Multifokalna motoricka neuropatia (multifocal motor neuropathy, MMN)

Diagnosticky a terapeuticky Standard
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MMN je imunitne podmienend multifokdlna neuropatia postihujica motorické nervy

- Najcastejsi vek vyskytu je medzi 30.-50. rokom Zivota, prevalencia sa odhaduje na

menej nez 1:100 000
- Oznacovand aj ako MMN s konduk¢énym blokom

- Novsie poznatky v patogenéze ochorenia za pri¢inu kondukénych blokov uvadzaju
dysfunkciu Na+ a K+ kanalov nasledkom poskodenia protiladtkami triedy IgM proti
GM1 gangliozidom + aktivovanym komplementom v oblasti alebo blizkosti

Ranvierovych zéarezov

- Hlavna klinicka ¢érta — progresivna asymetricka svalova slabost’ koncatin,
vyraznejSia na hornych koncatinach, bez alebo s miniméalnymi poruchami senzitivity.
Distalne oblasti byvaju postihnuté vyraznejSie a st pritomné aj asymetrické svalové
hypotrofie alebo atrofie. Svalova slabost’ moze byt zhorSovana chladom, niektori
pacienti udavaju nadmernu tnavu, svalové krampy, fascikulacie alebo zasklby.
Nebyvaja pritomné respiracné, bulbarne priznaky ani priznaky z poskodenia
hlavovych nervov. SPachovookosticové reflexy mozu byt normélne alebo asymetricky

znizené

- Zavaznost klinického obrazu koliSe u jednotlivych pacientov, prevazuje progresivne
oslabovanie sily prevazne hornych koncatin s naruSenim aktivit denného zivota —

obliekanie, pisanie, hygiena...

-V sére byva pozitivita antigangliozidovych protilatok triedy IgM — anti GM1 u 70-
80% pacientov, séropozitivni pacienti maju vacSinou vyraznejSiu svalovu slabost’,

disabilitu a sekundarnu axonalnu stratu pri kondukénych Stadiach
-V likvore je normalna hladina bielkovin alebo mierna proteinorachia <1 g/1

- Privodivostnych Studiach byva pritomna asymetrickd motorickd neuropatia

s kondukénymi blokmi mimo preformovanych zin (niekedy sa pripiista aj Casova



disperzia bez kondukéného bloku). Senzitivne neurogramy byvaji v medziach normy.
MoZu byt’ nevySe prejavy demyelinizacnej neuropatie — spomalené rychlosti vedenia
motorickymi nervami, prediZené distalne motorické latencie, prediZzené latencie

dlholatenénych odpovedi alebo ich nevybavnost’
Pri ihlovej EMG byva v postihnutych svaloch redukovany nabor APMJ

V MRI nélezoch brachialnych plexov byva u va¢siny pacientov T2 hyperintenzivny
signal v oblasti plexov s alebo bez enhancement gadolinia. ZvysSeny signal byva na
rozdiel od CIDP asymetricky alebo unilateralny. V neurosonologickom obraze moze
byt zvdcSena cross — sekénd area n. medianus a n. ulnaris (v kontraste s ALS, kde

byva normdlna alebo redukovana)

DIAGNOSTIKA ZHRNUTIE

Klinické diagnostické kritéria MMN — platné z roku 2010 podl'a Task Force
revidovanych kritérii EFNS a PNS:

1. kardinélne - fokalna, asymetricka, pomaly progredujtca slabost’ koncatin
v distribucii najmenej 2 periférnych motorickych nervov minimalne poc¢as 1 mesiaca.
Nie je pritomna porucha senzitivity s vynimkou drobnych abnormalit vibracnej

citlivosti akralne na dolnych koncatinach

2. podporné — postihnutie prevazne na hornych koncatinach, redukované alebo
vymiznuté RSO na postihnutych koncatindch, pritomnost’ fascikulacii a krampov na
postihnutych koncatinach, chybanie postihnutia hlavovych nervov a priazniva

odpoved’ na terapiu Ivig-om

3. vylucujuce — postihnutie bulbarnych svalov, vyraznejSie senzitivne priznaky,
celkova symetricka slabost’ od pociatku ochorenia a priznaky postihnutia horného

motoneurdénu

Kardinalne diagnostické kritéria:

Klinické diagnostické kritéria si uvedené vyssie

Elektrofyziologické — kondukény blok vedenia motorickym nervom, d’alSie prejavy
demyeliniza¢nej motorickej neuropatie, normalny senzitivny neurogram, mozZnost’

sekundérnej axonalnej 1ézie



Podporné diagnostické kritéria:
- proteinorachia v likvore < 1g/I

- zvySeny titer IgM protilatok proti GM1 gangliozidom alebo komplexu gangliozidov
GM1/GalC (gangliozid M1/galaktocerebrozid)

- asymetrické hyperintenzity alebo postkontrastny enhancement plexus brachialis
TERAPIA

VySe 75% pacientov dobre reaguje na liecbu Ivig-om. Inicidlna davka je 0,4g/kg/den
pocas 5 za sebou nasledujtcich dni v celkovej davke 2g/kg. Efekt netrva dlho a pacienti
vyzaduju chronické cyklické podavanie Ivig priblizne v mesacnych intervaloch. Napriek
spravnej terapii iba cca 1/5 pacientov dosiahne dlhodobu remisiu a u vacSiny z nich
motoricky deficit pomaly progreduje nasledkom sekundérnej axonopatie. Davka
udrZiavacej infuzie Ivig-om variruje od 1g/kg kazdé 2-4 tyzdne az po 2g/kg kazdych 8

tyzdnov.

Klinické testovanie dokazalo tiez t¢innost’ a bezpecnost’ subkutanneho imunoglobulinu

v rovnakej davke.

Kortikosteroidy a plazmaferéza st neucinné a mézu zhorsit’ slabost’ pacientov s MMN.
U jedincov nereagujucich na liecbu Ivig-om sa m6zu vyskusat’ imunosupresivne lieky,
napriklad cyklofosfamid, azatioprin, mykofenolat mofetil alebo monoklonalna protilatka
rituximab — v prevaznej vacSine pripadov nedochadza k zlepSeniu. Cyklofosfamid moze
u niektorych pacientov zmiernit’ priznaky ochorenia, avSak limitujacim faktorom su

zavazné neziaduce Ucinky.

Prognoza pacientov s MMN zavisi od v€asného stanovenia diagnozy a od v€asnej

indikacie liecby IVIgom.
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