Ehler a kol., 2011). Ma vaésinou asymetricky zacia-
tok. Pozitivne a negativne senzitivne priznaky st v porovnani so senzitivnou
ataxiou v popredi klinického obrazu (Ambler a Bednarik, 2010).

4.2.6 Akutna panautonémna neuropatia

Akutna pandysauton6mia sa samostatne vyskytuje zriedka. Postihnutie au-
tonémnych vlaken je takmer obligatne u demyeliniza¢nej formy GBS, ale m6ze
sprevadzat i dalSie formy, ako napriklad akitnu senzitivnu polyneuropatiu.
Prejavuje sa priznakmi kardiovaskularnymi, urogenitalnymi, sudomotorickymi
a gastrointestinalnymi (Ehler a kol., 2011). Moze byt ddlezitou pri¢inou chronic-
kej sekundarnej hypotenzie. U tychto pacientov sa moZeme stretntit s poruchami
defekacie (zapcha, ojedinele hnacka), neschopnostou potenia, poruchami mo-
¢enia (retencia alebo inkontinencia), stratou libida a impotenciou, fixovanou
srdcovou frekvenciou, poruchami dychania az spankovym apnoe (Mitro, 2006).

4.2.7 Axondlne formy GBS

U axonalnych foriem ide o primarne postihnutie axénov s minimalnou za-
palovou infiltraciou a maximom zmien perinodalne (Bednarik, 2001). Existuja
dva typy GBS s prevazne axonalnym poskodenim, a to akitna motoricka axo-
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nalna neuropatia (AMAN) a akdtna motoricka a senzitivna axonélna neuropatia
(AMSAN). U AMAN a AMSAN je imunitna reakcia nasmerovand priamo proti
axoléme s depozitmi IgG a komplementu v oblasti Ranvierovych zarezov. Mak-
rofagy penetruju cez bazalnu laminu a atakuji priamo vlastny ax6n. Axonalna
degeneracia zacina predovsetkym v oblasti nervovych korenov a neskor sa roz-

N

Siruje i na periférne nervy (Ambler a Bednarik, 2010).

4.2.7.1 Akutna motoricka axonalna neuropatia

Tento syndrém sa najéastejsie vyskytuje v Japonsku a severnej Cine, neuro-
logickym priznakom predchadza zvacsa infekcia sposobena baktériou Campy-
lobacter jejuni (60 - 70 %) alebo Haemophilus influenzae (10 - 20 %) (Gabriel,
2005). Klinicky je charakterizovana symetrickou proximalnou a distalnou sla-
bostou vSetkych koncatin, s rychlejSou progresiou ako u AIDP, porucha citlivosti
je len nepatrna alebo nie je pritomna, va¢Sinou rezultuje do respira¢nej insufi-
ciencie v priebehu niekolkych dni. V niektorych pripadoch mo6zu byt §lachovo-
okosticové reflexy zachované, ba dokonca az briskné (Dimachkie a Barohn, 2013).

4.2.7.2 Akutna motoricka a senzitivna axonalna neuropatia

AMSAN je nedavno popisany podtyp GBS charakterizovany prudkym zaciat-
kom distalnej slabosti, stratou $fachovookosticovych reflexov a senzitivnhymi
priznakmi. Vzniku AMSAN predchéadza enteritida, ktorej povodcom je Campy-
lobacter jejuni, menej ¢asto, predovsetkym v korejskych oblastiach, spistacom
mozZe byt aj hepatitida typu A. Typicky je pritomna slabost proximalneho a distal-
neho svalstva hornych a dolnych koncatin sprevadzana areflexiou, porucha
algickej a vibra¢nej citlivosti rukavicového a ponoZzkového typu (Jo a kol., 2013).
Je podobna predchadzajicemu typu, navyse je pritomna porucha citlivosti. Ide
pravdepodobne o najvzacnejsi variant GBS (Havrdnek a kol., 2008).
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5 DIAGNOSTIKA GUILLAINOVHO-BARREHO
SYNDROMU

Diagnostika je postavena na typickom klinickom obraze, vySetreni likvoru,
EMGQG, v indikovanych pripadoch MR vySetreni. Diagnézu mo6ze podporit do-
kaz Specifickych protilatok a histologické vySetrenie, ktoré vSak nepatri do
$tandardu vySetrovacieho postupu (Havrdnek a kol., 2008).

5.1 Diagnostické kritéria AIDP

Hlavné diagnostické kritéria st zaloZzené na zakladnych klinickych charak-
teristikach. Podpornym kritériom sa dalsie typické klinické priznaky, elektro-
fyziologické parametre a rozbor likvoru (Ehler a kol., 2011). Medzi hlavné diag-
nostické kritéria nutné na stanovenie diagn6zy AIPD patri progredujtca slabost
viac ako jednej koncatiny a areflexia aspon distalne (Ambler a Bednatik, 2010).

Tab. 3 Podporné kritéria diagndzy AIDP (Unterman a kol., 2008; Ehler a kol., 2011)

1. Klinické priznaky
+ rozvoj parézy trvajlici maximalne 4 tyZzdne
« takmer symetricky stupe parézy koncatin
« lahké aZ stredne tazké senzitivne priznaky
« Casté postihnutie hlavovych nervov (bilateralna lézia n. VIl az v 50 %)
+ zlep3enie klinického nalezu sa dostavi 2 - 4 tyzdne po dosiahnuti maxima rozvoja
+ pritomnost autonémnych priznakov (tachykardia, arytmia, hypertenzia)
« gastrointestinalne priznaky ¢i infekt HDC, ktoré predchédzajui rozvoju neurologickych priznakov

2. Elektrofyziologické nalezy
+ blok vedenia
« znizenie rychlosti vedenia
+ nevybavnost CMAP alebo SNAP
+ u Casti pacientov sa pri beznom EMG v akitnom $tadiu nepreukazu ziadne abnormality

3. Likvor
« hyperproteinorachia
+ chyba pleiocytoza

Nalezy, ktoré spochybnuji diagnézu AIDP, st asymetria paréz, porucha
mikcie a defekacie, nalez pleiocyt6zy v likvore (nad 50 mononukledrov/mm?),
febrility na zaciatku ochorenia, tazka porucha ventilacie pri pomerne Iahkej
paréze koncatin, pomald progresia parézy bez postihnutia dychacieho svalstva
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a nalez polymorfonuklearov v likvore (Misra a Kalita, 2006; Ehler a kol., 2011).
Pozitivna diagndza iného neuromuskularneho ochorenia (toxicka neuropatia,
myasténia, polymyozitida) a abnormalny cytologicky nalez v likvore (sved¢iaci
napriklad o karcinomat6ze mozgovych obalov alebo neuroinfekcii) vylucuja
diagno6zu AIDP (Ehler a kol., 2011).

