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STRESZCZENIE
Wieloogniskowa neuropatia ruchowa z blokiem przewodzenia (MIMN-
-CB, multifocal motor neuropathy with conduction block) jest rzadka
choroba, najprawdopodobniej o podiozu immunologicznym, obej-
mujacg wiokna ruchowe nerwow obwodowych. Klinicznie cechuje
sie asymetrycznym niedowtadem, zwykle przewazajacym w kon-
czynach gornych, z dotaczajacym sig po latach zanikiem mig$ni
w zakresie unerwienia poszczegolnych nerwow. Warunkiem rozpo-
znania choroby jest stwierdzenie bloku przewodzenia we wtoknach
ruchowych i prawidtowych warto$ci przewodzenia we widknach czu-
ciowych. W czesci przypadkow, po uptywie lat, blok przewodzenia
moze ustapi€, co nasuwa pytanie o zwigzek MMN-CB z MMN bez
bloku przewodzenia. U niektorych pacjentow na poczatku choroby
wystepuja subiektywne zaburzenia czucia, a po latach obserwuje
sie nieprawidtowe potencjaty czuciowe. W tych przypadkach rozni-
cowanie z zespotem Lewisa-Sumnera wydaje sig istotne ze wzgle-
du na wybor leczenia. Uwzgledniajac mozliwos¢ leczenia MMN-
-CB i MMN, nalezy potwierdzi¢ lub wykluczy¢ te schorzenia u 0s6b
z podejrzeniem choroby dolnego neuronu ruchowego. W leczeniu
MMN rutynowo stosuje sie wlewy immunoglobulin, podjgto row-
niez proby leczenia rituksymabem.
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Wieloogniskowa neuropatia ruchowa (MMN,
multifocal motor neuropaty), opisana w latach 80.
XX wieku, cechuje sie przewlekle postepujacym,
asymetrycznym niedowladem i zanikiem mies$ni,
zwlaszcza odsiebnych, przede wszystkim koficzyn
goérnych, oraz przetrwalym, cze$ciowym lub cal-
kowitym blokiem przewodzenia we wiéknach ru-
chowych [1-3]. Przewodzenie we wiéknach czu-
ciowych jest prawidtowe. Ze wzgledu na obecnosé
przeciwcial anty-GM1 w surowicy u 30-80% pa-
cjentéw (u 40-50%, jesli stosuje sie standaryzo-
wane metody badania) i odpowiedZ na leczenie im-
munoglobulinami zaklada si¢ immunologiczny
patomechanizm choroby [4]. Wieloogniskowa neu-
ropatia ruchowa z blokiem przewodzenia (MMN-
-CB, multifocal motor neuropathy with conduction
block) jest rzadko spotykang choroba, a czestosé
jej wystepowania ocenia sie na 1-2 przypadki na
100 000 os6b. Objawy wystepuja miedzy 20. a 50. ro-
kiem zycia (Srednio w 40. rz.); mezczyZzni cho-
ruja czeSciej niz kobiety. Choroba postepuje po-
woli, praktycznie bez samoistnych remisji. Jak
wspomniano, niedowlad, a nastepnie zanik mies-
ni jest asymetryczny i na poczatku choroby doty-
czy przede wszystkim koficzyn gérnych; wystepu-
je w zakresie unerwienia okreslonych nerwéw
(najczesciej nerwu posrodkowego i nerwu tokcio-
wego). Zdarza sie zajecie mie$ni barkéw lub uogdl-
niony niedowlad juz na poczatku choroby. Asy-
metria objawéw utrzymuje sie przez lata. Bardzo
rzadko sa zajete nerwy czaszkowe (gatkoruchowe,
podjezykowy) i mie$nie oddechowe. Précz zaniku
mieéni (wystepuje po kilku latach trwania choro-
by u 50% pacjentéw) obserwuje sie fascykulacje
(rzadko miokimie). Chorzy skarza sie na kurcze
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mieéni. Odruchy Sciegniste bywajg ostabione w za-
jetych miesniach, ale czesto sg zachowane lub na-
wet zywe. Czes¢ chorych zglasza niewielkie subiek-
tywne objawy czuciowe. Stwierdzenie obiektyw-
nych zaburzen czucia w zasadzie wyklucza roz-
poznanie MMN, cho¢ niektérzy autorzy uwazaja,
ze po wielu latach trwania choroby moga sie one
dotgczyé. Chociaz choroba przebiega postepujaco
przez wiele lat, bardzo rzadko prowadzi do zgonu.

