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74-rocny pacient bol hospitalizovany pre progredujicu slabost’ orofaciélneho, cervikalneho a brachiélneho svalstva
S respiracnou insuficienciou vyZadujucou tracheostomiu a umela plicnu ventilaciu. Na zaklade pozitivnych klinic-
kych, elektrofyziologickych a laboratornych (pozitivne anti-gangliozidové protilatky) diagnostickych kritérii bola stano-
vena diagndza faryngo-cerviko-brachialneho variantu Guillainovho-Barrého syndromu. CT hrudnika znazornilo bila-
teralne plicne infiltraty a Specificky test dokazal v moci antigén Legionella pneumophila séroskupiny 1 v ELISA teste
S vysokou pozitivitou. OkamZite bola ordinovana 5-driova kdra intravenéznym imunoglobulinom (0,4 g/kg/den) a liec-
ba cielenymi antibiotikami (ciprofloxacin a azitromycin) proti infekcii Legionella pneumophila po dobu 17 dni. VV¢asné
urcenie diagnoz faryngo-cerviko-brachialneho variantu GBS a legionelovej pneumonie, kvalitna intenzivisticka liec-
ba, urgentna aplikacia intervencnej imunoterapie 1VIG-om a ordinacia cielenej antibiotickej lieCby viedli po 9 tyZdrioch
k tplnej tprave klinického stavu.

Klucové slova: faryngo-cerviko-brachialny variant GBS, legionelova pneumonia, IVIG, cielena antibioticka liecha,
klinicka uprava

Acute polyradiculoneuritis Guillain-Barré — pharyngeal-cervical-brachial variant with respiratory insufficien-
cy induced by Legionella pneumophila

A 74-year old man admitted because of progressive oropharyngeal, cervico-brachial weakness and respiratory
insufficiency requiring mechanical ventilation was diagnosed according to positive clinical, electrophysiological
and laboratory (positive anti-ganglioside antibodies) diagnostic criteria as an acute pharyngeal-cervical-brachial
variant of Guillain-Barré syndrome. Chest CT showed bilateral lung infiltrates, and the urine antigen test was highly
positive for Legionella pneumophila sg1. Immediately, a five day treatment with intravenous immunoglobuline was
started (0,4g/kg/day) and targeted antibiotics (Ciprofloxacin and Azitromycin) against Legionella pneumophila were
administered for 17 days. Early diagnosis of both diseases with urgently administered IVIG immunotherapy and
targeted antibiotics treatment resulted after 9 weeks in clinical recovery.

Keywords: pharyngeal-cervical-brachial variant of GBS, legionella pneumonia, IVIG, targeted antibiotics treatment,

clinical recovery

Neurolédgia 2020; 15 (2): 114-117

Uvod

Akutna polyradikuloneuritida Guillain-Barrého syndrém (GBS)
je zapalové autoimunitné ochorenie, ktoré spdsobuje demyeli-
nizaciu a/alebo axonalne postihnutie na ré6znych Urovniach spi-
nalnych korenov, periférnych a kranialnych nervov234, Pojem
GBS sa najCastejSie pouziva na oznacenie klinického obrazu
akutnej chabej paralyzy, charakterizovanej symetrickou slabos-
tou koncatin, areflexiou/hyporeflexiou a s vyvojom maximalnej
intenzity priznakov do 4 tyzdnov od vzniku. V st¢asnosti sa pre
tento klinicky obraz CastejSie pouziva nazov akltna zapalova
demyelinizacna polyradikuloneuropatia (acute inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy — AIDP). Pod pojem GBS
sa zaraduju aj iné klinicko-patologické podtypy — akdtna moto-
ricka axonalna neuropatia (AMAN), akutna motoricka a senzi-
tivna axonalna neuropatia (AMSAN), Miller Fisherov syndrém
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(MFS), faryngo-cerviko-brachialna forma GBS, podla niektorych
autorov aj akdtna senzitivna neuropatia a akdtna pandysauto-
némiat-23456.789  Podstatou vSetkych podtypov GBS je imuno-
génne/autoimunitne podmienené poskodenie nervovych Struk-
tar. Znacna Cast' pacientov ma v predchorobi respiracny alebo
Crevny infekt, ktory v kombinacii s imunogenetickou predispozi-
ciou pacienta indukuje autoimunitny proces. Imunogénny vznik
GBS su schopné spdsobit' viaceré infekéné agens, napr. Cam-
pylobacter jejuni, Mycoplasma pneumoniae, Legionella pneu-
mophila, cytomegalovirus, virus influenzy alebo parainfluenzy,
skupina herpetickych virusov, Zika virus®*238101112.13)  Po¢as
pandémie COVID-19 sa popisala asociacia GBS s novym koro-
navirusom (SARS-CoV-2) v zmysle koincidencie, kauzalny
vztah sa nepotvrdil®.
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V ¢lanku poukazujeme na zriedkavu formu akutnej polyradi-
kuloneuritidy GBS — faryngo-cerviko-brachialny variant s respi-
ranym zlyhanim, ktora vznikla v ¢asovej koincidencii s legio-
nelovou pneumodniou. Obe ochorenia maju vzacny vyskyt, ich
asociacia je raritna a klinicky priebeh obvykle infaustny. Pre
priazniva prognoézu sledovaného pacienta mali rozhodujuci
vyznam vcasné ur€enie diagnoz faryngo-cerviko-brachialneho
variantu GBS a legionelovej pneumonie s respiracnou insufi-
cienciou, kvalitna intenzivisticka terapia, rychla ordinacia cie-
lenej antibiotickej lieCby a aplikacia intervencnej imunoterapie
intraven6znym imunoglobulinom.

