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Man-in-the-barrel syndrom
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Prezentujeme pripad 80-ro¢ného pacienta s Man-in-the-barrel syndromom ako jednym z atypickych foriem amyot-
rofickej lateralnej sklerdzy. Ide o neurodegenerativne ochorenie s postihnutim dolného motoneurdnu na hornych kon-
catinach. Pracou chceme poukazat na hlavné diferencialno-diagnostické problémy, ktoré tento variant ALS mo6ze so
sebou prinasat, a to hlavne z hladiska prognézy a kvality Zivota pre pacienta.
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Man-in-the-barrel syndrome

We report a case of 80-year-old man with sporadic amyotrophic lateral sclerosis, *Man-in-the-barrel syndrome.” It is
neurodegenerative disease characterized by degeneration of motor neurons of the upper limbs. We would like to fo-
cus on the main problems in the differencial diagnosis of this sporadic variants of the ALS and point out not only to the

aspect of the prognosis,but also to the aspect of quality of patient's life.
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Uvod

Man-in-the-barrel syndrom alebo tzv. amyotroficka brachial-
na diplégia predstavuje zriedkavu formu amyotrofickej lateral-
nej sklerézy (ALS). Ide o neurodegenerativne ochorenie s pos-
tihnutim dolného motoneurdnu na hornych koncatinach.
Progresivna svalova slabost je spociatku lokalizovana v proximal-
nom svalstve, ktora sa postupne Siri aj distalne. V klinickom ob-
raze dominuje charakteristické postavenie koncatin s poklesom
plieca pronaciou ramien, predlaktia ruk, o vytvara typicky obraz
»muza v sude." Pritejto forme ALS nie sU pritomné Ziadne klinic-
ké priznaky lézie centralneho motoneuronu, bulbarna sympto-
matoldgia chyba, alebo je malo vyjadrend. Man-in-the-barrel
syndrom alebo amyotroficka brachialna diplégia bola prvykrat
popisana Vulpianom v roku 1886 ako skapulohumeralny variant
progresivnej muskularnej atrofie®. Ochorenie vznika len v do-
spelosti, najcastejsie v Siestej a siedmej dekade Zivota, muzi sU
postihnuti CastejSie nez zeny. Predstavuje priblizne 2 % zo vset-
kych foriem ALS a zo vietkych foriem ma najpomalsi priebeh.
V Uvode ochorenia sa lézia periférneho motoneuronu manifes-
tuje vo svalstve ramennych pletencov a v proximalnych svaloch
hornych koncatin. Neskor, po niekolkych rokoch sa klinické pri-
znaky postihnutia periférneho motoneurdnu mézu objavit aj na
dolnych koncatinach, v zriedkavych pripadoch sa objavi aj lahsia
bulbarna symptomatologia®.

Kazuistika

80-rocny pacient bez vyznamnejsich ochoreni v osobnej
anamnéze, ako aj rodinnej anamnéze bol zaciatkom roka 2013
vySetreny ambulantnym neuroldgom pre asi 9 mesiacov trvajucu
spociatku unilateralnu slabost na pravej hornej koncatine, s pos-
tihnutim prevazne pletencového svalstva (atrofie m. deltoideus,
m. supraspinatus, m. infraspinatus), ktora sa postupne rozsirila
aj na favy hornu koncatinu. Obmedzena bola prevazne abdukcia
v ramennych kiboch, ako aj flexia a extenzia. Subjektivne udaval
okrem svalovej slabosti aj znizenu citlivost na pravej hornej kon-
catine v akralnej oblasti. V priebehu roka 2013 klinicky stav po-

