Stiff imb syndrom
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Stiff limb syndrom se v klinickém nélezu projevuje svalovou ztuhlosti a epizodickymi bolestivymi spazmy s postizenim jedné ¢i dvou koncetin.
Patofyziologickym podkladem syndromu je porucha inhibice misnich motoneuronti. Pro stanoveni diagn6zy ma zasadni vyznam elektro-
myografické vysetieni s prikazem kontinualni aktivity motorickych jednotek. Prikaz protilatek proti dekarboxylaze kyseliny glutamové
v séru i mozkomisnim moku ma podpurnou hodnotu. V Ié¢bé se uziva jak posileni gabaergni inhibice (diazepam, baclofen), tak i imunosu-

prese (metylprednisolon i.v., imunoglobulin i.v.) ¢i plazmaferéza. Uvedena kazuistika 65leté nemocné s tézsi formou stiff limb syndromu
s asymetrickym postizenim obou DK, obtiZznou chlzi, typickymi nalezy a velmi dobrou odpovédi na terapii (metylprednisolonem).
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Stiff limb syndrome

Stiff limb syndrom is characterized by muscle stiffness and episodic painful spasms of one or two extremities. Pathophysiological basis of
this syndrome is a disturbance of spinal motoneurone inhibition. For a correct diagnosis are of upmost importance - electromyographic
investigation with continuous motor units activity. Finding of antibodies against glutamic acid decarboxylase in blood and cerebrospinal
fluid is of supportive value. For therapy are used - drugs increasing gabaergic inhibition (diazepam, baclofene), immunosuppression (me-
thylprednisolonei.v.,immunoglobulin i.v.) or therapeutic plasma exchange. The authors present a case report of 65-year old woman with
a severe form of stiff limb syndrome with asymmetric stiffness of both lower extremities, difficult ambulation, typical findings and a very

good response to therapy (methylprednisolone i.v.)
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Seznam zkratek

ALP - alkalické fosfataza

ALT - alaninaminotransferaza

AST - aspartataminotransferéza

CK - kreatinkindza

DK - dolInf koncetiny

EEG - elektroencefalografie

EMG - elektromyografie

GMT - glutamyltransferaza

LS — lumbosakralnf

MRI = magneticka rezonance

MUP - potencidl motorické jednotky

PDK — pravé dolnf koncetina

PERM — progresivni encefalomyelitis s rigiditou
a myoklonem

SLS - stiff limb syndrom

SPS — stiff person syndrom

TSH — tyreotropin

Uvod

Stiff limb syndrom (SLS) se vyznacuje
svalovou hypertonii a bolestivymi svalovymi
spazmy jedné nebo vice koncetin, které jsou
provokovany akustickymi ¢i taktilnfmi stimuly.
Castéji se vyskytuje na dolnich koncetinach.
Jednd se o jednu z variant stiff person syndro-
mu (SPS) (Duddy a Baker, 2009). U SLS byvaji vice
postizeny akralnf svaly a jen u ¢asti nemocnych
se svalova hypertonie i spazmy i na axialnf

svalstvo distélniho trupu (Bartsch et al,, 2003).
Etiologie SLS je nejcastéji autoimunitni (proti-
latky) a v 5% paraneoplasticka, kterd vsak vznika
rovnez autoimunitnim mechanizmem. Zafazuje
se do hyperexcitacnich poruch (Oh, 1998) i
do skupiny chorob se svalovou ztuhlosti — stiff-
ness syndromes (Fahn a Jankovi¢, 2007), a to
spolu se spasticitou, SPS a neuromyotonif.