Kazuistika

74-ro&ny pacient s chronickymi bolestami kibov, hodnotené
a liecené ortopédom ako generalizovana osteoartréza. Inak
pacient nebol vaznejSie chory.

TO: 14. 2. 2017 sa u pacienta objavil pocit dyskomfortu, ,Skria-
bania“v hrdle, uzival volnopredajné pastilky. 20. 2. 2017 sa objavili
tazkosti s prehitanim tuhej potravy a tekutin. Pri prehitani tekutin
sarozkaslal. 22. 2. 2017 bol pacient prijaty na NO FN Trencin pre
slabost mimického svalstva, vyrazni poruchu artikulacie, fonacie
a tazké poruchy prehitania. Objektivne neurologicky sme zistili
slabost orofacialneho svalstva, vyrazni dyzartriu a dysfagiu, sla-
bost' Sijového svalstva, v l[ahu nedokazal flektovat' hlavu, slabost
oboch ramennych pletencov, HK v ramennych kiboch nedokéazal
elevovat’ ani abdukovat. Pohyblivost' v svalstve predlakti a rik
bola zachovana4, ale svalova sila znizena. Akralne na rukach uda-
val parestézie. Aktivna motorika na DK bola primerana. Slacho-
vo-okosticové reflexy boli na HK nevybavné, RSP nizke a RSA
nevybavné. Pri prijati sa vzhladom na dominujici bulbarny syn-
drém uvazovalo o myasténii gravis. Reparacny farmakologicky
test (0,5 mg neostigminu i.v.) bol negativny. Pre vznik Uplnej
neschopnosti prehitania bola zavedena nazogastricka sonda.
V likvore realizovanom v prvy den hospitalizacie sa zistila nor-
malna proteinorachia 380 mg/l, aj ostatné nalezy v CSL boli v nor-
me. 23. 2. 2017 sa realizovalo EMG vySetrenie, rychlosti vedenia
motorickymi aj senzitivnymi nervovymi vlaknami boli primerané,
v ihlovej EMG holi neSpecifické zmeny apmj. 24. 2. 2017 sa vyvi-
nula akdtna respiracna isuficiencia, tachypnoe, plytké dycha-
nie, febrilny stav. CT vySetrenim hrudnika sa zistila pneuménia.
V laboratérnych vySetreniach CRP 175 mg/l, leukocyt6za 15.260.
Pre vznik akutnej respiracnej insuficiencie bol pacient prelozeny
na OAIM FN Trencin. Bola realizovana tracheostémia, pacient bol
napojeny na UPV. Stav bol hodnoteny ako akitna polyradikulo-
neuritida GBS —faryngo-cerviko-brachialny variant s respiracnym

