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V praci prezentujeme kazuistiku pacienta s atakovite progredujicou asymetrickou slabostou svalov lavej hornej
koné&atiny bez portch citlivosti, s klinickym obrazom mononeuropatia multiplex. Pacient spitial kardinalne klinické,
elektromyografické a tieZ podporné diagnostické kritéria pre diagnézu multifokalna motoricka neuropatia (MMN). Bol
nastaveny na chronicku udrZiavaciu terapiu intravenéznym imunoglobulinom v StvortyZdriovych intervaloch, ktora
zlepsila klinicky stav. Po troch rokoch liecby sa pridruZili mierne priznaky postihnutia senzitivnych nervov na dolnych
koné&atinach a lavej hornej koné&atine. Klinicky obraz a elektrofyziologické nélezy v stcasnosti spifiaju diagnostické
kritéria pre multifokalnu akvirovant demyelinizacnu senzitivnu a motorickd neuropatiu (MADSAM,).

Klucové slova: multifokalna motoricka neuropatia, multifokalna ziskana demyelinizacna senzitivna a motoricka
neuropatia

MMN and MADSAM - continuum of one disease (case report)

We present a case report of a patient with a relapsing progression of asymmetric weakness of the left upper limb
muscles without disorders of sensitivity, with the clinical picture of multiplex mononeuropathy. The patient fulfilled
cardinal clinical, electromyographic and also supportive diagnostic criteria for the diagnosis of multifocal motor
neuropathy (MMN). He was adjusted to chronic maintenance therapy with intravenous immunoglobulin in four-week
intervals resulting in clinical improvement. However, after three years of IVIG treatment, mild symptoms of sensory
nerve involvement in the lower limbs and the left upper limb occured. The clinical picture and electrophysiological
findings currently meet the diagnostic criteria for multifocal acquired demyelinating sensory and motor neuropathy
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(MADSAM).
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Uvod

Chronické autoimunitné polyneuropatie patria medzi
zriedkavé ochorenia periférneho nervového systému®?. Mul-
tifokalnu motoricki neuropatiu (MMN) ako samostatnu
nozologickl jednotku popisal v roku 1988 Pestronk et al.®.
Pre MMN je charakteristicky chronicko-atakovity alebo chronic-
ko-progredientny vyvoj asymetrickej svalovej slabosti hornych
alebo aj dolnych koncatin bez porich senzitivity*5¢7. Preva-
lencia MMN sa udava 0,5-1/100000 obyvatelov®®. Ochore-
nie postihuje CastejSie muzov ako zeny v pomere 3:1. Prvé
priznaky MMN sa manifestuju vo veku 20-50 rokov. Intenzita
postihnutia byva vyraznejSia na hornych ako na dolnych konca-
tinach a dominuje postihnutie distalnych oblasti pred proximal-
nymi*s6.78), Pri vodivostnych Stadiach byva typickym nalezom
kondukény blok motorickych nervov, ktory je elektrofyziologic-
kym korelatom segmentalnej demyelinizacie®719, Okrem nej
pri vzniku blokov vedenia zohrava ulohu aj naruSena interakcia
myelin — axéon a v neskorSom obdobi ochorenia aj axonalna
degeneracia*571°12, V patogenéze sa uplatriuju IgM autopro-
tilatky proti gangliozidom GM1, ktorych titre byvaju pozitivhe
u > 60 % pacientov s MMN®587_ K[G€ovu Glohu v patofyzioldgii
MMN ma aktivacia komplementu®. Diagnéza MMN sa opiera
o kardinalne klinické, elektrofyziologické a o podporné nalezy
podla medzinarodne akceptovanych diagnostickych kritérif,
ktoré v r. 2010 vypracovala pracovna skupina EFNS/PNS®.
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V klinickom néleze je typicka viacloziskova progresivna svalova
slabost (chabé parézy) v distriblcii najmenej dvoch periférnych
nervov a bez poruch citlivosti. Pri vodivostnych Stadiach moto-
rickych nervov je kardinalnym nalezom isty alebo pravdepodob-
ny kondukény blok. K podpornym diagnostickym kritériam patri
vysoky titer IgM autoprotilatok proti GM1gangliozidom, zvySe-
na proteinorachia v likvore < 1 g/l, MRI nalez T2 signalovych
hyperintenzit a zhrubnuti Struktdr v oblasti plexus brachialis
a klinické zlepSenie po lieCbe intraven6znym imunoglobulinom
(IVIg)*7&1), Multifokalna ziskana demyelinizacna senzitivna
a motorickd neuropatia (multifocal acquired demyelinating
sensory and motor neuropathy — MADSAM) na rozdiel od MMN
postihuje aj senzitivne nervy. Prvy popis tejto nozologickej jed-
notky Lewisom, Sumnerom et al. (1982) predchadzal o 6 rokov
prvy popis MMN®2), Podla EFNS/PNS kritérii patri MADSAM do
skupiny chronickych inflamatérnych demyelinizaénych polyneu-
ropatii — CIDP®®. CIDP sa klasifikuje na typickd formu a atypické
formy, ku ktorym patria distalna ziskana demyelinizatna symet-
ricka polyneuropatia (DADS), multifokalna ziskana demyelini-
zatna senzoricka a motoricka polyneuropatia (MADSAM), Cisto
motoricka forma, Cisto senzitivna forma, fokalny variant a CIDP
s akutnym GBS-like vznikom®3141516) Klinické a laboratérne
charakteristiky chronickych autoimunitnych polyneuropatii, vra-
tane diferencialne diagnostickych odliSnosti od amyotrofickej
lateralnej sklerézy (ALS), su v tabul'ke 1.
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Tabulka 1. Klinické a laboratérne charakteristiky pri chronickych autoimunitnych polyneuropatiach a pri ALS®*9.

