-

P
brought to you by i CORE

View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk

provided by Via Medica Journals

M

VIA MEDICA

KAZUISTYKA ISSN 1734-5251

www.neuroedu.pl OFICJALNE PORTALE INTERNETOWE PTN www.ptneuro.pl

Neuropatie immunologiczne

Hanna Drac, Marta Lipowska, Matgorzata Gawet

Klinika Neurologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

STRESZCZENIE
Ponizej przedstawiono wybrane przypadki ilustrujace zagadnienia
Kliniczne w neuropatiach immunologicznych. Rozpoznania choroby
dokonano u pacjentdw podczas hospitalizacji w Klinice Neurologii
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego. Nastegpnie chorych
(oprécz przypadku 1.) kontrolowano w poradni choréb migsni.
Polski Przeglad Neurologiczny 2009; 5 (2): 94-99
Stowa kluczowe: zespét Guillaina-Barrégo (G-B), zespot
Millera Fishera (MF), PZPD (CIDP), zesp6t Lewisa-Sumnera
(L-S), MMN-CB

Przypadek 1 — zespol Guillaina-Barrégo

Kobiete (20 lat), do tej pory zdrows, skierowa-
no do Kliniki Neurologii Warszawskiego Uniwer-
sytetu Medycznego (WUM) z powodu wystepuja-
cego od 7 dni oslabienia mieéni twarzy oraz trud-
nosci w chodzeniu.

Poczatek objawéw nie byl poprzedzony in-
fekcja. W badaniu neurologicznym stwierdzono
obustronny gleboki niedowtad obwodowy nerwu
twarzowego z objawem Bella, niewielkie ostabie-
nie mieéni proksymalnych koniczyn dolnych, brak
odruchéw kolanowych i skokowych oraz zaburze-
nia czucia powierzchniowego o charakterze nie-
doczulicy o typie ,,rekawiczek i skarpetek”. Pacjent-
ka chodzila samodzielnie, z niewielkim trudem
wykonywata przysiad.
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W zwigzku z podejrzeniem ostrej poliradikulo-
neuropatii zapalnej wykonano badanie neurogra-
ficzne, w ktérym stwierdzono niewielkie wydtu-
zenie latencji koncowej we wtéknach ruchowych
obu nerwéw posrodkowych i obnizenie amplitu-
dy odpowiedzi czuciowej przy stymulacji obu tych
nerwéw. Wobec powyzszego wynik badania
wskazywal jedynie na niewielkie demielinizacyjno-
-aksonalne uszkodzenie nerwéw posrodkowych.
Wynik badania odruchu mrugania (blink-reflex)
$wiadczyl o uszkodzeniu tuku odruchowego (ner-
wy V-VII) w czeéci wewnatrzczaszkowej. W bada-
niu ptynu mézgowo-rdzeniowego wykonanym
8. dnia od wystapienia objawéw stwierdzono: cyto-
ze 1,3 w 1 mm?, stezenie biatka 47,5 mg/dl, steze-
nie glukozy 51 mg/dl. W osadzie stwierdzono ko-
morki monocytoidalne (63%), limfocyty (37%)
i pojedyncze erytrocyty. Posiew plynu mézgowo-
-rdzeniowego w kierunku bakterii tlenowych i bez-
tlenowych byt ujemny, podobnie badanie przeciw-
cial w klasach IgG i IgM w kierunku boreliozy
i badania wirusologiczne metoda polimerazy ancu-
chowej (PCR, polymerase chain reaction) (w kie-
runku zakazenia wirusem Ebsteina-Barra (EBV,
Ebstein-Barr virus), cytomegalii, opryszczki typu I,
opryszczki zwyklej typu II).

Okotlo 10 dni po wystapieniu pierwszych obja-
woéw stan neurologiczny chorej zaczat sie stop-
niowo pogarszaé¢. Znacznie si¢ nasilil dosiebny
niedowlad koniczyn dolnych oraz dotaczyto sie
znaczne osltabienie koficzyn gérnych — zaréwno
w odcinku dosiebnym, jak i odsiebnym. Utrzymy-
wala sie niedoczulica, a takze state uczucie mro-
wienia i dretwienia w dloniach i stopach; obecne
byty odruchy gltebokie w koniczynach gérnych, nie
stwierdzono natomiast odruchéw kolanowych
i skokowych. Chora przestala chodzi¢. Obserwowa-
no jednocze$nie niewielka poprawe w zakresie
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sprawnos$ci mieéni twarzy, szczeg6lnie mieénia
okreznego ust. Badanie elektroneurograficzne wy-
kazalo znaczne nasilenie zmian o charakterze de-
mielinizacyjno-aksonalnym (niepelny blok prze-
wodzenia w prawym nerwie lokciowym w odcinku
przechodzacym przez lokie¢ — 44%), obnizenie
amplitudy odpowiedzi ruchowej w nerwach strzat-
kowym i piszczelowym po prawej stronie, brak fali
F przy stymulacji nerwu strzatkowego oraz jej niska
czestotliwo$é w prawym nerwie posrodkowym.