stupne progredoval, svalova slabost a atrofie sa rozsirili aj na sva-
ly predlaktia a drobnych svalov ruk obojstranne. Fascikulacie boli
pritomné prevazne na pletencovych svaloch a m. brachioradialis
vlavo. Bulbarna symptomatika nebola pritomna, pyramidové iri-
tacné javy negativne, bez poruchy taktilnej citlivosti, sfinktery
boli taktieZ v norme. Slachovookosticové reflexy boli nevybav-
né na hornych koncatinach a o nieco vyssie na dolnych koncati-
nach. Ambulantne mal realizované RTG a MR vysetrenie C chrb-
tice s nalezom medialnej protruzie disku C3/C4, C4/C5, spinalny
kanal bol vdanych priestoroch zUzeny na8 mm.V priestore C5/C6
prominovali spondylodiskerné zmeny pri osteochondréze disku
sintraspinalnou prominaciou platnicky formou difuzneho bulgin-
gu disku. Spondylodiskérne zmeny sekundarne zuzovali spinal-
ny kanal na 7 mm. V tychto priestoroch bola popisovana aj kom-
presia miechy, avsak bez znamok myelopatie (obrazok 5 a 6).
Po neurochirurgickej konzultacii bol pacient vzhladom na vyraz-
nu svalovy slabost ako aj atrofiu svalstva indikovany na operacné
rieSenie a vo februari 2014 mu bola urobena laminektomia C3-5
CiastoCne C2 a C6. Pacient bol nasledne prepusteny do doma-
cej starostlivosti bez podstatnejSieho zlepSenia, naopak klinicky
stav sa nadalej zhorSoval. Problémy mu zacali robit bezné ¢in-
nosti kazdodenného Zivota, vratane osobnej hygieny a stravova-
nia. Nedokazal uchopit drobné predmety do ruk, samostatne sa
najest a napit. Neschopnost elevacie hornych koncatin, ale naj-
ma vyrazna akralna slabost mu znizila jeho kvalitu Zivota. Vo feb-
rudri 2015 bol pacient prvykrat odoslany na hospitalizaciu na na-
Se neurologické oddelenie.V objektivnom neurologickom naleze
bola pritomna periférna diparéza hornych koncatin bilateralne
tazkého stupna, atrofia prevazne proximalneho, ale aj distalne-
ho svalstva na hornych koncatinach (obrazok 1 a 2). Slachovo-
okosticové reflexy na hornych koncatinach boli nevybavné, na
dolnych boli o nieco vyssie. Aspexiou boli pozorované aj fasciku-
lacie prevazne na musculus biceps brachii obojstranne. Poruchy
artikulacie a ani bulbarny syndrom neboli pritomné, taktilna cit-
livost neporusena, taxia v norme, sfinkterové tazkosti neudaval.
Urobili sme kontrolné MRI vysetrenie C chrbtice, kde bol popiso-
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Obradzok 1. Atrofie musculus supraspinatus, m.deltoideus, m.biceps brachii

vany stav po laminektomii C3-C4-C5 s pomerne volnym spinal-
nym kanadlom, bez znamok krénej myelopatie. MRI vySetrenim
boli vyluc¢ené znamky lézie alebo kompresie brachialnych plexov
obojstranne, bez pritomnosti hyperintenzit v T2 vazeni, ktoré
byvaju pri multifokdlnej motorickej neuropatii (MMN). SEEP
z hornych koncatin boli taktiez v norme. Laboratdrny skrining
bol az na lahko zvysenu sedimentaciu v norme. Z onkomarkerov
bol hrani¢ne zvyseny PSA, ostatné hodnoty boli v medziach nor-
my. Doplnené CT vysetrenie hrudnika a brucha bolo bez pritom-
nosti tumordzneho loZiska. Cytobiochemické vysetrenie likvo-
ru bolo v norme, skrining infekénych ochoreni v sére a v likvore,
vratane vysetrenia antiboréliovych protilatok, bol negativny. Vo
vodivostnych nalezoch z hornych koncatin bol pritomny nalez

Obrazok 3. STEMG a SNAP n. radialis [.sin.

Obradzok 2. Atrofie drobnych svalov rik

tazkého axonalneho poskodenia v motorickom neurograme pri
sUcasne zachovanom senzitivnom neurograme (obrazok 2 a 3).
V nativnom EMG vysetreni bola pritomna spontanne prebieha-
juca aktivita v zmysle pozitivnych ostrych vin, fibrilacii a fasciku-
lacii na vysetrenych svaloch (m. abductor pollicis brevis I.dx., m.
biceps brachiil.dx., spontanna aktivitaz m. masseter|.sin. nebola
pritomna), ako aj obraz chronickej neurogénnej prestavby. Kon-
dukéné studie z dolnych koncatin boliv norme. Vysetrenim ELFO
bielkovin v sére bol zisteny pritomny M gradient v oblasti gamma
frakcie, doplnena bola imunofixacia, ktorou sa dokazala sekrécia
paraproteinu triedy IgM kappa (6, 07 g/l). Za Ucelom vylicenia
plazmocytéomu sme doplnili hematologické vysetrenie, RTG
vysetrenim skeletu sa osteolytické loziska nepotvrdili, v moci
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Obrazok 4. STEMG a SNAP n. medianus L.sin.
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vsak boli pritomné volné retazce kappa M gradientu (asi 20 %).
Vzhladom nato, ze hematoldg jednoznacne nemdze vylucit evo-
[Gciu plazmocytdmu, pacient nateraz zostava v jeho dispenzari-
Zacii.