5.2 Vysetrenie mozgovo-miechového moku

Okrem typického klinického obrazu so spontannou remisiou je pre diagnézu
najdodlezitejsi nalez likvoru a EMG. Likvorovy nalez vykazuje proteinocytologic-
ku disociaciu (Bednarik, 2001). Pre proteinocytologicku disociaciu je charakteris-
tické zvySené mnozstvo bielkovin, pri¢om pocet elementov je normalny (Varsik
a kol., 2004). Vysetrenie likvoru je uzito¢né najma v pripade diagnostickych
pochybnosti, slazi na vyli¢enie ochoreni asociovanych s pleiocytézou, ako na-
priklad infekéna polyradikuloneuritida alebo akdtna poliomyelitida (Fokke a kol.,
2014). Mnozstvo bielkovin va¢$inou presahuje hodnotu 1 g/1, ale hodnoty m6zu
dosahovat az 14 g/1 (Ambler a Bednatik, 2010). Pre AIDP je charakteristicka tazka
porucha hematolikvorovej bariéry, pri ktorej dochadza k rastu albuminového
kvocientu, a to az na dvojnasobok normalnej hodnoty zodpovedajtcej veku pa-
cienta, chyba intratekdlna syntéza imunoglobulinov (Wang a kol., 2013). Pocet
elementov neprevysuje hodnotu 10/mm? (Kumar a kol., 2015). Nie je vzacna
ani lahka pleiocyt6za do 50/mm?3. Naopak pocet elementov vy$si ako 50/mm?
spochybniuje diagnézu AIDP (Havrdnek a kol., 2008). Z buniek vaésinu tvoria
mononuklearne leukocyty, nalez polymorfonuklearnych leukocytov nesvedci
o diagndze AIDP (Ehlera kol., 2011). V praxi je dolezité mysliet na diagn6zu AIDP
ipriinicidlnej negativite likvoru, pretoze prvych 48 hodin od zaciatku typicke;j
symptomatologie moze byt likvor negativny (Havrdnek a kol., 2008). Ehler a kol.
(2008) uvadzaju, Ze v prvom tyzdni nemusi byt typicka proteinocytologicka di-
sociacia pritomna. Vzostup bielkovin sa rozvinie do 10 dni, u tretiny pacientov
moze byt likvorovy nalez prvych sedem dni normalny (Bednarik, 2001). V takych
pripadoch je nutné lumbalnu punkciu opakovat (Havrdnek a kol., 2008). Avsak
Fokke a kol. (2014) tvrdia, Ze opakovanie lumbalnej punkcie v pripade nor-
malneho prvého likvorového nalezu k potvrdeniu diagnézy moZe byt matuice,
nakolko pocet elementov a koncentracia proteinov v likvore byva ovplyvnena
predchadzajticou lumbalnou punkciou, pripadne uz zacatou lie¢bou intrave-
n6znymi imunoglobulinmi.
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5.3 Uloha EMG v diagnostike AIDP

Klinicka elektromyografia oznacuje skupinu elektrofyziologickych metod,
ktoré sa zaoberaju diagnostikou poruch periférneho nervového systému, nervo-
vosvalovych portich a ochoreni kostrovych svalov. Priihlovej EMG ide o registra-
ciu bioelektrickych potencialov z kostrovych svalov pomocou ihlovych elektrod.
Kondukéna EMG slazi na vySetrenie vodivosti motorickych a periférnych ner-
vov. V naSom pripade EMG dokaze rozli$it neuropatiu axonalnu a demyelini-
zacnu a pri axonalnej 1ézii ¢iastoénu alebo uplna denervaciu (Ambler a Bednarik,
2010). Vyznam EMG v diagnostike GBS je znacny. VySetrenie overuje diagnozu
stanovenu na zaklade klinického obrazu, méze rozhodnit o diagnéze v pripade
pochybnosti. Millerov-Fisherov syndrom ma charakteristicky klinicky obraz,
ostatné formy GBS (AIDP, AMAN, AMSAN) je mozné rozlisit len pomocou EMG.

Elektrofyziologickym korelatom AIDP je demyeliniza¢né postihnutie perifér-
nej nervovej sustavy (od korena po periférny nerv). Az sekundarne a v zavislosti
od stupna zavaznosti ochorenia nastupuju znamky akitnej denervacie svalu
(akutne axondlne postihnutie). V dalSom priebehu, v §tadiu rekonvalescencie
a v zavislosti od ¢asu a prebehnutej denervacie, nachadzame reinerva¢né zme-
ny (Minks a Bares, 2007). V diagnostike ma dominantnu tlohu predovsetkym
kondukéna EMG, ktora je velmi senzitivna uz v prvych dvoch tyzdnoch, kedy
likvorovy nalez mdze byt eSte normalny (Ambler a Bednarik, 2010). EMG zmeny
sa objavuja v priebehu prvého tyzdna od nastupu symptomatologie, odporica sa
pockat asponi 7-10 dni, aby bol vysledok ¢o najviac validny. Velmi véasné vykona-
nie EMG moze byt podobne ako u lumbalnej punkcie negativne (Havrdnek a kol.,
2008). Medzi najcitlivej$i parameter u AIDP je predizen4 latencia alebo absencia
F odpovede. EMG u AIDP vykazuje dal3i rad zmien, ako je predizenie distilnej
motorickej latencie, zndmky kondukéného bloku a zniZenie rychlosti vedenia
motorickych a senzitivnych nervov (Geetanjali a kol., 2013). V neposlednom rade
zaznamenavame ¢asovu disperziu CMAP (Bednartik, 2001). Pre senzitivne kon-
dukéné stadie je charakteristické vacsie postihnutie SNAP na nervus medianus
anervus ulnaris ako na nervus suralis na dolnych koncatinach (Ambler a Bednarik,
2010). U MFS st motorické kondukéné stadie obvykle normalne a nachadza sa
len senzitivna axonopatia s poklesom amplitidy senzitivnych nervovych akénych
potencialov a abnormity F vin. U axonalnych variantov GBS znamky multifokalne;j
demyelinizacie chybaju. Prognosticky nepriaznivé st u AIDP véasné znamky axo-
nopatie (pokles amplitidy CMAP) a neskor spontanna aktivita (Bednarik, 2001).
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Tab. 4 EMG kritéria axonalnej a demyeliniza¢nej neuropatie (Ambler a Bednarik, 2010)

