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Akutni polyradikuloneuritida patfi mezi autoimunitné podminéné neuropatie a predstavuje zadvazny diagnosticky i terapeuticky problém.
V Evropé prevazuje demyeliniza¢ni postizeni (pfes 80 %), zatimco v Ciné a ve Stedni a Jizni Americe tvoFi vyznamné;jsi podil axonalni
formy. V diagnostice je nutno piesné zhodnotit klinicky nalez a pribéh choroby, pak nasleduji laboratorni rozbory krve a moci, dale elek-
trofyziologické vysetieni (motoricka i senzitivni neurografie, F-viny, H-reflex) a odbér mozkomisniho moku. V diferencialni diagnostice
je nezbytné zvazovat a diferencovat celou fadu chorob.

Kli¢ova slova: akutni polyradikuloneuritida, molekularni mimikry, demyelinizace, axonopatie, elektrofyziologické vysetieni, proteino-
cytologicka disociace.

Acute polyradiculoneuritis - differential diagnostics

Acute polyradiculoneuritis is an autoimmune-based neuropathy and represents an important diagnostic and therapeutic problem. In Euro-
pe demyelinating forms prevail (more than 80 %), whereas in China and in Middle and Southern America the axonal forms represent more
important portion. During diagnosis setting there is necessary to evaluate clinical finding and a course of disease, then laboratory analysis
of blood and urine follow, further electrophysiological investigations (motor and sensory neurography, F-waves, H-reflex) and withdrawal
of cerebrospinal fluid. During differential diagnostic process there is to evaluate and differentiate a couple of various disoders.

Key words: acute polyradiculoneuritis, molecular mimicry, demyelination, axonopathy, electrophysiological investigation, protein-

cytological dissociation.

Seznam zkratek

ADEM - akutni demyeliniza¢ni encefalomy-
elitida
kuloneuritida

AMAN - akutni motoricka axondlni neuropatie

AMSAN — akutnf motoricka a senzitivni axonalnf
neuropatie

BAEP - sluchové kmenové evokované poten-
cialy

CIDP - chronickéd zanétliva demyeliniza¢ni
polyradikuloneuritida

CMAP — sumacnf svalovy akéni potencial

EBV — virus Epsteina a Barrové

EEG - elektroencefalograie

EMG - elektromyografie

GBS - syndrom GuillainCv a Barrého

IVIG - intravendzné podany imunoglobulin
gama

MRA — magneticko-rezonan¢ni angiografie

MUP — akénf potencidlni motorické jednotky

SNAP - senzitivni nervovy akéni potencidl

VEP - zrakové evokované potencidly

Uvod
Akutn{ polyradikuloneuritida (syndrom
GuillainGv a Barrého — GBS) je nejcastéji se vysky-

tujici akutni autoimunitni polyfadikuloneuropa-
tif. Z&nétlivy proces postihuje v rdzném rozsahu
a s nevelkou stranovou asymetrif kofeny i peri-
fernf nervy. Projevuje se parézami, poruchami
¢iti, ¢asto neuropatickou bolesti i autonomnimi
ptiznaky. Jednéd se o velmizavazné onemocné-
ni s nutnosti umélé ventilace az u 25% (9,1 %
Alshekhlee et al. 2008; 25% van Doorn et al.,
2008;30% Lawn et al., 2001; 30 % Amato a Russel,
2008), s nezanedbatelnou mortalitou od 2,58 %
(Alshekhlee et al.,, 2008) az po 3-10% (Hughes
et al,, 2007; van Doorn et al., 2008; Pourmand,
2009) a vyraznymi nasledky. Jesté po 6 mésicich
nenf 20% nemocnych schopno chiize bez po-
mucek (van Doorn et al., 2008). Podnétem pro
tvorbu autoprotildtek je stimulace imunitniho
systému pfi virové ¢i bakteridini infekci, ale ta-
ké jinymi podnéty (ockovani, operace). Obaly
téchto mikrobd se chemicky i strukturalné po-
dobaji antigentim oball a membran periferniho
nervového systému. Jsou to tzv. molekuldrnf
mimikry (Yuki a Kuwabara, 2007). Terapie akut-
niho stadia GBS je Gcinng, avsak je ekonomicky
narocnd a ma rovnéz nezadouci vedlejsi Ucinky.
Vice nez u 75% nemocnych dojde k Uplnému
uzdraveni nebo zUstéva jen mirna unava nebo
distaIni slabost. Z téchto dlvodd ma stanoventi

Neurol. praxi 2011; 12(3): 181-187

diagndzy u nemocnych s podezfenim na GBS
prioritni ddleZitost.

Pro efektivni diagnosticky postup je 7a-
douci, aby elektrofyziologické vysetieni bylo
provedeno co nejdfive po pfijeti nemocného
na oddéleni. Pak nasleduje odbér mozkomisniho
moku. Diagnostika, a to zejména v prvém tydnu
nemodi, nenf snadna (Pourmand, 2009). U znac-
ného podilu nemocnych nebyvaji elektrické
abnormity dostatecné vyjadieny v prvych 14
dnech, coz ztézuje stanoveni diagndzy (Gordon
et Willbourn, 2001). U ¢asti nemocnych je Sirokd
diferencialni diagnostika. Na ni pak navazuje
terapie (v¢etné vysokoobjemové plazmaferé-
zy — PE ¢&i intravendzné podanych imunoglo-
bulinl - IVIG) (Bednafik et al., 2010). Proto jsme
se rozhodli publikovat prehlednou préci vénujici
se diferencidlni diagnostice GBS.