Diskusia

Brachialna amyotroficka diplégia je zriedkava forma ALS s po-
malym priebehom. Pacienti s progresivnou svalovou slabostou
hornych koncatin, bez pyramidovych a bulbarnych priznakov
mozu prave prezentovat skupinu pacientov s atypickou for-

Obrazok 5. MR vySetrenie C chrbtice pred neurochirurgickou operdciou

T: 1.1mm L: -4.1mm

mou MND. V zadiatoCnych Stadidch ochorenia je pozorova-
na hypotrofia az atrofia proximalnych svalov, a to hlavne mus-
culus supraspinatus, infraspinatus a deltoideus, ktora vedie
k ich funkénej neschopnosti pri zachovanej chodzi®. Neskor sa
svalové atrofie Siria aj na svalstvo ramena, predlaktia a ruky.
V klinickom obraze potom dominuje postavenie HK s poklesom
pliec a pronaciou ramien, predlakti a ruk. V neskorsich stadiach
ochorenia nie je vynimkou rozsirenie svalovej slabosti na doIné
koncatiny, ¢i bulbarne svalstvo. Negativny likvorovy a primera-
ny MRI ndlez, na jednej strane, a EMG prejavy postihnutia dol-
ného motoneurdnu, na druhej strane, mozu byt diagnostickym
ukazovatelom pre ALS (1). Treba mat vSak na zreteli, ze etioldgia
man-in-the-barrel syndromu moze byt réznoroda®?. Diferen-
cialno-diagnostické problémy moze spdsobovat spondylogénna
cervikalna myelopatia, traumy v oblasti krénej chrbtice, ¢iisché-
mia v povodi arteria spin. anterior, ale tieto ochorenia mozno pri-
slusnymi vySetreniami spolahlivo oddiferencovat®*!?. Z ochore-
ni motoneuronu treba odlisit ostatné formy ALS, monomelicku

Obrazok 6. MRI vysetrenie C chrbtice pred neurochirurgickou operdciou
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amyotrofiu, spinalnu muskularnu atrofiu a v neposlednom rade
MMN®. Niektoré formy MMN mézu klinicky pripominat variantu
ALS. V klinickom obraze dominuje asymetricka svalova slabost
prevazne na hornych koncatinach, menej na dolnych, ktora je
lokalizovana hlavne na distalnych svaloch s typickym obrazom
prepadavania ruky v zapasti (,wrist drop") a nohy v talokrural-
nom kibe (,foot drop"). Multifokalna slabost sa objavuje v dis-
tribucii periférnych nervoy, a to hlavne n. radialis, n. medianus,
n. ulnaris, n. peroneus a n. musculocutaneus. Svalové atrofie
sU tiez Casté, aj ked' mozu byt len mierne, alebo Uplne chybaju.
V 25-50 % pripadov su pritomné taktiez fascikulacie a krampy,
senzitivne symptomy nie suU pritomné®“’”#.V motorickom neuro-
grame na rozdiel od EMG obrazu MND dominuje obraz demyeli-
niza¢nej neuropatie, pritomné su bloky vedenia, predizenie dis-
talnej motorickej latencie, znizenie rychlosti vedenia, chybanie
Fvin, & predizenie ich latencie. Amplituda sumaéného svalového
akéného potencialu (CMAP) je zvycajne normalna, kym pri MND
je znizena, chybaju tiez znamky disperznej axonopatie. Senzitiv-
ny neurogram je normalny. Na rozdiel od ALS, MMN dobre rea-
guje na terapiu intravenoznymi imunoglobulinmi. Autoimunit-
ny podklad MMN podporuje okrem dobrej terapeutickej odozvy
aj vysoky titer autoprotilatok proti GM1 gangliozidom, ktoré pri
ALS chybaju“”®. Podporny diagnosticky vyznam pre MMN ma
aj pritomnost hyperproteinorachie v likvore, ktory nepresahuje
hodnotu viac ako 1g/l a v neposlednom rade aj pritomnost hype-
rintenzit v T2 vazeni na MRI vySetreni plexus brachialis®.

