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MILLER FISHEROV SYNDROM -
TRI KAZUISTIKY, DIAGNOSTIKA A LIECBA

Peter Spalek, Ivan Martinka, Frantisek Jurcaga, Denis Richter, Eva Hanackova

Miller Fisherov syndrom (MFS) je lokalizovany variant Guillainovho-Barrého syndromu (GBS). Klinicky je charakterizovany
triadou priznakov - oftalmoplégia, areflexia a ataxia. U pacientov s MFS sa zistuju antigangliozidové protilatky anti-GQ1b
triedy IgG. Antigénnymi ter¢mi tychto autoprotilatok su membrany presynaptickych zakonceni nervovosvalového spojenia
a Schwannove bunky. V praci referujeme o 1 pacientovi s lokalizovanou formou MFS a o 2 pacientoch s prechodnou formou
medzi MFS a GBS. Clanok je zamerany na patogenézu, klinické prejavy, diagnostické kritéria, diferencialnu diagnostiku
a moznosti liecby Miller Fisherovho syndromu. V lieche MFS je u¢inna plazmaferéza alebo terapia intraven6znym imunoglo-
bulinom, najmai u pacientov s prechodnou formou medzi MFS a GBS.
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MILLER FISHER SYNDROME - THREE CASE REPORTS, DIAGNOSIS AND TREATMENT

Miller Fisher syndrome (MFS) is a localized variant of Guillain-Barré syndrome (GBS), characterized by ophthalmoplegia,
areflexia and ataxia. Anti-GQ1b IgG antibodies are present in MFS and are believed to be pathogenic. Presynaptic neural
membranes and perisynaptic Schwann cells are targets for anti-GQ1b antibody attack. We report one patient with localized
MEFS and two patients with overlapping form of MFS and GBS. This article focuses on pathogenesis, clinical spectrum,
diagnostic criteria, differential diagnosis and treatment of MFS. Both plasmapheresis and intravenous immunoglobulin are

effective first-line therapies, especially in cases of MFS with overlapping GBS.
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Uvod

Kanadsky neurolég Charles Miller Fisher v roku 1956
popisal ako prvy akutne ochorenie charakterizované tro-
jicou klinickych priznakov - externa oftalmoplégia, ataxia
a areflexia®. Vzhladom na klinicky obraz a likvorovy na-
lez proteinocytologickej disociacie sa ochorenie povazu-
je za lokalizovany variant akutnej polyradikuloneuritidy
Guillain-Barré - (GBS) 23439 Qchorenie sa podla auto-
ra prvého popisu oznacuje ako Miller Fisherov syndrom
(MFS).

MFS sa povaZuje za autoimunitne sprostredkované
ochorenie. U 85% pacientov s MFS st v sére pritomné
antigangliozidové anti-GQIb protilatky proti antigénom
Schwannovych buniek a najmé proti antigénom v presy-
naptickych nervovych zakon¢eniach nervovosvalového spo-
jeniaG4378910.00 Preto sa MFS zarad'uje aj k autoimunit-
nym ochoreniam nervovosvalového spojenia®!V. Popisany
bol aj sucasny vyskyt MFS s myasténiou gravis'?. Predpo-
klada sa, ze antigangliozidové protilatky pri MFS spéso-
buju blokadu uvolniovania acetylcholinu z presynaptickych
zakonceni nervovosvalového spojenia 41V, Existuje vSak aj
Studia, ktora inhibi¢ny vplyv anti-GQ1b protilatok na neu-
romuskularnu transmisiu nepotvrdila®?.

Klinické prejavy MFS su heterogénne. Okrem typic-
kej formy s charakteristickou triadou klinickych prizna-
kov (externa oftalmoplégia, ataxia, areflexia) sa ochore-
nie mdze manifestovat ako prechodna forma medzi MFS
a GBS (klasicka forma MFS +chabé parézy+respiracna
insuficiencia) alebo abortivna (,frustna“) forma (akut-
na oftalmoparéza bez ataxie)*>%10  Anti-GQlb proti-

latky sa vyskytuju pri vSetkych formach, preto niekto-
ri autori pouzivaju pre rozne klinické formy MFS nazov
,anti-GQIlb-IgG-protilatkovy syndrom“ &b,

V naSej praci referujeme o naSich skusenostiam s diag-
nostikou a lieCbou MFS u 3 pacientov. Hlavnym cielom
prace je poukazat na diferencialne diagnostické problémy,
ktoré vyplyvaju zo vzacneho vyskytu a z atypickej alebo
hyperakutnej manifestacie MFS. V¢asné urCenie spravne;j
diagnozy a ordinovanie U¢innej imunoterapie mézu mat
rozhodujuci vyznam pre prognozu pacientov s MFS.