Epidemilogie

Akutnf polyradikuloneuritida se vyskytuje
na celém svété a je béznou pricinou nervosva-
lové slabosti. Ro¢ni incidence GBS se pohybuje
mezi 1,2 a 2,3/100000 obyvatel. | kdyz se vy-
skytuje iv détském véku, vyskyt stoupad s ve-
kem a prevazuje postizeni muzl (1,5krat). Asi
u 60-709% nemocnych se v obdobf 3 tydnd pred
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vypuknutim choroby objevuje horecka (52 %),
kasel, bolestiv krku, ryma, prijem (ve 27 %). Asi
ve 30-40% je pficinou zanétu Campylobacter
jejuni, dale cytomegalovirus (13 %). virus Epstein-
Barrové (10%), Mycoplasma pneumoniae (5 %),
Hemophilus influenzae, hepatitis B a dalsi
(Amato a Russel, 2008). Rovnéz ockovani mize
byt imunitnim podnétem, ktery vede ke tvorbé
protildtek proti molekuldm pochvy perifernich
nervU ¢i axolemy. Byva to ockovani proti chfipce
a méné casto jiné vakcinace (tetanus, lyssa).

Klinické projevy

Nejcastéjsi manifestaci GBS je pomérné
rychle progredujici slabost i parestezie zacina-
jici akrdlné na DK a pak na rukou, které se Sifi
proximélné az na pletence, trup, siji i mozkové
nervy. Ve srovnani s vyraznou a rychle nastupuji-
cf parézou nebyvaji poruchy ¢itl v popred. Casté
jsou bolesti rizného charakteru (svald, patere,
neuropatickd bolest). Objevuji se autonomnf
ptiznaky (arytmie, kolisani TK, poceni, vazomo-
torické poruchy) (Flachenecker, 2007). Klinicky
obraz byvé rdznorody (tabulka 1).

Rozvoj pfiznakd trva 2—-4 tydny a pak nésle-
duje stabilni obdobf v trvani asi 2-4 tydnd. Pak
teprve dochdzf k regresi postizeni, a to zejména
paréz. Na podkladé rozsahlé studie (The Italian
Guillain-Barré Study Group, 1996) dosdhne rozvoj
nemoci vrcholu u 75% nemocnych ve 2 tyd-
nech, u92% ve 3 a u 94 % ve Ctyfech tydnech.
Jsou viak perakutni formy, u kterych celkovy
vyvoj postizeni trva jen neékolik hodin, takze
se tito nemocni projevi jiz tézkym a stabilnim
klinickym nalezem (Steiner et al,, 2008).

Diagnostika akutni
polyradikuloneuritidy

Stanoven( diagndzy akutnf polyradikulo-
neuritidy musf byt pfesné a rychlé. Hlavnim
kritériem jsou zakladni klinické charakteristiky
a podpurnym kritériem jsou dalsi typické klinické
piiznaky, elektrofyziologické parametry a rozbor
mozkomisniho moku (tabulka 2). Pozitivni prd-
kaz protildtek proti gangliosidiim ma podptrny
vyznam v diagnostice GBS, avsak nepfitomnost
téchto protildtek nemé dosud v rdmci vyznamu
jednotlivych parametrll podstatnéjsi vyznam.
Varianty GBS maji své vlastni diferencidlné di-
agnostické problémy. Mohou se lisit v ¢asné
fazi nemoci. Vice nez 95 % nemocnych ma vsak
klasické priznaky. Pouze u nemocnych s Miller-
Fisherovym syndrom se prokazuji anti-GQ1b
azv 90% a tento ndlez ma velky diagnosticky
vyznam (Ambler, 2006). Jsou vsak nélezy, kte-
ré snizuji pravdépodobnost akutni polyradi-

kuloneuritidy (tabulka 3). Dal3f klinické nalezy
i laboratornf parametry pfimo diagnézu GBS
vylucuji (tabulka 4).

Pomocnd vysetieni u akutni polyradikulo-
neuritidy (tabulka 5).

Diferencialni diagnostika akutni polyradiku-
loneuritidy (tabulka 6).