Ochorenia | mwn | AlS | ciop _____MADSAM |

symptomy asymetrické symetrické symetrické asymetrické

senzit prejavy nie nie ano ano + bolest’

predilekéna lokalizacia d'fﬁ; P p:if::g:ft pgfffﬂ;ft d'j:(; P

RSO redukované, asymetricky zvySené areflexia redukované, asymetricky
. . . . chron. progresivny, .

priebeh pomala progresia, relat. rychla progresia chron. atakovity, progresivny,

chronicko-atakovity

(mesiace-roky)

relaps remitujuci

relaps remitujuci

proteinorachia <1lgll <1lgll >1gl/l obcas > 1 g/l
IgM anti GM1 60-80 % 10 % zriedka nie
odpoved na IVIg + - + +
odpoved na KS - (zhorSenie) - + +/-

MMN — multifokalna motoricka neuropatia; ALS — amyotroficka lateralna skleréza; CIDP — chronicka inflamatérna demyelinizacna polyneuropatia;

MADSAM — multifokalna akvirovana demyelinizacna senzitivna a motoricka polyneuropatia

Prvé klinické prejavy MADSAM sa obvykle manifestuju vo
veku medzi 40. — 50. rokom Zivota®819 MADSAM castejSie
postihuje muzov v pomere 3:1. V klinickom naleze dominuje,
podobne ako pri MMN, postihnutie hornych kongatin pred dol-
nymi. Pritomna je asymetricka distalna a proximalna slabost’
koncatin a asymetrické poruchy citlivosti, niekedy méze byt pri-
tomna aj neuropaticka bolest®”®, Priblizne polovica pacientov
s MADSAM ma pritomna hypotrofiu distalnych svalov konca-
tin. Priebeh MADSAM je najCastejSie chronicko-progresivny,
niekedy relaps-remitujaci. Diferencialno-diagnostické problémy
voCi MMN mé6zu spdsobovat’ predovSetkym pripady MADSAM
s diskrétnym senzitivnym postihnutim®21%. U > 80 % pacien-
tov je v likvore pritomna hyperproteinorachia, ktora byva vyraz-
nejSia ako u MMN a niekedy presahuje 1 g/l. Negativne titre
IgM autoprotilatok proti gangliozidu GM1 pri MADSAM svedcia
o urcitych odliSnostiach v imunopatogenéze MADSAM oproti
MMN. Pri MADSAM sa rozhodujuca Uloha prisudzuje autoimu-
nitnym mechanizmom celularnej imunity®2. Pri hodnoteni EMG
nalezov mozno zjednoduSene konsStatovat, ze MADSAM ma
urcité podobné EMG charakteristiky ako CIDP a MMN®220_ Prj
MADSAM, na rozdiel od symetrickych nalezov pri CIDP, mozno
pozorovat v EMG nalezoch vyraznejSiu asymetriu postihnutia
motorickych aj senzitivnych nervov a nalezy akcentované na
hornych koncatinach®®141), Pri porovnani s MMN su pri MAD-
SAM okrem motorickych kondukénych blokov pritomné aj kon-
dukéné abnormality senzitivnych nervov a vacSina pacientov
vykazuje dekrement amplitid senzitivnych neurogramov®27.20),
V odbornej literatire existuju ojedinelé kazuistiky pacientov
s klinickym obrazom MMN s €isto motorickym postihnutim,
u ktorych sa po niekolkych rokoch priebehu ochorenia pridruzili
senzitivne priznaky®2?. Pri MMN a MADSAM sa magnetickou
rezonanciou zistuji asymetrické zhrubnutia a hyperintezivne
zmeny v T2 vazeni v Struktarach brachialnych plexov, niekedy
aj periférnych nervovt2457.11.1321) 7 terapeutického hladiska
50-70 % pacientov s MADSAM reaguje priaznivo na kortikote-
rapiu®®®. Pri MMN su kortikosteroidy neefektivne a v 1/3 pri-
padov dokonca zhorsuju priebeh MMN®37, Pri liecbe pacien-
tov s MADSAM kortikoterapiou sa pri znizovani davok obvykle
vyskytuju exacerbacie ochorenia®®®. Imunosupresivne priprav-
ky pri MADSAM sU nelc¢inné, a tym nemaju ani kortisteroidy
Setriaci U€inok. Preto kortikoterapia pri MADSAM musi byt dlho-
doba > 2 roky a je zatazena rizikom vzniku neziaducich kompli-
kacii®16 18 U pacientov s MMN je intravendzny imunoglobulin