W leczeniu zastosowano plazmafereze, lacznie
5 zabiegéw (7 dni); po trzecim zabiegu pacjentka
zaczela odczuwaé poprawe sprawnosci konczyn
gornych i dolnych. Okolo 6 tygodni od poczatku
choroby stwierdzano u niej dyskretny niedowtad
miesni dosiebnych konczyn dolnych. Pacjentka
z niewielkg pomoca wykonywata przysiad. Zgla-
szata takze mrowienie w opuszkach palcéw dloni.
Nadal byly nieobecne odruchy skokowe i kolano-
we. W kontrolnym badaniu elektromiograficznym
(EMG), podobnie jak w poprzednim, wystepowaly
cechy uszkodzenia pni nerwéw obwodowych
o charakterze demielinizacyjno-aksonalnym.

Pacjentke skierowano na dalszg rehabilitacje ru-
chowa do kliniki neurorehabilitacyjnej. W tym przy-
padku objawy zespotu Guillaina-Barrégo wystapily
bez czynnikéw poprzedzajacych. Badanie plynu
mozgowo-rdzeniowego w 8. dobie choroby nie wy-
kazato typowego rozszczepienia biatkowo-komoérko-
wego. Zmiany elektrofizjologiczne obserwowano
w 2. tygodniu choroby. Objawy choroby zmniejszyly
sie po zastosowaniu plazmaferez.

Przypadek 2 — zespét Guillaina-Barrégo
u kobiety w cigzy

Do Kliniki Neurologii WUM przyjeto 36-letnia
kobiete z powodu narastajacego od 2 tygodni mro-
wienia w palcach dloni i stép, ostabienia koficzyn
dolnych oraz trudnosci w chodzeniu po schodach.
Dwa tygodnie wczesniej pacjentka przeszla nie-
wielka infekcje kataralna. Przy przyjeciu stwier-
dzono: nerwy czaszkowe, koniczyny gorne bez
zmian, znacznego stopnia wiotki, dosiebno-odsieb-
ny niedowtad z arefleksjg w koniczynach dolnych,
czucie niezaburzone. Wyniki rutynowych badan
pomocniczych byly prawidlowe. Badanie plynu
mozgowo-rdzeniowego wykazato cytoze 4 w 1 mm?
oraz stezenie biatka wynoszgce 284 mg/dl, nato-
miast badanie elektrofizjologiczne — niewielkie
uszkodzenie demielinizacyjne pni nerwéw obwo-
dowych z komponentg aksonalng. Rozpoznano ze-
sp6t Guillaina-Barrégo (polineuropatia poprzedzo-
na infekcja, rozszczepienie biatkowo-komérkowe

w plynie mézgowo-rdzeniowym, wynik badania
elektrofizjologicznego nerwéw). Zastosowano lecze-
nie immunoglobulinami dozylnie (IVIg) w dawce
0,4 g/kg mc. (5 wlewéw), rehabilitacje i uzyskano
znaczne zmniejszenie niedowladu. Chora zrezygno-
wala z dalszej rehabilitacji w warunkach stacjonar-
nych. Urodzita zdrowe dziecko, ktére kontrolowa-
no w Poradni Choréb Mieéni w Warszawie — jego
stan neurologiczny byl prawidlowy.