Diagndza SLS (a SPS) je onemocnén
se vzacnym vyskytem, jehoZ diagnostika mUze
zpUsobovat znacné tézkosti. Jednak se tento
syndrom vyskytuje vzacné, jeho klinicky obraz
neni mezi lékafi rliznych odbornosti dostatec-
né zndmy, a jednak pro korektnf diagnostiku je
nutno presné znat elektromyografické charak-
teristiky SLS a stanovit hladinu protilatek proti
dekarboxyldze kyseliny glutamové (anti-GAD)
v krvi a v mozkomiSnim moku. Terapie je velmi
Ucinna a dlouhodobé Uspésna.

Vzhledem k tomu, Ze méme v péci nemoc-
nou se SLS, kde diagndéza byly stanovena brzy,
a lé¢ba je velmi Uspésnd, rozhodli jsme se sdélit
své zkusenosti, a tim také zvysit informovanost
i zlepsit zachyt téchto nemocnych.

Vlastni kazuistika

U 65leté Zeny se mésic po operaci pupecnf
kyly objevil vysev pasového oparu v dermato-
mech Th10-11 vlevo, ktery byl provazen bolest-
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mi brisni stény. V pribéhu nékolika dnl se bo-
lesti Sifily po predni plose levého stehna. Bolesti
odeznély do 3 tydnd. Po 2 mésicich sinemocna
zacala stézovat na pocity nepfijemné ztuhlosti
levého chodidla. Postupné se hypertonie svald
sitila proximalné, pak i na PDK a po 3 tydnech
se rozvinula exten¢ni hypertonie obou DK
s epizodami bolestivych kreci, nohy byly tuhé
a pfi chdzi velmi pomalé, dokonce se objevilo
i obcasné a kratké ztuhnutf svalt dolni polo-
viny bfigni stény. S témito potizemi byla pfijata
na neurologickou kliniku.

Pli pfijeti udavala tuhost svall a projizdivé
bolesti DK, které se sifily az k bederni pateri. K ré-
nu se budf pocitem kieci (,cukani”) ve svalech.
Chodi's pomoci dvou francouzskych holi. Nejsou
sfinkterové poruchy.

V rodiné bez zatéze, ma zdravou dceru.
Asi 5 let je Ié¢ena pro hypertenzi (metoprolol)
a hyperlipémii (atorvastatin, ezetimib) a 3 roky
pro hypotyredzu (levothyroxin 50 ug denné).

V objektivnim nalezu — TK 140/85, P 75/min.
pravidelny, mozkové nervy a HK v normé, zbyt-
ky pigmentaci na bfise vlevo (Th10-11), bfisnf
svaly jsou mekké, brisni reflexy nevybavné,
jemna porucha ¢itf v Th10-11 vlevo, svaly DK
jsou hypertonické, pfi pasivnim pohybu kladou
stejny odpor do véech smérd, jen kratce nad-
zvedne jednu DK nad podlozku, pro hypertonii



Obrdzek 1. MRI hlavy, axialni, FLAIR. Komory jsou
mirné rozsiteny, frontdlné, parietalné a nad obéma
trigony jsou ¢etnd ischemicka loziska

svald nesvede taxi na DK, plantarni reflexy jsou

symetrické a Zivé, nejsou vybavné pyramidoveé
jevy, hybnost LS patefe je jen mirné omezena,
Lasegue 75 oboustranné.

V laboratornich odbérech byla pouze mir-
né vyssi hladina ALT 1.02 ukat/I (010-0.78), AST
0.94 ukat/I (005-0.72), CK 8.74 ukat/I (0.35-3.58),
pfitom myoglobin v séru byl v normé — 31 ug/I
(25-72), fT4 103 nml/I (60-160), TSH 8.67 mIU/I
(0.17-4.05), celkovy bilirubin 15 (017 umol/I), GMT
0.62 (0.08-0.92 ukat/l), ALP 0.98 (0.83-2.27 ukat/I),
cholesterol 6.69 mmol/I (2.72-5.20).