jedinou Ucinnou liecbou* 5678, Z liecby intravendznym imu-
noglobulinom vyznamne profituji aj pacienti s MADSAM®1820),

Kazuistika

53-ro¢ny muz od roku 2010 (od veku 44 rokov) trpi na pozvol-
ne progredujlcu slabost svalov lavej hornej kon€atiny. V Gvode
bola postihnuta jemna motorika prstov a sila stisku. Na spadovej
neurologickej ambulancii bolo v zaciatkoch ochorenia opakova-
ne realizované EMG vySetrenie so zavermi syndrom karpalneho
kanala a syndrom kubitalneho kanala vlavo. Pre uvedené diag-
ndzy bol pacient z indikacie ortopéda v rokoch 2010 — 2012 opa-
kovane operovany pre syndrom karpalneho kanala jedenkrat,
pre syndrom kubitalneho kandla dvakrat bez terapeutického
efektu (obrazok 1a). V januari 2013 bol prvykrat hospitalizovany
na Neurologickom oddeleni VNsP Levoc¢a. Anamnesticky uda-
val slabost lavej hornej koncatiny prevazne akralne s najvyraz-
nejSim oslabenim sily stisku. V klinickom naleze bola narusena
jemna motorika lavej ruky a nedokonala Stipka. Sila v proximal-
nych svaloch, vo flexoroch a extenzoroch predlaktia bola v nor-
me. Boli pozorované sporadické fascikulacie v oblasti predlaktia
vlavo, mierna hypotrofia musculus interosseus dorsalis | viavo,
trofika ostatnych svalov bola zachovana. VSetky kvality citlivos-
ti, vratane na lavej hornej koncatine, boli v norme. Objektivny
nalez na pravej hornej kon€atine a na dolnych kon¢atinach bol
v norme. Neboli pritomné Ziadne priznaky |ézie kortikospinal-
nych drah. V laboratérnom skriningu boli v norme hodnoty TSH,
T3, T4, CK, glukdzy, vitaminu B, a kyseliny listovej. Panel auto-
protilatok na vaskulitidy bol v norme. Imunoelfo bielkovin v nor-
me, kappa a lambda retazce v norme, panel paraneoplastickych
autoprotilatok v norme, autoprotilatky IgM proti GM1 gangliozi-
dom mali hrani¢na hodnotu, ostatné antigangliozidové protilatky
boli negativne. Bola realizovana lumbalna punkcia s nalezom
miernej hyperproteinorachie < 1 g/l, ostatné vysledky vysSetreni
likvoru boli v norme. EMG vySetrenim sme potvrdili syndrom
karpalneho kanala bilateralne I. stupna, nebola potvrdena kom-
presivna neuropatia n. ulnaris. Vodivostné stadie n. radialis a n.
musculocutaneus bilateralne boli v norme, nedokazali sa bloky
vedenia a ani iné prejavy demyelinizacie na hornych a dolnych
koncatinach. V nativnom EMG sa zachytili velmi sporadické
fascikulacie vo svaloch inervovanych n. ulnaris a n. medianus
vlavo. Stav sme hodnotili ako radikuloneuritidu na lavej hornej
koncatine bez blizSieho urCenia etiolégie. V priebehu dalSieho
roka doSlo k zvyrazneniu asymetrickej slabosti svalov na lavej
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Obrazok 1a. Jazvy po operaénych vykonoch 2-krat pre syndrém
kubitalneho kanala a 1-krat pre syndrém karpalneho kanala vla-
vo - Sipky. Obrazok 1b. MRI nalez hyperintenzit v plexus brachialis
vlavo v T2 vaZzenych obrazoch.
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hornej koncatine, preto bol pacient v aprili 2014 znova hospitali-
zovany. V klinickom naleze sme oproti roku 2013 pozorovali roz-
voj chabych paréz svalov inervovanych n. radialis a n. musculo-
cutaneus vlavo. Opakovanou analyzou cerebrospinalneho
likvoru sa potvrdila mierna hyperproteinorachia < 1 g/l, ostatné
vysledky vySetrenia likvoru boli v norme. Bola realizovana MRI
brachialnych plexov, napriek negativnemu popisu radiolégom,
bol pritomny asymetricky nalez s pritomnostouT2 hyperintenzit
v lavom plexus brachialis (obrazok 1b). Pri konduk&nych stadi-
ach sme zistili isté bloky vedenia pri vySetreni motorickych neu-
rogramov v dvoch nervoch lavej hornej kon€atiny — n. musculo-
cutaneus a n. radialis, a na pravej hornej kon€atine n. ulnaris.
Senzitivne neurogramy n. medianus a ulnaris boli bilateralne
v norme (obrazok 7). V nativnom EMG boli pritomné sporadické
denervacné potencialy charakteru sporadickych fibrilacii a pozi-
tivnych ostrych vin z extenzorov prstov a zapastia viavo, kde bol
pri maximalnej kontrakcii vyrazne redukovany nabor akénych
potencialov so simplifikovanou krivkou tvaru 1-2, pri vySetreni
m. biceps brachii vlavo intermitentné fibrilacie a fascikulacie, pri
maximalnej kontrakcii dosiahol tvar krivky Groven 3. V jani 2014
bol pacient vzhladom na klinicky, EMG, MRI a likvorovy nélez
odoslany do Centra pre neuromuskularne ochorenia Bratislava
RuZzinov s podozrenim na MMN za G¢elom stanovenia definitiv-
nej diagndzy a nastavenia na terapiu.