Pro spravnou a dosti rychlou diferencial-
ni diagnostiku akutni polyradikuloneuritidy je

Tabulka 1. Varianty akutni polyradikuloneuritidy

nutna nejen dobra znalost celé problematiky
autoimuntnich neuropatif, ale dlleZité je zkuse-
nost s témito nemocnymi. Pfi pfijeti nemocného
s podezfenim na GBS na neurologii (vsechny
téz3i ¢i progredujici formy na neurologickou
JIP) je nutno po zhodnoceni cilené anamnézy
a klinického nalezu (bolesti svall, brnénf, roz-
VOj paréz, ¢asnd areflexie — azv 70%, bolesti
v zddech, pozitivni napinaci manévry) provést

Akutni zanétlivd demyelinizacni polyradikuloneuritida (AIDP)
B varianta cerviko-faryngo-brachialni

S prevazujicim postizenim
motorickych vldken

B varianta s postizenim hlavovych nerv(
B parapareticka forma

Akutni motorickd axondlni neuropatie (AMAN)
Akutni motorickd a senzitivni axonalni neuropatie (AMSAN)

Miller-FisherGv syndrom

Bez postizeni motorickych vlaken

Akutni panautonomni neuropatie

Cisté senzitivni neuropatie

Overlap syndrome

Miller-Fisherdv syndrom/AIDP

Tabulka 2. Hlavni a podplrna diagnostickd kritéria akutni polyradikuloneuritidy

Klinické pfiznaky nutné pro stanoveni diagnézy GBS

1. Progredujici slabost od lehkého oslabenf az po kompletni plegii

2. Generalizovana hyporeflexie az areflexie

Podpurna kritéria diagndzy GBS

1. Klinické pfiznaky

rozvoj oslabenf trvajici maximalné 4 tydny
témeér symetricky stupen parézy koncetin
lehké aZ stfednf senzitivni pfiznaky

Casté postizeni hlavovych nervi (bilateralni 1éze n. VIl az v 50 %)

zlepSenf klinického nalezu se dostavi 2-4 tydny po dosazeni maxima rozvoje
pfitomnost autonomnich pfiznakd (tychardie, arytmie, hypertenze)
gastrointestinaIni pfiznaky ¢i infekt hornich dychacich cest predchazi rozvoj GBS

2. Elektrofyziologické nalezy

B blok veden (jiz v akutnim stadiu — amplituda a area CMAP, SNAP, pezistence F-vin)

B sniZenirychlosti vedeni (nastupujf aZ s latenci dnl i tydn(; motorickd i senzitivn{ vldkna, latence
F-viny, H-reflexu, desynchronizace CMAP, SNAP)

B nevybavnost CMAP ¢i SNAP (tézké formy demyelinizacni, axondini formy — pak i s vyskytem fibrilact

a pozitivnich vin pfi jehlové EMG)

By ¢astinemocnych pfi bézném EMG se v akutnim stadiu neprokazi abnormity (jsou viak pfitomny
pfi pouZit jinych metod — SFEMG, ¢i vysettenti jinych nerv()

3. Rozbor mozkomisniho moku
B hyperproteinorachie

B nenipleiocytdza (do 10 mononukledrt/1 mm?)

Tabulka 3. Nilezy snizujici pravdépodobnost diagndzy polyradikuloneuritidy

Asymetrie paréz
Poruchy mikce a defekace (do pocatku)

Zfetelnd hranice Citf (zejména na trupu)
Horecka na zacatku onemocnéni

O N O UL wWN

Nalez polymorfonukledrnich leukocytl v moku

Nalez pleiocytdzy v mozkomisnim moku (>50 mononukledrd/mm?)

Tézka porucha ventilace pfi pomérné mensim paretickém postizeni koncetin
Pomala progrese oslabeni bez postizeni dychacich svald

Tabulka 4. Nilezy vylucujici polyradikuloneuritidu

Pozitivni diagndza jiného akutniho neuromuskuldarniho onemocnénf (toxickd neuropatie, myasténie,

polymyozitida, atd.)

Abnormalnf cytologicky nélez v mozkomisnim moku (karcinomatéza plen, neuroinfekce)
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Tabulka 5. Pomocna vysetieni nutnd ke stanoveni diagndzy polyradikuloneuritidy

Pomocna vysetfeni nutna pro stanoveni diagnézy GBS

B elektrofyziologické vysetreni: nejméné 3 senzitivni nervy (SNAP, SCV), 3 motorické nervy
(DML, CMAP, MCV, F-viny) a oboustranné H-reflex (n. tibialis)
B vysetfeni mozkomisniho moku (cytologie, glukdza, protein, bakteriologie)

Pomocna vysetfeni provadéna pouze ve specialnich pfipadech
B urobilinogen v moci a kyselina delta-aminolevulova v séru

B antinukleadrni faktor (ANNA, ANCA)
B HIVtestovani (u rizikovych osob)
B skrining na drogy a toxiny

Pomocnd vysetfeni nutna pro lékafskou péci (na JIP)

vysetfeni modi

krevni obraz, sedimentace

biochemickd vysetfeni, hemokoagulace
elektrokardiogram, rentgen plic a srdce
spirometrie

Pomocna vysetfeni nutna ke zjisténi priciny GBS
B stolice a sérologie na Campylobacter jejuni

B krevv akutnim stadiu a v rekonvalescenci na cytomegalovirus, EBV, mycoplasma pneumoniae
B protilatky proti gangliosidiim (alespor anti — GM1, GD1a, GQ1b)