Subor pacientov
Kazuistika 1

56-ro¢na pacientka v juli 2007 nahle zacala mat dvo-
jité videnie kolisavej intenzity. Na 3. den sa pridali poru-
chy rovnovahy a zla koordinacia pohybov. Vyvoj tazkos-
ti do maxima ich intenzity trval 5 dni. Pacientku prijali
na rajonne neurologické oddelenie. MR vySetrenim moz-
gu sa zistila mierna difuzna atrofia mozgu, inak bol nalez
v norme. USG vySetrenie karotid bolo v norme. Pacientku
odoslali na nase pracovisko s diagnozou myasténia gravis.
Objektivnym neurologickym vySetrenim sme zistili kom-
pletnu obojstrannu externu oftalmoplégiu, vyraznu ataxiu
postoja a chddze, §lachovookosticovu areflexiu a poruchu
vibraénej citlivosti. Anamnéza a objektivny nalez svedci-
li o typickej forme Miller Fisherovho syndromu. Diag-
nézu potvrdil nalez proteinocytologickej disociacie
v mozgovomiechovom moku (proteinorachia 1406 mg/1,
elementy 9/3). EMG vySetrenim sa zistili normalne rych-
losti vedenia motorickymi a senzitivnymi vlaknami.
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Pri testovani neuromuskuldrnej transmisie repetitivnou sti-
mulaciou (3 Hz) sa zistili normalne nalezy - bez dekremen-
tu. Titre autoprotilatok v sére proti AChR a proti MuSK
boli negativne. Ordinovali sme 2 vel'koobjemové vymen-
né plazmaferézy, po ktorych sa stav pacientky vyrazne
zlepsil. Upravili sa poruchy okulomotoriky, ataxia posto-
ja a chddze, obnovili sa §lachovookosticové reflexy a pa-
cientku po 13 dnoch prepustili. Pri ambulantnej kontrole
mesiac po prepusteni pacientka nemala Ziadne subjektivne
tazkosti a objektivny nalez sa upravil ad integrum.

Kazuistika 2

75-ro¢ny pacient prekonal koncom juna 2008 febrilny
infekt hornych dychacich ciest. O 2 tyZdne nahle vznikla
vyrazna porucha rovnovahy, neistota pri chodzi. Na dru-
hy den sa pridruzila diplopia a poruchy okulomotoriky.
Na 3. a 4. den sa objavili deglutinacné tazkosti, dyzartria
a vyrazna slabost svalstva hornych a dolnych koncatin.
Na 5. den pacient nebol schopny samostatnej chodze. Z ra-
jonneho neurologického oddelenia pacienta pre podozrenie
na polyradikuloneuritidu urgentne preloZzili na JIS nasho
pracoviska. V den prijatia sa objavilo aj stazené dychanie.
Objektivne sme zistili obojstrannu externt oftalmoplégiu,
dysartriu, slachovookosticovu areflexiu, chabu kvadrupa-
rézu, vyraznu ataxiu a mierne dyspnoe (VKP 1200ml).
Kondukénymi EMG §tadiami sa zistili zniZené rychlos-
ti vedenia vzruchu v motorickych i senzitivnych nervoch.
VySetrenim likvoru (6. den od vzniku) sa zistila mierna
proteinocytologicka disociacia (proteinorachia 630 mg/1,
elementy 4/3). Na zaklade anamnézy, klinického obrazu
a vysledku paraklinickych vySetreni sme stanovili diagno-
zu akutnej polyradikuloneuritidy - prechodnej formy medzi
MEFS a GBS. Pacientovi sme ordinovali tri kury vel'koobje-
movej vymennej plazmaferézy. Stav pacienta sa postupne
zlepSoval. Najprv sa upravili poruchy prehitania a dycha-
nia, pozvolne sa zlepSovali poruchy okulomotoriky a chaba
kvadruparéza. Pacienta prelozili na Fyziatricko-rehabilitac-
né oddelenie NsP v RuZinove. Po 2 tyZdinoch ho prepusti-
li, bol schopny samostatnej chédze, bez problémov zvladal
bezné denné aktivity. Pretrvava u neho l'ahka rezidualna po-
rucha okulomotoriky, subj. je v§ak pacient bez diplopie.