Przypadek 3 — zespot Millera Fishera
0 nawrotowym przebiegu

Do Kliniki Neurologii WUM przyjeto 66-let-
niag chora z powodu narastajacej ptozy i zaburzen
réwnowagi. Kilka dni przed przyjeciem przeby-
ta infekcje gérnych drég oddechowych. Dwa lata
wczesniej wystapily podobne objawy, takze po-
przedzone infekcja. Pacjentke hospitalizowano
w Klinice Neurologii z rozpoznaniem przemijaja-
cego uszkodzenia nerwéw czaszkowych (III, VII,
XII) o nieznanej etiologii i zapalenia zatok obocz-
nych nosa. Wyniki wykonanych wéwczas badan
pomocniczych (badanie ptynu mézgowo-rdzenio-
wego, angiotomografia komputerowa, rezonans
magnetyczny [MR, magnetic resonance] moézgu,
badanie wywolanych potencjaléw wzrokowych
i stuchowych) byty prawidtowe. Na zdjeciach RTG
zatok stwierdzono przewlekle zmiany zapalne.
Préba meczliwosci byta ujemna, przewodzenie we
wléknach ruchowych i czuciowych — prawidlo-
we, poza brakiem fali F w prawym nerwie strzat-
kowym. Po konsultacji laryngologicznej chorej
podano antybiotyk. Objawy neurologiczne wyco-
faly sie po 4 dniach. Podczas drugiej hospitaliza-
cji w badaniu neurologicznym sposréd odchylen
stwierdzono: catkowita ptoze, ograniczenie ruchéw
galek ocznych we wszystkich kierunkach, anizo-
korie (Zrenica p > 1), ostabienie zaciskania powiek
po lewej stronie, ostabienie odruchéw skokowych
i niepewna probe Romberga przy zamknietych
oczach. Wyniki rutynowych badan byty prawidto-
we (OB 20 mm/h). W surowicy wykryto przeciw-
ciala anty-EBV w klasie IgG. W badaniu plynu
moézgowo-rdzeniowego stwierdzono: cytoze 0,6
w 1 mm?®, stezenie biatka 25 mg/dl, stezenie glukozy
60 mg/dl, w osadzie pojedyncze komérki monocy-
toidalne, limfocyty; posiew ptynu mézgowo-rdze-
niowego byl jalowy. Metoda PCR nie wykryto
w DNA wiruséw: CMV, HHV-1, HSV-1 i HSV-2,
HSV-3. Wynik MR mézgu z kontrastem byl prawi-
dtowy. W badaniu elektroencefalograficznym
(EEG) stwierdzono dyskretne zmiany patologicz-
ne (krétkie synchroniczne serie fal o ostrym ry-
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sunku, o amplitudzie do 80 V). W badaniach elek-
trofizjologicznych préba miasteniczna byta ujem-
na. Stwierdzono niewielkie aksonalne uszkodzenie
wldkien ruchowych obu nerwéw posrodkowych
z obecnym blokiem przewodzenia po prawej stro-
nie. W badaniu odruchu mrugania (blink reflex)
wynik wskazywal na uszkodzenie drogi efferentnej
odruchu w czesci wewnatrzczaszkowej. Z uwagi na
podwyzszona temperature podawano paracetamol.
Trzeciego dnia pobytu obserwowano wycofywa-
nie sie objawéw. Chorg wypisano po 10 dniach,
bez odchylefi w stanie neurologicznym. Na pod-
stawie objaw6w klinicznych — oftalmoplegii, osta-
bienia odruchéw skokowych, niepewnej préby
Romberga, cech neuropatii w badaniu elektrofiz-
jologicznym — rozpoznano zespél Millera Fishe-
ra o fagodnym przebiegu. Podobienstwo i okolicz-
no$ci wystapienia objawéw neurologicznych
podczas obu hospitalizacji pozwala na rozpozna-
nie nawrotowego zespotu Millera Fishera. Warto
podkresli¢, ze oba epizody wycofaly sie bez lecze-
nia przyczynowego. Chora byla kontrolowana
w Poradni Choréb Mieéni przez kolejne 3 lata; stan
neurologiczny byt prawidlowy.

Przypadek 4 — przewlekta zapalna
polineuropatia demielinizacyjna

Do Kliniki Neurologii WUM 24-letnia chora po
raz pierwszy przyjeto z powodu narastajgcego od
okoto miesigca ostabienia sity miesni koniczyn dol-
nych, z delikatnymi parestezjami w konczynach
gornych i dolnych. Okoto 3 tygodnie przed poczat-
kiem objawéw pacjentka przebyla infekcje matzo-
winy usznej leczong antybiotykiem. W badaniu
neurologicznym, przeprowadzonym przy przyje-
ciu, stwierdzono dosiebno-odsiebny niedowlad
koniczyn dolnych (pacjentka nie chodzila na pal-
cach ani na pietach, nie wstawala z przysiadu), z za-
chowanymi odruchami. W ptynie mézgowo-rdze-
niowym wykryto: cytoze 2,6 w 1 mm?, stezenie
biatka 78,5 mg/dl, stezenie glukozy 45 mg/dl,
w osadzie monocyty i limfocyty. Badanie elektro-
fizjologiczne wykazato dyskretne, wieloogniskowe
uszkodzenie pni nerwéw obwodowych o charak-
terze mieszanym, demielinizacyjno-aksonalnym ze
zmienng frekwencjg fali F w koniczynach gérnych
i dolnych. Wyniki rutynowych badan byly prawi-
dlowe. Rozpoznano zespét Guillaina-Barrégo, po-
dano wlewy IVIg (0,4 g/lkg mc. przez 5 dni). Niedo-
wlad wycofat sie catkowicie.