Tabulka 6. Diferencidlni diagnostika chabé parézy

1. Cévnipfihoda v oblasti mozkového kmene

2. Encefalitida s postizenim mozkového kmene

3. Akutni léze motoneuronti prednich rohti misnich

B poliomyelitis (infekce polio-virem)

B polio-like syndromy (jiné neurotropni viry — klistova meningoencefalitis, zdpadonilska horecka)

4. Akutni myelopatie
B expanzivni proces
B mi$niischemie ¢i hemoragie
B transverzni myelitis

5. Vicekorenové postizeni
B kompresivni
B zanétliva (cytomegalovirus)

B |eptomeningediniinfiltraty (karcinom, lymfom)

6. Periferni neuropatie

syndrom akutni polyradikuloneuritidy (napf. paraneoplastické, parainfekéni)
toxické neuropatie (t&zké kovy, Iéky, chemické Iatky, biologické toxiny)

neuropatie kriticky nemocnych

|

|

B vaskulitidy s neuropatif

|

B lymfomatozni neuropatie

7. Poruchy nervosvalového prevodu
B myastenie
B biologické a prdmyslové toxiny

8. Svalové poruchy
B hypokalémie, hypofosfatémie
B zinétlivé myopatie
B 3kutnirhabdomyolyza
B trichindza

odbéry krve (v¢etné protildtek proti gangliosi-
ddm (Kusonoki a Kaida, 2011; Layon et al. 2004),
prikaz mikroorganizm( — Campylobacter jejuni,
protildtek — mycoplasma, cytomegalovirus, EBV
a pfipadné dalsi), zhotovit elektrokardiogram,
rentgen plic (poloha brénic, velikost srdce, ate-
lektdzy), a pak elektrofyziologické vysetrent.
V rdmci EMG vysetfen( je nutno cilené patrat
po akutnim bloku vedenf (napf. véetné na akti-
vité zavislém bloku) a dalsich parametrech GBS

(Minks a Bares, 2007). Pak nasleduje odbér moz-
komisniho moku (alespon biochemie, cytologie
a bakteriologické vysetfeni). V prvém tydnu ne-
musi byt typicka proteino-cytologicka disociace
pfitomna (Pourmand, 2009). Pleiocytdza nad 50
bunék v 1 mm?svédci proti GBS a je nutno patrat
po jiné priciné (Mendell et al,, 2001). V této fazi
jiz je v&tsinou mozno stanovit diagndzu akutn{
polyradikuloneuritidy (autoimunitniho ptvo-
du) a bezprostiedné zahdjit terapii. Cim dfive
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od zacatku nemoci je cilena terapie zahajena
(intravendzni aplikace imunoglobulinu G v davce
2gna kg hmotnosti — nejlépe v pribéhu 5 dnli
¢i terapeutickou plazmaferézu), tim ma vetsi
terapeuticky efekt. Zastavi dalsi postup patolo-
gickych zmén (destrukci myelinové pochvy i
axonu), a tim zastavi progresi klinického posti-
Zeni (Hadden a Hughes, 2003).

1. Cévni pFihoda v oblasti mozkového
kmene prichazi jako moznost v diferencidlni
diagnostice GBS jednak u hyperakutné probi-
hajicich akutnich polyradikuloneuritid, kdy je
nemocny pfijat na JIP jako kvadruplegie ¢i jako
primédrné kmenova porucha védomi (Layon et
al, 2004). Pokud je jesté zdchovana alespon ¢as-
tecnd okohybnd inervace, pak je bud mozna
domluva pomoci vertikélnich pohybU oci (loc-
ked-in syndrom) ¢i alespon je mozno prokazat
integritu kmenovych center okulocefalickymi
reflexy (napf. jejich stranovou symetrif). U ne-
mocnych s GBS s poruchou kmenové aference,
ale bez postizeni parenchymu je mozno ziskat
normalni nélez na BAEP a rovnéz VEP i fotostimu-
la¢ni odpoveéd pri EEG byvaji v normé. Naopak
u CMP v oblasti kmene tato vysetfenf mivajf
rlzné vyznamny patologicky nélez.

2. Kmenovd encefalitida mize byt zamé-
néna s tézkou formou GBS a naopak. Integrita
kmenovych struktur se mtze testovat elek-
trofyziologicky (BAEP, VEP, fotostimulace)
a byvé pozitivni nalez v mozkomi{snim moku.
U Bickerstaffovy encefalitidy je vsak plynuly
pfechod z Miller-Fisherovy formy — k ataxii,
areflexii, parézam zevnich okohybnych svall
se prida porucha védomi. Doslo tedy k pfimé-
mu zanétlivému postizeni kmenovych struktur.
Etiopatogenetickym podkladem Bickerstaffovy
encefalitidy jsou protildtky proti gangliosidiim —
GQTb a GD1a. Proto i zaklad terapie spociva
v intravendzni aplikaci imunoglobulinG ¢i
v terapeutické plazmaferéze (Amato a Russell,
2008) (obrazek 1).