Stosowane kryteria rozpoznania pozwalajg wyr6z-

ni¢ pewng i prawdopodobna posta¢ MMN [5].
Sposréd badani dodatkowych w rozpoznaniu

MMN zasadnicze znaczenie ma wynik badania

elektrofizjologicznego, ze stwierdzeniem wielo-

ogniskowego czesciowego bloku przewodzenia we
wldéknach ruchowych nerwu, w jego odcinkach
nienarazonych na ucisk [5-7]. W pozostalych cze-

§ciach nerwu przewodzenie moze by¢ prawidto-

we lub nieco zwolnione i $wiadczy o procesie de-

mielinizacyjnym, do ktérego po latach dotacza sie
uszkodzenie aksonalne, co znajduje potwierdze-
nie w badaniu elektrofizjologicznym.

Wynik badania plynu mézgowo-rdzeniowego
bywa prawidlowy, cho¢ niekiedy wartosci steze-
nia biatka sg podwyzszone. W plynie mézgowo-
-rdzeniowym, podobnie jak w surowicy, niekiedy
nawet u 80% chorych obserwuje sie podwyzszone
stezenie przeciwcial przeciwko GM-1 (wymagane
miano to 1:6400). Nalezy pamietac, ze przeciwcia-
la te w niskim mianie mogg wystepowac u zdro-
wych oséb oraz w innych chorobach neurologicz-
nych (np. w stwardnieniu zanikowym bocznym
[SLA, sclerosis lateralis amyotrophical).

Grupa Robocza Europejskiej Federacji Towa-
rzystw Neurologicznych (EFNS, European Federa-
tion of Neurological Sciences) ustalita kryteria kli-
niczne dla rozpoznania MMN-CB [8], ktére wymie-
niono ponize;j.

Kryteria obowigzkowe (musza by¢ spelnione)
obejmuja:

e powoli lub stopniowo postepujace (> 1 miesia-
ca, zwykle 6 miesiecy) asymetryczne ostabienie
koniczyn lub objawy ruchowe w zakresie uner-
wienia co najmniej 2 nerwéw;

* brak obiektywnych zaburzen czucia, z wyjat-
kiem niewielkich zaburzen czucia wibragji.
Kryteria podtrzymujace rozpoznanie:

* przewaga zajecia koficzyn gérnych (u 10% pa-
cjentéw na poczatku choroby moze przewazaé
zajecie konczyn dolnych);

e ostabienie lub brak odruchéw $ciegnistych
w zajetych konczynach; czasem obserwuje sie
niewielkie wzmozenie odruchéw, co nie wyklu-

cza rozpoznania, pod warunkiem braku obja-

woéw piramidowych;

* brak zajecia nerwéw czaszkowych (opisywano

niedowtad nerwu XII).

Kryteria wylaczajace:

* kurcze i fascykulacje w zajetej koficzynie;

* objawy piramidowe;

* znaczne objawy opuszkowe;

* zaburzenia czucia, znaczniejsze niz niewielkie
obnizenie czucia wibracji w koficzynach dolnych;

* rozlany, symetryczny niedowlad w pierwszych
tygodniach choroby;

* stezenie biatka w ptynie mézgowo-rdzeniowym
przekraczajgce 100 mg/dl.

Do zalecanych badan diagnostycznych nalezy
przede wszystkim ocena elektrofizjologiczna — ba-
danie szybkosci przewodzenia we widknach rucho-
wych (poszukiwanie bloku przewodzenia) i czucio-
wych, badanie mie$ni koniczyn gérnych oraz dol-
nych (badanie elektrofizjologiczne; patrz [9]). Ba-
dania, ktére podtrzymuja rozpoznanie, ale nie sg
wymagane do jego ustalenia, jezeli sa spelnione
kryteria kliniczne i elektrofizjologiczne, to: bada-
nie plynu mézgowo-rdzeniowego (stezenia biatka
< 100 mg/dl), okreslenie miana przeciwciat anty-
-GM1 w surowicy (istotne, jezeli wysokie: 1:6400,
poniewaz przeciwciata anty GM-1 w niskim mianie
wystepuja u 15% chorych ze SLA, w aksonalnej for-
mie zespolu Guillaina-Barrégo i nieneurologicz-
nych chorobach immunologicznych) oraz rezonans
magnetyczny splotu barkowego z gadoling (wzmoc-
nienie sygnatu i/lub przerost splotu barkowego).
W celu wykluczenia innych przyczyn niedowladu
i zaniku mieéni nalezy wykona¢ immunofiksacje
surowicy i moczu w poszukiwaniu biatka mono-
klonalnego, oznaczy¢ stezenie hormonéw tar-
czycy oraz aktywnos¢ kinazy kreatynowej (CK, cre-
atine kinase).