Kazuistika 3

47-ro¢ného pacienta v auguste 2008 prijali na rajonne
neurologické oddelenie pre poruchy prehitania (regurgita-
cia tekutin nosom) a artikulacie, celkovu slabost a neisto-
tu. 10 dni predtym ho liecili pre akatnu faryngitidu. Pri ob-
jektivnom neurologickom vySetreni bola zistena externa
otfalmoparéza, hypomimia, tazka bulbarna symptomatolo-
gia - bilateralna 1ézia n. IX, X, XI, XII, tazka chaba kvadru-
paréza a Sl'achovookosticova areflexia. Pacientovi urgentne
vykonali CT vySetrenie mozgu s nalezom drobného tumoru
bazy alae parvae ossis sphenoidalis 1. dx. (v.s. meningeom)
a susp. Cerstvej ischémie mesencefala. Pre podozrenie na
trombozu a. basilaris pacientovi ordinovali prolongovanu
trombolyzu bez terapeutického efektu. VySetrenim likvoru
(3. den od vzniku) sa zistili normalne nalezy (proteinora-

chia 452 mg/1, elementy 1/3). EMG vySetrenie nezistilo po-
ruchu neuromuskularneho prenosu, normalny bol aj nalez
pri vodivostnych Studiach. Stav pacienta sa dalej zhorSoval,
tazka kvadruparéza sa prehibila do kvadruplégie, pre roz-
voj respiracnej a bulbarnej insuficiencie bola nutna umela
plicna ventilacia (UPV) a zavedenie nazogastrickej son-
dy. Pacienta prelozili za ic¢elom diagnostického dorieSenia
a dalSej liecby na KAIM FN Ruzinov. Neurologicky sme
u pacienta konstatovali respira¢nu a bulbarnu insuficien-
ciu, obojstrannu externu oftalmoplégiu a chabu kvadruplé-
giu. Vzhladom na predpokladant diagnozu mezencefalic-
kej ischemickej NCMP sme realizovali MR angiografiu
s normalnymi nalezmi v mozgovom kmeni, mozgovych he-
misférach a aj na cievach vertebrobazilidrneho a karotické-
ho rieciska. Repara¢ny farmakologicky test bol negativny.
Opakovanym vySetrenim likvoru sme zistili proteinocy-
tologicku disociaciu (proteinerachia 1190mg/l; elemen-
ty 3/3). Na zaklade anamnézy, klinického obrazu, vysled-
kov paraklinickych vySetreni (likvor, MR AG mozgu) sme
stav diagnostikovali ako polyradikuloneuritidu - prechod-
nu formu medzi Miller Fisherovym a Guillainovym-Bar-
rého syndromom. Pacientovi sme ordinovali 5-dnovu kuru
intravenoznym imunoglobulinom v celkovej davke 150¢g.
Stav pacienta sa postupne zlepSoval. Na 4. dei podava-
nia IVIg pacient uz nevyzadoval UPV, upravovali sa poru-
chy prehitania, obnovila sa pohyblivost kon¢atin a zlepsila
okulomotorika. Pacienta sme prelozili na rajonne neurolo-
gické pracovisko, kde sa postupne tplne upravili subj. taz-
kosti a obj. neurologicky nalez.