Pocas hospitalizacie v Centre pre neuromuskularne ocho-
renia, NK SZU a UNB, v jani 2014, sme pacientovi realizovali
kontrolné EMG s nalezom istych blokov vedenia v proximal-
nom segmente pri vySetreni motorickych neurogramov v troch
nervoch — n. radialis, n. ulnaris a n. musculocutaneus vlavo,
senzitivne neurogramy boli v norme. Pacient spitial okrem kar-
dinalnych klinickych a EMG kritérii aj vSetky podporné kritéria
pre definitivhu diagn6zu MMN. Na MRI brachialnych plexov sa
potvrdil asymetricky nalez so zhrubnutim lavého plexus brachia-
lis s T2 hyperintenzitami, v likvore zvySené celkové bielkoviny
< 1 g/l a v sére pozitivne titre IgM autoprotilatok proti GM1
a GD1 gangliozidom. Pacientovi bola aplikovana kuara IVIg-om
0,4 g/kg/den pocCas 5 dni v celkovej davke 200 gramov. Treti
den po ukonceni kary pacient pocitil vyrazné zlepSenie moto-
riky lavej hornej koncatiny. Od 17. 7. 2014 bola u neho ordi-
novana chronicko- intermitentna terapia 1Vig-om v jednorazo-
vej davke 50 g/den v 4-tyzdnovych intervaloch. Niekolko dni
pred opakovanymi podaniami IVIG-u sa u pacienta vyskytovali
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klinické prejavy zvyraznenia lézie n. radialis vliavo. Preto sme
udrziavaciu davku IVIg-u zvysili na 60 g/den a interval medzi
aplikaciami IVIG-u skratili na 3 tyZzdne. Bezprostredne po apli-
kacii IVIG-u pacient pocitoval vyznamné zlepSenie svalovej sily,
hlavne pri flexii v lakti, dorzalnej flexii ruky, extenzii, abdukcii
a addukcii prstov lavej ruky, ale nedoslo k Uplnej Gprave/remisii.
V dalSom obdobi sa dosiahnuty vyrazne zlepSeny stav stabili-
zoval a pacient bol nastaveny na pravideln udrziavaciu davku
IVIg-u 50 g/den v Stvortyzdriovych intervaloch, ktora mu bola
striedavo aplikovana v Centre pre neuromuskularne ochorenia
v Bratislave a na Neurologickom oddeleni v Levoci. Pacient dob-
re zvladal bezné denné aktivity, trvalo pracoval ako udrzbar.