zlyhanim v kombinacii s pneuméniou. Pacientovi bola 24. 2. 2017
ordinovana 5-dfova kudra IVIG-om v celkovej davke 140 g a empi-
ricka i.v. lieCba pneumonie Augmentinom a Amoksiklavom. Pri
diferencialnej diagnostike pneumonie lekarka OAIM uvazovala
o legionelovej pneumonii a urgentne indikovala Specificky test.
27. 2. 2017 sa v moci dokazal antigén Legionella pneumophila
séroskupiny 1 v ELISA teste s vysokou pozitivitou — OD (opticka
denzita) 131,4 (cut-off — 3,0). L. pneumophila sa dokazala aj PCR
vySetrenim v moci a v sére pacienta. VSetky ostatné sérologic-
ké a kultivatné vySetrenia zamerané na inu etiolégiu pneumaonie
boli negativne. Po zisteni legionelovej etioldgie pneumaonie bol
pacientovi okamzite cielene nasadeny Ciprofloxacin i.v. pocas
17 dni a Azitromycin per os poc¢as 14 dni. Pri tejto antibiotickej
lieCbe a po 5-dfovej kure IVIG-om sa klinické priznaky faryn-
go-cerviko-brachialneho variantu akutnej polyradikuloneuritidy
GBS a legionelovej pneumonie postupne zlepSovali. Pacient bol
prevedeny na spontannu ventilaciu a 8. 3. 2017 extubovany. Po
efektivnej cielenej antibiotickej lieCbe bolo 13. 3. 2017 realizova-
né kontrolné vySetrenie moc€u na dékaz antigénu L. pneumophila
s vyraznym poklesom OD z hodnoty 131,4 na 5,9 (cut-off — 3,0).
Pacient bol prelozeny spat na NO FN Trencin. 13. 3. 2017 sa
ihlovou EMG z vySetrenych svalov zistili znamky periférne neuro-
génnej |ézie, vo vodivostnych Studiach predizena distalna moto-
ricka latencia n. radialis I. sin. s nizkoamplitidovou odpovedou,
predizena F vina n. fibularis I. dx., neziskany H reflex bilat., bez
presvedcivych blokov vedenia. Pacient bol 21. 3. 2017 preloze-
ny za Ucelom intenzivnej rehabilitacie do UN Bratislava — RuZi-
nov. V sére sa zistili pozitivne titre IgG protilatok proti gangliozidu
GT1la, GQ1b, nalez podporil diagnézu faryngo-cerviko-brachial-
neho variantu GBS. Klinicky stav pacienta sa zlepSoval, ako prvé
sa upravili poruchy deglutinacie, fonacie a artikulacie. Postupne
sa upravila sila v Sijovom a ramennom svalstve, Uplne sa upra-
vila v Gvode len mierne znizend sila v svalstve DK. 28. 4. 2017
sme pacienta prepustili do ambulantnej starostlivosti. Objektivny
neurologicky nalez bol v norme. Sila v orofacialnom svalstve, bul-
barna symptomatolégia, svalova sila a aktivha motorika v Sijovom
a koncatinovom svalstve sa Uplne upravili.

Diskusia

GBS je zriedkavé ochorenie s incidenciou 0,5 — 2,00 na
100000 obyvatelov rocne*?3. Z podtypov GBS sa v Eurépe
av Severnej Amerike najcastejSie vyskytuje AIDP u 80 % pacien-
tov, u 20 % pacientov sa vyskytuju dalSie podtypy GBS uvedené
v tabulke 1234578 Faryngo-cerviko-brachialny variant GBS je
zriedkavy, vyskytuje sa u 1-3 % pacientov®219,

Tabulka 1. Podtypy Guillain-Barrého syndrému (F. Cibuléik 2016, Y. Fukami a spol. 2016; J. Goodfellow a H. Willison 2016, P. D. Donofrio

2017)

Podtyp GBS Dominujtice priznaky Elektrofyziologicky nalez Typy protilatok

Senzimotorické, €asto s postihnutim

AIDP kranialnych a autonomnych nervov Demyelinizané polyneuropatia Rd6zne, nejasna rola v patogenéze
AMAN CISH.) mot9r|c_ky GBS, hlavové nervy Axonalna motorickad neuropatia GM1la, GM1b, GD1a, GaINAc - GDla
postihnuté zriedkavo