Ponowne przyjecie do Kliniki nastapilo po 5 mie-
sigcach od wypisu z powodu pojawienia sie niedo-

wtadu dosiebno-odsiebnego koniczyn dolnych, kté-
ry wystapit bez czynnikéw poprzedzajacych.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono uposledze-
nie chodu na palcach i pietach, odruchy gtebokie
zachowane, zywe (odruchy skokowe stabsze od ko-
lanowych). Czucie powierzchniowe i glebokie
byly prawidlowe. W plynie mézgowo-rdzeniowym
stwierdzono cytoze 3,3 w 1 mm?, stezenie biatka
rowne 73 mg/dl. W osadzie wystepowaly limfocy-
ty 1 monocyty. Wyniki rutynowych badan labora-
toryjnych oraz proteinogram, stezenia IgA, IgM, IgG
byly w normie. W badaniu elektrofizjologicznym
wykazano cechy uszkodzenia nerwéw konczyn gor-
nych i dolnych (wtékna ruchowe i czuciowe) o cha-
rakterze aksonalnym z niewielka komponents de-
mielinizacyjng (brak fali F). W badaniu mieéni
stwierdzono cechy przewleklego uszkodzenia neu-
rogennego. Chorej podano metyloprednizolon (bez
poprawy), nastepnie wlewy z IVIg (0,4 g/kg mc.
przez 5 dni). Obserwowano znaczne zmniejszenie
sie niedowladu. Chora wypisano z podejrzeniem
przewleklej zapalnej polineuropatii demielinizacyj-
nej (CIDP, chronic inflammatory demyelinating po-
Iyneuropathy). Kolejna hospitalizacja nastapita po
2 miesigcach z powodu niedowtadu odsiebnego
koniczyn dolnych. W badaniu neurologicznym nie
znaleziono odchylen ze strony nerwéw czaszko-
wych i konficzyn gérnych. W koniczynach dolnych
zaobserwowano: niedowlad odsiebny (pacjentka nie
chodzita na palcach ani pietach), niedoczulice od-
siebng, zachowane wszystkie odruchy. Wyniki ba-
dan rutynowych byly prawidtowe. Nie badano ply-
nu moézgowo-rdzeniowego. Wyniki badan elektro-
fizjologicznych nerwéw byly jak poprzednio, ale
z nasileniem wydtuzenia latencji konicowe;j i laten-
cji fali F. Chorej podano wlewy z IVIg (3 wlewy),
uzyskujac znaczna poprawe. Rozpoczeto leczenie
steroidami i azatiopryna. Przez kolejne 6 lat pa-
cjentke kontrolowano w Poradni Choréb Mieéni.
Obserwowano okresowe, niewielkie zaostrzenie ob-
jawow (od 5 lat bez nawrotéw choroby). Chora otrzy-
mywala enkorton i azatiopryne w zmniejszanych
dawkach, zwiekszanych w czasie zaostrzen. Od
3 lat nie obserwuje si¢ zaburzen neurologicznych;
chora nie stosuje lekéw. Rozpoznano u niej CIDP.
Na poczatku choroba spelniata kryteria zespotu Gu-
illaina-Barrégo, jednak ze wzgledu na nawroty i prze-
wlekly przebieg konieczna byla zmiana rozpozna-
nia. Na podkreslenie zastuguje obecnos¢ odruchéw
$ciegnowo-okostnowych, mimo wieloletniego prze-
biegu choroby, co jednak nie wplywa na zmiane roz-
poznania.
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Przypadek 5 — zespol Lewisa-Sumnera

