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Vaskulitidy si pomerne vzacnou pricinou polyneuropatie, kde stanovenie definitivnej diagnézy spravidla nie je mozné len na
zaklade Kklinického nalezu, ale obycajne vyzaduje biopsiu poskodeného tkaniva. Uvadzame pripad 58-ro¢ného pacienta s rychlo
progredujucou polyneuropatiou s akcentaciou na dolnych konc¢atinach. Klinicky sa pacient prezentoval ako vyrazne bolestivy
stav s plégiou svalov peronealnej skupiny a obojstranne vyhasnutymi sl'achovooksticovymi reflexami. Elektromyografickym
a elektroneurografickym vySetrenim bola zistena tazka senzomotoricka polyneuropatia s akcentaciou na dolnych koncatinach.
Vo vykonanom polyneuropatickom skriningu bola ako jedina patologia zistena pozitivita p-ANCA (perinuklearne antineutro-
filné cytoplazmatické protilatky). Biopsiou nervu a svalu bola potvrdena vaskulitida prevazne epineuralnych ciev vicsSieho
kalibru a nasledne bola zahajena imunosupresivna liecba. V lieche bolesti boli nasadené opiaty a gabapentin. Subjektivne
doslo u pacienta k vymiznutiu bolesti a po intenzivnej rehabilitacii aj k miernemu zlepSeniu neurologického deficitu. Napriek
nizkemu vyskytu je nutné v ramci diferencialnej diagnostiky rychlo progredujucej polyneuropatie mysliet na moznost diagnozy
vaskulitidy.
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PAINFUL SENSOMOTORIC POLYNEUROPATHY AS A MANIFESTATION OF EPINEURAL VESSEL VASCULITIS
Vasculitides are the rare cause of polyneuropathy in which a definitive diagnosis is usually not possible only on the basis
of clinical findings, but usually requires a biopsy of the damaged tissue. The case of a 58 year old patient with rapidly progres-
sive polyneuropathy with the accentuation on the lower limbs has been reported. Clinically, the patient has been presented
as a painful condition with significant plegia of peroneal muscle groups and mutually extinct tendo-periostal reflexes. The
severe sensomotoric polyneuropathy with the accentuation on the lower limbs was found by electromyographic and electroneu-
rographic examination. The only pathology found in the polyneuropathy screening was the positivity of p-ANCA (perinuclear
antineutrophile cytoplasmic antibodies). The vasculitis of the mainly epineural larger caliber vessels was proved by the nerve
and muscle biopsy and immunosuppressive therapy launched subsequently. In the treatment of pain, opioids and gabapentin
have been deployed. Subjectively, the resolution of pain and after intensive rehabilitation the slight improvement of neurological
deficiency occurred in patient. Despite the low incidence it is necessary in the framework of differential diagnosis of rapidly
progressive polyneuropathy to think on the possibility of diagnosis of vasculitis.
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Uvod

Pri vaskulitide periférnych nervov ide o patologicky pro-
ces, pri ktorom dochadza k infiltracii a poskodeniu steny
vasa nervorum zapalovymi bunkami®?, ¢o spdsobuje se-
kundarnu ischémiu a poSkodenie nervového vlakna. Urce-
nie diagndzy na zaklade samotného klinického nalezu spra-
vidla nie je mozné a vyzaduje biopsiu poSkodeného tkaniva
pred zahajenim lie¢by. Hoci vaskulitida periférnych ner-
vov je vel'mi zriedkava, predsa len predstavuje jednu z naj-
dolezitejSich indikacii na vykonanie biopsie nervu a sva-
Iu. Vaskulitidy periférnych nervov sa vyskytuju ako sucast
multisystémového poSkodenia, napriklad pri panarteritis
nodosa alebo kolagenozach (systémové vaskulitické neuro-
patie)* alebo ako izolované vaskulitidy periférneho ner-
vového systému (nesystémové vaskulitické neuropatie)®®.
V nasledujucej kazuistike prezentujeme pripad pacienta
s vaskulitickou neuropatiou, kde presné zaklasifikovanie
k niektorej z diagnostickych jednotiek nebolo mozné.