3. Akutni léze prednich roht misnich.
Vzhledem k tomu, Ze poliomyelitis anterior acuta
je jiz v Ceské republice eradikovana, miizeme
se setkat s tzv. polio-like syndromy ¢i s poliomye-
litidou ziskanou v zahranici. Polio-like syndromy
se projevuji perifernimi parézami a atrofii svall
v distribuci ¢asto v oblasti jednohou ¢i dvou
kloubU. Nebyvaji poruchy ¢itf, i kdyZ mohou byt
bolesti. V EMG se nalézaji zndmky akutnf léze
motoneuronu (fibrilace, pozitivni viny, ubytek
MUP a pak s latenci pfi kolaterdInf reinervaci
rozvoj neurogennich zmén MUP, a rovnéz fasci-
kulace) (Mendell et al., 2001). Parametry vedenf
v motorickych i senzitivnich vidken jsou v normé,
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Obrdzek 1. U 2letého dévcete se po kratce trvajicim prijmovitém onemocnéni's febriliemia skvrnitym
exantémem objevila asymetrickd porucha chize, pak diplopie, spavost, pfestala hovofit. Pfijata na
détskou JIP s podezfenim na encefalitidu. Likvorovy nalez byl v normé, EMG nalez svédcil pro polyra-
dikuloneuritidu. MRI Th-L Useku T2 vazeny sagitalni obraz, T1 vdzeny sagitalni obraz po podaniKLa T1
véazené axidlni obrazy po KL. Rozsifeni misniho konu a odstupujicich prednich i zadnich kofend kaudy,
které se zvysené opacifikuji po podani kontrastni latky. Dg akutni polyradikuloneuritida, potvrzena
EMG, MRI (kofeny) i pribéhem (vyrazny efekt IVIG)

Obrdzek 2a, b, c. 491etéd Zena byla pfijata na neurologii pro 10 dnd progredujici bolestivé a asyme-
trické oslabeni HK i DK s diagndzou: akutni polyradikuloneuritida. V EMG byly nélezeny fascikulace
a necetné fibrilace s nevelkymi zménami MUP, abnormity F vin, jinak normalni senzitivni i motoricka
neurografie. V likvoru byla proteinocytologickd asociace. MRI: mirné rozsiteni misniho konu a odstu-
pujicich kofent kaudy, predni se zvysené opacifikuji po KL. Nalez svédcil pro postizeni motoneuront
v prednich rozich misnich i prednich kofen — polio-like syndrom. Jednalo se o infekci virem klistové
meningoencefalitidy (KME) u nemocné, kterd byla fadné ockovéna. Dg: Polio-like syndrom, myelora-
dikulitida — v rdmci infekce KME

i kdyz amplituda motorické i senzitivni odpovédi
mUze byt velmi nizkd (obrdzky 2 a, b, c).

4. Akutni myelopatie piichazi v diferencialni
diagnostice GBS casto. Pro akutni myelopatii
sveddi zretelnd hranice citi (zejména na trupu),
sfinkterové poruchy jiz od zacatku, pfitom byvaji
zachovaény reflexy a tonus svalstva nemusi byt
snizen. Rovnéz EMG nélez nesvedci pro akutnf
poruchu myelinové pochvy ¢i axonu. AZ MRI
michy (a pfipadné i mozku), evokované poten-
cidly (multimodalnf) i vysetfeni likvoru vnese

jasné svétlo do diferencidlné diagnostickych
uvah (Ryan, 2005) (obrazek 3).

5. Vicekorenové postizeni m(ze napodobit
GBS, i kdyZ v klinickém ndlezu se v mnohém
od symetrického a vice motorického nez sen-
zitivniho postizeni typického pro akutni poly-
radikuloneuritidu lisf (Bannwarth@v syndrom,
karcinomatdza misnich plen) (Feldman et al,,
2005), diabetickad polyradikulopatie, infekce
cytomegalovirem (Levin, 2008). Vicekofenova
porucha miva ¢asto vice bolesti, je vyrazné asy-
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Obrdzek 3. U 21leté Zeny se po infektu hornich
cest dychacich objevily bolesti v hrudnf i bederni
krajiné a rychle se rozvinula chabd a velmi tézka
paraparéza DK. Byla posldna k hospitalizaci pro
podezieni na GBS. Méla normalni EMG nalez. Na
MRIzjisténo protéhlé loZisko naznacené expandujici
v Urovni C3/4-C5/6 (viz obr) a dalsi loZisko v Th1-2.
Byla diagnostikovdna ADEM a stav se po terapii
zcela upravil Dg: ADEM (akutni demyeliniza¢ni
encefalomyelitida)

metrické postizent, véetné reflexd. Z pomocnych
vysetfenf EMG nalez svéd¢i pro vicekofenovou
poruchu (zmény latence i perzistence F-vin) a ni-
koliv pro neuropatii a polyradikulopatii (vedent
motorickymi i senzitivnimi vidkny je v normé).