Z ostatnych subtypov atypickej formy ALS prichadza do Uva-
hy eSte monomelicka muskularna atrofia, pri ktorej dochadza
k fokalnej atrofii len na jednej koncatine, postihuje mladsich
jedincov, prevazne muzov do 50 rokov. Svalové atrofie postihu-
ju proximalne aj distalne svalstvo na hornej koncatine, hlavne
v myotomoch C8-Th1, slachovookosticové reflexy a citlivost su
v norme. Popri vyraznej atrofii svalova slabost pri tomto subtype
nie je az taka vyrazna a po postupnej progresii na zaciatku ocho-
renia zostava stav stacionarny®. Velkym diferencidlno-diagnos-
tickym problémom moze byt spondylogénna cervikalna myelo-
patia, pri ktorej su anamnesticky casto pritomné bolesti lokalne
aj koreriové, poruchy citlivosti, popripade sfinkterové tazkosti®?.
Vynimkou v klinickom obraze nie je ani spasticita a hyperreflexia
na dolnych koncatinach. Pritomné su, podobne ako pri amyotro-
fickej brachialnej diplégii, atrofie a fascikulacie, ktoré su ale pre-
vazne lokalizované na drobnych svaloch ruk, vacsinou sa nesiria
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na ostatné Casti tela a nemaju tak rozsiahly devastacny vplyv®.
Pri spondylogénnej cervikalnej myelopatii je vyznamny radiolo-
gicky nalez (CT,MRI)®.

U nasho pacienta sme previedli sériu klinickych, laborator-
nych a zobrazovacich vySetreni. V ramci diferencialnej diagnos-
tiky sme do Uvahy brali hlavne spondylogénnu cervikalnu my-
elopatiu a monomelickd muskularnu atrofiu. Vzhladom vsak
na nesignifikantny MRI nalez na krcnej chrbtici, nepritomnost
antigangliozidovych protilatok, EMG nalez bez obrazu demyeli-
nizacnej neuropatie, ako aj chybanie hypersignalu na MRI vyset-
reni plexus brachialis, ako to byva pri MMN, sme tieto dve ocho-
renia ako moznu pricinu tazkosti pacienta nepredpokladali.

Zaver

Amyotroficka brachialna diplégia patri medzi atypické for-
my ALS, postihuje priblizne len 2 % pacientov s MND. Etioldgia
Man-in-the-barrel syndromu méze byt variabilna od poskodenia
CNS, cez spondylogénnu cervikalnu myelopatiu, traumy v oblasti
krénej chrbtice, ischémiu v povodi arteria spin. anterior a v nepo-
slednom rade ochoreni motoneuronu®219. Najvacsi diferencial-
no-diagnosticky problém pri amyotrofickej brachialnej diplégii
predstavuje prave spondylogénna cervikalna myelopatia. Pre
velmi podobny klinicky obraz pacienti ¢asto podstupuju operacie
v oblasti kr¢nej chrbtice, hoci nalez degenerativnych, resp. spon-
dylogénnych zmien nie je tak signifikantny. Ich klinicky stav sa
nelepsi, naopak svalova slabost ako aj atrofie na hornych koncati-
nach postupne progredujuy, rozsiruju sa aj na ostatné Castitela, ¢o
by malo byt dostacujucim signalom na prehodnotenie diagndzy
pacienta. Prognoza pacientov s amyotrofickou brachialnou dip-
légiou nie je priazniva, hoci doba prezivania je dlhsia ako u typic-
kych foriem ALS a méze predstavovat interval od 2-11 rokov®?.
Spravne stanovena diagnoza amyotrofickej brachidlnej diplégie
nie je dolezita ani tak z aspektu liecby, ako progndzy pre pacien-
ta.
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