Kazuistika

58-ro¢ny pacient s dvojro¢nou anamnézou chronickej
anémie, trombocytozy, zvySenych zapalovych markerov
a bolesti v oblasti ramenného a panvového pletenca bol
prijaty na naSe oddelenie ako vyrazne bolestivy stav s plé-
giou svalov peronealnej skupiny obojstranne. Pacient bol
vedeny s diagnozou suspektnd polymyalgia rheumatica.
Posledné tri mesiace pred prijatim boli pritomné zvyraz-
nené parestézie a bolesti dolnych koncatin so svalovou
slabostou prevazne v oblasti predkolenia. Vzhladom na
anamnézu bol pacient tri tyzdne pred prijatim vySetreny
na internom oddeleni, kde vykonané vysetrenia (kolono-
skopia, gastroskopia, CT brucha a hrudnika) nepreukazali
patologicky nalez. Vykonana bola aj biopsia arteria tem-
poralis ako aj punkcia kostnej drene, pri ktorych bol nalez
takisto negativny. V klinickom obraze pri prijati k ndm do-
minoval vyrazne bolestivy stav s plégiou svalov peronealne;j
skupiny obojstranne a vyhasnutymi §slachovookosticovymi

(86

Neurologia

2/2011 )




KAZUISTIKY )

reflexmi. V laboratornom naleze bola pritomna zvySena
sedimentacia (FW 40/70), zvySené zapalové markery
(CRP 18,7mg/dl), leukocytoza, trombocytdza a anémia.
Pomocou elektroneurografie (ENG) bola zistena vyrazna
senzomotorickd polyneuropatia s akcentaciou na dolnych
koncatinach so znizenim rychlosti vedenia motorickymi
nervami, blokmi vedenia (obrazok 1) a nevybavnym senzi-
tivnym neurogramom. V ihlovej elektromyografii (EMG)
m. tibialis anterior boli pritomné znamky subakutnej ne-
urogénnej 1ézie s pritomnymi fibrilaciami a pozitivnymi
ostrymi vlnami. V likvorovom naleze neboli pritomné
znamky zapalového procesu (2 El/ul), mnoZstvo bielkovi-
ny bolo v norme, l'ahko zvySeny bol albumin (3,99 mg/dl).
Napriek negativnemu likvorovému nalezu a netypickému
klinickému nalezu bola pre podozrenie na moznost atypic-
kého priebehu Guillanovho- Barrého syndromu zahajena
liecba intravendéznym imunoglobulinom v davke 0,4 g/kg
telesnej hmotnosti poc¢as 5 dni, po ktorej vSak nedoslo
k zlepSeniu klinického nalezu, naopak doslo k zhorSeniu

Obrazok 1. Elektroneurograficky pritomné znizené rychlosti vedenia motoric-
kymi nervami na DK s pritomnymi parciélnymi blokmi vedenia, na HK nélez
eSte na hranici normy
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elektrofyziologického nalezu s kompletnym vymiznutim
sumacnych akénych potencialov na DK pri motorickej neu-
rografii a vyraznému poklesu ich amplitudy v oblasti hor-
nych koncatin s objavenim sa blokov vedenia (obrazok 2
a 3). V ramci diagnostiky bolo vykonané MRI mozgu, kde

Obrazok 2 a 3. Kompletné vymiznutie sumaénych akénych potencialov na DK
pri motorickej neurografii, na HK takisto zhorSenie nalezu s vyraznym pokle-
som amplitidy sumacénych akénych potenciélov a pritomnostou bloku vedenia
motorickym nervom
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sa zistilo malé ischemické lozisko vpravo periventrikularne
(obrazok 4), klinicky asymptomatické. MR angiografia pre-
ukazala naznacenu rarefikdciu cievnej kresby distalnych
usekov arteria cerebri media a posterior. Farbduplex extra-
kranialnych ciev v mozgu nepreukazal patologické zmeny,
rovnako negativna bola transtorakalna aj transezofagealna
echokardiografia. Vo vykonanom skriningu polyneuropa-
tie (vitamin B12, lues, kyselina listova, HIV, ACE, Zelezo,
imunofixacia, paraproteinémia, metabolicko-endokrinolo-
gicky skrining, HBA1C, ANA, ANCA, nadorové markery,
komplement C3, C4) sa zistila ako jedina patologia poziti-
vita p-ANCA. Celotelové FDG-PET-CT nepreukazalo za-
palovy ani maligny proces, pritomny bol mierny hyperme-
tabolizmus v oblasti aorta ascendens. Pacient bol odoslany
na biopsiu nervu a svalu (n. suralis sin., m. vastus lateralis
sin.), kde sa potvrdila vaskulitida prevazne epineuralnych
ciev vacsieho kalibru pri chronicky exacerbovanej axonal-
ne demyelinizaCnej neuropatii (obrazok 5), pritomné boli
znamky diskrétneho neurogénneho posSkodenia svalu
s atrofiou jednotlivych svalovych vlakien.