EMG parameter

Axonalna

‘ Demyeliniza¢na

Kondukéna Stadia motorickych vlaken

CMAP amplituda

znizena

normalna (okrem bloku vedenia)

Distalna latencia

normalna, pri nizkej amplitide
CMAP lahko pred(zena

pred(Zena

Rychlost vedenia

normalna, pri nizkej amplitude
CMAP lahko spomalena

spomalena (pod 80 %)

Blok vedenia nie je pritomny (u segmentalnej
demyelinizacie)
Casova disperzia nie je pritomny

Fvlna normalna, pri nizkej amplitude predizena alebo chyba
CMAP chyba
H reflex normalna alebo chyba pred(zena latencia alebo chyba

Kondukéna Studia senzitivnych vlaken

SNAP amplitida znizena normalna
Distélna latencia normalna pred(zena
Rychlost vedenia normalna spomalena
lhlova EMG

Spontanna aktivita

Fibrilacie, POV pritomné chybaju
Fascikulacie pritomné chybaju

Akené potencialy motorickej jednotky

Nabor znizeny, simplifikacia, zvysena simplifikacia, zvySena frekvencia
frekvencia vybojov vybojov
Morfoldgia zvacsené, polyfazické normalna

30



Diagnostika Guillainovho-Barrého syndromu

5.4 Pomocné vysetrenia

V ramci biochémie mo6zeme niekedy dokazat hyponatriémiu pri rozvoji
SIADH, u 1/3 pacientov mdzu byt zvySené transaminazy. Niekedy dokazujeme
pozitivitu protilatok proti periférnym a centrdlnym nervom. Protilatky proti
gangliozidom, hlavne GM1 a GD1 st typické pre formy s axonalnou degeneraci-
ou, pozitivita anti-GM1 znamena ¢asto hor$iu progn6zu ochorenia. Dékaz anti-
GQ1b mdze byt pozitivny u pacientov s MFS. K dokazu Campylobacter jejuni ako
vyvolavatela GBS je vhodny serologicky dokaz protilatok, v dobe manifestacie
Campylobacter jejuni v stolici uz nie je pritomny. Ddélezity je véasny skrining
respiracnej insuficiencie. Na zachytenie incipientnej respirac¢nej insuficiencie
je zasadné spirometrické vysetrenie. DalSie vySetrenia zahffiaji RTG hrudnika
avySetrenie hodnoty krvnych plynov. V ramci kardidlneho postihnutia méZeme
dokazat rad patologickych nalezov na EKG, a to II. az III. stupen AV blokady,
abnormality T vlny, depresie ST, roz$irenie QRS komplexu (Havrdnek a kol.,
2008). Histologickym vySetrenim nachadzame u AIDP v oblasti periférnych
nervov znamky demyelinizacie spolo¢ne s mononuklearnou infiltraciou lymfo-
cytmi a makrofagmi (Winer, 2001). Pomocou magnetickej rezonancie chrbtice
sa u niektorych pacientov zistilo zvySené vychytavanie gadolinia v prednych
a zadnych nervovych korenioch v oblasti conus medullaris a cauda equina (Alkan
a kol., 2009).
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DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA

diferencialnej diagnostike je nutné odlisit iné akdtne neuropatie alebo sta-

vy, ktoré ich m6zu imitovat. V prvom rade je potrebné mysliet na chronickt
formu ochorenia (CIDP), pri ktorej klinické priznaky progreduji minimalne
2 mesiace alebo st pritomné opakované recidivy (Bednaiik, 2001).

Tab.5 AIDP verzus CIDP (Ehlerakol., 2011)

Parameter AIDP CIDP
Rozvoj priznakov akutny, do 4 tyzdiov subakutny, do 1-12 mesiacov
Predchadzajlca infekcia asiv70% chyba
Postihnutie hlavovych nervov lézia n. facialis bezna zriedka
Dychacie svalstvo Casté postihnutie vzacne
Rychlosti vedenia nervov vyrazne znizené u 50 %, mierne vyrazne nizsie
u42%
Relapsy zriedka Casté

Tab. 6 Diferencialna diagnostika chabej parézy (Ehler a kol., 2011)

1

. CMP v oblasti mozgového kmena

2.

Encefalitida s postihnutim mozgového kmena

3.

Akutne lézie motoneurénov prednych rohov miechy
+ poliomyelitis
+ polio-like syndromy

. Akdtne myelopatie
+ expanzivny proces, hemoragie alebo ischémie miechy, transverzalna myelitida

. Viackorenové postihnutie
+ kompresivne
+ zapalové
+ leptomeningealne infiltraty (karcinom, lymfom)

. Periférne neuropatie
+ syndrom akutnej polyradikuloneuritidy (paraneoplastické, parainfekéné)
- toxické neuropatie (tazké kovy, lieky, chemické latky, biologické toxiny)
+ vaskulitidy s neuropatiou
* neuropatie kriticky chorych

. Poruchy nervovosvalového prenosu
* myasténie
+ biologické a priemyselné toxiny

. Svalové poruchy
+ hypokaliémie, hypofosfatémie
+ zapalové myopatie
+ akutna rhabdomyolyza
+ trichindza
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V diferencialnej diagnostike je nutné mysliet na posSkodenie mozgového
kmenia, a to bud cievnou mozgovou prihodou, alebo encefalitidou. Cievna moz-
gova prihoda v oblasti mozgového kmena prichadza do tivahy v diferencialne;j
diagnostike AIDP u hyperakiutne prebiehajacich akitnych polyradikuloneuritid,
klinicky byva pritomna kvadruplégia alebo primarna kmenova porucha vedo-
mia. U AIDP s poruchou kmenovej aferentacie, ale bez postihnutia parenchy-
mu, je mozné ziskat normalny nalez na BAEP a VEP, fotostimula¢né odpoved
pri EEG byva normalna. Naopak u CMP v oblasti kmena tieto vySetrenia maju
rozne vyznamny patologicky nalez. Kmenova encefalitida moze byt zamenena
s tazkou formou AIDP a naopak. Integrita kmenovych struktar sa moze testovat
elektrofyziologicky (BAEP, VEP, fotostimulacia) a byva pozitivny nalez v likvore
(Ehler a kol., 2011).