Markerem choroby jest blok przewodzenia (ogni-
skowe zaburzenia przewodzenia na odcinku ner-
wu o dtugosci 3—-10 cm) we wiéknach ruchowych,
wystepujacy w wielu odcinkach tego samego ner-
wu lub w kilku nerwach poza obszarami ciesni.
Na podstawie wielkoéci spadku amplitudy odpo-
wiedzi i powierzchni potencjatlu czynnosciowego
rejestrowanego z mie$nia (CMAP, compound mu-
scle action potential) rozrézniono blok pewny
i prawdopodobny. Scisle kryteria dla bloku prze-
wodzenia sga nieco kontrowersyjne, ale uzyskano
zgodno$¢ co do zasad jego rozpoznania [10]. Blok
przewodzenia we wléknach ruchowych wraz
z innymi zjawiskami elektrofizjologicznymi i kli-
nicznymi przyjeto za przejaw demielinizacji,
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z wtérnym zwyrodnieniem aksonalnym prowadza-
cym do odnerwienia i zaniku miesni [11]. W dos-
wiadczeniach na myszach z uzyciem przeciwcial
GM wywotlano funkcjonalny blok przewodzenia
skokowego w przewezeniach Ranviera. Wyniki
badan w MMN-CB wskazuja, ze akson odsiebnie
od bloku przewodzenia ulega hiperpolaryzacji i ma
elektryczne cechy obserwowane w niedokrwio-
nych aksonach, co odpowiada zaburzeniu funkcji
kanatéw sodowo-potasowych [12]. Z dostepnego
pismiennictwa wiadomo, ze w miejscu bloku prze-
wodzenia w MMN-CB znaleziono odcinkows de-
mielinizacje i remielinizacje oraz struktury cebu-
lowate [13]. Na podstawie biopsji peczkowej
pobranej z nerwu ruchowego w miejscu bloku
i dosiebnie od bloku przewodzenia Taylor i wsp.
[14] wykazali: wieloogniskowe ubytki widkien,
zmieniony histogram $rednich wlékien mielino-
wych, skupiska wiékien regenerujacych, wiékna
ulegajace zwyrodnieniu aksonalnemu i pojedyncze
wlékna, najprawdopodobniej remielinizujgce. Po-
wyzsze zmiany moga odpowiadac¢ za stwierdzony
klinicznie zanik mieéni, a w badaniach elektrofi-
zjologicznych — za fibrylacje i zmiany w jednostce
ruchowej. Autorzy postuluja, ze atak przeciwcial
skierowany przeciwko skladnikom aksolemmy
w przewezeniach Ranviera, jesli jest tagodny, ttu-
maczy blok przewodzenia, natomiast ciezszy moze
spowodowaé demielinizacje i cze$ciowq remielini-
zacje oraz zwyrodnienie aksonalne, prawdopodob-
nie z poronna regeneracja. Przeciwciala anty-GM-1
blokuja lub uszkadzajg kanaty K*, a w obecnosci
komplementu moga tworzy¢ kompleksy immuno-
logiczne blokujace kanaty sodowe, co prowadzi do
uszkodzenia btony komérkowej w przewezeniach
Ranviera. Ciezki i dlugotrwaly czynnosciowy blok
przewodzenia moze spowodowac zwyrodnienie ak-
sonalne. Hipoteza kanalopatii powodowanej przez
przeciwciata ttumaczy korzystna poczatkowa od-
powiedZ na leczenie immunoglobulinami. Rozwi-
jajace sie w p6zniejszym okresie zmiany aksonalne
moga wyja$nia¢ zmniejszajaca sie odpowiedz na le-
czenie i rozwdéj nieodwracalnego zaniku miesni. Po-
prawe stanu klinicznego Iaczono z mechanizmami
bloku przewodzenia, czyli ogniskowa demielini-
zacja, blokowaniem kanaléw sodowych lub hiper-
polaryzacja blony aksonu. Remielinizacja (po od-
cinkowej demielinizacji) jest procesem rozlozonym
w czasie. Wydawato sie wiec, ze szybka poprawa
wynikata raczej z odwracalnosci zablokowania ka-
naléw sodowych i/lub hiperpolaryzacji btony ak-
sonu. Odwracalno$¢ zablokowania kanatéw sodo-
wych ttlumaczono neutralizacjg przeciwciat i sup-