Terapeuticky sme zah4jili lieCbu prednizonom v davke
2mg/kg telesnej hmotnosti - celkovo 100mg/den. K tejto
liecbe bol pridany azathioprin 50 mg 2-krat denne. V liec-
be bolesti sme nasadili buprenorfin naplast 70 ug/h, oxy-
codon 10mg podla potreby az 5-krat denne, gabapentin
600mg 4-krat denne, amitriptylin 75 mg na noc. Vzhla-
dom na pritomnost malého ischemického loZiska na MRI
bol ako sekundarna prevencia mozgovej ischémie nasade-
ny aspirin 100 mg/den. Pacienta sme nasledne odoslali na
naSe neurorehabilitacné oddelenie. V priebehu 4 tyzdnov
doslo takmer k vymiznutiu bolesti a uvedenti kombinaciu
analgetik sme uplne vysadili, v liecbe sme ponechali iba
prednizén a azathioprin. Zapalové markery vyrazne klesli,
ku koncu hospitalizacie bolo CRP negativne. Elektrofyzio-
logicky pretrvaval nalez tazkej senzomotorickej polyneu-

Obrazok 4. Malé ischemickeé lozisko periventrikularne vpravo v difiznom va-
zeni

ropatie s nevybavnymi motorickymi a senzitivnymi poten-
cialmi na dolnych koncatinach. Klinicky bol pacient po-
mocou choditka peronealnych dliah mobilny aj na dlhSiu
vzdialenost.

Diskusia

Ako sme uz spomenuli, presné klasifikovanie diagnos-
tikovanej vaskulitidy nebolo mozné. Do uvahy by pricha-
dzali viaceré diagnostické jednotky - Takaysu arteritis,
mikroskopicka polyangiitida, Panarteritis nodosa, Morbus
Wegener alebo Churgov-Straussov syndrém. Pri Takayasu
arteritis ide o granulomatézny zapal aorty, a najma vacSich
artérii, ktoré u naSho pacienta neboli pritomné, a okrem
toho je pri tejto diagnostickej jednotke postihnutie peri-
férneho nervového systému zriedkavé®. Mikroskopicka
angiitida je nekrotizujuca negranulomatdzna angiitida
mensSich ciev ¢asto asociovana s nekrotizujucou glomeru-
lonefritidou a pulmonalnou kapilaritidou, ktoré sa takisto
u pacienta nepreukazali. Aj u tohto ochorenia je postih-
nutie nervového systému vzacne'”. Chybajuce vyraznej-
Sie systémové postihnutie nebolo typické ani pre panarte-
ritis nodosa, ktora postihuje najma oblicky, srdce, pecen
a gastrointestinalny trakt. U pacienta nebolo pritomné ani
postihnutie dychacich ciest typické pre Wegenerovu granu-
lomatozu, pri ktorej granulomatozny nekrotizujuci zapal
postihuje okrem dychacich ciest aj oblicky. Podobne aj pri
Churgovom-Straussovom syndréme je typické systémové
postihnutie na podklade granulomatozneho zapalu men-
Sich a stredne velkych ciev s postihnutim respiracného
traktu s pritomnou astmou a eozinofiliou. Ani tieto pri-
znaky sme u nasho pacienta nenasli.

Takisto nebolo mozné jednoznacne urcit, ¢i ide o sys-
témovu vaskuliticktl neuropatiu alebo izolovanu vaskuliti-
du periférneho nervového systému. Predsa len vzhladom
na pritomnost vysokych zapalovych markerov, anémie,
trombocytdzy a nalezu ischemického loziska mozgu sa
priklaname skor k systémovej vaskulitickej neuropatii.

Obrazok 5. Biopsia n. suralis sin.: Vaskulitida prevazne epineurdinych ciev
véagsieho kalibru pri chronicky exacerbovanej axonalne demyelinizatnej poly-
neuropatii
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Spontanny priebeh vaskulitid byva nepriaznivy. Lie¢-
bou volby je zahajenie v€asnej imunosupresivnej liecby,
ktora spociva v nasadeni prednizonu v davke 1-2mg/kg
telesnej hmotnosti ¢asto aj v kombinacii s azathioprinom
v davke 1-2mg/kg telesnej hmotnosti denne ako profyla-
xia recidivy. Casto sa liecba kombinuje s cyklofosfamidom
v davke 2mg/kg telesnej hmotnosti. Lie¢ba je dlhodoba
a trva minimalne 6 mesiacov, najcastejSie dlhSie.

Zaver

Hoci su vaskulitické neuropatie zriedkavym ochorenim,
maju svoje nezastupiteIné miesto v ich diferencidlnej diag-
nostike, hlavne pokial ide o pripady pacientov s vyrazne
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bolestivou senzomotorickou neuropatiou a akutnym, resp.
subakuitnym vznikom paréz a poruch citlivosti s bolestami
v segmente inervovanom periférnym nervom.

Touto kazuistikou sme chceli poukazat aj na pomerne
neskory vznik neurologickej symptomatoldgie u pacienta,
ktorého prvé priznaky ochorenia boli datované do obdobia
spred viac ako dvoch rokov.
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