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ZE ZAHRANICNIHO TISKU

Lécba progresivnich forem roztrousené sklerozy
cyklofosfamidem
U remitentni formy roztrousené sklerozy byla opako-
vané prokazana efektivita jiZ nékolika imunomodula¢nich
latek. V soucasné dob€ jsou l1éky prvni volby u téchto ne-
mocnych interferony-beta a glatiramer acetat. U sekun-
darn€ progresivni formy se objevuji jak prace prokazuji-
ci efektivitu riznych 1écebnych postupi (interferony, mito-
xantron, cyklofosfamid), tak i prace, které jejich efekt ne-
potvrzuji. Vysledky jsou Casto zavislé na vybéru nemoc-
nych. Pfitom Iépe z téchto 1écebnych postupi profituji ti,
u nichZ se jeSt€ vyskytuji ataky nasedajici na sekundarni
progresi. U primarné progresivni formy nemoci doposud
nebyla prokazana zadna signifikantné u¢inna dlouhodo-
ba terapie. Autofi podavali cyklofosfamid v mési¢nich dav-
kach 700 mg/m? po dobu 12 mésict, a to celkem 90 nemoc-
nym se sekundarné progresivni formou roztrousené moz-
komisni sklerézy a 21 pacientim s primarné progresivni
formou. Sledovali vyvoj v EDSS (expanded disability sta-
tus scale - Kurtzkeho §kala), a to na zacatku 1écby a po 6
a 12 mésicich. Po roce 1é¢by bylo 72 % pacientii se sekun-
darn€ progresivni formou zlep$eno (18,5 %) nebo stabilizo-
vano (53,5 %). Jejich EDSS bylo stejné nebo nizsi nez na za-
¢atku 1écbu. U pacientli s primarn€ progresivni formou to
bylo pouze 68 % (10 % zlepSeno a 58 % stabilizovano). Au-
tori tedy nenalezli statisticky vyznamny rozdil v odpovédi
na lécbu cyklofosfamidem mezi pacienty s primarn€ a se-
kundarné progresivni roztrousenou sklerozou. Rovnéz ne-
nalezli rozdil v odpovédi na 1é¢bu podle pohlavi, véku pri
zacatku nemoci ¢i podle obdobi, kdy byly lé¢ba podana.
U pacientli se sekundarn€ progresivni formou vSak z 1écby
Iépe profitovali ti, u nichZ se v poslednim roce pied zaha-
jenim léCby objevila alespon jedna ataka. Lécba byla paci-
nevyskytly. Autofi tedy doporucuji opakované intravenoz-
ni podavani cyklofosfamidu jako mozZnost ovlivnéni pribeé-
hu primarné progresivni formy roztrousené sklerdzy, u niz
reference o signifikantn€ ucinné terapii dosud chybi.
Zephir H, de Seze J, Sénéchal O. Rev Neurol
2002; 158: 65-69. MUDr. Pavel Hradilek

Axonalni multifokalni motoricka neuropatie bez bloku
vedeni a bez dalSich znamek demyelinizace

Priikaz nejméné€ jednoho bloku vedeni v motorickém
nervu byl po dlouhou dobu zakladnim diferencialnim kri-
tériem mezi motorickou neuropatii a 1ézi periferniho mo-
toneuronu. AvSak nadhodnoceni nezbytnosti bloku vede-
ni v motorickém nervu (Kkritéria bloku jsou velmi pfisna)
vedlo také k tomu, Ze se nediagnostikovaly né€které pripa-
dy motorické neuropatie. A pritom existuje ucinna 1écba
této neuropatie. Vyskytuji se vSak i nemocni s multifokal-
ni motorickou neuropatii (MMN), u kterych se nediagnos-
tikuje blok vedeni na podkladé soucasnych pfisnych kri-
térii, ale tito nemocni maji celou fadu dalSich parametri
svédcicich pro demyeliniza¢ni poruchu vedeni motoricky-

mi nervy (fokalni chronodisperze, mala amplituda odpové-
di s dalSim sklesem pfi stimulaci proximalné, prodlouzena
distalni motoricka latence, fokalni snizeni rychlosti vede-
ni motorickymi vlakny). Na rozdil od bloku vedeni vSak ty-
to abnormity neobjasnuji pfitomnou parézu. U nemocnych

s MMN a blokem vedeni se ¢asto prokaze zvyseny titr pro-
tilatek proti GM1 a v 1é¢bé nemocnych se s uspéchem pou-
Zivaji vysoké davky imunoglobulinu intravenézné (IVIG).

Existuji tedy dvé formy motorické neuropatie, u kte-
rych je podkladem demyelinizace (s blokem vedeni a bez
bloku vedeni). Ve vétSich souborech nemocnych s moto-
rickou neuropatii byli i nemocni s chronickou motorickou
neuropatii, a to bez bloku vedeni a bez dalSich znamek de-
myelinizace. Jednalo se o neprogredujici multifokalni mo-
torickou neuropatii s priikazem axonalni 1éze. Autofi tu-
to formu nazvali ,multifocal acquired motor axonopathy*
(MAMA).

V predlozené studii je popsan soubor 9 nemocnych se
stacionarni ¢i pomalu progredujici multifokalni motoric-
kou neuropatii, ktefi se vyznacovali Cist€ axonalni 1ézi pri
detailnim elektrofyziologickém vysetfeni. V§ichni nemoc-
ni méli normalni hodnoty titru protilatek proti GMI. Sest
nemocnych bylo Ié¢eno prednisonem ¢i IVIG a 3 se po té-
to 1é¢bé€ podstatné zlepsili. Noveé popsana a klinicky i elek-
trofyziologicky definovana jednotka - MAMA - je tedy
imunologicky zprostfedkovanou motorickou neuropatii
s elektrofyziologickymi projevy axonalni 1éze. Tuto neuro-
patii Ize dobrie rozlisit jak od MMN (demyelinizacni léze),
tak od motor neuron disease (neuronalni léze v pfednich
mis$nich rozich ¢i mozkovém kmeni).