resja ich syntezy, a odtworzenie bariery krew—nerw
miatoby zapobiega¢ blokowi przewodzenia wyni-
kajacemu z hiperpolaryzacji. Prébe wytlumacze-
nia depolaryzacji w miejscu bloku oraz hiper-
polaryzacji w przyleglym obszarze przedstawil
Kaji [15]. Ogniskowa demielinizacja taczy sie
z przerwaniem bariery krew—nerw, co powoduje,
ze stezenie pozakomoérkowego K+ wzrasta do war-
tosci stezenia K* w surowicy, dochodzi do depo-
laryzacji btony komérkowej i kompensacyjnego
uruchomienia pompy Na*K*. W zwigzku z matg
wydolnoscia pompy w aksonach ruchowych (w po-
réwnaniu z czuciowymi) aktywuje sie pompa
w obszarach przyleglych do bloku, co prowadzi
do hiperpolaryzacji w tych miejscach. Znane sa
przypadki MMN bez bloku przewodzenia [16],
w ktérych oprécz zmian demielinizacyjnych ob-
serwuje sie postepujacy ubytek aksonow, zwlasz-
cza w nerwach konczyn dolnych [17]. Ostatnio
opisano 9 chorych spelniajacych kliniczne kryte-
ria MMN, ale bez bloku przewodzenia we wlék-
nach ruchowych i innych cech demielinizacji w6-
kien [18]. Delmat i wsp. [19] poréwnali cechy
kliniczne oraz odpowiedZ na immunoglobuliny
u chorych z MMN-CB (n = 20) i MMN (n = 13).
Wspdlne cechy kliniczne to asymetryczny niedo-
wlad w rozktadzie kilku nerwéw bez zaburzen czu-
cia, zaburzen opuszkowych, oddechowych i cech
uszkodzenia gérnego neuronu ruchowego. W obu
grupach nie bylo réznic pod wzgledem wieku, plci,
czasu od poczatku wystapienia objawéw do roz-
poznania, miana przeciwcial anty-GM1 w surowicy
ani zmian w plynie mézgowo-rdzeniowym. Odpo-
wiedzZ na leczenie immunoglobulinami byta podob-
na w obu grupach. Po 7 latach obserwacji chorzy
wykazywali takze podobne cechy kliniczne, co
sugeruje, ze MMN-CB i MMN sa tozsame jako pro-
ces chorobowy. Na podstawie analizy podobnych
przypadkow nasuwa sie pytanie o istnienie akso-
nalnej formy MMN, okre$lonej jako ,wieloognis-
kowa ruchowa aksonopatia” [18]. Wobec nie zaw-
sze oczywistego wykrycia bloku przewodzenia
(zwlaszcza w odcinkach dosiebnych nerwéw) lecze-
nie immunoglobulinami moze by¢ uzasadnione
u wszystkich pacjentéw z postepujacym, asyme-
trycznym niedowladem w dystrybucji unerwienia
kilku nerwéw, niezaleznie od tego, czy stwierdza
sie u nich blok przewodzenia, czy tez nie [20].
Istotne klinicznie, a wiec réwniez i terapeutycz-
nie, jest zagadnienie zaburzen czucia w MMN-CB.
Kryteria kliniczne wykluczaja obecno$¢ obiektyw-
nych zaburzen czucia w tej chorobie, poza nie-
wielkimi zaburzeniami czucia wibracji w konczy-
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nach dolnych. Podobnie, warunkiem rozpoznania
MMN-CB w badaniu elektrofizjologicznym sa pra-
widlowe potencjaly czuciowe i wartosci przewodze-
nia czuciowego w badanych nerwach (co najmniej 3).
Mimo powyzszych zastrzezen sa dostepne opisy
chorych z MMN-CB, ktérzy zglaszaja tagodne pare-
stezje, a w biopsji nerwu tydkowego (rzadko pobie-
ranej w chorobie wlékien ruchowych) wystepuja
niewielkie zmiany patologiczne. Polegaja one na
zwiekszeniu liczby cienko zmielinizowanych du-
zych aksonéw (remielinizacja), wystepowaniu nie-
wielkich struktur cebulowatych (skutek powtarza-
jacej sie demielinizacji i demielinizacji), czynnej
demielinizacji i ubytku wtékien mielinowych (rzad-
ko) [21]. Odsetek chorych zgtaszajacych niewielkie
zaburzenia czucia siega 20% [5]. Sporadycznie zda-
rza sie, ze przypadki MMN-CB po kilku latach roz-
wijaja obraz podobny do obrazu zespotu Lewisa-
-Sumnera, nazywanego takze , wieloogniskowa
nabyta demielinizacyjna neuropatia czuciowo-ru-
chowa” (MADSAM, multifocal accquired demyeli-
nating sensory and motor neuropathy), lub obrazu
przewleklej zapalnej polineuropatii demielinizacyj-
nej (CIDP, chronic inflammatory demyelinating poly-
neuropathy) [22, 23]. Lambrecq i wsp. [24] $ledzili
przebieg schorzenia u 11 pacjentéw, ktérzy na po-
czatku choroby spetniali kryteria MMN-CB. Po kil-
ku latach (5-9) u 5 chorych wystgpily objawy czu-
ciowe — ubytek czucia bdlu i dotyku oraz pare-
stezje, a w badaniu elektrofizjologicznym stwierdzo-
no obnizenie amplitudy odpowiedzi czuciowe;j
w nerwach dosiebnych. Zaburzenia czucia obser-
wowano w tych samych obszarach unerwienia, co
niedowtlad i blok przewodzenia. Wedlug autoréw
znaleziska elektrofizjologiczne odpowiadaly tym
w MADSAM/zespole Lewisa-Sumnera, ale w odr6z-
nieniu od tej ostatniej neuropatii miano przeciwcial
przeciwko GM1 w surowicy chorych bylo podwyzszo-
ne, a stezenie biatka w plynie mézgowo-rdzeniowym
— prawidlowe. Uwzgledniajac podwyzszone stezenie
przeciwcial przeciwko GM1, autorzy uwazaja, ze
u chorych z zaburzeniami czucia wystepuje raczej
MMN-CB z wtérnym zajeciem widkien czuciowych
niz MADSAM/zesp6t Lewisa-Sumnera z poczatkiem
objawéw czuciowych. U pacjentéw rozpoznano
MMN-CB-Se. Nie reagowali oni na leczenie immuno-
supresyjne, zas odpowiedZ na immunoglobuliny byta
taka, jak u chorych z MMN-CB, z wylacznie rucho-
wymi objawami. Przypuszcza sie, ze subiektywne ob-
jawy czuciowe zglaszane na poczatku choroby suge-
ruja rozwiniecie sie obiektywnych zaburzen czucia
niewielkiego stopnia po latach trwania MMN-CB [24].