Od roku 2017 zacal pocitovat distalne parestézie na dolnych
konc&atinach, intermitentnd bolestivost v lavej hornej koncatine
a aj akralne na nohach, preto bol do terapie pridany gabapentin.
Pri vySetreni citlivosti sa zistila redukovana palestézia akralne
na dolnych koncatinach, nekonstantna hypestézia pre vSetky
kvality v distribucii n. ulnaris vlavo, na pravej hornej koncati-
ne bola citlivost v norme. Pri vySetreni svalovej sily pretrvavali
znamky parcialnej lézie n. radialis, a hlavne n. musculocuta-
neus vlavo so sporadickymi fascikulaciami bez vyraznejSich
atrofii svalstva. Pri kontrolnom EMG v marci 2018 zistujeme
isty kondukény blok n. medianus viavo v motorickom aj senzi-
tivnom neurograme, isty kondukény motoricky blok n. radialis
vlavo, hrani¢ny parcialny motoricky kondukény blok n. media-
nus vpravo, zavazné axonalne postihnutie n. musculocutaneus
vlavo pri proximalnej stimulacii, chybanie proximalneho senzitiv-
neho neurogramu n. ulnaris vlavo, chybanie senzitivnych neu-
rogramov n. suralis bilateralne, pricom senzitivnhe neurogramy
n. peroneus superficialis boli bilateralne v norme (obrazky 2, 3,
4,5, 6,8,9a10). Klinicky obraz a elektrofyziologické nalezy spi-
nali diagnostické kritéria pre MADSAM. MMN a MADSAM sme
u nasho pacienta klasifikovali ako kontinuum jedného ochore-
nia. U pacienta pokracujeme v chronicko-intermitentnej lieche
IVIg-om v jednorazovej davke 50 g. Pri skrateni intervalu medzi
aplikaciami IVIG-u sa senzitivne priznaky vyznamne zmiernili.
Pacient ma rezidualne motorické priznaky na lavej HK, denné
aktivity zvlada a trvalo pracuje ako udrzbar.

Diskusia

V préaci prezentujeme kazuistiku pacienta, ktory preSiel nie-
kolkoro¢nou cestou hladania spravnej diagnézy a adekvatnej
lieCby. V Gvodnych dvoch rokoch pacientovi na spadovom neu-
rologickom pracovisku diagnostikovali kompresivne neuropatie
na lavej hornej koncatine, pre ktoré bol pacient 3-krat operova-
ny — 2-krat pre syndrém kubitalneho kanala a raz pre syndrom
karpalneho kanala. Pacient po chirurgickych zakrokoch nepoci-
toval subjektivne zlepSenie. V EMG nalezoch v nasledujucich
rokoch bol syndrom karpalneho kanala pritomny len v mier-
nom stupni, bez stranovej prevahy. EMG prejavy syndromu
kubitalneho kanala sme pri vySetreni v Levoci a ani Bratislave
nezaznamenali. PoCas prvej hospitalizacie na Neurologickom
oddeleni v Levoci v roku 2013 nebola zistena zavaznejSia cha-
ba paréza koncatin, v EMG naleze nebol potvrdeny kondukény
blok, laboratérne bol v sére zisteny hrani¢ny titer IgM autopro-
tilatok proti GM1 gangliozidom. Zaciatkom roka 2014 sa obja-
vili nové priznaky — slabost’ svalov na lavej HK inervovanych
n. musculocutaneus a n. radialis, ¢o bolo dévodom druhej hospi-
talizacie na NO v Levoci. Po klinickych a EMG vySetreniach bola
suponovana diagnéza MMN a pacient bol odoslany do Centra
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Obrazok 2. Isty kondukény blok pri stimulacii n. radialis vlavo proximalne, pri stimulacii v Erbovom bode nevybavny CMAP, vpravo nor-