Akuatna myelopatia prichadza do Gvahy v diferencialnej diagnostike pomerne
¢asto. O akidtnej myelopatii sved¢i zretelna hranica poruchy citlivosti (hlavne na
trupe), sfinkterové poruchy uz od zac¢iatku ochorenia, byvaji zachované reflexy
a svalovy tonus nemusi byt znizeny. EMG nalez nesved¢i o akitnej poruche my-
elinovej pos$vy ¢i axonu. Rozlisit AIDP a akttnu myelopatiu je mozné pomocou
magnetickej rezonancie miechy, evokovanych potenciadlov a vySetrenim likvoru
(Ryan, 2005).

Viackorenové postihnutie moze napodobnit AIDP, avSak viackorefiova po-
rucha je CastejSie spojena s vyraznymi bolestami, asymetrickym postihnutim
vratane reflexov. Z pomocnych vySetreni EMG nalez sved¢i o viackorenovych
postihnutiach (zmeny latencie a perzistencia F vlny) a nie o neuropatii a poly-
radikulopatii (vedenie motorickymi a senzitivnymi vlaknami je v norme). Byva
charakteristicky likvorovy nalez (aj s pleiocyt6zou). Pokial ide o spondylogénny
viackorenovy syndrom (napriklad volny sekvester alebo spinalna stendza so
syndromom kaudy), potom véasné poruchy sfinkterov, charakter bolesti, poru-
chy citlivosti vratane perianalnej oblasti maju klinicky vyznam v diferencialnej
diagnostike (Levin, 2008).

Periférne neuropatie m6zu prebiehat pod obrazom AIDP. U periférnych
neuropatii nie je pritomna proteinocytologicka disociacia v likvore, klinicky
obraz mava rézne atypie, byva pritomny patologicky nalez v laboratérnych od-
beroch (tazké kovy a ich metabolity, paraneoplastické protilatky, pritomnost
systémovych ochoreni) (Ehler a kol., 2011).
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EMG vySetrenim je mozné vylucit rézne poruchy nervovosvalového prenosu,
ako je myasténia gravis, u ktorej je pritomna rychla redukcia amplitiidy akénych
potencialov po opakovanej stimulacii. V diferencialnej diagnostike je potrebné
zvazovat botulizmus, klinicky st pritomné chabé a symetrické parézy, priebeh
je vSak descendentny s postihnutim bulbarnych svalov. Poliomyelitida a dalSie
enterovirusové infekcie prednych rohov miechy spdsobuja akitnu fokalnu pa-
rézu koncatin, obvykle sticasne s bolestou a horackou (Havrdnek a kol., 2008).

A nakoniec svalové poruchy sa m6zu manifestovat rychlo nastupujticou
symetrickou slabostou. Klinickym vySetrenim zistujeme slabost lokalizova-
nu predovSetkym na trupe, svalovych pletencoch a proximalnych segmentoch
koncatin. Nie st pritomné poruchy citlivosti, reflexy byvajt len znizené. Chyba
typicky EMG nalez (Ambler a Bednatik, 2010). V krvi je zvySend hladina kreatin-
kinazy, volného myoglobinu a dal$ich enzymov uvoliiujicich sa z poskodenych
svalovych vlaken. Definitivna diagnéza je stanovena na zaklade svalovej biopsie
(Ehler a kol., 2011).
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7 LIECBA

Liecba AIDP je primarne zamerana na imunomodulaciu a zahfiia dve zakladné
moznosti - podavanie intraven6znych imunoglobulinov (IVIG) a plazmaferé-
zu (Ambler a Bednarik, 2010). V minulosti odporac¢ané kortikoidy sa dnes uz
nepodavaju, pretoZe sa nepreukazal ich pozitivny vplyv na priebeh ochorenia
(Kovdcs a kol., 2012). Imunoterapiu indikujeme vtedy, ked je pacient neschop-
ny prejst najmenej 10 metrov bez asistencie (Cibulik, 2016). Vyber liecby za-
visi aj od rizikovych faktorov, ktoré zhor$uju prognézu ochorenia. Medzi ne
patri vek nad 40 rokov, rychly zaciatok a tazka progresia (stupeil 4 v priebehu
prvého tyzdna), asistovand ventildcia, tazka redukcia amplitidy distdlneho
CMAP, znamky axonalnej degeneracie, hnacka, resp. dokaz infekcie CJ (Ambler
a Bednarik, 2010).

Plazmaferéza vyZaduje Specialne vybavenie, pristup a je problematicka u cir-
kula¢ne nestabilnych pacientov (Cibulcik, 2016). Medzi nevyhody plazmaferézy
patri nedostupnost, vysoka cena, nutnost hemodialyza¢ného katétra a komplika-
cie vyplyvajtce zo samotného zidkroku (hypotenzia, hyperkalciémia, krvacanie
z deplécie koagulacnych faktorov, sepsa z deplécie imunoglobulinov, trombo-
cytopénia). Pouzitie plazmaferézy zniZuje zavaznost ochorenia a skracuje jeho
priebeh (Kovdcs a kol., 2012). Je v§ak v porovnani s IVIG vidc¢Sinou ekonomicky
menej naro¢na (Cibuléik, 2016). Vyhodou intravendznych imunoglobulinov je
jednoducha aplikacia a mensie rizika a vedlajsie ucinky, preto je pouzitie in-
traven6znych imunoglobulinov lie¢bou prvej volby (Ambler a Bednarik, 2010).

