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SSekcia pre neuromuskularne ochorenia SNeS

Multifokalna motoricka neuropatia (MMN) je ziskana, imunitne sprostredkovana (autoimunitna) neuropatia. Klinicky je cha-
rakterizovana chronickym alebo atakovitym vyvojom progresivnej asymetrickej slabosti koncatin bez poruch citlivosti. Horné
koncatiny su castejSie postihnuté ako dolné, distalne parézy dominuju nad proximalnymi. Elektrofyziologicky je pre MMN
typicky kondukény blok, ktory je pravdepodobne sposobeny fokalnou demyelinizaciou. Najnovsie morfologické a elektrofyzio-
logické nalezy zdoraznuju aj vyznam axonalnej degeneracie a narusené interakcie medzi myelinom a axénom. Cielom ¢lanku
je podat prehl'ad o klinickom obraze, diagnostike a liecche MMN. Uvedené su kardinalne, podporné a vylucujuce diagnostické
kritéria (klinické, elektrofyziologické, laboratorne) pre MMN. Liecbou prvej vol'by je intravenézny imunoglobulin (IVIg). Kli-
nicky efekt IVIg je obvykle vyrazny uz v prvych tyzdioch liechy, ale chronické parézy a svalové atrofie sa nezlepsuju u vacsiny
pacientov s MMN. S trvanim ochorenia sa rozsah ireverzibilnej dysfunkcie myelinu a axonu zvicésuje, preto véasna diagnoza
a véasna ordinacia lie¢by IVIg ma rozhodujici vyznam pre prognozu pacientov s MMN.
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DIAGNOSIS AND TREATMENT OF MULTIFOCAL MOTOR NEUROPATHY - PRACTICAL ISSUES

Multifocal motor neuropathy (MMN) is an acquired immune-mediated neuropathy characterized by chronic or stepwise pro-
gressive asymmetrical limb weakness without sensory deficits. The upper extremities are more often affected than the lower
extremities with distal paresis dominating over proximal paresis. MMN is typically characterized by conduction block most
likely caused by focal demyelization. Novel morphological and electrophysiological findings highlight the importance of axonal
degeneration and impaired axon-myelin interactions. This paper aims at providing a concise overview on clinical picture, diag-
nosis and treatment of MIVIN. Cardinal, supportive and exclusion criteria (clinical, electrophysiological, laboratory) for diag-
nosis of MMN are reviewed. Nowadays, intravenous immunoglobulin (IVIg) is regarded as the first-line therapy. The clinical
effect of [VIg is usually impressive within first weeks of treatment, although chronic paresis and muscle atrophy do not recover
after IVIg application in most cases. Duration of disease proportionately increases the extent of irreversible myelin and axonal
dysfunction, therefore early diagnosis and early IVIg treatment is of crucial importance for the prognosis of MMN.
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Uvod

Multifokalna motoricka neuropatia (MMN) je autoimu-
nitné ochorenie, ktoré patri do skupiny imunogénnych neu-
ropatii. Pre svoj zriedkavy vyskyt a klinicku manifestaciu,
ktora moze imitovat iné neurologické ochorenia, sposobuje
MMN znaéné diagnostické tazkosti. MMN je nepochybne
poddiagnostikované ochorenie nielen na Slovensku, ale aj
v celej Eurépe. Za ucelom zlepSenia diagnostiky a zachyt-
nosti MMN bola na 14™ Congress of the European Fede-
ration of Neurological Societies v Zeneve dia 26.9.2010
vytvorend Scientific Focus Group ,Improving disease
awareness and diagnosis of MMN¥, v ktorej ma zastupe-
nie aj Slovenska republika®.