malny nalez (rok 2018).
Radialistava , e P L3 Track table
L Position Onset Duration Amp. Max Area Peak Lat.
X ms]  [ms]  [mv] [mv*ms] [ms]
s m\/_—._— Bel Elb 18 94 23 146 71
i
Ab Elb 54 10,3 0,7 31 77
A Plexus = = = = =
we| ¢ =
3 —N‘é\‘/—“—'—v Segment table
Segment Ref Distance  Amp cv Diff Lat.
[mm] [%] [m/s] [ms]
s o Bel Elb - EDC 70 - - 18
ADEDb -BelEb t 230 -70 64 36
" Plexus - Ab Elb 1t - - - -
e JHEEN £ €
é\‘,'/rx"
nanianslnnva', (SN CANONI S R =S Track table
15 Position Onset Duration Amp. Max Area Peak Lat.
L/‘L\ [ms] [ms] [mv] [mv*ms] [ms]
s ; - Bel Elb 23 73 2.2 11,2 6,0
= Ab Elb 64 74 31 13,0 938
-_4/':\ Plexus 11,7 70 30 125 (153
AbElb 1 E e
eoc :\/\w Segment table
A Segment Ref Distance  Amp cv Diff Lat.
Y [mm] [%] [m/s] [ms]
e N oo weee = ||l [BeIFIb=EDC 80 - - 23
& ADEI -BelEb * 250 41 61 41
Plexus - AbEIb 280 6 53 58
[—

Obrazok 3. Isty kondukény blok pri stimulacii n. medianus vlavo, hrani¢ny parcialny blok vpravo, syndrém karpalneho kanala bilateralne

I. stupia (rok 2018).

Track table
Position Onset  Duration Amp.Max Area Peak Lat
[ms] [ms] [mvl  [mv*ms]  [ms]
Wrist 4,6 68 7.2 24,2 7.3
Elbow 10,1 8,6 2,2 78 130
Axilla 18,2 66 1,2 38 22,2
Segment table
Segment Ref Distance Amp o Diff Lat.
[mm] [%] [m/s] [ms]
Wrist - APB 95 == 21 46
Elbow - Wrist t 240 -69 43 5.5
Axilla - Elbow 1t 490 -46 61 8,1
Track table
Position Onset  Duration Amp.Max  Area P
[ms] [ms] [mv]  [my*ms]
Wrist 48 6,2 111 39,9
Elbow 10,5 70 6,1 308
Axilla 128 71 8,1 31,2
Segment table
Segment Ref Distance  Amj ov
[mm] [%] [m/s]
Wrist - APB 80 =i 17
Elbow - Wrist 250 -45 44
Axilla - Elbow t 120 34 52

Obrazok 4. Nevybavny CMAP n. musculocutaneus vlavo pri proximalnej stimulacii nasledkom sekundarnej axonopatie, vpravo normal-