7.1 Intravendézne imunoglobuliny

Imunoglobuliny v klinickej praxi pouzil po prvykrat Bruton v roku 1952.
Odvtedy sa stali Standardnou liecbou pacientov s primarnymi a sekundarnymi
deficienciami humoralnej imunity. Nevyhodou pévodnych preparatov na vyluc-
ne intramuskularne podanie bola bolestivost pri aplikacii, pomalé vstrebava-
nie imunoglobulinov do cirkulacie a nemozZnost zvysit ich koncentraciu v sére
0 2 g/1. Pokusy o intravendznu aplikaciu boli spojené so vznikom $okovej reakcie
s tria§kou a hyperpyrexiou. AZ po 29 rokoch, od roku 1981, sa stali vdaka tech-
nologickému pokroku dostupnymi nové pripravky imunoglobulinov, vhodné
na intravendzne podavanie aj vo vi¢Som mnoZstve. Jednotlivé pripravky IVIG
sa lisia v niekolkych ohladoch vratane pomeru podtried imunoglobulinu G,
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obsahu a charakteru protilatok, povolenej rychlosti podavania a vedlajsich ne-
ziaducich tc¢inkov. Odli$né vlastnosti vyrobkov mdzu viest k rozdielom v ich
Ucinnosti a bezpecnosti, a preto moézu mat vyznamny vplyv na vyber vyrobku
pre individualneho pacienta. Zistenim, ze IVIG pdsobia ako pévodcovia s pocet-
nymi imunomodulaénymi Gé¢inkami, doslo k rychlemu rozsireniu ich indikacii
(Kovdcs a kol., 2012). Neurologické autoimunitné ochorenia s najc¢astejSou
indikaciou k liec¢be IVIG, aZ po nich nasleduji imunologické a hematologické
ochorenia (Spalek, 2009).

Princip t¢inku IVIG zahfna neutralizaciu cirkulujticich protilatok proti my-
elinu prostrednictvom antiidiotypovych protilatok, dalej blokadu, pripadne mo-
duléciu expresivity a afinity Fc receptorov v monocytomakrofiagovom systéme,
blokadu komplementovej kaskady a down-regulaciu prozapaloych cytokinov
(Kovdcs a kol., 2012). IVIG zasahuju aj do mechanizmu apopt6zy lymocytov.
Zabezpecuju podporu supresorovych T-lymfocytov a zniZenie ¢innosti lymfo-
cytov B (Ambler a Bednaftik, 2010).

Na vdésine pracovisk je IVIG liekom prvej volby v terapii GBS, najmd pre lah-
ki aplikaciu a nizky vyskyt vedlajsich u¢inkov (Spalek, 2009). IVIG je indikovany
u pacientov so stredne tazkou alebo tazkou formou GBS. Obvyklym kritériom
je strata samostatnej lokomocie (Spalek, 2008). IVIG je Géinny, ak je podany
do dvoch tyzdnov od vzniku obmedzenia chédze. Podava sa v celkovej davke
0,4 g/kg/den pat dni po sebe alebo 1 g/kg/den dva dni po sebe (Cibulcik, 2016).
U deti sa postupuje rovnako ako u dospelych (Spalek, 2008). Doporuéené davka
IVIG bola stanovena empiricky a skuto¢na optimalna terapeuticka davka nie je
znama. Niektori autori preferuji schému s rychlejsim podanim celkovej davky
v priebehu dvoch dni, predovS§etkym u mladych pacientov s neporusenymi renal-
nymi a kardiovaskularnymi funkciami. Rychlost infizie nesmie prekrocit 200
ml/h. Predpoklada sa, Ze rychlejSie dosiahnutie vysokej koncentracie Ig v sére
ma lepsi terapeuticky efekt. Ini autori preferujt pomals$iu 5-diiovd schému pre
mensie riziko vedlaj$ich u¢inkov. Tento spésob podavania IVIG je vhodny pre
star$ich pacientov a pacientov s kardiovaskularnym ochorenim (Ambler a Bed-
natik, 2010). Burns (2008) zaroven uvadza, Ze IVIG nie su kontraindikované
v tehotenstve. Va¢§ina autorov sa priklana k lie¢be pomocou 5-dnovej schémy
(Ambler a Bednaftik, 2010). Pri monofazickom priebehu GBS nie je odovodnena
opakovana aplikacia IVIG. Vynimku tvori cca 5-10 % pacientov, u ktorych po
zlepseni stavu ddjde k relapsu GBS. Tito pacienti priaznivo reaguju na dal$ie
podanie IVIG (Spalek, 2008).
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Vedlajsie G¢inky sd prevazne mierne, a to myalgie, bolesti hlavy, nauzea,
zvy$ena teplota, inava, nechutenstvo, erytém, povrchové tromboflebitidy alebo
tranzitorne poruchy peceniovych funkcii. Ojedinele sa objavuju zavazné reakcie,
ako je anafylakticka reakcia. Objavuje sa predovSetkym u pacientov s deficitom
IgA, preto sa pred aplikaciou IVIG odporica vysetrit hodnoty IgA (Ambler a Bed-
narik, 2010). Existuje suvislost medzi podavanim pripravku IVIG a trombembo-
lickymi prihodami, ako s infarkt myokardu, cievna mozgova prihoda, plicna
embdlia a trombdza hlbokych Zil. Predpoklada sa, Ze to stivisi s rastom viskozity
krvi pocas rychleho prietoku imunoglobulinu. ZvySent opatrnost vyzaduju
obézni pacienti a pacienti s rizikovymi faktormi pre tromboembolické prihody.
Ide o pacientov vo vy$Som veku s hypertenziou, diabetom, dedi¢nymi trombo-
filnymi stavmi a s anamnézou uz prekonanej trombembolickej prihody (Duhem
a kol., 1994). Vzostup telesnej tekutiny moze mat za nasledok obehové zlyhanie
(Burns, 2008). U ¢asti pacientov boli zaznamenané neziaduce u¢inky na oblic-
kové funkcie, ¢o moZe viest az k aktitnemu renalnemu zlyhaniu. Z rizikovych
faktorov vzniku renalneho zlyhania sd to najma uZz existujtica renalna insufici-
encia, diabetes mellitus, hypovolémia, obezita, uzivanie nefrotoxickych liekov,
vek nad 65 rokov alebo septicky stav (Jolles a kol., 2005). Z koznych priznakov
sa moOze objavit urtika, pruritus, petechie alebo alopecia. Medzi neurologické
komplikacie podavania IVIG patri migréna, vyssie spomenuté cerebrovasku-
larne prihody a reverzibilné encefalopatie (Ambler a Bednatik, 2010). V stvis-
losti s lie¢bou intravendznymi imunoglobulinmi sa méze vyskytnit syndrom
aseptickej meningitidy. Syndrém sa zvyc¢ajne objavuje v priebehu niekolkych
hodin az dvoch dni po lie¢be IVIG-mi. Rozbory likvoru vykazuja pleiocytézu do
niekolko tisic buniek na mm?3, prevazne z radu granulocytov a zvy$ené hladiny
proteinov do niekolko stoviek mg/dl. Po preruseni lie¢by nastava v priebehu
niekolkych dni remisia aseptickej meningitidy bez nasledkov (Burns, 2008). Pri
lie¢be intraven6znymi imunoglobulinmi sa m6Zeme stretnit s posunom v labo-
ratérnom obraze. V niektorych pripadoch dochadza k rozvoju hyponatriémie,
elevacii sedimentacie, poklesu hemoglobinu, pripadne k narastu hepatalnych
enzymov (Ambler a Bednarik, 2010).