Rentgenové vysetfeni — plice, patef, panev —
bylo v normé. Na MRI hlavy byla prokdzana jen
drobné ischemicka loZiska, jemné cavum septi
pellucidi a hrani¢ni malformace Arnold-Chiari
(do 4 mm) (obrazek 1). MRIC, Th, LS pétere s na-
lezem degenerativnich zmén skeletu, bez posti-
zeni michy ¢i kofend (obrazky 2, 3). Ultrazvukové
vysetfenibficha - stav po cholecystektomii. EEG
s pfiméfenym nélezem.

Zasadni vyznam mélo elektromyografické
vysetfeni, pfi kterém byla motorickd i senzitivni
neurografie v normé, F-viny mély 100% perzis-
tenci, nekteré i vyssf amplitudu (@z 8.5 % amplitu-
dy motorické odpovédi) a pfi jehlové EMG jsme
prokazali pouze kontinudlnf aktivitu motorickych
jednotek, a to nezavisle na poloze ¢i pasivnich po-
hybech vysetfovanou koncetinou (obrazky 4, 5).
Nebyly ptitomny fibrilace ani jiné projevy spon-
tanni patologické aktivity. EMG nalez podporoval
klinickou diagnozu stiff-limb syndromu. Proto
jsme poslali krev na imunologicka vysetfeni (véet-
né anti-GADG5) a odebrali mozkomidni mok (Ciry,
bez bunék, proteinorachie 0.38g/l, dle referen¢ni
laboratofe normalni ndlez).

V- mozkomi3ni moku byla nalezena hla-
dina anti-GAD65 12,085j/I (norma do 1j/l;
Zdravotnicky Ustav Ostrava, dr. V. Novak). V séru

Obrdzek 2. MRI hrudni patete, sagitalni, T2. Sekundarni
lehka stendza Th7/8 pfi mirné mediaIni protruzi chon-
drotického disku. Bez kompresivni myelopatie

i

prokdzana vysoka hladina anti-GAD65 10 800 j.
(normado 10j.) a zvysena hladina protilatek proti
tyreoglobulinu na 787 (norma do 1151U/1) a proti
tyroxin peroxiddze na 465 (norma do 341U/1)
(Interimun Pardubice).

Diagndza SPS autoimunitniho plvodu byla

produkci protilatek potvrzena. Zahdjili jsme lé¢-
bu zvysujici se davkou baclofenu (az 3 25mg)
a tetrazepamem (10 mg). Hypertonie DK se jen
mirné snizila, a proto jsme v prlbéhu 8 dnd
podali 5g metylprednisonu intravendzné s vy-
raznym zlepsovanim a chizi jiz bez francouz-
skych holf. Po 3 mésice jsme podavali snizujici
se davku prednisonu a po ukonceni infuzniho
podani steroidl jsme nasadili azathioprin v dav-
ce 100mg denné. Pfi kontrolnich laboratornich
odbérech (po 6 tydnech) doslo k normalizaci
hladiny CK (1.53), ALT (0.57), AST (0.84) a hladi-
na TSH vyznamné poklesla (4.21). Nyni po 10
mésicich od zacatku SLS je jiz téméf bez obtizi.
Stard se o dva malé vnoucky. Chodi sama, sta-
bilné a rychle, je schopna se krétce rozbéhnout,
pouze nékdy v noci mivé ztuhlost akra levé nohy.
Nedoslo k recidivé potizi. Pfi kontrolnim EMG
vysetfeni zcela vymizela kontinualni aktivita
motorickych jednotek.