Do Kliniki Neurologii WUM przyjeto 44-letniego
mezczyzne z powodu narastajacego od kilku miesie-
cy niedowladu dloni, a od 2 miesiecy — ostabie-
nia dosiebnych czesci koniczyn gérnych. Ponadto
pacjent zglaszatl dretwienie palcéw rak, zmiane
mowy i niewielkie ktopoty z polykaniem. W wy-
wiadzie stwierdzono zaburzenia lipidowe i choro-
be afektywna (w remisji). W badaniu neurologicz-
nym spoéréd odchylen stwierdzono: ograniczenie
ruchéw jezyka, wreby na jezyku, fibrylacje, niedo-
wlad dosiebno-odsiebny (p > 1) w konczynach
gérnych z zachowanymi odruchami, niewielkiego
stopnia niedowlad dosiebny w koniczynach dol-
nych (wszystkie funkcje ruchowe zachowane) ze
slabymi odruchami skokowymi. Czucie powierzch-
niowe i glebokie byto zachowane. W ptynie méz-
gowo-rdzeniowym stwierdzono: cytoze 2,3 w 1 mm?,
stezenie biatka 142 mg/dl, stezenie glukozy
53 mg/dl. W osadzie wykryto komdérki monocy-
toidalne i limfocyty. Wyniki rutynowych badan la-
boratoryjnych oraz proteinogram, stezenia immu-
noglobulin i witaminy B, byly prawidlowe.
W badaniu elektrofizjologicznym stwierdzono:
blok przewodzenia we wszystkich badanych ner-
wach (posrodkowym,tokciowym, strzatkowym),
zwolnienie przewodzenia typowe dla demieliniza-
cji, brak fali F, obnizenie amplitudy odpowiedzi
z wlékien czuciowych, przewlekle neurogenne
zmiany w mieéniach, a ponadto cechy nasilonego
odnerwienia w mieéniach jezyka.

Klinicznie chory wymagal réznicowania miedzy
wieloogniskowg neuropatia ruchowa z blokiem
przewodzenia (MMN-CB, multiple motor neuropa-
ty with conduction block) a zespolem Lewisa-Sum-
nera (posta¢ CIDP). W obu chorobach przede
wszystkim zajete sa w spos6b asymetryczny koni-
czyny gérne. Nieprawidlowe potencjaly czuciowe
wykluczaly rozpoznanie MMN-CB i choremu po-
dano steroidy (po uzyskaniu zgody psychiatry). Ob-
serwowano zmniejszenie sie niedowladu. Potem
chorego kontrolowano w Poradni Choréb Miesni.
Wycofat sie niedowtad koniczyn gérnych (chory po-
wrocit do gry na gitarze), zmniejszyly sie wreby
na jezyku. Po roku odstawiono steroidy. Obecnie,
poza niedowladem nerwu podjezykowego, stan
neurologiczny jest prawidlowy.

Przypadek 6 — wieloogniskowa neuropatia
ruchowa z blokiem przewodzenia

Kobiete (34 lata), w 22. tygodniu ciazy, przyje-
to z powodu postepujacego od 2 miesiecy niedo-
wladu odsiebnego koniczyn gérnych bez towarzy-