7.2 Plazmaferéza

Lie¢ebnti vymennt plazmaferézu je mozné zaradit do skupiny extrakorpo-
ralnych eliminaénych lie¢ebnych met6éd vyuzivajicich rozdielnu Specificka
hmotnost jednotlivych krvnych zloZiek k ich oddeleniu centrifugovanim. Pojem
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aferéza vznikol z gréckeho slova aphairesis, ¢o znamena odnatie. Termin plaz-
maferéza prvykrat pouzil John J. Abel v roku 1914 vo farmakologickom labo-
ratoriu Hopkinsovej univerzity pri pokusoch na psoch. Tento pojem znamena
odstranenie plazmy. Za pociatok pouzivania plazmaferézy ako lieéebnej metddy
je mozné povazovat patdesiate roky minulého storocia, kedy bola plazmaferéza
pouzita prilie¢be hyperviskdzneho syndromu pri Waldenstrémovej makroglo-
bulinémii. Pri pouziti plazmaferézy sa odobrata plazma vzdy nahrddza r6znymi
roztokmi, preto je vhodnej$ie pouzivat termin lie¢ebna vymenna plazmaferéza
(Ptdk, 2003).

Vseobecne je cielom lieCebnej vymennej plazmaferézy (LVP) odstranenie
patologickych latok v plazme (autoprotilatok, aloprotilatok, kryoglobulinov,
imunokomplexov, monoklonalnych proteinov, toxinov viazanych na plazma-
tické bielkoviny) alebo odstranenie nadmerne zmnozZenych fyziologickych
stcasti plazmy (cytokinov, solubilnych adhéznych molekil, kininov, zloZiek
komplemetu). Obvykle ide o latku s vy§$ou molekulovou hmotnostou (viac ako
15000), ktora ma dostato¢ne dlhy biologicky polcas, aby jej odstranenie LVP
bolo podstatne rychlejsie nez jej eliminacia endogénnou cestou, pripadne ide
o latku, ktora je akttne toxicka. U autoimunitnych ochoreni sa hlavnym cielom
LVP autoprotilatky a imunokomplexy patriace najcastejsie do triedy IgG, ktora
je z vacsej Casti v organizme distribuovana extracelularne (asi z 55%). Vyme-
nou jedného plazmatického objemu mézeme odstranit maximalne len 28 %
celkového IgG v organizme. Ndhradu odstranenej plazmy tvoria koloidné roz-
toky (prevazne 5% albuminom, pripadne ¢erstvou zmrazenou plazmou) alebo
krystaloidy. Obvykle sa odportica nahrada kombinaciou krystaloidov s koloidmi,
ktoré by mali tvorit 60 — 80 %, ich podiel by nemal klesniit pod 50 % pre hroziacu
hypoproteinémiu. PouzZitie ¢erstvej zmrazenej plazmy zvySuje riziko niektorych
neziaducich u¢inkov, hlavne alergickych reakcii. Pre zaistenie nezrazanlivosti
krvi v mimotelovom obehu je pridavany roztok citratu sodného, ktory viaze
ionizované kalcium v krvi a zabranuje jeho uplatneniu v koagula¢nej kaskade
(Bednatik, 2011).

V akutnych pripadoch s rozvojom respira¢nych a bulbarnych portich je LVP
lie¢bou prvej volby. V tychto pripadoch by lie¢ba mala zac¢at v priebehu 14 dni od
vzniku neuropatickych priznakov. Optimalne by sa malo zacat s lie¢bou prvych
12 -24 hodin od stanovenia diagnozy (Ptdk, 2003). Aplikuje sa pocas 7 - 14 dni,
vacésinou kazdy druhy den 5 - 7-krat (Ambler a Bednaftik, 2010). Ptak (2003) uva-
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dza, Ze u pacientov so zavaZnej$im priebehom ochorenia sa odportca vymena
asponl 200 - 250 ml plazmy na kilogram hmotnosti v priebehu 8 -13 dni alebo
4 - 6 vymennych plazmaferéz s objemom 40 - 60 ml/kg v prvych dvoch tyZzdnoch.
Na zaciatku liec¢by niektori autori odporucaju realizaciu plazmaferézy denne, az
neskor prechod k intervalu kazdy druhy den. Pri pred¢asnom ukonéeni liecby st
popisované relapsy, preto sa neodporuca ukoncit lie¢bu skor ako po realizovani
vy$Sie uvedeného cyklu.

Stadie dokazali prakticky rovnaky efekt LVP a IVIG. Naopak, nebol dokazany
lepsi efekt pri kombinacii oboch metdd (najprv LVP, potom IVIG). V pripadoch,
ked neddjde k efektu, predovsetkym zastaveniu progresie po IVIG, sa odporica
v odstupe 2 - 3 tyzdnov aplikovat i LVP. Nikdy neaplikujme LVP bezprostredne
po liecbe IVIG, pretoze by sme aplikovany imunoglobulin odstranili z obehu.
Pozitivny lie¢ebny efekt IVIG moZe pretrvavat eSte niekolko dni po ukonceni
aplikacie. Po inftzii IVIG sérové hladiny IgG rasti patnasobne, v priebehu dal-
$ich 72 hodin klesnd na 50 % a k normalnym hodnotam sa vracaju v priebehu
3-4 dni (Ambler a Bednarik, 2010).