ny nalez (rok 2018).
Muscul.-Biceps Lava , Jrel e S B e Track table
n Position Onset Duration Amp. Max Area Peak Lat.
A (ms]  [ms]  [mvl [my*ms] [ms]
. Axilla 2,5 16,6 5.2 47,5 106
s ¢ = = f 2 i - i
C5-6 Root = = = = =
Segment table
e Segment Ref Distance Amp cv Diff Lat.
S [mm] 9] [m/s] [ms]
Axilla = = o 2,5
Erb - = = -
C5-6 Root - = = =
enon
Muscul.-Biceps Prava, R e e Track table
L Position Onset Duration Amp. Max Area Peak Lat.
% ms]  [ms] mvl [mv*ms]  [ms]
. . Axilla 16 134 40 332 90
- 6 Erb 63 139 49 I8 154
r
C5-6 Root = = = = =
A Segment table
J/\ . Segment Ref Distance  Amp v oiffLat
w | S (mm] (%] (m/s] [ms]
Axilla 70 = = 16
Erb - 260 e 41 6,3
C5-6 Root - = = = =
ront
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Obrazok 5. Motoricky neurogram n. ulnaris bilateralne v medziach normy (rok 2018).
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Ulnar-ADMPrava ,,  ,,  o° e, o0 =, Track table
u Position Onset Duration Amp.Max Area  Peak Lat.
[ms] [ms] mvl  [mv*ms]  [ms]
o . : Wrist 2,7 5.7 85 272 62
B. Elbow 70 58 79 25,7 10,6
* A. Elbow 10,0 58 68 216 13,5
5. Elbow =
Aom Axilla = = - = =
Segment table
" Segment Ref Distance Amp cv Diff Lat.
A Elow é [mm] [%] [m/s] [ms]
E\/',’_s_—_( Wrist - ADM 70 - - 9.7
2 B.Elbow - Wrist t 275 -7 65 4,2
ol 4. Elbow - B.Elbow t 110 -14 36 3,0
Axilla- A.Elbow T - = x =
Ulnar-ADMLavs/ | |, 0 e TR o =, Track table
a Position Onset  Duration Amp.Max Area  Peak Lat.
[ms] [ms] [myl  [mv*ms]  [ms]
i by Wrist 39 5,0 10,2 29,5 6,7
B. Elbow 7 5,5 9,3 29,1 11,2
A. Elbow 10,3 5,7 9,3 27,4 14,6
5. Elbow -
Aom Axilla = = == == ==
Segment table
4 Segment Ref Distance Amp cv Diff Lat.
nemow ! z - [mm] [%] [m/s] [ms]
WN_‘ Wrist - ADM 75 = = 3,2
Y B.Elbow - Wrist 1 250 =9 64 319
- 4. Elbow - B. Elbow * 130 0 41 3.2
Axilla- A.Elbow = & =
Obrazok 6. Senzitivny neurogram n. ulnaris z roku 2018 - vllavo nevybavna proximalna odpoved.
Diai - VD e s e Track table
Ulnar-Digit VRrava. .; & ¢ 1 & % L 2 Position Onset Duration Amp.Peak Area  Peaklat.
B ms] fms] (V] ms]  (ms]
DigitV St B3 . 455 i 3 6.2
Digity 102 - - = 112
Digit v - - 5 = =
Wrist Segment table
Digit V Segment Ref Distance AmpDecr. CV  Comp.Lat.
[mm] %] (m/s) [ms])
Wrist - Digit v 120 - 23
B.Elbow-Wrist 1 280 - 56
A.Ebow-Wrist 1 - - -
B. Elbow
Digit V.
R IR o e wu  NOTCH ON IR s 0 Track table
Ulnar-Digit Viava C - L 13 i N » Position Onset Duration Amp.Peak Area  Peak lat
8 [ms] [ms] ) [uv*ms] [ms)
Digit V a8 1,5 129 16 57
Digit V - - - -
Digit V.
whst Segment table
oGty segment Ref Distance AmpDecr. OV Comp.la
[mm_ %] [m/s) [ms]
Wrist - Digit v -
8. Elbow - Wrist 1
A.Elbow - Wrist 1

8. Elbow
Digit V.

Obrazok 7. Na porovnanie normalny senzitivny neurogram n. ulna-
ris bilateralne z roku 2014 (na inom EMG pristroji).
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pre neuromuskularne ochorenia v Bratislave za U¢elom stano-
venia definitivnej diagndzy a nastavenia na terapiu. Na zaklade
kardinalnych klinickych, elektrofyziologickych nélezov, podpor-
nych laboratérnych, MRI nalezov a velmi dobrej terapeutickej
odpovede na IVIg bola potvrdena definitivna diagnéza MMN.
Pacient bol nastaveny na chronicko-intermitentna lieCbu IVIg-
om v jednorazovej davke 50 — 60 g/den v 4-tyzdfovych inter-
valoch s velmi dobrym terapeutickym efektom, pacient bol trva-
le praceschopny. V roku 2017, tri roky po stanoveni diagnézy
MMN, sa pridruzilo postihnutie senzitivnych nervov. Pacient
udaval parestézie a bolestivost akralnych €asti néh a lavej hor-
nej koncatiny, symptomaticky bol ordinovany gabapentin len
s Ciastocnym efektom. V kondukénych Stadiach sme zistili ako
nové nalezy poruchu vodivosti senzitivnymi nervovymi vlaknami
n. medianus a n. ulnaris vlavo, nevybavny senzitivny neurogram
n. suralis bilateralne, ¢o nasvedcovalo o diagn6ze MADSAM.
Prekryvajlce sa klinické a elektromyografické prejavy MMN
a MADSAM sme u nasho pacienta klasifikovali ako kontinuum
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Obrazok 8. Postoj na Spickach a patach bilateralne bez deficitu. Motoricky neurogram n. peroneus bhilateralne v norme (rok 2018).

jedného ochorenia. U pacienta nadalej pokraCujeme v chronic-
ko-intermitentnej lieCbe IVIg-om v jednorazovej davke 50 g/den.
Po miernom skrateni intervalu medzi aplikaciami IVIG-u sa sen-
zitivne iritané priznaky zretelne zmiernili.