Na Slovensku je v sucasnosti diagnostikovanych 8 pa-
cientov s MMN®. Podla prevalencie v krajinach zapad-
nej Europy (1-2/100000) mala by MMN v SR postihovat
50 az 100 pacientov. MMN je lieCitel'na intravendznym
imunoglobulinom, ktory u znacnej vacSiny pacientov ve-
die k vyznamnému klinickému zlepSeniu. Prognoéza zavi-
si najma od v€asného urcenia diagnézy MMN a vCasnej
ordinacie liecby intravenoznym imunoglobulinom. S trva-
nim ochorenia sa rozsah ireverzibilnej dysfunkcie myeli-
nu a axénu zvacsuje a zhorsuju sa prognostické vyhliadky
pacientov. Cielom Sekcie pre neuromuskularne ochorenia
SNeS je zlepsit diagnostiku, lieCbu a progndzu pacientov
s MMN v SR. Preto v ¢lanku poukazujeme na klinicky
obraz, medzinarodné akceptované diagnostické kritéria
a zakladné principy imunoterapie MMN.
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Obrazok 1. MMN - pokles ruky v zapasti (wrist drop)
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Obrazok 2. MMN - ,drépovitd“ ruka, atrofické interosealne svaly
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Patogenéza
MMN je autoimunitné ochorenie, hoci antigénny ciel

nie je znamy. O autoimunitnej patogenéze MMN sved¢i

viacero indicii®?:

» Casty nalez vysokych titrov IgM autoprotilatok proti
GM1 gangliozidom

* séra pacientov s MMN vyvolavaju u laboratérnych
zvierat experimentalny model MMN s elektrofyziolo-
gickym nalezom bloku vedenia motorickym nervom

» priazniva terapeutickd odpoved na intravendzny imuno-
globulin

e v patogenéze sa vyznamne uplatiuju B-bunky, IgM pro-
tilatky a komplementovy systém

Nejasnou otazkou pri MMN je skutocnost, preco su
postihnuté len motorické fascikuly nervov. Hypoteticky sa
predpoklada, Ze potencidlny cielovy antigén moze byt od-
lisny pre myelin motorickych a senzitivnych vlakien. Pres-
né mechanizmy vzniku dysfunkcie nervov, najméa vzniku
kondukéného bloku, nie su detailne objasnené. Konduk¢-
ny blok moze byt zapri¢ineny dysfunkciou myelinu a/alebo
dysfunkciou axonu. Histopatologické nalezy a elektrofyzi-
ologické studie poukazuju na demyelinizaciu aj axonalnu
degeneraciu.

Klinicky obraz

Ochorenie ako samostatnu nozologicku jednotku pr-
vykrat popisali v r. 1988 Pestronk a kol.®. Do roku 1988
bola MMN najcastejSie diagnostikovana ako ALS s pre-

kvapujuico priaznivym priebehom™**?. MMN je zriedkavé
ochorenie s prevalenciou 1-2/100000 obyvatelov-¢?. Cas-
tejsie, v pomere 3:1, postihuje muzov ako Zeny. Priemerny
vek pri vzniku MMN je 40 rokov. MNN ma pomaly progre-
sivny alebo atakovite progresivny vyvoj. Spontanne remisie
sa pri MMN vyskytuju vzacne. Klinicky je MMN charak-
terizovana asymetrickymi a distalne akcentovanymi paré-
zami. Len u 5-10% pacientov s MMN sa svalova slabost
manifestuje v proximalnom svalstve?.
Termin ,multifokalna motoricka neuropatia“ vystihuje
zakladné klinické charakteristiky ochorenia®*:
*  Multifokdlna - viaclozZiskova svalova slabost v distribu-
cii periférnych nervov, najcastejSie na HK n. ulnaris,
n. radialis, n. medianus a n. musculocutaneus, menej
casto na DK n. fibularis, n. tibialis
e Motorickd - obligatne su pritomné chabé parézy, Casté
su svalové atrofie a fascikulacie

Svalovd slabost je obligatny, vidy pritomny, priznak.
Castejsie a vyraznejsie st postihnuté horné konéatiny ako
dolné koncatiny. Predilekéne su postihnuté distalne svaly
a postihnutie je obvykle asymetrické. NajcastejSimi uvod-
nymi priznakmi st pokles ruky v zapdsti - ,wrist drop“ (ob-
razok 1), oslabenie stisku ruky, poruchy jemnej motoriky
a na DK prepadavanie nohy v ¢lenku - ,,foot drop“©.