Byvé charakteristicky likvorovy nalez (v¢etné
pleiocytdzy). Pokud se jedna o spondylogen-
ni vicekofenovy syndrom (napt. volny sekvestr
v bedernim Useku s oboustrannou kompresf
kofend, spindInf stendza s moznym rozvojem
syndromu kaudy), pak ¢asné poruchy sfinkterd,
charakter bolesti, poruchy ¢iti véetné perianalni
oblasti — tedy nezavislé na délce neuronu i ne-
pfitomnost postizenf trupu a hornich koncetin
majf klinicky vyznam v diferencidlni diagnostice.
Z elektrofyziologickych vysetfeni nejsou pfitom-
ny bloky vedenf distalné na DK, ndlez na HK je
zcela v normé a senzitivni neurografie na DK
vykazuje normalni nalez (Levin, 2008).

6. Periferni neuropatie, a to zvlasté akutné
probihajici, mohou byt obtiznou diferencilnf
diagnostikou proti GBS. Pokud se jedna o AIDP
s akutni demyelinizaci, pak jiné akutni polyneu-
ropatie s demyeliniza¢nim typem postizeni ne-
mivajf tak vyjadreny elektrofyziologické nalezy
(napt. u GBS je typické vyraznéjsf postizeni sen-
zitivnich vidken n. medianus nez n. suralis; u GBS
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nejsou demyelinizacni ndlezy tak symetrické).  Tabulka 7. U 49letého muze se v pribéhu 14 dnli rozvinula chaba kvadruparéza s poruchami ¢iti na
koncetindch, méné na trupu. Diagnostikovdna akutni polyradikuloneuritida. Po sérii plazmaferézy se
stav stabilizoval, avsak po tydnu se objevila atakovitd progrese paréz i poruch citi. EMG nélez 42. den
od zacétku potizi ve srovnani s ndlezem ze 17. dne svédcil pro narlist poruchy vedeni v motorickych
atypie a pribéh jinych neuropatii nema charak- i senzitivnich vldknech, veéetné snizeni amplitudy, blokd vedenf, nevybavnosti odpovédi. Nalez svéd¢il
ter rozvoje 2-4 tydny a pak dal$f 2-4 stacionar- ~ Rro chronickou zénétlivou demyeliniza¢ni polyradikuloneuritidu s akutnim zacatkem (A-CIDP)

Nenf pfitomna typicka proteino-cytologicka
disociace v likvoru, klinicky nalez miva rtizné

nf obdobf s naslednou postupnou regresi tize Lat (ms) Amp (mV) RV (m/s)
nalezu. U perifernich neuropatif imitujicich GBS 17.den 42.den 17.den 42.den 17.den 42.den
byva ¢asto jiny patologicky ndlez v laboratornich ' N. medianus - APB

odbérech (tézké kovy a jejich metabolity, para- zapésti 3,55 39 14 86

neoplastické protildtky, piitomnost systémovych okt 755 8.2 109 81 62,5 535

chorob - napf. polyarteritis nodosa) (Feldman
et al, 2005). Jsou vsak nékteré toxické (arzén) ¢i
metabolické neuropatie (akutni intermitentni

axila 8,8 12,55 10,8 08 533 299

N. ulnaris - ADM

SN L P zapésti 3,05 3,8 9,7 6,7
porfyrie), jejichz klinicky obraz se pomérné malo
lisf od GBS (Pourmand, 2009). lle ) Y 2 83 e 493 S
Samostatnym problémem je odliseni chro- nad loktem 95 109 84 48 357 323
nické zanétlivé demyelinizacni polyneuropatie  N. peroneus - EDB
s akutnim zacatkem (A-CIDP) od vlastni akutni kotnik 7.85 9,1 24 06
polyradikuloneuritidy (Oh, 1998) (tabulky 7, 8). hlavicka fibuly 16,15 266 23 03 41 234
7. Poruchy nervosvalového prevodu pri- N. tibialis — AH
chazeji v diferencidlni diagnostice GBS. Nemocni )
o ) ; o kotnik 8,85 nevybaven 05
s relativné rychlym rozvojem slabosti a inavnos-
poplitea 20,1 nevybaven 0,5 44,4

ti mohou byt poslani do EMG laboratore s po-
dezfenim na GBS. Nékteff nemocni s myastenif

P L . S . Tabulka 8. Rozdily mezi akutni a chronickou zanétlivou demyeliniza¢ni polyradikuloneuritidou
mivaji kromé vyrazné slabosti (vCetné dysartrie,

) L i ) » ) (AIDP:CIDP)
dyfonie, drzenf hlavy i HK), také nepfijemné po- Parametry GBS CIDP
city v koncetinach. | myastenie se mZe objevit = - - - —
, ., . ; Rozvoj pfiznakl akutni; do 4 tydnd subakutni; do 1-12 mésict

u nemocného se starsi polyneuropatii, kterd pak

oy o . . vy Predchdzejici infekce asiv70% chybi
muze pUsobit dojmem, Ze je pficinou rychle
se rozvijejici slabosti. Klinické vysetieni viak Postizeni mozkovych nervi léze licnfho nervu bézna zfidka
svédéi pro Unavnost, a to lokalizovanou (oko-  Dychacisvaly Casté postizenf vzacné
hybné a mimickeé svaly, Usta, jazyk, hrtan a 8ije),  Rychlosti vedeni nervy vyrazné snizeny u 50%, miré u42% vyrazné nizsi
nejsou poruchy citf a reflexy jsou zachovany.  Relapsy ziidka Casté
EMG nalez je pro myastenii velmi charakteristic- | a¢epng odpoved na kortikoidy — chybi vyrazna
ky (repetitivni stimulace, stimulovana SF EMG) Plazmaferéza, IVIG vyrazny efekt vyrazny efekt

a pfitom chybi zndmky poruchy veden{v moto-

rickych, senzitivnich vidken i pres koreny (F-viny, Obrdzek 4. U 74letého muze se v pribéhu 2 tydnl rozvinulo brnéni a tupost akralnich ¢asti HK i DK