Verschueren i wsp. [25] poréwnali objawy kli-
niczne, wyniki badan elektrofizjologicznych, labo-
ratoryjnych i biopsji nerwu lydkowego u 13 cho-
rych z rozpoznaniem zespotu Lewisa-Sumnera/
/MADSAM i 20 os6b z MMN. Znalezli nastepuja-
ce wspolne cechy dla obu grup: wiek na poczatku
choroby, rozklad niedowladu w zakresie unerwie-
nia poszczeg6lnych nerwéw, tagodny zanik mies-
ni, kurcze mieéni i fascykulacje, czeSciowe znie-
sienie odruchéw i czesto stopniowo postepujacy
przebieg. Stezenie biatka w plynie mézgowo-rdze-
niowym bylo podwyzszone, ale nie przekraczalo
100 mg/dl. Nie stwierdzono réznic ani w liczbie, ani
w rozkladzie blokéw przewodzenia w nerwach.
W zespole Lewisa-Sumnera, w przeciwienstwie do
MMN, czesty byl poczatek z zajeciem konczyn
dolnych; konczyny gorne byly zajete w p6zniej-
szym okresie choroby. W MMN nie obserwowano
zajecia nerwow czaszkowych, ktére byly zajete
u 4 na 20 chorych z zespolem Lewisa-Sumnera.
Gléwnag réznice miedzy obydwoma procesami sta-
nowily kliniczne i elektrofizjologiczne zaburzenia
czucia oraz brak przeciwcial anty-GM1 w zespole
Lewisa-Sumnera. Immunoglobuliny M anty-GM1
stwierdzono u 40% chorych z MMN. Czes$¢ os6b
z zespolem Lewisa-Sumnera zareagowala na lecze-
nie steroidami, ktére nie przyniosto zadnej popra-
wy w MMN. Autorzy uwazaja, ze MMN i zespél
Lewisa-Sumnera to odrebne jednostki, z wlasnym
obrazem klinicznym i elektrofizjologicznym, za$
zesp6l Lewisa-Sumnera stanowi tgcznik miedzy
MMN a CIDP. Rozréznienie kliniczne przypadkéw
zespolu Lewisa-Sumnera/MADSAM od MMN-CB
jest istotne w podjeciu decyzji dotyczacej leczenia.
Chorzy z zespolem Lewisa-Sumnera/MADSAM,
przyjmowanym za forme CIDP, moga by¢ leczeni
steroidami i lekami immunosupresyjnymi, co znacz-
nie obniza koszty terapii. Wedlug zalecen grupy eks-
pertow [8] MMN-CB nalezy rozwazy¢ w kazdym
przypadku powoli postepujacego asymetrycznego
niedowtadu koniczyn, bez obiektywnych zaburzen
czucia i objawéw zajecia gérnego neuronu rucho-
wego. Schorzenie nalezy réznicowaé¢ z: chorobg
neuronu ruchowego, dziedziczna neuropatig z nad-
wrazliwoscia na ucisk, neuropatiami z uwieZniecia,
zespolem Lewisa-Sumnera/MADSAM i ruchows
odmiang CIDP [8].