7.2.1 Neziaduce U¢inky plazmaferézy

Neziaduce ucinky LVP sa objavuja v priemere u 7 - 10 % pacientov. Zavazné
vedlajsie u¢inky postihuji menej ako 1% chorych a mortalita je menej ako
0,05 %. Rizikom pouzitia citratu je moznost vzniku citratovej hypokalciémie
a metabolickej alkal6zy, ktora sa prejavi ako hypokalcemicka tetania, a to pares-
téziami a kf’¢mi koncatin. Tymto prejavom je mozZné zabranit zniZzenim privodu
kalcia intraven6zne v priebehu vykonu. Citratovou toxicitou moze byt podmie-
nena i prechodna nauzea a vomitus.

Relativne ¢asté st lokalne komplikacie v mieste ven6zneho vstupu charak-
teru lokalnej infekcie, krvacania a vzniku hematému. Centradlny ven6zny pri-
stup prinasa optimalne podmienky na vymenu dostato¢ného mnozstva plazmy,
na druhej strane zvySuje riziko komplikacii, hlavne riziko pneumotoraxu pri
punkcii v oblasti vena subclavia (Bednarik, 2011).

Z hladiska kardiopulmonalneho systému k neziaducim tc¢inkom patri pre-
dovSetkym arterialna hypotenzia v d6sledku zniZenia koloidného tlaku, v ramci
alergickej reakcie alebo v ramci sepsy. Menej ¢asto sa pacienti staZzujt na dyspnoe.

Objavuju sa infekéné komplikacie, a to infekcie lokalne v mieste venézneho
pristupu, ale aj systémové infekcie v podobe sepsy (z katétra) alebo pneumonie.
Existuje riziko prenosu virusovych infekcii v pripade pouzitia ndhrady ¢erstvou
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zmrazenou plazmou (HIV, hepatitida C). Niektori pacienti trpia priznakmi
chripky a nachladnutia, zvySenou telesnou teplotou. Objavuje sa iizkost, bolesti
brucha a dolnych koncatin. U ¢asti pacientov bol pozorovany tremor viecok
(Szczeklik a kol., 2013).

Je potrebné spomenit aj alergické reakcie réznej zavaznosti od svrbivého
exantému az po anafylaktickt reakciu, ktora hrozi najma pri pouziti erstvej
zmrazenej plazmy. Kontraindikaciami LVP st poruchy hemokoagulacie, kardi-
ovaskularna instabilita, aktivna infekcia a tehotenstvo. Alternativou k pouzitiu
LVP je imunoadsorpcia, pri ktorej dochadza k selektivnemu vychytavaniu Ig
a jednotlivych protilatok z obehu, av§ak nedochadza k neselektivhemu odstra-
neniu ostatnych krvnych bielkovin, ktoré nasledne nie je potrebné nahradzat
albuminom alebo ¢erstvou zmrazenou plazmou (Burns, 2008).

7.3 Podporna liecba

Stcastou lie¢by je dokonala oSetrovatelska starostlivost. VSetci pacienti s po-
dozrenim na AIDP by mali byt hospitalizovani. Pri vjraznejSom neurologickom
deficite a rychlej progresii symptomatiky je indikovana hospitalizacia na JIS
alebo OAIM (Ambler a Bednatik, 2010). V ramci monitoringu chorych s AIDP
musime evidovat telesna teplotu, krvny tlak, frekvenciu akcie srdca, dychova
frekvenciu, respiracné funkcie (spirometria) a diurézu (Havrdnek a kol., 2008).
U tazs$ich foriem moze velmi rychlo d6jst k rozvoju akitnej respira¢nej insufici-
encie. Rizikova je zvySena dychova frekvencia a zapajanie auxilarnych dychacich
svalov, neschopnost zodvihnit lakte alebo hlavu nad podloZku a slaby kasel
(Ambler a Bednarik, 2010). Prediktormi respira¢nej insuficiencie okrem vyssie
spominanych je neschopnost vstat, odkaslat, zvySena hladina hepatalnych en-
zymov v krvi, blok vedenia v nervus peroneus a nizka vitalna kapacita (Cibulcik,
2016). Dolezité je sledovat vitalnu kapacitu plic, pripadne forsirovanu vitalnu
kapacitu (FVC). Intubacia a umela plicna ventilacia je indikovana v pripade
poklesu vitalnej kapacity na 12 - 15 ml/kg, eventualne pod 18 ml/kg u chorych
s tazkou orofaryngealnou slabostou, a poklese arterialneho PO, pod 70 mmHg
(Ambler a Bednarik, 2010).

Od zaciatku je potrebné venovat pozornost adekvatnej nutricii. ZvySené
metabolické naroky spolu s malym kalorickym prijmom pri poruche prehitania
vedu k negativnej bilancii. Preferujeme peroralny prisun alebo nutri¢ne defino-
vant vyZivu nazogastrickou sondou (Spalek a kol., 2009).
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Priimobilizacii je dolezitd prevencia hlbokej ven6znej trombo6zy a trombem-
bolickej choroby, vZdy je indikovana profylaxia nizkomolekularnymi heparinmi
a elastickou bandazou. Znacné riziko predstavuji respiracné a mocové infekcie.
Prevencia a v€asna liecba nozokomialnych nakaz je dolezitou zloZkou liecby
(Bednarik, 2001).

Pomerne Casta je mierna tranzitérna proteintiria, vzacne sa méze vyskytnuat
glomerulonefritida. U mensieho poétu pacientov mdZeme zaznamenat hypo-
natriémiu, najéastejsie v dosledku syndrému neadekvatnej sekrécie antidiure-
tického hormonu (Ambler a Bednarik, 2010).

Velmi vyznamna je symptomaticka liecba, a to lie¢ba bolesti, psychickych
poruch, portach spanku a stistavna psychoterapia. Vo faze rekonvalescencie je
v popredi komplexna rehabilita¢nad lie¢ba (Bednarik, 2001).

7.4 Perspektivy v lie¢be

Aktualne je predmetom zaujmu mnohych §tidii rychle podanie opakovane;j
davky IVIG u pacientov so zlou prognézou a efekt eculizumabu, monoklonélnej
protilatky, ktora sa viaze na faktor komplementu C5 a tym v experimente tlmi
komplementom sprostredkované poskodenie v oblasti Ranvierovho zarezu
(Cibul¢ik, 2016).
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8 PROGNOZA

Prognoéza je pomerne priazniva. K funkénej prave dochadza u asi 85% pa-
cientov v priebehu 6 - 12 mesiacov. Po tazkych formach moze ostat i rezidual-
ny deficit, rezidua po 1. roku mo6zZu byt az u 15% pacientov. LepSia progndza
GBS je u deti.