Diskusia
Patogenéza

MES sa povazuje za autoimunitné ochorenie. Asiu 85 %
pacientov sa vyskytuju v sére antigangliozidové anti-GQIb
protildtky proti antigénom presynaptickych nervovych za-
konceni v neuromuskularnom spojeni a antigénom perisy-
naptickych Schwannovych buniek®343D_ Tieto protilatky
sa vyznamne uplatiuju v patogenéze MFS. V sére su deteko-
vateIné uz 1-2 dni po vzniku neurologickych priznakov !,
Na zasadny vyznam autoprotilatok v etiopatogenéze MFS
poukazujeajkorelacialokalizacie polysialylovanychganglio-
zidov a lokalizacie klinickych priznakov. Gangliozidy su
predominantne zastupené v membranach okohybnych ner-
vovych vlakien (n. oculomotorius, n. trochlearis a n. ab-
ducens), ¢o koreSponduje s najcastejSim a najtypickejSim
klinickym prejavom MFS - oftalmoplégiou®®'). Pritom-
nost antigangliozidovych protilatok v sére je docCasna,
po 2-3 mesiacoch miznu paralelne s rekonvalescenciou pa-
cientov a nastupom remisie. Protilatky su predominantne
typu IgG (podtrieda IgG1 a/alebo IgG3). Vo vCasnej fa-
ze ochorenia sa mozu vyskytovat aj protilatky typu IgM
a IgA“), Anti-GQIb protilatky krizne reaguju aj s iny-
mi polysialylovanymi gangliozidmi - napr. so Strukturalne
podobnym gangliozidom GTla®. Podobne ako pri GBS
u 70 % pacientov s FMS predchadza vzniku klinickych pri-
znakov akutny infekt hornych dychacich ciest (HDC) ale-
bo traviaceho traktu®>81D,
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Predpoklada sa, Ze infekény agens spusta autoimunitny
proces, ktory vedie k naruSeniu integrity a funkcie perifér-
nych nervov*!Y. Vyznamnymi trigermi su najmi campylo-
bacter jejuni a hemofilus influenzae >,

Epidemiologia

Miller Fisherov syndrom je vzacne ochorenie. Doteraz
jediny znamy pripad ochorenia na Slovensku zaznamenali
r. 1982 Buran a Urbanova®. Incidencia GBS je v celosve-
tovom meradle 10-20 pripadov na 1 miliéon obyvatelov roc-
ne®. Pacienti s MFS tvoria z tohto po¢tu menej ako 5%,
to znamena, Ze rocna incidencia MFS je asi 0,5-1 pripad
na 1 milion obyvatelov. Vyssi vyskyt MFS je znamy len
na Taiwane a v Japonsku®!”. Muzi byvaju CastejSie postih-
nuti ako Zeny v pomere 1,5:1®. MFS ma 2 vrcholy vyskytu,
medzi 30 az 39 rokom a 50 az 59 rokom Zivota®.,

Klinicky obraz

Najcastejsimi inicialnymi priznakmi MFS su diplopia
(65%) a porucha chodze - ataxia (30 %)@>81610 Pri taz-
kych akutnych formach sa tieto priznaky objavuju sucas-
ne uz v prvy den®. Klinické priznaky MFS sa rozvijaju
rychlo. Maximum intenzity dosahuju v priebehu niekol-
kych dni, obvykle do 6. diia od vzniku. Pri klasickej forme
MEFS sa do 6. dia vyvinie typicky trias priznakov - externd
oftalmoplégia, ataxia a $lachovookosticovd areflexia. Pri taz-
kych pripadoch s hyperaktutnym vyvojom modzu priznaky
dosiahnut maximum intenzity dokonca v priebehu niekol-
kych hodin a mozu imitovat, podobne ako u nasho 3. pa-
cienta kmenovia NCMP (%,

Prechodnu formu ochorenia medzi FMS a GBS s klinic-
kymi priznakmi oboch syndrémov ma asi 50% pacien-
tov*>11D_ Okrem priznakov typického klinického trias ma-
ju tito pacienti chabt kvadruparézu (v tazkych pripadoch
az kvadruplégiu), priznaky respira¢nej insuficiencie (v naj-
tazsich pripadoch s nutnostou UPV) a priznaky postihnu-
tia inych mozgovych nervov (bulbarna symptomatologia,
slabost mimického svalstva). Z naSich pacientov mali dvaja
prechodnu formu ochorenia medzi MFS a GBS, len jeden
pacient mal klinicky obraz klasickej formy MFS.