Zaver

Chronické autoimunitné polyneuropatie, MMN, a najma
CIDP, su charakterizované heterogénnostou klinickych preja-
vov, klinického priebehu a imunopatogenetickych mechanizmov,
o ktorych zatial nemame detailnejSie informacie. Napriek tejto
diverzite mozno podla EFNS/PNS kritérii stanovit' definitivnu
diagnézu CIDP (typickej formy a atypickych foriem) a definitivnu
diagnézu MMN. V praci referujeme kazuistiku pacienta, ktoré-
ho subjektivne priznaky, klinické prejavy ochorenia a vysledky
paraklinickych vySetreni sa vyvijali a menili v ¢ase. Ochorenie
inicialne imponovalo ako bezna kompresivna neuropatia n.
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Peroneal-EDBPrava ,, O s B S Track table
L] Position Onset Duration Amp. Max Area Peak Lat.
[ms] [ms] [mv] [my*ms] [ms]
. h . Ankle 4,2 6,2 110 378 7.9
\/« B.knee 12,2 69 107 391 16,6
P A. knee 14,3 68 10,1 35,7 18,7
Segment table
T # Segment Ref Distance Amp cv Diff Lat.
€08 R: \/}.,———————— [mm] [%] [m/s] [ms]
e Ankle - EDB 70 = 4,2
B.knee - Ankle T 340 =2 43 8,0
5 § A.knee - B.knee 1t 120 -6 58 2,1
- (\/E(_—-—J
3
Peroneal-EDBLava ,  , "¢ oo EXO mxm o Track table
L] A Position Onset  Duration Amp.Max Area  Peak Lat.
[ms] [ms] [mv] [mv*ms] [ms]
sl Ankle 39 7.0 74 28,5 79
‘\/—”—— B. knee 126 5 71 72 2,5 168
AL n A. knee 14,2 72 7,2 294 18,6
Segment table
- Segment Ref Distance  Amp cv Diff Lat.
on ,\'/5'——’4 [mm] 9] m/s] [ms]
o B Ankle - EDB 80 = = 39
B.knee - Ankle 1t 355 -2 41 8,6
A.knee - B.knee 1 90 0 56 16
ica , . -
W %
ST
Obrazok 9. Senzitivny neurogram n. peroneus superficialis bilateralne v medziach normy (rok 2018).
Sup Peroneal-FootPrav , " " M WEEEE L EE | o e s e || SUPPeroneal-Footlavd v, W B I e ek Area Posk it
8 ms) ms) vl (v ms) ms) B [ms] ms] w1 v*ms] [ms]
Foot 37 28 46,9 52 456 Foot 30 2,7 459 56 42
= Seamen e
cement Ret Omtoce AmpDr, 0v Compitat sognet al D Amp0mr. OV Gaputat
[mm] (%) m/s] ms] [mm] (%) m/s] ms]
Lateral Leg - Foot oy b Lateral Leg - Foot - =, e
=
Obrazok 10. Senzitivny neurogram n. suralis bilateralne nevybavny (rok 2018).
Sural-Lat MalleolusPrava , [, m ESEEL S e o o as i | SUAHLALMalleolustav e R WEOEER W[ e e e
5 (ms] ms vl (v ms] ms] u [ms] [ms] mﬁ.v] v ms] ms)
Lat malleous - - - Lat malleous = =
e Py
mm) (%] m/s) ms) [mm] (%] m/s] [ms)
Calf - Lat malleous = Calf - Lat malleous
calf “’W calf
s moteos wtmteon

ulnaris a medianus vlavo. Neskér sa manifestovali asymetrické
chabé parézy na lavej HK v distriblcii viacerych motorickych
nervov. Klinicky obraz, EMG db6kaz istych kondukcnych blokov
motorickych nervov a splnenie vSetkych podpornych kritérii
potvrdilo diagnézu MMN. Napriek 3 rokom liecby MMN IVIG-om
sa pridruzila senzitivna symptomatolégia, ktora bola objektivi-
zovana aj EMG nalezmi a diagnosticky sa potvrdila MADSAM
(atypicka forma CIDP). Prechod MMN do MADSAM mozno
povaZzovat za kontinuum jedného ochorenia®?9, Pre priaznivi
prognézu pacienta je rozhodujlce, Ze dlhoro¢na chronicko-in-
termitentna lieCba IVIG-om ma vyznamne priaznivy terapeuticky
efekt na klinické prejavy MMN aj MADSAM a v sucasnosti su
pritomné len mierne rezidualne priznaky.

Vyhlasenie autorov o bezkonfliktnosti: Nemame potencialny
konflikt zaujmov.
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