Diskuze

Stiff person syndrom (SPS) je klinicky charak-
terizovan mimovolnirigiditou svald s bolestivymi
spazmy axidlniho svalstva (tabulka 1) (Kariakos
a Franco, 2002). SLS byval ¢asti autorl posuzo-
van jako fokalni forma SPS, avsak s pfitomnostf
nékolika odlisnych parametrd (Brown a Marsden,
1999).V soucasné dobé se SLS povazuje za jed-
nu z variant SPS, mezi které se fadi myoklonicky
SPS (,jerking SPS"), a progresivni encefalomyelitis
s rigiditou a myoklonem (PERM) (Duddy a Baker,
2009). SLS je chronicka porucha hybnosti, ktera
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Obrdzek 3. MRI bederniho a sakrédlniho Useku,
sagitalni, T2. Osteochondrotické zmény L4/5 a L5/
S1, chondrozy L1/2-L3/4. Mirné bilateralni stendzy
L4/5 a L5-S1. Bez komprese kofent

je omezend na jednu a nékdy dvé koncetiny,
charakterizovana svalovou ztuhlostf a bolestivy-
mi spazmy, které jsou provokovany akustickou ¢i
taktilni stimulaci a emocnimi podnéty. Obvykle
byvaji postizeny dolni koncetiny, ale nékdy maze
byt postizena pouze horni koncetina (Bartsch,
etal, 2001). Na koncetinach ¢ast&ji zacina tuhost
svalll akrdlné a pak se teprve $iff proximalné.
Méné casto je siteni proximo-distalni (Brown

Obrdzek 4. N. peroneus sin. = F viny. 100%
perzistence F vin, amplituda F-vin dosahuje az
8,5% amplitudy M-odpovédi

Obrdzek 5. M. tibialis anterior sin. - klidovy zaznam.
Kontinudlnf aktivita motorickych jednotek. Opakuji
se potencidly motorickych jednotek, které maji
normalnitvar. Nejsou pfitomny fibrilace, fascikulace
ani jind patologickd klidové aktivita
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a Marsden, 1999). Nékdy se svalova hypertonie
muze Sifit z koncetin az na distalni trup a u ¢asti
nemocnych se po delsim trvani SLS mohou vy-
vinout sfinkterové poruchy (Hajjioui et al., 2010;
Coles a Barker, 2001). Svalové ztuhlost a spazmy
nasi nemocné zacaly nejprve na levé noze akral-
né, postupné se sifily proximalné a na pravou
DK. Chuze se stavala stale obtiznéjsi az nakonec
byla schopna jen nékolika pomalych a neobrat-
nych kriick s pomoci dvou francouzskych holi.
Svalova ztuhlost i spazmy se objevovaly i v dis-
talni tfetiné brisnich svall a v paravertebralnich
svalech v doInim bedernim useku. Sfinkterové
poruchy se viak nevyskytly. Spazmy se provo-
kovaly nahlymi pasivnimi pohyby, taktilnimi
i termickymi stimuly. Neudévala vsak provokaci
nepfijemnymi zvuky ani zrakovymi podnéty.
Autoprotildtky proti dekarboxylaze kyseliny
glutamové o specifické vaze 65 kilodaltond (anti-
GAD 65) v séru i likvoru se nachazeji u vice nez
60 % nemocnych se SPS (Kiriakos a Franco, 2002)
a u podstatné nizsiho poc¢tu nemocnych se SLS
(159) (Brown a Marsden, 1999). AZ u 2/3 nemoc-
nych se SPS ma nélez anti-GAD 65 v likvoru, a to
vcetné oligoklondlnf produkce. Nase nemocna
méla vysokou hladinu anti-GAD 65 v séru (tisici-
nasobek) i v likvoru (dvanactindsobek normy).
Nejcastéjsi etiologie SPS/SLS je autoimunitnf.
V 5% je etiologie paraneoplasticka, jejiz rozvoj
je podminén rovnéz autoimunitnim mechaniz-
mem. Jedna se zejména o karcinom prsu (také
pomer zen a muzd se SLS/SPS je 2:1), pak bron-
chogenni karcinom, tymom, lymfomy a zfidka
dalsi nddory. | pfes pozitivni nalez anti-GAD 65
protildtek jsme u nasi nemocné proved|i rozsahlé
patrani po nadorovém procesu. Vsechna vyset-
feni viak byla s negativnim nalezem.
Neurologickd onemocnéni autoimunitniho
plUvodu byvaji vyvoldna rdznymi imunitnimi
podnéty, a to v¢etné infekénich nemoci (roz-
trousend skleréza, akutni ¢i chronicka zanétliva
polyneuropatie, neuromyotonie). Byla popsana
kazuistika 41letého muze, u kterého byl SPS pro-
vokovan Zépadonilskou horec¢kou (Hassin-Baer,
et al,, 2004). V tomto pfipadé se mohlo jednat
o molekuldrni mimikry. Dale byla publikovéna
kazuistika 33letého muze, u kterého doslo k roz-
voji parcidlniho SPS spolu s izolovanou myeli-
tidou lumbosakréalnich segmentl po infektu
Borrelia burgdorferi (Martin et al., 2004). Také n&s
62lety nemocny s tézkym SPS autoimunitniho
plvodu prodélal klistovou meningoencefalitidu
pred pomérné akutnim rozvojem svalové tu-
hosti a bolestivych spazmU trupového svalstva
(kazuistika odeslana k publikaci). Vice nez mésic
pted prvnimi projevy svalové tuhosti na akru le-