Klinicka manifestacia MFS mozZe byt variabilna a ocho-
renie sa moze manifestovat niekol'kymi formami - tabul-
ka 1 (4,5,7,8,9,]0):

- typicka forma s charakteristickou triddou klinickych
priznakov (externa oftalmoplégia, ataxia a areflexia)

Tabufka 1. Millerov-Fisherov syndrém—Kklinické formy

Forma Klinické priznaky
Tyoicka forma Klasické trias:

yp - oftalmoplégia, ataxia, areflexia
Prechodné formy - oftalmoplégia, ataxia, areflexia

- chabé parézy, chabé kvadruparéza/plégia

S alees - postihnutie respira¢., bulbarneho svalstva

Akutna oftalmoparéza

bez ataxie - externd oftalmoparéza/oftalmoplégia

- oftalmoparéza/plégia, ataxia, areflexia
- centralne kmenové priznaky: priznaky lézie mozgo-
vych nervov, kortikospinalnej drahy; znizena vigilita

Bickerstaffova
kmenova encefalitida

- prechodné formy medzi MFS a GBS (klasicka forma
MES +chabé parézy + postihnutie respira¢ného svalstva)

- akutna oftalmoparéza bez ataxie

- Bickerstaffova kmenova encefalitida (oftalmoplégia,
ataxia, areflexia+kmenova symptomatologia-Ilézie
mozgovych nervov, zniZenie vigility, priznaky 1ézie kor-
tikospinalnej drahy)

Pre vSetky formy ochorenia je spolo¢né, ze v sére pa-
cientov sa zistuju antigangliozidové protilatky. Preto niek-
tori autori pouzivaju pre rozne klinické formy MFS su-
hrnny nazov ,anti-GQIb-IgG-protildtkovy syndrom V.

Bickerstaffova kmeriovd encefalitida. Pri MFS sa niekedy
vyskytuju aj urcité priznaky centralneho povodu - cerebe-
larna ataxia, interna oftalmoplégia, Parinaudov syndrom,
kolisanie vigility, priznaky lézie kortikospinalnej dra-
hy*38217_ Bickerstaff opisal pacientov s oftalmoplégiou,
ataxiou a areflexiou, ktori mali aj asociované uvedené
centralne priznaky, a domnieval sa, Ze etiopatogeneticky
su podmienené rombencefalitidou s postihnutim mezence-
fala a pontu®’®. U tychto pacientov sa v likvore tiez zistuje
proteinocytologicka disocidcia a v sére byvaju pritomné an-
tigangliozidové protilatky anti-GQIlb-IgG“®. MFS a Bec-
kerstaffova kmenova encefalitida sa v sucasnosti povazuju
za rozdielne formy toho istého ochorenia®>®.

Diagnostika

- Klinické kritéria su rozhodujuce pri diagnostike MFS
(tabul'ka 2). Dolezita je spravna interpretacia anamnes-
tickych udajov a objektivny neurologicky nalez. Casty
je udaj o febrilnom ochoreni (HDC; GIT) v predchoro-
bi. Pacienti udavaju ako prvy priznak diplopiu a/alebo
poruchy rovnovahy, zavraty. Charakteristicky je rychly
rozvoj priznakov. Slachovookosticova areflexia sa vyvi-
nie obvykle az na 6. den od vzniku MFS, ¢o mdze v pr-
vych dnoch ochorenia sposobovat znacne diagnostické
tazkosti. Klinickym vysetrenim sa zistuje typicka kli-
nicka triada - externa oftalmoplégia, areflexia a tazka
ataxia koncatin, postoja a chodze. Z dalSich prizna-
kov moze byt pridruZena chaba kvadruparéza (az kvad-
ruplégia), slabost mimického svalstva, priznaky respi-
racnej a bulbarnej insuficiencie.

Vzacne sa mozu vyskytovat aj centralne kmenové ne-
urologické priznaky (pozri Bickerstaffova kmenova en-
cefalitida):

- Wysetrenie cerebrospindlneho likvoru ma zasadny vyznam
v diagnostike MFSG436817.18) Podobne ako pri GBS sa

Tabufka 2. Millerov-Fisherov syndrém-diagnostika

Klucovy diagnosticky vyznam (anamnéza,
objektivny neurologicky nélez)
Proteinocytologicka disociacia

Klinické kritéria

Cerebrospinalny likvor
Antigangliozidové
protilatky —anti-GQ1b IgG

Pozitivita u 85 % pacientov

Elektromyografia Nema vyznamnejSiu diagnostickd cenu
(kondukéné studie, ihlovad) | Dif. diagnosticky vyznam (GBS, myasténia)
Magneticka Nema priamy diagnosticky vyznam

rezonancia mozgu Dif. diagnosticky vyznam—kmerové lézie
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u pacientov s MFS zistuje proteinocytologicka disocia-
cia. Tento nalez byva pritomny obvykle az na 6.-7. den
po vzniku ochorenia, preto vySetrenia likvoru v prvych
dnoch ochorenia mozu priniest faloSne negativne vy-
sledky.