szacych dolegliwosci o charakterze czuciowym.
Dwa lata wczesniej pojawil sie niedowlad lewej
dtoni. Na innym oddziale neurologicznym rozpo-
znano wowczas czuciowo-ruchowa polineuropa-
tie o charakterze niedoborowym. Nie wykazano
zadnych niedoboréw; niedowlad znacznie sie wy-
cofal bez leczenia. Obecnie, wedlug chorej, poja-
wil sie niedowlad odsiebny prawej reki (uprzed-
nio ,,zdrowej”) i nasilil sie niedowlad reki lewe;j.
Poza tym nie stwierdzono istotnych obcigzen
w wywiadzie. W badaniu przedmiotowym stwierdzo-
no: nerwy czaszkowe bez odchylen, wyszczuple-
nie konczyn gérnych, niedowtad miesni w zakre-
sie unerwienia nerwu posrodkowego i nerwu
tokciowego obustronnie (zniesienie odruchow
okostnowych) oraz brak odchylenn w konczynach
dolnych. Nie zaobserwowano zaburzen czucia po-
wierzchniowego ani glebokiego (w tym czucia wi-
bracji). Wyniki rutynowych badan laboratoryjnych
oraz proteinogramu, stezenia immunoglobulin,
hormonéw tarczycy, witaminy B, ,, kwasu foliowe-
go byly prawidlowe. Nie badano ptynu mézgowo-
-rdzeniowego. W badaniu elektrofizjologicznym
wykazano demielinizacyjne uszkodzenie wiékien
ruchowych nerwéw obwodowych (posrodkowego
ilokciowego) po prawej, z obecnosciag blokéw prze-
wodzenia, z wydluzona latencja konicows i latencja
fali F (parametry przewodzenia w nerwie strzat-
kowym prawidlowe). W badanych miesniach (mie-
dzykostne, miesien piszczelowy przedni) wykryto
cechy uszkodzenia neurogennego. Parametry prze-
wodzenia we wiéknach czuciowych byly prawi-
dlowe. Na podstawie obrazu klinicznego i badania
elektrofizjologicznego rozpoznano MMN-CB. Cho-
rej podano wlewy z immunoglobulin w dawce
0,2 g/kg mc. przez 5 dni. Ustgpil niedowlad prawej
reki i zmniejszy! sie niedowlad lewej reki. Po kil-
ku tygodniach pacjentka wymagata kolejnych wle-
woéw z powodu narastania niedowtadu rak; po
wlewach obserwowano zmniejszenie objawéw. Po
roku stwierdzono utrzymywanie sie blokow prze-
wodzenia we wléknach ruchowych nerwéw; po-
tencjaly czuciowe byly prawidtowe. Najprawdopo-
dobniej pacjentka od czasu zachorowania (2 la-
ta przed hospitalizacjg w Klinice) miala MMN-
-CB (asymetryczny niedowlad koniczyn gérnych
z niewielkim zeszczupleniem miesni, bez zabu-
rzeh czucia, zmniejszajacy sie po leczeniu immu-
noglobulinami, pierwsze zmniejszenie objawdéw
samoistne). W pierwszym badaniu elektrofizjo-
logicznym nie stwierdzono bloku przewodzenia
prawdopodobnie z przyczyn technicznych (do-
siebna lokalizacja bloku?).
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Przypadek 7 — wieloogniskowa neuropatia
ruchowa z blokiem przewodzenia

Do Kliniki Neurologii WUM przyjeto 31-letnie-
go mezczyzne z powodu oslabienia i wyszczuple-
nia lewego przedramienia. Objawy najprawdopo-
dobniej wystepowaly od 4 lat, by¢ moze pojawily
sie po infekcji grypowej, powoli narastaty. Pacjent
nie zglaszal dolegliwosci bolowych. Prawa reka
i obie koniczyny dolne byly sprawne. Przebyte cho-
roby nie mialy istotnego znaczenia, a wywiad ro-
dzinny — negatywny. Ambulatoryjnie wykonano
MR glowy, odcinka szyjnego i gérnej czeéci odcin-
ka piersiowego kregostupa — wyniki byly prawi-
dtowe. W badaniu neurologicznym stwierdzono:
nerwy czaszkowe bez odchyleni, w koniczynach gor-
nych wyszczuplenie odsiebnej czesci lewego przed-
ramienia, zanik mieéni ktebu i kiebika po lewej stro-
nie, ostabienie mieéni nadgarstka i palcow po lewe;j
stronie, splaszczenie prawego klebu, zywe odruchy;
koniczyny dolne bez odchylen, czucie niezaburzo-
ne. Wyniki rutynowych badan laboratoryjnych oraz
proteinogram i stezenie immunoglobulin byly pra-
widlowe. Nie wykazano odchylen w badaniu ply-
nu mézgowo-rdzeniowego. W badaniu elektrofizjo-
logicznym stwierdzono aksonalno-demielinizacyjne
uszkodzenie wlékien ruchowych badanych nerwéw
koniczyn gérnych (nerwy: posrodkowy, tokciowy,
promieniowy — obustronne, 1 > p) z obecnoscig
blokéw przewodzenia poza miejscami cies$ni. Za-
rowno przewodzenie w nerwie strzatkowym, jak
i potencjaly czuciowe byly prawidlowe. W odsieb-
nych migéniach koniczyn gérnych stwierdzono prze-
wlekle zmiany neurogenne. Rozpoznano neuropatie
ruchows z blokiem przewodzenia. Chory otrzymat
wlewy z IVIg w dawce 0,4 g/kg mc. przez 5 dni.
Ponownie hospitalizowano go po 11 tygodniach
w celu podania kolejnych wlewéw IVIg (po po-
przednim leczeniu zmniejszyt sie niedowlad
i ustapily bloki przewodzenia). Na rozpoznanie
MMN-CB wskazywal asymetryczny niedowlad
i wyszczuplenie koniczyn gérnych, badania elek-
trofizjologiczne i poprawa po wlewach IVIg. Na
podkreslenie zastuguje obecnos$é¢ odruchéw w kon-
czynach gérnych — zZywych mimo zaniku mieéni,
co mogloby wstepnie sugerowaé chorobe neuronu
ruchowego, ktéra nastepnie wykluczono w badaniu
elektrofizjologicznym.