Katz JS, Barohn RJ, Kojan S, Wolfe GI, Nations SP,
Saperstein DS, Amato AA. Neurology 2002; 58: 615-620.
MUDry. Edvard Ehler, CSc.

Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni polyneuropatie
projevujici se priznaky GBS

Chronicka zanétliva demyelinizaCni polyneuropatie
(CIDP) se vyznacuje pozvolnym vznikem a dale progresi,
ktera miize byt provazena exacerbacemi a remisemi, ale
muZe mit i kontinualné progredujici pribeh. Tito nemoc-
ni jsou uspésné 1éceni kortikoidy, plazmaferézou (PE) ¢i
intraven6znim podanim imunoglobulini (IVIG). Syn-
drom Guillain-Barré (GBS) je charakterizovan akutnim
vznikem pfiznakt, kterému Casto predchazi infekce typu
chfipky €i priijmového onemocnéni. V terapii GBS vsak
kortikoidy nemaji 1é¢ebny efekt, ale velmi u¢inné jsou PE
a IVIG, které vedou rovnéz ke zkraceni trvani paréz. CI-
DP a GBS se povazuji za rozdilné klinické jednotky a ma-
ji sva specificka diagnosticka kritéria.

Autofi popisuji svych pé€t nemocnych s akutné vznik-
lou neuropatii s parézami a zpocatku s rysy GBS. U téchto
nemocnych vSak pfiznaky pretrvavaly a postupn€ se vyvi-
nuly pfiznaky charakteristické pro chronickou fazi CIDP.
U vSech péti nemocnych doslo k nahlému vzniku pfizna-
ki s rozvojem paréz v pribéhu né€kolika dnt. U ¢tyf pred-
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chazelo infekéni onemocnéni. Po pfislusné 1€¢bé (IVIG)

doslo u vSech péti nemocnych alespon k ¢aste¢nému zlep-

Seni, které bylo po 3-4 mésicich nejvyraznéjsi. V dalSim

pribéhu se objevila nova progrese svalové slabosti i poru-

chy citlivosti. Progrese té€Zsich demyeliniza¢nich zmén by-
la prokazana pomoci elektrofyziologického vySetieni (tes-
ty vodivosti) a rovné€Z pii bioptickém vySetfeni n. suralis.

Nejmarkantnéj§im pfiznakem této faze byla velmi dobra

terapeuticka odpovéd na kortikoidy, které vSak nebyly po-
uzity v akutnim stadiu. U dvou nemocnych byla znovu ta-

ké pouzita Iécba IVIG, a to s dobrym efektem.

Pii hodnoceni téchto nemocnych se uvazovalo rov-
néz o subakutni idiopatické demyelinizac¢ni polyneuro-
patii (SIDP). Tato forma se vSak vyznaCuje monofazic-
kym prabé&hem, progresi pfiznaki od 4 do 8 tydnii a dob-

rou odpovédi na 1é¢bu kortikoidy. U nemocnych prezento-
vanych ve studii se vSak jednalo o akutni zacatek s rozvo-
jem pouze po n€kolik dnt, s infekci predchazejici rozvoji
neuropatie a s chronickou progresi (s relapsy ¢i bez nich)
v dalsi fazi. Tim se prezentovana skupina péti nemocnych
li§i od diagnostickych kritérii SIDP. V akutni fazi vSak ne-
byla pouzita 1é¢ba kortikoidy, a proto i terapeuticka odpo-
véd v akutnim stadiu neni znama. Autofi své nemocné za-
tim dale neklasifikuji, ale domnivaji se, Ze se bude jednat
0 novou variantu zanétlivé demyeliniza¢ni neuropatie, kte-
ra ma rysy GBS i CIDP.
Mori K, Hattori N, Suguira M, Koike H, Misu K, Ichimu-
ra M, Hirayama M, Sobue G. Neurology 2002; 58: 979-982.
MUDry. Edvard Ehler, CSc.

34" International Danube Symposium
for Neurological Sciences and Continuing Education

BRATISLAVA 28.-31. august 2002

Hlavné témy:

28. a 29. 8. - poldenné edukaéné kurzy z epilepsie, demencii, cerebrovaskuldrnych ochoreni, ultrasonografie.

29., 30. a 31. 8. — vedecké programy v oblasti epilepsie, demencii, cerebrovaskularnych ochoreni, ultrasonografie, bolesti
hlavy, sclerosis multiplex, nervosvalovych ochoreni, neuroetiky a tiez volné zdelenia v uvedenych témach.

28. 8. v rdmci Dunajského sympdzia — medzindrodné stretnutie mladych neurolégov.

Edukacné kurzy i vedecky program zaistuju vyznamni zahraniéni i doméci predna$atelia.

Miesto konania: Sprava U&elovych zariadeni (SUZA) MZV SR, Drotarska 46, 811 04 Bratislava 1

Ubytovanie: v zariadeni, kde sa kond sympézium + vybrané hotely

Kontakt pre prihlasky a ubytovanie: I. neurologicka klinika FN a LF UK, Fakultnd nemocnica, Mickiewiczova 13,
813 69 Bratislava 1, tel.: 00421 2 52967169, fax: 00421 2 57290300, e-mail: heurologia@faneba.sK
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