- Elektrofyziologické vysetrovacie metody nemaju pod-
statnejSi vyznam pre stanovenie diagnozy MFS®!L17,
Vyznamné su v ramci diferencialnej diagnostiky opro-
ti inym ochoreniam s podobnou manifestaciou (myas-
ténia gravis, Guillainov-Barrého syndrém s oftalmoplé-
giou). Rutinné vodivostné motorické a senzitivne Studie
st u pacientov s MFS bez vyznamnejSich patologickych
nalezov.

- MRI mozgu. Pre diagnostiku MFS nema priamy
vyznam. M4 vSak nezastupitelny vyznam v diferenci-
alnej diagnostike - na odliSenie 1ézii mozgového kmena
(kmenové NCMP, trombdza arteria basilaris, nahle sa
manifestujici expanzivny proces v zadnej jame, atd’.).

- Wietrenie antigangliozidovych anti-GQIb IgG protild-
tok - je senzitivne a pomerne Specifické vySetrenie. Pro-
tilatky su detekovatelné az u 85 % pacientov v akutnom
§tadiu ochorenia®!*1119_ Protilatky miznd po 2-3 mesia-
coch stucasne s rekonvalescenciou a ndstupom remisie.

U nasich 3 pacientov sme Miller Fisherov syndrom
diagnostikovali na zaklade anamnestickych udajov, kli-
nickych kritérii a na zaklade nalezu proteinocytologic-
kej disociacie v likvore. U jednej pacientky iSlo o typic-
ku formu FMS s klasickou klinickou triddou (ataxia,
areflexia, oftalmoplégia). Dalsi dvaja pacienti ma-
li prechodnu formu ochorenia medzi Miller Fishero-
vym a Guillainovym-Barrého syndromom. Obaja mali
okrem priznakov klasickej triady tazku chabu kvadrupa-
rézu, resp. chabu kvadruplégiu, bulbarnu symptomato-
16giu a jeden pacient aj priznaky respira¢nej insuficien-
cie, pre ktoré bola nutna umela pl'icna ventilacia.

Diferencidlna diagnostika
MFS a najmi prechodové formy medzi MFS a GBS spo-

sobuju zna¢né diagnostické problémy.

Dvoch pacientov odoslali na nase pracovisko s povodne
mylnymi diagndézami (pac. 1 - myasténia gravis; pac. 3 - me-
zencefalicka ischemicka NCMP). MFS treba diferencialne
diagnosticky odlisit od nasledujucich ochoreni:

- ochorenia mozgového kmerna (kmenové NCMP; trombo-
za a. basilaris; expanzivne procesy; atd’.). Diferencidlne
diagnosticky je nezastupitelné vySetrenie mozgu magne-
tickou rezonanciou, resp. MR AG vySetrenie.

- Guillainov-Barrého syndrom s oftalmoplégiou. Pri MFS
sa kondukénymi S§tadiami zistuju normalne nalezy,
pri GBS st pritomné patologické nalezy”.

- myasténia gravis. Diplopia byva az u 65 % pac. s MFS pr-
vym priznakom ochorenia. Dvojité videnie a poruchy
okulomotoriky mézu viest k mylnému urCeniu diag-
nézy myasténie gravis. Na rozdiel od akutneho vzniku
oftalmoparézy/oftalmoplégie je vyvoj okularnych pri-
znakov pri myasténii obvykle pozvolny a ich intenzita
kolise. Pri myasténii sa vySetrenim likvoru zistuju nor-

malne nalezy. Diagnézu myasténie definitivne potvrdi
reparac¢ny farmakologicky test, pozitivny titer autopro-
tilatok proti AChR alebo MuSK a dekrement pri repeti-
tivnej stimulacii.