Svalové atrofie sa vyskytuju €asto. V ivodnych Stadiach
ochorenia mozu chybat, alebo mézu byt mierne, v rozvi-
nutych stadiach su evidentné (obrazok 2).

Svalové fascikuldcie su pomerne Casté. Vyskytuju sa
u 30-60% pacientov. U tychto pacientov sa niekedy vysky-
tuju aj svalové krce.

Slachovo-okosticové reflexy mdzu byt vybavné, ¢asto su
zniZené alebo nevybavné.

Svalova slabost a atrofie so vyvijaju postupne, zried-
kavo v urcitych atakoch. Pacienti byvaju obvykle schopni
chodze aj po 10. rokoch trvania ochorenia. Bulbarne a res-
piracné svalstvo nebyva postihnuté ani pri dlhorocnom
priebehu MMN.

Nikdy nie su pritomné priznaky lézie centralneho mo-
toneuronu. Typicky chybaju poruchy citlivosti, alebo su vy-
jadrené len velmi mierne“?.

Diagnostika MMN

Klinické a elektromyografické kritéria maju rozho-
dujtci vyznam pri diagnostike MMN®©13, Podporny di-
agnosticky vyznam maju pozitivne vysledky vySetreni
autoprotilatok typu IgM proti GM1 gangliozidom, nalez
hyperproteinorhachie v likvore a MRI nalez hyperintenzit
v T2 vazeni v oblasti plexus brachialis“®!12);

A. Kardinalne diagnostické kritéria:

1. Klinické kritéria (tabul'ka 1) a pozri vyssie-klinicky obraz.

2. Elektromyografické kritérida (tabulka 2).

e Blok vedenia motorickym nervom (kondukcny blok) - mi-
mo miest obvyklych kompresii je patognomickym na-
lezom pri MMN®©?, Kondukény blok umoznuje odlisit
MMN od ALS a inych ochoreni s podobnym klinic-
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Tabufka 1. Diagnostika multifokalnej motorickej neuropatie - klinické kritéria
(podfa European Federation of Neurological Societies and Peripheral Nerve
Society)
Kardinalne (jadrové) kritéria
1. Pomaly progresivna alebo atakovite progresivna asymetricka koncatinova
slabost alebo motorické postihnutie v distribdcii najmenej dvoch nervo, trva-
juce obvykle viac ako 6 mesiacov a miniméalne 1 mesiac
2. Ziadne objektivne poruchy citlivosti, s vynimkou fahkej hypestézy pre vib-
raénu citlivost na dolnych koncatinach

Podporné klinické kritéria
3. Predominantné postihnutie horych koncatin

4. Znizené alebo nevybavné Sfachovookosticové reflexy na postihnutych
koncatinach

5. Nepritomnost postihnutia mozgovych nervov
6. Fascikulcie a krampy v postihnutych koncatindch

Vylucuijuce kritéria

7. Priznaky |ézie centralneho motoneurénu

8. VyraznejSia bulbarna symptomatoldgia

9. Poruchy citlivosti

10. Diftzna symetricka slabost v Gvodnych tyzdinoch ochorenia
11. ZvySené bielkoviny v likvore (>1g/l)

kym fenotypom. Konduk¢ény blok je definovany ako
neschopnost motorickych nervov §irit akéné potencia-
ly pocas kondukénych vySetreni. Hoci kondukény blok
je vel'mi dolezity v diagnostike, nie je Specificky len pre
MMN. Prilezitostne sa zistuje pri niektorych inych ne-
uropatiach. Moze sa vyskytovat pri akutnych kompre-
sivnych neuropatiach alebo pri hereditarnej neuropatii
so sklonom k tlakovym parézam, kde byva lokalizova-
ny v anatomickych uzinovych oblastiach, ako sulcus
nervi ulnaris alebo caput fibulae®®®. Kondukény blok
sa moze vyskytnut aj u pacientov s Guillanovym-Bar-
rého syndromom a CIDP, u nich byvaju pritomné dal-
Sie elektrofyziologické priznaky fazkej demyelinizacie,
ako vyrazne prediZené distalne motorické latencie ale-
bo predizenia latencie F-vin®?. V odbornej literature