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria SPS (volné dle Duddy a Baker, 2009)

Hlavni diagnosticka kritéria

ztuhlost a rigidita axialnich svall

A. Pozitivni

abnormnf postura (lumbalni hyperlordéza)

spazmy vyvoldvané stimulaci (volni pohyby, emocni, taktilni ¢i sluchova stimuly)
EMG prlkaz kontinudIni aktivity motorickych jednotek (axidlnf svaly)

nepritomnost pfiznakd kmenovych, pyramidovych, extrapyramidovych, dolniho moto-

neuronu
nejsou sfinkterové poruchy

B. Negativni 8 o
nejsou poruchy Citi

nejednd se o chronicky bolestivy syndrom

nejsou kognitivn{ poruchy

ztuhlost a rigidita proximdlnich sval( koncetin
zmirnéni ztuhlosti a rigitidy po podani benzodiazepint

Pomocna
diagnosticka
kritéria

protildtky proti GAD65 v séru

neni habituace startle response

EMG prikaz abnormélnich exterorecepcnich reflexd

protilatky proti GAD v mozkomisnim moku

neni habituace head retraction reflexu

Sdruzené

piiznaky pupilomotorika, hypertenze)

paroxyzmalni anxiozita

paroxyzmalni dysautonomie (hyperpyrexie, diaphoresa, tachypnoe, tachykardie,

vé nohy prodélala nase nemocnd herpes zoster
Th10-11 vlevo. ProtozZe likvorové i MRI nélezy
byly v normé a nemocné neméla zadné dalsi
misni pfiznaky (pyramidové jevy, disociovanou
poruchu ¢iti ¢i sfinkterové poruchy), povazovali
jsme myelitidu za vyloucenou. Vzhledem k pozi-
tivnimu nélezu anti-GAD 65, charakteristickému
klinickému a EMG nélezu jsme diagnostikovali
SLS. Infekce herpes zoster, kterd 2 mésice pred-
chazela klinickému rozvoji SPS, byla tedy nejspise
imunitnim podnétem, ktery provokoval tvorbu
anti-GADG65 protildtek.