Przypadek 8 — przewlekia polineuropatia
czuciowo-ruchowa w przehiegu tagodnej
gammapatii monoklonalnej

Do Kliniki Neurologii WUM przyjeto 53-letnie-
go mezczyzne (rolnika) z powodu narastajacych od

roku bolesnych parestezji, do ktérych po kilku
miesigcach dolaczyly sie niedowtad i zanik odsieb-
nych mieéni konczyn. Poczatkowo na innym od-
dziale neurologicznym rozpoznano u chorego ze-
sp6t Guillaina-Barégo, ktéry leczono bez efektu
podawanym doustnie prednizonem. W badaniu
neurologicznym przy przyjeciu do Kliniki stwier-
dzano niedowlad i zanik miesni przedramienia
i dloni oraz odsiebnie od polowy ud, z porazeniem
stép; niedoczulice o charakterze ,,rekawiczek i skar-
petek” od poziomu stawéw tokciowych oraz od
polowy ud, z obecnymi zaburzeniami czucia uto-
zenia. Chod byl wybitnie uposledzony, o charakte-
rze brodzacym. Nie stwierdzono nieprawidlowos-
ci w badaniu internistycznym. Badanie elektro-
fizjologiczne wykazato ciezkie, uogélnione demie-
linizacyjno-aksonalne uszkodzenie wiékien czucio-
wych i ruchowych dlugich oraz krétkich pni
nerwow obwodowych, z cechami odnerwienia
mieéni odsiebnych koniczyn gérnych i dolnych oraz
mieénia czworoglowego uda. Biopsja nerwu tyd-
kowego, oceniana w mikroskopie §wietlnym oraz
elektronowym, wykazata obrzek wewnatrzpeczko-
wy, prawie catkowity brak wiékien mielinowych
oraz ubytek wiékien bezmielinowych (w badaniu
elektroneurograficznym nie uzyskano odpowie-
dzi z nerwu tydkowego). W plynie mézgowo-rdze-
niowym wykryto podwyzszone stezenie biatka
— 141 mg/dl, przy prawidtowej cytozie. Wyniki
badan podstawowych krwi, OB, proteinogram, ste-
zenie immunoglobulin byly prawidlowe. Nie
stwierdzono obecnosci krioglobulinemii ani prze-
ciwcial przeciwjadrowych. W surowicy i plynie
mézgowo-rdzeniowym wykazano obecnos$é biatka
monoklonalnego klasy IgG. Obraz szpiku uzyska-
ny w trepanobiopsji byt niecharakterystyczny. Ba-
dania obrazowe: RTG czaszki, klatki piersiowej,
miednicy, czaszki oraz USG jamy brzusznej
i gruczotu krokowego byly prawidtowe. Rozpozna-
no przewlekla polineuropatie czuciowo-ruchows,
demielinizacyjno-aksonalng w przebiegu gamma-
patii monoklonalnej o nieustalonym znaczeniu
(MGUS, monoclonal gammopathy of undetermined
significance). Leczenie metyloprednizolonem po-
dawanym dozylnie nie przyniosto efektu. Wybit-
na poprawa nastapila po wlewach IVIg w dawce
0,4 g/kg mc. przez 5 dni. Chory powrécit do pracy.
Po 3 miesiacach nastapil nawrét objawéw, z po-
nowng poprawa po wlewach IVIg w dawce jak po-
przednio. Przy stosowaniu wlewow IVIg, wlew co
4 tygodnie 1 (w dawce 0,4 g/kg mc.), skojarzonych
z leczeniem immunosupresyjnym azatiopryna, a na-
stepnie cyklofosfamidem, nastepowalo pogarsza-
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nie sie stanu neurologicznego; chory przestal sa-
modzielnie chodzié¢. Znaczng poprawe (chory
zaczal chodzi¢) uzyskano po ponownym zastoso-
waniu duzej dawki IVIg — 0,4 g/kg mc. przez
5 dni. Odstawiono leczenie immunosupresyjne
z uwagi na brak efektu. W ciggu nastepnego roku
chorego leczono wlewami IVIg w dawce 0,4 g/lkg mc.
przez 3 lub 4 dni, z poprawa utrzymujaca sie przez
okoto 6-7 tygodni i nawracaniem objawdéw.
Wiegkszg poprawe uzyskano po dotaczeniu metyl-
prednizolonu do wlew6w IVIg — chory zaczat cho-
dzi¢ o lasce i stal sie w pelni samodzielny. Pacjenta
objeto kontrolg Poradni Choréb Miegsni. Otrzy-
mywal cykliczne wlewy IVIg na oddziale neurolo-
gicznym w poblizu miejsca zamieszkania i pozo-
stawal w stabilnym stanie neurologicznym (nie-
dowtad odsiebny koniczyn dolnych). W tym przy-
padku polineuropatii o przebiegu jak CIDP towa-
rzyszy obecnoéé¢ biatka M klasy IgG. Podczas
10-letniej obserwacji nie ujawniono procesu typu
zlodliwej dyskrazji komérek plazmatycznych. Roz-
poznanie MGUS pozostaje aktualne.