Tabufka 2. Elektrofyziologické kritéria kondukéného bloku (KB)

1. Definitivny motoricky KB’

Ubytok plochy negativneho vrcholu CMAP pri porovnani CMAP vyvolaného proxi-
malnou vs. distalnou stimulaciou 0 50% a viac bez ohfadu na dizku vySetreného
Useku nervu (n. medianus, n. ulnaris, n. fibularis). Amplitida negativneho vrcholu
CMAP pri distélnej stimulacii v tseku s KB musi byt najmenej 0 20 % vysSia v po-
rovnani s jej minimalnou normalnou hodnotou a musi byt viac ako 1mV. Zaroven
nesmie byt trvanie negativneho vrcholu CMAP pri porovnani CMAP vyvolaného
proximalnou vs. distalnou stimulaciou dihSie o viac ako 30 %.

2. Pravdepodobny motoricky KB

Ubytok plochy negativneho vrcholu CMAP o viac ako 30% a sti¢asne trvanie
negativneho vrcholu CMAP nie je dlhSie o viac ako 30 % pri vySetreni dlhého
Useku nervu hornej kon¢atiny.

Ubytok plochy negativneho vrcholu CMAP o viac ako 50% (rovnako ako pri
istom KB) a sucasne trvanie negativneho vrcholu CMAP prevySuje 30% pri
vySetreni dihého seku nervu hornej konéatiny.

3. Normélne vedenie senzitivnymi nervami v isekoch s kondukénym
blokom a normélne hodnoty amplitiidy SNAP (pozri vylu€ujuce kritéria).
CMAP (compound muscle action potential) - sumacény akény svalovy potencial
SNAP (sensory nerve action potential) - sumaény akény potencial senzitivnych
vlakien
* KB musia byt umiestnené mimo lokalizdciu standardnych kompresivnych
uzinovych syndrémov.

sa pripusta aj existencia variantu MMN bez perzistuju-

ceho kondukéného bloku.

Elektrofyziologicky musia byt vySetrené viaceré nervy
v celom dostupnom priebehu, inak moze byt blok vede-
nia prehliadnuty. Blok sa velmi tazko zistuje vo velmi pro-
ximalnych a vel'mi distalnych ¢astiach nervu. Stanovenie
konduk¢ného bloku je ¢asto zloZité a spojené s technicky-
mi uskaliami, ktoré suvisia najma so stupnom a lokaliza-
ciou bloku.

« Dalsie prejavy demyelinizacnej neuropatie - byvaju tiez pri-
tomné, obvykle v oblastiach postihnutych blokom®©*:
- spomalenie rychlosti vedenia motorickym a senzitiv-
nym nervom segmentalne cez oblast bloku
- chybanie F vin alebo predizenie ich latencie
- predizenie distalnych motorickych latencii
- znamky demyelinizacnej 1ézie mimo oblast bloku sa
vyskytuju vzacne
« Dalsie elektromyografické charakteristiky
- senzitivny neurogram je normalny
- znamky disperznej axonalnej 1ézie nie su pritomné.
Fokalne sa v oblasti nervu postihnutom primarne
blokom rozvija akutna, neskér chronickda axonopa-
tia, veduca k poklesu amplitidy CMAP

(59).

B. Podporné diagnostické kritéria®:
1. Vysoké titre IgM autoprotilatok proti gangliozidom GM1I1
Zistuju sa u 70-80 % chorych s MMN. Ich pritomnost
vSak nie je Specificka pre MMN. Mo6zZu sa vyskytovat,
hoci zriedkavo, aj pri inych motorickych neuropatiach -
distalnych syndrémoch motorického neurénu a pri akut-
nych axonalnych motorickych neuropatiach. Diferencial-
ne diagnosticky je vyznamné, Ze pri ALS nie st pritomné
protilatky proti GM1 gangliozidom.