R6 Znicowanie MMN z typowg chorobg neuro-
nu ruchowego, jaka jest SLA, nie sprawia trudno-
$ci (zaburzenia opuszkowe, oddechowe, zajecie
oérodkowego neuronu ruchowego, rozlane zajecie
komérek rogéw przednich). W przypadku choro-
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by motoneuronu, bez ewidentnych cech zajecia
oérodkowego uktadu ruchowego, decydujace jest
znalezienie bloku przewodzenia we wiéknach ru-
chowych. W postepujacym zaniku miesni (PMA,
progressive muscular atrophy) rozwija sie uogol-
niony niedowtad i zanik miesni z cechami odner-
wienia; zanik i niedowlad mie$ni w MMN, nawet
po latach, jest asymetryczny — przewaza odsieb-
nie i w konczynach gérnych. Forme SLA okreslana
jako flail arm (,,cepowate rece”) cechuje zajecie mies-
ni dosiebnych i odsiebnych konczyn gérnych oraz
niedowlad o réznym stopniu nasilenia, a takze za-
nik miesni konczyn dolnych. Zanik monomeliczny
Hirayamy zwykle wystepuje u mezczyzn w wieku
18-22 lat; niedowlad i zanik dotyczy odsiebnych
mies$ni konczyn goérnych, jest asymetryczny, ale
przebiega tagodnie i zwykle ma charakter niepo-
stepujacy. Nie obserwuje sie bloku przewodzenia
ani obecno$ci wysokiego miana przeciwcial anty-
-GM1. W zwyrodnieniowych chorobach motoneu-
ronu pojawia sie odnerwienie w mieéniach przy-
kregoslupowych, czego nie obserwuje sie¢ w MMN.

Podstawe wprowadzenia leczenia immunosu-
presyjnego MMN-CB stanowilo stwierdzenie obec-
nosci przeciwcial anty-GM1 w surowicy u 30-60%
chorych [4, 7, 20]. Zastosowanie steroidéw i plaz-
maferezy nie poprawito, a wrecz pogorszyto stan
chorych. Korzystne efekty uzyskano po leczeniu
cyklofosfamidem, ale istotne dziatania niepozada-
ne zmniejszaja przydatnosc¢ leku, zwlaszcza u mlo-
dych os6b w wieku rozrodczym [26]. Lekiem
z wyboru okazaly sie immunoglobuliny, skutecz-
ne zwlaszcza w przypadkach z przeciwcialami
anty-GM1 i z pewnym blokiem przewodzenia [27].
Wiegkszos¢ autoréw byta zgodna co do krétkotrwa-
tych, korzystnych efektéw podawania immunoglo-
bulin, ktére staty sie metoda referencyjna leczenia
MMN-CB. Stan chorych reagujacych na leczenie
polepszal sie w ciagu tygodnia, poprawa zwykle
utrzymywata sie przez kilka tygodni, nastepnie
pacjenci wymagali kolejnych wlewéw. Zdania do-
tyczace dtugotrwatych efektéw terapii byly podzie-
lone; zmniejszanie sie stopnia poprawy objawéw
w miare dtugoterminowego leczenia wigzano z do-
faczajacym sie czasem zwyrodnieniem aksonal-
nym. Korzysci z takiego leczenia podkreslali Vu-
cic i wsp. [28], przedstawiajac efekty dlugotrwatego
leczenia (3,5-12 lat; $rednio 7,25 roku) 10 cho-
rych z MMN-CB, u ktérych obserwowali utrwale-
nie poprawy klinicznej, zmniejszenie liczby blo-
kow przewodzenia i reinerwacje. Dawka leku
wynosita 2 g/kg mc. i byla podawana w ciggu
5 dni, co 1 miesiac, przez 3 miesigce, nastepnie — po

stabilizacji poprawy — zmniejszona do 1,6 g/lkg mc.