H-reflex). U botulizmu se mlze vyskytnoutrych- s rozvojem slabosti a Unavnosti. Poslan s diagnézou — suspektni GBS. Senzitivni i motorickd neurografie
le progredujici svalova slabost, ktera ovsem miva sveédcily pro chronickou distaIni polyneuropatii, axonélniho typu, repetitivni stimulace s vyraznym dekre-
mentem amplitudy CMAP (nativné 14,4% a po 30sekundové kontrakci-20.4 %). Zvysend hladina anti-ACHR

descendentni smér siteni. EMG vysetfeni svedci o ! . e L . .
protilatek: 3,3 nmol/I. Dg: myasthenia gravis, chronické distéIni senzitivné-motorické polyneuropatie

pro presynaptickou poruchou nervosvalového B R ANCONEUS |

prevodu (Pourmand, 2009) (obréazek 4). ot A d'?’l"é et
8. Svalové poruchy se mohou manifestovat e : g;: L : s : s : =

rychle nastupujici a témér symetrickou slabosti. %I 9-5: -153| 96| 977 : 19.4

Typickad situace je u polyneuromyopatie kriticky 5 I I

nemocnych (Layon et al, 2004). U téchto stavd : I : i i :

je vypracovana detailni diferencialni diagnostika 8| [ [ [ [

(Bednafik etal, 2003). U nemocnych s akutnf for- :, : : I

mou zanétlivé myopatie vznika svalova slabost - : : : : |

sbolestmiv prdbéhu dnd i tydnd a tito nemocni ol ; o

prichazeji s podezienim na akutnf polyradiku- Femmoooe ]

acilifationd® v Train Amipl. (v ¥ Train bbb b

loneuritidu. Jiz pfi klinickém vysetfent je nale-
zena distribuce oslabeni na trupu, pletencich
a proximalnich segmentech koncetin. Nejsou

nl’&l“‘i?l‘t

poruchy ¢iti a reflexy byvaji ¢asto pouze snizené.

Pi EMG vysetfenf se u téchto akutnich myopa-
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tif prokazuijf fibrilace i pozitivni viny (porucha
membrany svalovych vldken) a viastni MUP jsou
nizké a maji kratké trvani. | pfi rychle nastupuiji-
cim interferen¢nim vzorci ndboru motorickych
jednotek je svalova sfla nizka. V krvi je zvyse-
na hladina kreatinikézy, volného myoblobinu
a dalsi enzymt uvolnujicich se z poskozenych
svalovych vldken. Definitivni diagndza je vét-
sinou stanovena na podkladé svalové biopsie
(v¢etné histochemického a imunochemického
rozboru). Rychlym rozvojem svalové slabosti
s hypotonii se manifestuje velmi vzacné hypo-
kalemicka periodicka paralyza (Pourmand, 2009)
(obrazek 5).

9. Varianty GBS majf své vlastni diferencial-
né diagnostické problémy.

Miller-Fishertv syndrom je charakterizo-
van rozvojem paréz zevnich okohybnych svall
(vCetné zvedace vicka) az do kompletni plegie
v prébéhu nékolika dnll. Po 3-4 dnech od za-
¢atku nemoci se pridava porucha chize s ata-
xif trupu, inten¢nim tremorem s areflexif (trias:
oftalmoplegie, areflexie, ataxie). Nenf porucha
inervace zornic, pokud se nejednd o overlap
syndrom (s GBS) (Mendell et al., 2001). V diferen-
cidlnf diagnostice je nutno vyloucit onemocnéni
mozecku, kmenové [éze (vCetné cévni, zanétlivé
¢i demyeliniza¢ni etiologie) i poruchy neuromu-
skuldrniho prevodu. Z pomocnych vysetreni je
dulezitd MRI zamérena na struktury zadnf jamy
lebni, MRA intrakranidlnich tepen, vysetfent li-
kvoru (zanétlivy nalez u encefalitid, oligoklonalni
pasy u RS), pozitivni priikaz anti-GQ1b v séru
i EMG vysetfeni (normalnf nalez pfi repetitiv-
ni stimulaci ¢i stimulované SFEMG) (Hughes
a Cornblath, 2005).