Mortalita zavisi od kvality komplexnej starostlivosti (Ambler a Bednarik,
2010). Uvadza samedzi 3% az 7 %. Rizikovi st najmad pacienti vo vy$$om veku,
so zavaznym priebehom ochorenia, polymorbidni, s pulmonalnymi a kardial-
nymi komplikaciami, pacienti na mechanickej ventilacii a trpiaci systémovou
infekciou. Vac8ina pacientov zomiera neskor ako mesiac po vzniku ochorenia
vo faze zlepSovania (Cibul¢ik, 2016). Smrt vic¢Sinou nenastava v dosledku res-
pira¢ného zlyhania, avSak najcastejsie v suvislosti so srdcovou arytmiou a dy-
sautonémiou (Havrdnek a kol., 2008). Prediktivnymi faktormi zlého priebehu
su zly stav motoriky pri vstupnom vySetreni, hnacka vanamnéze pred vznikom
GBS a vyssivek. Z neurofyziologickych parametrov sa najc¢astejsie za negativny
prognosticky faktor povazuje nizka amplitida CMAP (Cibulcik, 2016).

Pacienti, ktori preziju GBS, maja ¢asto rezidualny deficit, ¢o vo vacsej ¢i
mens$ej miere ovplyviiuje kvalitu Zivota a obmedzuje ich v dennych aktivitach.
Asi 20 % pacientov po prekonani GBS nie je schopnych samostatnej chddze este
6 mesiacov od vzniku GBS. Rezidualne bolesti a senzitivne priznaky ovplyviuju
pracovné aj volnocasové aktivity, dokonca aj po dosiahnuti dobrého funkéného
stavu. Najvyraznej$ie zlepSenie zaznamenavame pocas prvého roka prekona-
ného GBS (Wilison a kol., 2016). Mnohi pacienti s prekonanym GBS sa citia
limitovani vo svojej fyzickej kondicii a to aj roky po vzniku akudtnych tazkosti
(Cibul¢ik, 2016).

43






Zaver

ZAVER

V mojej $pecializa¢nej praci sa zhrnuté zakladné informacie o etiopatogené-
ze, epidemiologii, klinickom obraze, diagnostike a liecbe Guillanovho-Bar-
rého syndrému. Poznatky sa tykaju predovSetkym najcastejSie sa vyskytuju-
cej formy ochorenia, a to akiitnej zapalovej demyeliniza¢nej polyneuropatie,
ktora predstavuje multifokalne zapalové demyeliniza¢né postihnutie perifér-
nych nervov a miechovych koreniov, charakterizované segmentalnou demy-
elinizaciou a roznym stupnom lymfocytarnej infiltracie periférnych nervov,
predovsetkym v proximalnych a terminalnych tsekoch. V etiopatogenéze sa
uplatiiuje poskodenie myelinovej posvy sprostredkované hlavne T-lymfocyt-
mi, protilatkami sprostredkovana imunitna odpoved prispieva k poskodeniu
nervovych vlaken. Je pritomna porucha hematolikvorovej bariéry, predovset-
kym v oblasti terminalnych vetveni a korenov, ktora zodpoveda za prienik
bielkovin do likvoru.

Veducim priznakom je symetricka chaba paréza s hypo- az areflexiou, ktora
typicky zacina na dolnych koncatinach a postupuje ascendentne na trup, ma
necharakteristicky zaciatok pripominajtci chripkové ochorenie. Nakoniec moze
dojst k postihnutiu okohybnych svalov. Dal$im priznakom st bolesti charakteru
myalgii, parestézie a dysestézie. Parestézie za¢inaju obvykle na prstoch noh,
nasledne postupuji, podobne ako u parézy ascendentne, mozu mat typicky
radikularny charakter. V stuvislosti so slabostou a parézami sa objavuje poru-
cha rovnovahy. V neposlednom rade do klinického obrazu AIDP patria prejavy
autonémnej dysfunkcie, a to ortostaticka hypotenzia alebo hypertenzia, pu-
pilarna dysfunkcia, porucha funkcie potnych zliaz, arytmie, paralyticky ileus,
hypotermia alebo hypertermia.

Diagnostika je postavena na typickom klinickom obraze, likvorovom néleze
proteinocytologickej disociacie, EMG vySetreni, vindikovanych pripadoch MR
vySetreni. Diagndzu méze podporit dokaz $pecifickych protilatok a histologické
vySetrenie.

Lie¢ba AIDP je primarne zamerana na imunomodulaciu a zahfna dve za-
kladné moznosti — podavanie intravendznych imunoglobulinov a plazmaferé-
zu. Imunoterapiu indikujeme vtedy, ked je pacient neschopny prejst najmenej
10 metrov bez asistencie. Plazmaferéza vyzaduje Specialne vybavenie, pristup
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a je problematicka u cirkula¢ne nestabilnych pacientov. Medzi nevyhody plaz-
maferézy patri nedostupnost, vysoka cena, nutnost hemodialyza¢ného katétra
a komplikacie vyplyvajtce zo samotného zakroku. Vyhodou intraven6znych
imunoglobulinov je jednoducha aplikacia a mensie rizika a vedlajsie ucéinky, pre-
to je lie¢ba pouZitim intraven6znych imunoglobulinov prvou volbou. Aktualne
je predmetom zaujmu mnohych $tidii rychle podanie opakovanej davky IVIG
u pacientov so zlou prognoézou a efekt eculizumabu, monoklonélnej protilatky,
ktora sa viaze na faktor komplementu C5 a tym v experimente tlmi komplemen-
tom sprostredkované poskodenie v oblasti Ranvierovho zarezu.

Prognéza je pomerne priazniva. K funkénej iprave dochadza u asi 85%
pacientov v priebehu 6 - 12 mesiacov. Po tazkych formach moéze ostat i rezidu-
alny deficit, rezidua po 1. roku mézu byt az u 15 % pacientov. Velmi vyznamna
je symptomaticka liecba, lie¢ba bolesti, psychickych porich, portch spanku
a sustavna psychoterapia. Vo faze rekonvalescencie je v popredi komplexna
rehabilita¢na lie¢ba, ktora prispieva k zlepseniu kvality zivota.
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