i stosowana w ciggu 4 dni, co miesiac. Pacjenci

stali sie zalezni od wlew6w immunoglobulin. Le-

ger i wsp. [29] prébowali ustali¢ retrospektywnie

u 40 chorych czynniki pozwalajace przewidzieé

odpowiedZ na immunoglobuliny, analizujac zwia-

zek poprawy stany klinicznego z: wiekiem pacjen-
ta w momencie rozpoznania choroby, plcia, nasile-
niem objaw6w klinicznych w koficzynach gérnych

i dolnych, zachowanymi/zniesionymi odruchami,

liczba punktéw w Skali MRC w momencie rozpo-

czecia leczenia, obecnos$cia przeciwcial anty-GM1,
odstepem czasowym miedzy pierwszymi objawa-

mi i pierwszym kursem immunoglobulin, cecha-

mi elektrofizjologicznymi. Zadne z kryteriéw nie

miato znaczenia w przewidywaniu korzystnej

odpowiedzi na leczenie. Jedynie u 22% chorych
mozna bylo zaprzestac terapii po kilku miesigcach
lub latach; znaczna wiekszo$¢ pacjentéw wyma-
gata okresowych wlewéw immunoglobulin w celu
utrzymania poprawy [29]. Wyczerpujacy przeglad
dotychczasowych wynikéw leczenia immuno-

globulinami zawarto w artykule Legera i wsp. [29].

Zalecenia EFNS/PNS w sprawie leczenia MMN-CB

sa nastepujace [8]:

* immunoglobuliny (2 g/kg mc. w ciggu 2-5 dni) po-
dawane dozylnie sg lekiem pierwszego wyboru (po-
ziom A) u chorych z istotng niesprawnoscia;

* nie zaleca sie podawania steroidéw;

* jezeli odpowiedZ na immunoglobuliny jest ko-
rzystna, nalezy rozwazy¢ powtarzanie wlewéw
(poziom C); czestos¢ stosowania terapii podtrzy-
mujacej zalezy od odpowiedzi i przewidywanej
poprawy; typowa dawka to 1 g/kg mc. co 24 ty-
godnie lub 2 g/kg mc. co 1-2 miesiace;

* jezeli wlewy immunoglobulin nie powoduja
dostatecznej poprawy, nalezy rozwazy¢ lecze-
nie immunosupresyjne — mozliwymi lekami sa:
cyklofosfamid, cyklosporyna, azatiopryna, inter-
feron § 1a lub rituksymab;

* cyklofosfamid jest najmniej przydatnym lekiem
ze wzgledu na jego toksycznosc.

PISMIENNICTWO

1. Chad D.A., Hammer K., Sargent J. Slow resolution of multifocal weak-
ness and fasciculation: a reversible motor neuron syndrome. Neurology
1986; 36: 1260-1263.

2. Roth G., Roth J., Magistirs M.R. i wsp. Motor neuropathy with proximal
multifocal conduction block fasciculations and myokymia. Evolution to
tetraplegia. Eur. Neurol. 1986; 25: 416-423.

3. Parry G.J. Antiganglioside antibodies do not necessarily play a role in
multifocal motor neuropathy. Muscle Nerve 1994; 17: 97-99.

4. Pestronk A., Cornblath D.R., llyas A. i wsp. A treatable multifocal motor neu-
ropathy with antibodies to GM1 ganglioside. Ann. Neurol. 1988; 24: 73-78.

5. Nobile Orazio E., Capellari A., Priori A. Multifocal motor neuropathy: cur-
rent concepts and controversies. Muscle Nerve 2005; 31: 663-680.

www.ppn.viamedica.pl

78



Hanna Drac, Wieloogniskowa neuropatia ruchowa

Cornblath D.R., Sumner A.J., Daube J. i wsp. Conduction block in clinical
practice. Muscle Nerve 1991; 14: 869-871.

Krarup C., Stewart J.D., Sumner A.J. i wsp. A syndrome of asymmetric limb
weakness with motor conduction block. Neurology 1990; 40: 118-127.
Van Schaik I.N., Bouche P., llla I. i wsp. European Federation of Neurolo-
gical Societes. Peripheral Nerve Society guideline on management of mul-
tifocal motor neuropathy. Eur. J. Nerve 2006; 13: 802-808.