2. Zvysené bielkoviny v cerebrospindlnom likvore

U cca 50% pacientov sa zistuje nalez hyperproteinor-
hachie, u ostatnych pacientov su vSetky nalezy v likvore
v norme. ZvySenie bielkovin je mierne, nepresahuje viac
ako 1g/lL.

Hodnota bielkovin nad 1g/1 vylucuje diagnozu MMN.

3. MRI ndlez T2 signalovych hyperintenzit a/alebo zhrubnuti
v oblasti plexus brachialis
Diagnoza MNN je definitivna, ak pacienti spinaju kli-
nické kritéria 1, 3 a 7 az 11 a EMG kritéria 1 a 3 aspon
v 1 nerve (tabul'ka 3). Ak chyba EMG dokaz kondukéného
bloku, je diagnéza MMN pravdepodobna u tychto pacien-
tov (tabul'ka 4):
- splnené klinické kritéria 1, 2 a 7-11 a EMG kritéria
2 a 3 aspon v dvoch nervoch
- splnené klinické kritéria 1, 2 a 7-11 a EMG kritéria
2 a 3 v jednom nerve a pritomnost aspon jedného
podporného kritéria

Hoci kondukény blok je dolezitou znamkou MMN, je
otazne, Ci jeho pritomnost je nevyhnutna pre diagnézu
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Tabufka 3. Diagnostika MMN - podporné diagnostické kritéria

1. Pozitivne IgM protilatky proti gangliozidu GM1

2. MRI plexus brachialis - hyperintenzitné 1ézie v T2 vézeni

3. Klinické zlepSenie po liecbe IVIg

Tabufka 4. MMN - diagnostické kategdrie
Definitivna MMN
Klinické kritéria 1, 2 a 7-11 a EMG kritéria 1 a 3 v jednom nerve

Pravdepodobna MMN
Klinické kritéria 1, 2 a 7-11 a EMG kritéria 2 a 3 v dvoch nervoch

Klinické kritéria 1, 2 a 7-11 a EMG kritéria 2 a 3 v jednom nerve
+ najmenej 1 podporné kritérium 1-3

MMN®?_ V odbornej literature je popisanych viac ako
30 pripadov MMN s typickou klinickou manifestaciou
a dobrou reakciou na IVIg, ale bez kondukéného bloku.

Diferencialna diagnostika

MMN musi byt diferencidlne diagnosticky odliSena od
ochoreni, ktoré maju podobny klinicky fenotyp. Najvac-
Sie diagnostické fazkosti mozu sposobovat amyotroficka
lateralna skleroza, bulbospinalna amyotrofia (Kennedyho
choroba), hereditarne neuropatie so sklonom k tlakovym
parézam, uzinové neuropatie, Lewisov-Sumnerov syndrom
(LSS) a ¢isto motoricky variant CIDP®314),

Najvacsiu diagnosticku vyzvu predstavuje oddiferen-
covanie MMN od amyotrofickej lateralnej sklerdzy a od
LSS®  Lewisov-Sumnerov syndrém alebo multifokalna
ziskana demyeliniza¢na senzoricka a motorickd neuropa-
tia sa liSi od klasickej CIDP vyraznym multifokalnym po-
stihnutim. LSS, na rozdiel od MMN, vyznamne postihu-
je senzitivne nervy a Casto spdsobuje neuropaticku bolest.
Diferencialna diagnostika MMN je uvedena v tabul'ke 5.

Liecba

MMN, na rozdiel od CIDP, nereaguje na kortikotera-
piu, ani na plazmaferézu®™'>. Po prednizone dochadza asi
u 1/3 pacientov dokonca k zhorS§eniu stavu.