AMSAN Ako AMAN so senzitivnym posSkodenim Axonalna senzimotoricka polyneuropatia | GM1, GM1b, GD1a
Faryngo-cerviko- | Slabost orofaryngealnych, tvarovych, Vacsinou normalny, zriedka axonalny

! N § . . ) GT1la, GQ1b
brachialna forma | Sijovych a ramennych svalov nélez z oblasti ramien
MFS Ataxia, oftalmoplégia, areflexia Vacsinou normalny, ojedinele zmeny GQ1b, GT1a

vedenia senzitivnymi viaknami a H reflexu

AIDP — akutna zapalova demyelinizacna polyradikuloneuropatia;, AMAN — akutna motoricka axonalna neuropatia; AMSAN — akutna motoricka

a senzitivna axonalna neuropatia; MFS — Miller Fisherov syndrém
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Tabulka 2. Faryngo-cerviko-brachialny variant G-B syndrému - diagnostické kritéria (Wakerley aYuki 2014; Ehler 2018)

Klinické charakteristiky vyZadované pre diagn6zu
« symetricka slabost’ orofacialnych, Sijovych, brachialnych svalov s areflexiou/hyporeflexiou

* nepritomnost ataxie, poruchy vedomia alebo vyraznej slabosti dolnych koncatin

» monofazicky priebeh ochorenia, interval medzi zaciatkom a vrcholom slabosti orofacialnych, Sijovych, brachialnych svalov 12 hod. az 28 dni
* nepritomnost’ alternativnej diagnozy

Klinické a laboratérne charakteristiky podporujice diagn6zu

« priznaky predchadzajdceho infektu

« proteino-cytologicka disociécia v likvore

« elektrofyziologicky doékaz neuropatie

« pritomnost’ IgG protilatok anti-GTa, anti-GQ1b

Asi dve tretiny pacientov uvadza niekolko dni pred vzni-
kom priznakov GBS prekonanie ochorenia respiracného alebo
gastrointestinalneho traktu. NajcastejSie ide o infekcie Campylo-
bacter jejuni, pri ktorej je kritickym mechanizmom u imunogénne
predisponovanych jedincov produkcia protilatok krizovo reaguju-
cich so Specifickymi gangliozidmi®23, K infekénym agens, ktoré
mézu indukovat' GBS a jeho rézne podtypy patria Mycoplasma
pneumoniae, Legionella pneumophila, cytomegalovirus, virus
influenzy alebo parainfluenzy, skupina herpetickych virusov,
Zika virus®:2381011.1213)  Protilatky proti gangliozidom sa nacha-
dzaju pri rdznych podtypoch GBS, klinické spektrum vyznamne
ovplyviuje anti-GQ1b protilatkovy syndrom s komplexnou anti-
gangliozidovou reaktivitou®79).

Legionella pneumophila je gram-negativna baktéria ubi-
kvitarna vo vodnych prirodnych a v ¢lovekom vytvaranych
ekosystémoch (vodovodna siet, klimatizacné zariadenia, pre-
vadzky hydroterapie), ktord moéze vyvolavat tazka formu pneu-
moénie zndmu ako legionarska choroba®®t"1®, Je zname, Ze
L. pneumophila mdze v zriedkavych pripadoch indukovat AIDP
ako najcastejSiu formu GBS(0-11.19.20),

Asociacia faryngo-cerviko-brachialneho variantu GBS s legio-
nelovou infekciou je raritou. U nasho pacienta sa po predcha-
dzajucom respiracnom infekte HDC vyvinula v priebehu 72 hodin
akutna polyradikuloneuritida GBS — faryngo-cerviko-brachialny
variant s respiratnym zlyhanim. Diagnézu sme stanovili na zak-
lade pritomnosti vSetkych kardinalnych klinickych diagnostickych
kritérii a na zaklade klinickych a laboratérnych charakteristik pod-
porujicich diagnézu (tabulka 2)@'%. Pritomna bola symetricka
a vyrazna slabost orofacialnych, Sijovych a brachialnych sva-
lov so Slachovookosticovou areflexiou na hornych koncatinach.
Ochorenie malo monofazicky priebeh s maximom vrcholu prizna-
kov po 72 hodinach. 24. 2. 2017 sa realizovala tracheostomia
a umela pltcna ventilacia. Vylucujuce klinické kritéria boli tiez spl-
nené —nepritomnost’ ataxie, primerana hybnost DK a zachované
vedomie. Diagnézu GBS — faryngo-cerviko-brachialneho variantu
podporili pritomnost’ IgG protilatok anti-GT1 a anti-GQ1b, elektro-
fyziologicky dokaz neuropatie a priznaky predchadzajuceho res-
piracného infektu. V likvore sa zistila normalna proteinorhachia,
odber sa realizoval v prvy den hospitalizacie. Proteino-cytologic-
ka disociacia sa vsak zistuje len u 40 % pacientov s faryngo-cer-
viko-brachialnym variantom GBS®9,