Banach M. Wieloogniskowa neuropatia ruchowa. W: Losy J., Selmaj K. red.
Neuroimmunologia kliniczna. Wydawnictwo Czelej, Lublin 2007: 123-134.

. Olney RK., Lewis R.A., Putnam T.D., Campellone J.V. Consensus criteria

for the diagnosis or multifocal motor neuropathy. Muscle Nerve 2003; 27:
117-121.

. Katz J.S., Wolfe C.I., Bryan W.W. i wsp. Electrophysiologic findings in

multifocal motor neuropathy. Neurology 1997; 48: 700-707.

. Kierman H.C., Guglieri J.M., Kaji R. i wsp. Evidence for axonal membrane

hyperpolarizaton in multifocal motor neuropathy with conduction block.
Brain 2002; 125: 664-675.

. Kaiji R., Nobuyuki 0., Tsuji T. i wsp. Pathological findings at the site of conduc-

tion block in multifocal motor neuropathy. Ann. Neurol. 1993; 33: 152-158.

. Taylor B.V., Dyck P.J.B., Engelstand J. i wsp. Multifocal motor neuropa-

thy: pathologic alterations at the site of conduction block. J. Neuropathol.
Exp. Neurol. 2004; 63: 129-137.

. KajiR. Physiology of conduction block in multifocal motor neuropathy and

other demyelinating neuropathies. Muscle Nerve 2003; 27: 285-286.

. Pakiam A.S.1., Parry G.J. Multifocal motor neuropathy without overt con-

duction block. Muscle Nerve 1998; 21: 243-245.

. Van Asseldonk T.H., Yan den Berg L.H., Van den Berg-Vos R.M. i wsp.

Demyelination and axonal loss in multifocal motor neuropathy: distribu-
tion and relation to weakness. Brain 2003; 126: 186—198.

. Katz J.S., Barohn R.J., Kojan S. i wsp. Axonal multifocal motor neuropa-

thy without conduction block or other features of demyelination. Neurolo-
gy 2002; 58: 615-620.

19.
20.
21.
22.
23.
24.

25.
26.

27.

28.

29.

Delmat E., Azulay J.P., Giorgi R. i wsp. Multifocal motor neuropathy with and
without conduction block, a single entity. Neurology 2006; 67: 592-596.
Chaudhry V., Swash M. Multifocal motor neuropathy is conduction block
essential. Neurology 2006; 67: 558-559.

Corse A.M., Chaudry W., Crawford T.0. i wsp. Sural nerve pathology in
multifocal motor neuropathy. Ann. Neurol. 1996; 39: 319-325.

Mezaki T., Kaji R., Kimura J. Multifocal motor neuropathy and Lewis-Sum-
ner syndrome. A clinical spectrum. Muscle Nerve 1999; 22: 1739-1740.
Parry G.J. One multifocal motor neuropathy and Lewis-Sumner syndrome
distinct entities. Muscle Nerve 1999; 22: 557-559.

Lambrecq V., Krim E., Rouanet-La-riviere M., Laquemy A. Sensory loss in
multifocal motor neuropathy; a clinical and electrophysiological study.
Muscle Nerve 2009; 39: 131-136.

Verschueren A., Azulay J.P., Attarian S. i wsp. Lewis-Sumner syndrome
and multifocal motor neuropathy. Muscle Nerve 2005; 31: 88-94.

Van den Berg-Yos R.M., Franssen H., Wokke J.H.J., Van Es H.V., Van den
Berg L.H. Multifocal motor neuropathy: diagnostic criteria that predict the
response to immunoglobulin. Neurology 2000; 48: 919-926.

Meucci N., Cappellari A., Barbieri S., Scarlato G., Nobile-Orazio F. Long-
-term effect of intravenous immunoglobulins and oral cyclophosphamide
in multifocal motor neuropathy. J. Neurol. Neurosurg. Psychiatry 1997;
63: 765-769.

Vucic S., Black K.R., Chong P.S., Cros D. Multifocal motor neuropathy.
Decrease in conduction blocks and reinnervation with long-term IVIg. Neu-
rology 2004; 63: 1264-1269.

Leger J.-M., Viala K., Cancelru F. i wsp. Intravenous immunoglobulin as
short and long-therm therapy of multifocal motor neuropathy: a retrospec-
tive study of response to IVIg and of its predictive criteria in 40 patients.
J. Neurol. Neurosurg. Psych. 2009; 79: 93-96.

www.ppn.viamedica.pl

79