Intravenozny imunoglobulin je u pacientov s MMN jed-
noznaéne liechou prvej volby. Uinnost IVIg pri MMN
bola potvrdena viacerymi randomizovanymi, kontrolova-
nymi, dvojito zaslepenymi Studiami®!'>1". V uvode lieCby
sa podava [VIg v davke 0,4-1 g/kg telesnej hmotnosti pocas
5 dni alebo 2,0g/kg pocas 2 dni. IVIg signifikantne zlep-

Tabufka 5. Multifokalna motorické neuropatia - diferencialna diagnostika

Suje svalovu silu u pacientov s MMN. Prolongovana remi-
sia (> 12 mesiacov) sa dosahuje u 1/3 pacientov, vyznam-
né zlepSenie cca u 60 % pacientov a u ostatnych minimalne
stabilizacia stavu®1%!", Efekt lieCby sa zvycajne dosahuje
pomerne rychlo, prejavuje sa v prvych dnoch a tyzdnoch
lieCby a trva niekol'ko tyZdnov az mesiacov. Rychlost ucin-
ku IVIG, podobne ako jeho mechanizmus, nie su pri MMN
blizSie objasnené.

Vo velkej retrospektivnej studii boli priaznivymi prog-
nostickymi ukazovateImi terapie IVIg zvySené protilatky
proti gangliozidu GM1 a definitivny kondukény blok™®.
Nevyrazna terapeuticka odpoved byva u pacientov s dlhym
trvanim MMN a vyraznejSimi svalovymi atrofiami, ktoré
su indikatorom uz rozvinutej axonopatie®”. VacSina pa-
cientovs MMN si na zabezpecenie priaznivého terapeutic-
kého efektu vyZaduje opakované podavanie IVIg.

Ak je uvodna kura IVIg efektivna, treba zvazit opako-
vané podavanie IVIg v davke 0,4-1g/kg v 2-4 tyzdnovych
intervaloch alebo v davke 2g/kg v 4-8 tyzdnovych inter-
valoch. Davka a frekvencia opakovanych aplikacii IVIg
je individualna. U pacientov s nutnostou dlhodobej liec-
by sa zvyCajne podava davka 0,4 g/kg v intervaloch 4-6 tyz-
dnov. Dlhodoba liecba I1VIg znizuje pocet kondukénych
blokov, zabranuje axonalnej degeneracii a podporuje rei-
nervaciu?,

V pomerne zriedkavych pripadoch, ked' je IVIg neucin-
ny, odporuca sa zvazit imunosupresivnu liecbu (cyklofos-
famid, azatioprin, cyklosporin, mykofenolat mofetil) ale-
bo rituximab®72°2V_ Pri peroralnych imunosupresivnych
preparatoch sa vSak nezistila vyznamnejSia terapeuticka
efektivnost. Niektoré nekontrolované studie poukazuju na
priaznivy efekt cyklofosfamidu v intravenoznej aplikacii
v davke 1g/m?v opakovanych kurach v 1-mesaénych inter-
valoch®¢222% Skupina britskych expertov i.v. terapiu cyklo-
fosfamidom neodporuca pre jeho toxicitu a nedostato¢ne
dokumentovanu uc¢innost®.

Nedavno sa objavili prace, ktoré poukazuju na zlepSenie
MMN pri lie€be rituximabom u pacientov, ktori boli refrak-
térni na terapiu IVIg®. Rituximab je monoklénova proti-
latka proti CD20* molekule na povrchu B lymfocytov, ¢im
moze redukovat tvorbu patologickych autoprotilatok pri
MMN. Dékazy o efektivnosti rituximabu v lieccbe MMN
su zatial nedostatoCné a musia byt overené v randomizova-
nych kontrolovanych Studiach.

MMN ALS CIDP LSS Kennedyho choroba
Klin.priznaky asymetrické symetrické >asymetrické symetrické asymetrické symetrické
Senzitivne priznaky chybajl chybaju pritomné pritomné + bolest chybajti
RSO znizené hyperreflexia areflexia znizené | areflexia
Priebeh ochorenia pomaly progresivny rychlo progredujuci progredujuci/relapsujdci | progresivny/relapsujuci pomaly progredujuci
CSL proteiny <1g/ <1g/ >1g/ <19/l zriedka>1g/l v norme
IgM anti-GM1 protilatky 40-80% pod 10% vzacne chybaju chybaju
Reakcia na kortikoidy Ziadna (zhorSenie) Ziadna dobré dobré Ziadna
Reakcia na IVig dobré Ziadna dobra dobré Ziadna