Patofyziologickym podkladem SPS/SLS
je zvysena excitabilita misnich motoneurond,
a to na podkladé poruchy funkce inhibi¢nich
interneuron na Urovni misniho segmentu.
Medidtorem téchto interneuront je glycin,
avsak jejich aktivita je fizena inhibi¢nimu dra-
hami z klry, mozkového kmene i mozecku, je-
jichz mediatorem je GABA. Kdyz je porusena
funkce GAD, je snizeno mnozstvi GABA, a timto
mechanizmem dochdzi k nedostatecné inhi-
bici misnich motoneurond, zvysenému paéleni
motoneurond a kontinudlnf svalové aktivité.
U nemocnych s SPS/SLS s negativnim nale-
zem anti-GADG5 se na rozvoji hyperexcitability
a kontinuainiho paleni motoneuront podilejf
postsynaptické mechanizmy s priikazem dalsich
faktord (synaptophysin, amphiphysin, gephyrin,
GABA-transamindza) (Hajjioui et al, 2010; Fahn
a Jankovic, 2007). Pfi vy3etieni excitability mo-
torického kortexu pomoci transkranidlni mag-
netické stimulace byla prokadzana kratsi korova
perioda Utlumu se snizenou inhibicf a zvysenou
facilitaci (Sandbrink et al., 2000). Pfi jehlové EMG
se naléza kontinudIni aktivita motorickych jed-
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notek (MUP), a to nezdvisle na poloze koncetiny
¢i pasivnich pohybech koncetinou. Je zvysena
perzistence F-vin a amplituda F-vin mlze byt
zvysena (norma do 5% M-odpoveédi) (Fleoter
et al, 1998; Oh, 1998). Nase nemocnd méla jak
zhorsujici se hypertonii svall, tuhost, nezavisle
na poloze ¢i pasivnimi pohybu koncetiny, tak
i ataky bolestivych spasm dolnich koncetin
(zejména na akru). V EMG jsme prokazali jak
kontinudlni aktivitu normalnich MUP bez dalsf
patologické klidoveé aktivity, a taky jsou prokazali
100% perzistenci F- vin se zvysenim amplitudy
az na 8,5% amplitudy M-odpovedi.

| kdyz je mozné rozvinuty SLS s velkou
pravdépodobnosti spravné diagnostikovat, je
diferencidlni diagnostika obtiznd. A to nejen
u pocétecnich ¢i atypickych forem, ale také
vzhledem k nizké incidenci SLS a malé prak-
tické znalosti této poruchy. DUleZité je rozliseni
vUci spasticité (typ hypertonie — spasticita je
zavisld na poloze i pasivnim pohybu konceti-
nou, véetné rychlosti protazeni svalu) a vici
spindlnim syndrom@m (poruchy citf, sfinkterd,
typ hypertonie, likvor, MRI michy) (Barker et al,,
1998). Z téchto dlvodU jsme provedli MRI michy
(hrudnf i bedernf) i mozku. Nélezy nesvédcily
pro pficinu spindlnf (napf. myelitis) ani cerebralni
(napf. encefalitis). V nasledné diferencialni dia-
gnostické rozvaze jsme u nasf nemocné uvazo-
vali o myogenni poruse s pravodnymi kfecemi
a lehkym vzestupem svalovych enzymd, ktera
byvé jednim z projevl hypotyredzy, a to zejmé-
na pfi soucasné terapii hypolipidemiky. Ve spo-
lupraci s endokrinologem jsme konzultovali
stav funkéni kompenzace nemocné lécené pro
autoimunitni chronickou tyreoiditidu i jeji vztah



k hypercholesterolémii. S pfihlédnutim k dlou-
hodobému profilu funkenich parametrt (hladina
T4 celkem stabilni 103-155 nmol/I pfi prdmeér-
nych hladindch TSH kolem 4.05 mIU/I - pouze
jednou vzestup na 8.67) povazuje endokrinolog
funkci tyreoidey za stabilni, kompenzovanou,
a hypercholesterolémie je nezavislym parame-
trem a nikoliv pfiznakem hypotyredzy (hladiny
TSH v poslednich 2 letech: 3,80 — 3,95 — 8,67 —
4,21 - 3,75). Nalez mirné hyperCK-émie s lehkym
vzestupem transmindz jsme pres normalnf hladi-
nu myoglobinu hodnotili jako lehky myogennf
nélez. Tento nalez byl vsak pfechodny a jsme
presvédceni, Zze na tomto laboratornim nélezu
se vice podilela hypertonie svalu s vyskytem
epizod bolestivych kfeci, nez mozny podil hypo-
tyredzy (event. v kombinaci s hypolipidemiky).
Elektromyograficky nalez s prakazem kontinualni
aktivity normalnich motorickych jednotek, bez
pritomnosti fibrilaci ¢i jiné patologické klidové
aktivity, byl spolu s charakteristickym klinickym
obrazem tim rozhodujicim argumentem pro
stanoveni diagndzy SLS.