Przypadek 9 — zespét POEMS

Do Kliniki Neurologii WUM przyjeto 36-letnia
kobiete z powodu narastajacej od 2 lat bolesnej
polineuropatii czuciowo-ruchowej, rozpoznawane;j
poczatkowo jako zespét Guillaina-Barrégo. Na po-
czatku choroby stwierdzono nadmierna potliwo$é
oraz powiekszenie tarczycy. Po roku dotgczyly sie:
wybitna utrata masy ciata, wyrazne sciemnienie
skory, utrata miesigczki, powiekszenie watroby,
a takze obrzek tarczy nerwu wzrokowego. W Kli-
nice stwierdzono ciezka polineuropatie czuciowo-
-ruchowa, bardziej wyrazong w konczynach dol-
nych, z obecnoscig opisanych wyzej objawéw ogél-
nych. Badania elektrofizjologiczne potwierdzily
ciezkie, uogélnione uszkodzenie nerwéw obwodo-

wych. W biopsji nerwu tydkowego znaleziono:
obrzek podscieliska, wybitny ubytek wlékien mie-
linowych, rozproszone komoérki jednojadrzaste,
zmiany zwyrodnieniowe we wléknach bezmieli-
nowych. Stezenie biatka w plynie mézgowo-rdze-
niowym wynosito 95 mg/dl. W badaniach labora-
toryjnych zwracaly uwage: trombocytoza, pod-
wyzszone stezenie bialka w surowicy, podwyz-
szone stezenia IgG i IgA oraz globulin «,, §, y. Ba-
danie szpiku bylo prawidlowe. Nie stwierdzono
obecnosci biatka Bence-Jonesa ani biatka monoklo-
nalnego. Badanie RTG kosci miednicy wykazalo
zmiany w lewej kosci tonowej opisane jako dys-
plasia fibrosa. Wykonano biopsje zmiany kostnej,
na podstawie ktérej stwierdzono plasmocytoma
o wysokim stopniu zr6znicowania. Chorg napromie-
niano kobaltem 60; zaobserwowano: zwigkszenie
masy ciala, niewielkie zbledniecie skory, ustapie-
nie parestezji, zmniejszenie objawéw neuropatii
w koniczynach gérnych. Stwierdzono bujanie naczyn
krwionosnych i limfatycznych w naswietlanym
polu. Pojawily sie przykurcze stawowe w koniczy-
nach dolnych, co byto powodem unieruchomienia
chorej. Przez kolejne lata obserwowano miejscowe,
niewielkie szerzenie sie szpiczaka, zmiany popro-
mienne w kos$ciach. W 10. roku trwania choroby
pojawito sie biatko monoklonalne IgM; powtarzana
trepanobiopsja nie wykazywala zmian. Chora okre-
sowo leczono alkeranem i steroidami. Po 14 latach
choroby wykryto raka jajnika. Przypadek, mimo
braku biatka M, spelnial przez lata trwania choroby
pozostale kryteria zespotu POEMS (polyneuropathy,
organomegaly, endocrinopathy, m-protein, skin chan-
ges — polineuropatia z organomegalig, zaburze-
niami endokrynologicznymi, zmianami skérnymi
i szpiczakiem). Wydaje sie, Ze leczenie (napromie-
nianie, alkeran) wydtuzylo znacznie okres przezy-
cia chore;j.
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