MMN - multifokdlna motorickd neuropatia; ALS - amyotrofickd laterdlna sklerdza; CIDP - chronickd inflamatdrna demyelinizacnd polyneuropatia;
LSS - Lewis-Sumnerov syndrém (multifokdlna ziskand demyelinizacna senzorickd a motoricka neuropatia), Kennedyho choroba - bulbospinalna amyotrofia
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Diagnostika a liecba - odporucania pre prax
A. Diagnostika MMN
V diagnostickom procese treba zhodnotit:

o Klinické kritéria (hlavné klinické kritéria; podporné kli-
nické kritéria; vylucujuce klinické kritéria - tabul'ka 1)

» Elektrofyziologické kritéria (definitivny blok vedenia
motorickym nervom; pravdepodobny motoricky blok
vedenia; normalne vedenie senzitivnymi nervami - ta-
bul'ka 2).

e Podporné diagnostické kritéria (zvySené titre IgM au-
toprotilatok proti gangliozidom GMI1; v oblasti plexus
brachialis MRI nalez signalovych hyperintenzit v T2
vazeni; klinické zlepSenie po IVIg - tabulka 3).

Na zaklade uvedenych diagnostickych kritérii mozno
stanovit definitivnu a pravdepodobnui diagnozu MMN,
alebo diagnozu MMN mozno vylucit (tabul'ka 4).

B. Liecha MMN

e IVIG je lie¢bou prvej volby - 0,4-2g/kg/v priebehu
2-5 dni.

» Kortikoidy a plazmaferéza - nie st indikované (su neu-
¢inng).

e Ak je IVIg pri MMN ucinny, treba zvazit jeho opakova-
né podavanie.

» Frekvencia podavania a davka IVIg sa musia posudzo-
vat individualne. Obvykle sa podava davka 0,4-1g/kg
v 2-4 tyzdnovych intervaloch alebo davka 2g/kg
v 4-8 tyzdnovych intervaloch.

* Pri opakovanom podavani IVIg mozno pri kontrole sta-
vu pacientov postupne znizovat davku a predlzovat
interval podavania.

e Ak je IVIg pri MMN neucinny, treba zvazit lieCbu imu-
nosupresivnym preparatom alebo rituximabom.
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Zaver
MMN je zriedkavé autoimunitné ochorenie, ktoré pat-

ri do skupiny imunogénnych neuropatii. Nazov ochorenia

vystihuje jeho zakladné charakteristiky:

- Multifokalna: MMN sa prejavuje ako viacloZiskova,
obvykle asymetricka, svalova slabost v distribucii peri-
férnych nervov. Horné koncatiny su viac postihnuté ako
dolné, distalne parézy dominuju nad proximalnymi.

- Motoricka: Dominuju motorické priznaky - chabé
parézy, v neskorSom vyvoji ochorenia su ¢asto pritom-
né atrofie a fascikulacie. Senzitivne priznaky obvykle
chybaju.

- Demyelinizacnd: Kondukény blok v motorickych ner-
voch je pri MMN charakteristickym EMG nalezom.

MMN sposobuje znacné diagnostické fazkosti pre svoj
zriedkavy vyskyt a klinicku manifestaciu, ktora moze imi-
tovat iné neurologické ochorenia. MMN je dobre lieCitelna
intravenoznym imunoglobulinom, ktory u vaésiny pacientov
vedie k vyznamnému zlepSeniu. Prognoza pacientovs MMN
zavisi najma od v€asného uréenia diagnozy a od v€asnej or-
dinacie liecby IVIg. Pacienti s MMN vyzaduju dlhoro¢nu
dispenzarizaciu Specializovanymi odbornikmi. Vo vyspe-
lych krajinach s vysokou uroviiou poskytovania zdravotnic-
kej starostlivosti sa problematika diagnostiky a lieCby MMN
riesi v §pecializovanych centrach. Zamerom Sekcie pre ne-
uromuskularne ochorenia SNeS je vytvorit v SR podobné
Specializované centrum s cielom zlepSit zachytnost, dia-
gnostiku, lie¢bu a prognézu pacientov s MMN.
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