Cerviko-faryngo-brachidlni varianta
svou distribuci paréz mdze napodobovat sva-
lové onemocnéni (polymyozitidu), myastenii
a s prepaddvanim hlavy (drop-head syndrome)
i dysfagil amyotrofickou lateralni sklerézu. Z po-
mocnych vysetfen( je vyznamna jehlovd EMG
(MUP maji normalnf parametry — proti myogennf
1ézi, nejsou fibrilace ani fascikulace ¢i neurogennf
nestabilni tvar MUP — proti ALS), repetitivni sti-
mulace (proti myastenii) a zejména motoricka
a senzitivni neurografie (s prikazem blokd ve-
deni, pfipadné desynchronizace odpovédi).

»Idiopatickd kranidlni neuropatie” — va-
rianta GBS s postizenim nékolika mozkovych
nervl nenf nikterak ¢astd. Jsou postizeny prede-
vsim licnf nervy, ale postranni smiSeny systém,
n. hypoglossus i n. trigeminus. Jsou usetfeny
nervy inervujici okohybné svaly. Je nutno prede-
vsim diferencovat proti neuroinfekci (nej¢astéji
neuroborrelidze s oboustrannou 1ézi n. VII), jinym

zanétlm (sarkoiddza, thc), cévnim pricindm (is-
chemie ve VB fecisti) a nddordm (baze lebn)
(Mendell et al,, 2001). Proto zobrazovaci vysetieni
(CT, MRI, MRA intrakranidlnich tepen) a vysetfenf
likvoru maji — kromé elektrodiagnostiky — velky
vyznam.

GBS s paraparézou DK se nékdy vydéluje
jako samostatnd forma (Hughes a Cornblath,
2005). V diferencidlni diagnostice je tfeba zva-
Zovat transverzni myelitidu (v rdmci RS, neuro-
myelitis optica, ADEM, idiopatickou transverzni
myelitidu), cévni (ischemie, spindIni vendzni
angiom) ¢&i nadorové pficiny. Zobrazovaci vy-
Setfeni patefniho kanalu a michy (MRI, CT, MRA
spinalnich tepen), mozkomisni mok, evokova-
né potencidly (i k prlkazu subklinické Iéze ce-
rebrélni) a EMG pfispéji k nasmérovani dalsiho
postupu.

Cisté senzitivni forma GBS predstavuje
pouze velmi maly podil nemocnych a proje-
vuje se pfevazné postizenim silnych vldken
s ataxii koncetin, areflexii, tremorem, ataxif
stoje a chiize. Castd je kombinace s poruchou
autonomnich funkci. Terapie je stejna jako
u vsech forem GBS. V diferenciédlni diagnostice
je nutno vylucovat paraneoplastické neuro-
patie, neuropatie u systémovych onemoc-
néni (Sjogrentv syndrom) toxického plvodu
(Mendell et al., 2001).

Akutni panautonomni neuropatie se sa-
mostatné vyskytuje zfidka. PostiZzeni autonom-
nich vldken je témérf obligatni u demyelinizacni
formy GBS, ale provazi i dalsi formy (napf. ciste
senzitivni). Postizeni autonomnich vldken mad-
Ze byt globdlni, ale jiné formy jsou diferenco-
vané s poruchou bud cholinergnich ¢i pouze
adrenergnich vidken. Akutni pandysautonomie
se projevuje pfiznaky kardiovaskularnimi, uroge-
nitalnimi, sudomotorickymi i gastrointestindlni-
mi (Falchenecker, 2007). V popredi diferencidlnf
diagnostiky jsou onemocnéni téch organt, které
pUsobi nemocnému nejvétsi potize. Vysetieni
integrity autonomnich funkci je mozno pomoci
celé skaly testl — sympaticky kozni reflex, variabi-
lita srde¢nf ¢innosti, sudomotorické testy a dalsi
(Mendell et al., 2001).

Zaveér

Akutn{ polyradikuloneuritida patff mezi
autoimunitné podminéné neuropatie. M4 cha-
rakteristické predchorobi, klinicky priibéh a deé-
If se na celou fadu variant. Diagnostika akutnf
polyradikuloneuritidy spociva na zhodnocenf
klinického obrazu, prabéhu, elektrofyziolo-
gickém vysetienf a rozboru mozkomisniho
moku. Diagnostika musf byt sprdvna a rychla.
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Obrdzek 5. 62letd zena byla na EMG laboratof
odeslana s diagnézou akutni polyneuritida ¢i polyra-
dikuloneuritida. Zhorseni hybnostikoncetin a porucha
chlize v poslednich 14 dnech. EMG nélez svedcil pro
myogenni poruchu. Ve svalové biopsii (m. vastus
lateralis vlevo) — polymyositida — myopaticky vzorec
zmén s floridni degeneraci a regeneraci svalovych
vldken s endomysidlnim lymfocytarnim infiltrdtem.
Barveno hematoxylinem-eozinem (doc. MUDr. Josef
Zamecnik, Ph.D.) dg: polymyozitis
G T ==

o -

Velky pocet riznych chorob je nutno vyloucit
v radmci diferencidlné diagnostického procesu.
Vzhledem k ndro¢nosti diagnostického proce-
su i ndrocné terapii (na neurologické JIP, velmi

drahd terapie) je u problémovych nemocnych
smérovan diagnosticky i terapeuticky proces
na specializovana pracovisté (Bednarik et al.,
2010).
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