V Gvode hospitalizacie boli u pacienta zistené vysoké zapa-
lové markery a CT vySetrenim hrudnika sa zistila pneumonia.
Pacientovi sme okamzite ordinovali lieCbu prvej volby pri GBS
5-dfiovd karu IVIG-om v celkovej davke 140 g2V, Sacasne
bola ordinovana empiricka i.v. lie€Cba pneumdénie Augmentinom
a Amoksiklavom. Lekarka OAIM indikovala aj Specificky test na
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legionelovi pneuméniu. V moci sa dokazal antigén Legionella
pneumophila séroskupiny 1 v ELISA teste s vysokou pozitivi-
tou — OD (opticka denzita) 131,4 (cut-off — 3,0). L. pneumophi-
la sa dokazala aj PCR vySetrenim v mocCi a v sére pacienta.
VSetky ostatné sérologické a kultivatné vySetrenia zamerané
na ind etiolégiu pneumaénie boli negativne. Okamzite po zisteni
legionelovej etiolégie pneumodnie bol pacientovi cielene nasa-
deny Ciprofloxacin i.v. po€as 17 dni a Azitromycin per os pocas
14 dni. Pri tejto antibiotickej lieCbe a po 5-dnovej kure IVIG-
om sa klinické priznaky faryngo-cerviko-brachialneho variantu
akutnej polyradikuloneuritidy GBS a legionelovej pneumonie
postupne zlepSovali. Od 8. 3. 2017 bol pacient extubovany a na
spontannej ventilacii.

Po efektivnej cielenej antibiotickej lie€be bolo 13. 3. 2017 rea-
lizované kontrolné vySetrenie mocu na dékaz antigénu L. pneu-
mophila s vyraznym poklesom OD z hodnoty 131,4 na 5,9 (cut-
off — 3,0). Klinicky stav pacienta sa rychlo upravoval. Ako prvé
sa upravili slabost’ orofacialneho svalstva, poruchy deglutinacie,
fonacie a artikulacie. Postupne sa upravila sila v Sijovom a ramen-
nom svalstve. Devat tyzdfov po vzniku faryngo-cerviko-brachial-
neho variantu GBS v kombinacii s legionelovou pneuméniou bol
neurologicky a pneumologicky nalez upraveny. Sila v orofacial-
nom svalstve, bulbarna symptomatolégia, svalova sila a aktivna
motorika v Sijovom a v brachialnom svalstve boli Uplne upravené.

Zaver

L. pneumophila patri k infekénym agens, ktoré mézu indu-
kovat vznik GBS. Akutna polyradikuloneuritida GBS v ¢asovej
koincidencii s legionelovou pneumoniou sa povaZuje za prejav
kauzalnej suvislosti medzi legionelovou infekciou a vznikom
GBS, pri¢om imunopatogeneticky sa mo6zu uplatfiovat' IgG proti-
latky proti gangliozidom. Dokaz antigénu L. pneumophila v moci
ELISA testom ma konfirmacny vyznam pri stanoveni diagnézy
legionarskej choroby. Pre priaznivl prognézu pacientov maju
rozhodujucu Ulohu v€asné urcenie diagnézy GBS a legionelovej
pneumonie, kvalitna intenzivisticka terapia, ordinacia cielenej
antibiotickej lie€by a urgentna aplikacia intervenénej imunotera-
pie intraven6znym imunoglobulinom.

Viyhlasenie o konflikte zaujmov: Prednasajuci: Pfizer.
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