- Wernickova encefalopatia sa obvykle manifestuje ata-
xiou, oftalmoparézou, psychickymi poruchami a po-
ruchou vedomia. Vo vzacnych atypickych pripadoch
s malo vyjadrenou poruchou vedomia moze sposobit
diferencialne diagnostické problémy.

Liecba a prognoza

U vacsiny pacientov ma MFS priazniva prognozu,
k uplnej uprave dochadza aj bez liecby. Tazsie formy MFS
s vyvojom respiracnej a bulbarnej insuficiencie moézu pa-
cientov vitalne ohrozit. Imunoterapia (plazmaferéza alebo
intravendzny imunoglobulin) je indikovana nielen u tychto
pacientov, ale aj u pacientov so stredne tazkymi formami,
lebo nedokazZeme u nich predvidat pravdepodobnost vzni-
ku respira¢ného zlyhania.

Zakladom liecby FMS je dokonalé osetrovatelskd a in-
tenzivistickd starostlivost, niekedy s nutnostou riadenej ven-
tilacie a pri dysfagii s nutnostou vyzivy nazogastrickou
sondou.

Kortikoterapia a iné formy imunosupresie su pri MFS,
rovnako ako pri GBS, netucinné.

Plazmaferéza (PE) a intravendzny imunoglobulin (1VIg)
su dva typy imunoterapie, ktoré maju dokazatelne priaz-
nivy efekt na priebeh MFS (%120 Kombinovana liecba PE
s naslednym IVIg nie je ucinnejSia ako samotna PE alebo
samotny IVIg©?®. Pri miernej forme MFS (pac. €. 1) su po-
trebné dve PE na skratenie priebehu ochorenia, pri stred-
ne tazkych a fazkych formach MFS (pac. €. 2) su na adek-
vatne zlepsenie potrebné 3-4 vymeny plazmy©?. Dalsie PE
uZ neprinasaju ziadny benefit. Uéinnost IVIg je porovna-
telna s PE. IVIg ma oproti PE ur¢ité vyhody (menej Cas-
té a menej zavazné vedlajSie ucinky, nenaro¢nu aplikaciu).
PE sa moze indikovat len v nemocni¢nych zariadeniach,
ktoré maju Specializované hematologické pracoviska dis-
ponujuce potrebnym vybavenim. IVIg ma byt ordino-
vany ¢o najskor, najneskor do konca 2. tyzdna od vzni-
ku ochorenia. Odporucena davka IVIg je 0,4g/kg/den
pocas 5 dni®, PE a IVIg su finanéne nakladné liecCby.
Oba liecebné postupy vSak vyznamne redukuju naklady
na hospitalizaciu pacientov s MFS tym, Ze skracuju dobu
nutnej umelej plucnej ventilacie a vyznamne skracuju cel-
kovu dizku hospitalizacie®. Dvoch nasich pacientov sme
lie¢ili vymennymi plazmaferézami, jedného pacienta s nut-
nostou umelej pl'ucnej ventilacie intravenéznym imunoglo-
bulinom. U dvoch pacientov do§lo subjektivne a objektivne
k uprave ad integrum. U jedného pacienta pretrvavaju lah-
ké objektivne rezidualne priznaky poruchy okulomotoriky
bez subjektivnych fazkosti.

Zaver

Miller Fisherov syndrém je zriedkava klinicka jednot-
ka, ktora sa povazuje za variant akutnej polyradikulone-
uritidy (GBS). Ochorenie ma autoimunitnu patogenézu.
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V ¢lanku sme na zaklade troch kazuistik poukazali na diag-
nostické problémy pri Miller Fisherovom syndréme, ktoré
vyplyvaju z jeho vzacneho vyskytu, ale aj z pomerne Caste;j
hyperakutnej alebo atypickej klinickej manifestacie (najmé
prechodné formy medzi MFS a GBS). MFS byva relativne
Casto mylne diagnostikovany, ¢o moze mat pri zavaznych
formach nepriaznivy vplyv na prognézu. V ¢lanku sme po-
ukazali na naSe skusenosti s lieCbou MFS. Liecbou prve;j
vol'by je plazmaferéza alebo terapia intravendznym imu-
noglobulinom, ktoré maju velmi priaznivy efekt na prie-
beh a prognozu MFS.
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