Lécbu SPS/SLS je mozno rozdélit na lécbu
symptomatickou (tlumeni ztuhlosti a spazm)
a lé¢bu patogenetickou — imunoterapii s potla-
¢enim tvorby protildtek. V 1é¢bé lehkych forem
SLS se doporucuji léky posilujici GABA-ergniin-
hibici, a to benzodiazepiny a baclofen. Nemocnf
toleruji i vyssi davky (Hajjioui et al,, 2010). S Uspé-
chem byl vyzkousen i gabapentin, a to u 39leté
Zeny. Vjejich 30 letech se rychle rozvinuly tuhost
a bolestivé spazmy DK, takZe v prlibéhu dvou
mésict nebyla schopna chiize a dalsich 9 let
byla odkdzdna na sedacku. Po nasazeni gaba-
pentinu a postupné titraci az na 2400 mg denné
byla v pribéhu tydne schopna vstat, chodit,
pozdéji svedla i kratsi tlry a jizdu na bézkach.
Po daldich 7 let byla na této dévce gabapentinu
stabilni (Holmoy, 2007). U nemocnych s vyraz-

néjsim omezenim chlze, ktefi se nedostatecné
zlepsi po GABA-ergni medikace se doporucu-
je imunoterapie, a to intravendzni podani 4-5
gram0 metylprednisolonu v prabéhu 8-10 dnli
s okamzitym néslednym podéavanim peroral-
nich kortikoidd (Bartsch et al,, 2003). V [é¢bé
cilené na autoimunitni patogenezu se kromé
kortikoid( uzivajf i dalsf imunosupresiva — azatio-
prin, cyklofosfamid, mykofenoldt mofetil. Pokud
se nedosdhne podstatného zlepseni svalové
tuhosti a bolestivych spazmU koncetin, pak je
dalsim krokem intravendzni aplikace pIné davky
imunoglobulint (2g/kg v prabéhu 5 dnu) ci
plazmaferéza (Kariakos a Franco, 2002; Coles
a Barker, 2001). Nase nemocna se po baclofe-
nu (75mg) a tetrazepamu (10mg) zlepsila jen
¢astecné. Proto jsme v pribéhu 8 dnli podali
59 metylprednisolonu intravendzné. Po této
lécbé se dostavil vyrazny efekt. V soucasnos-
ti nemocné podéavédme trvalou imunosupresi
(100mg azathioprinu per 0s) a jen vyjimecné
si vezme na noc 10 mg baclofen pfi nevelké ale
nepfijemné hypertonii levé nohy.

Zavér

Stiff limb syndrom je jednou z variant stiff
person syndromu a ma autoimunitni pato-
genezi. SLS se vyskytuje zfidka a projevuje
se svalovou ztuhosti a bolestivymi spazmy
na jedné ¢i dvou koncetinach. Z patofyziolo-
gického pohledu se jednd o poruchu inhibic-
nich interneuronl s naslednou hyperaktivitou
misnich motoneurond. Je charakteristicky kli-
nicky nélez, kontinudInf aktivita motorickych
jednotek v EMG a byvaji prokazany anti-GAD65
protilatky. V symptomatickeé terapii se pouZivajf
gabaergni léky (benzodiazepiny a baclofen)
a Vv patogenetické terapii intravendzni poda-
ni kortikoid(, imunoglobulinG ¢i terapeuticka
plazmaferéza.
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