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Charcotova-Marieova-Toothova choroba ako
najcastejsia hereditarna polyneuropatia:
kazuistika z nasho oddelenia
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Hereditarne polyneuropatie predstavuju velkd skupinu geneticky podmienenych neurologickych ochoreni, prezentujucich sa
heterogénnym klinickym obrazom. Na tieto poruchy pomyslame hlavne pri pozitivnej rodinnej anamnéze, manifestacii chronic-
kej progredujucej svalovej slabosti a atrofie svalov na koncatinach ¢i pritomnosti typickych deformit nohy. V nasej praci sme sa
blizsie zamerali na najcastejsiu hereditarnu periférnu neuropatiu — Charcotovu-Marieovu-Toothovu chorobu (CMT) a urychlenie
progresie tohto ochorenia v kombinacii s chronickym abuzom alkoholu v kazuistike ndsho pacienta.

Klucové slova: hereditarne polyneuropatie, Charcotova-Marieova-Toothova choroba, demyelinizacia, CMT1, genetika, abuzus
alkoholu, vitamin C.

Charcot-Marie-Toothdisease as the most common inherited neuropathy: a case report from our department

Hereditary peripheral neuropathies represent a large group of genetic neurological diseases presenting with a heterogeneous
clinical picture. We mainly think about these disorders at positive family history, presentation of chronic and progressive muscle
weakness, atrophy of the limbs and by the presence of typical foot deformities appears. This article closely focuses on the most
common hereditary neuropathy — Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease and the accelerated progression of this disease in combi-

nation with chronic alcohol abuse in our patient's case report.

Key words: hereditary neuropathy, Charcot-Marie-Tooth disease, demyelination, CMT1, genetics, alcohol abuse, vitamin C.

Uvod

Medzi hereditarne polyneuropatie patrf
Charcotova-Marieova-Toothova choroba (CMT),
ktord poznédme aj pod nazvom hereditarna mo-
torickd a senzitivna neuropatia (HMSN) a ktora
predstavuje najcastejsiu formu hereditérnej
neuropatie. Dalej s to hereditérne senzitivne
a autonémne neuropatie (HSAN), nazyvané tiez
hereditarne senzitivne neuropatie (HSN), here-
ditdrne motorické neuropatie (HMN), hereditar-
ne neuropatie so sklonom k tlakovym parézam
(HNPP), neuropatie malych vidkien (SFN) a he-
reditdrne neuropatie spojené so Specifickymi
biochemickymi abnormitami (Fridman et al,,
2015; Ambler et Bednarik, 2010).

CMT

CMT predstavuje najcastejsiu hereditarnu
neuropatiu, ktord bola opisanad koncom 19, storo-
Cia a pomenovana na pocest svojich objavitelov.
Toto ochorenie vzniké na podklade mutdcii na viac
ako 40 génoch exprimovanych v Schwannovych
bunkach a neurénoch sposobujucich degeneraciu
axonov (Patzko et Shy, 2011).

Na zéklade Mendelovych zdkonov rozdelu-
jeme CMT na formy s autozomalne dominant-
nou, autozomalne recesivnou a s X viazanou
dedi¢nostou. V pripade dedi¢nych neuromusku-
larnych ochoreni vo vseobecnosti plati, ze ich
zakerny nastup a progresia su ¢asto v rozpore
so subjektivnym vnimanim nedostatkov pa-

cientom v porovnani s objektivnym ndlezom
vysetrujuceho lekdra. Vysetrujuci napriklad na-
chadza distélnu slabost oboch dolnych koncatin,
ktoru si pacient neuvedomuje, pokial ho na nu
neupozornf lekar. Preto je dblezitd dokladna
anamnéza, ked sa pytame pacienta na jeho
pohybové aktivity v mladSom veku, & maval
tazkosti so Spotrovani, ¢asté distorzie ¢lenkov
alebo iné funk¢né obmedzenia, ktoré pouka-
zuju na skorsi vek nastupu ochorenia (Arnold
et Flanigan, 2012).

Epidemioldgia
CMT nie je Uplne vzacna choroba, prevalen-
ciaje 1 pripad na 2 500 obyvatelov. Vacsinou ide
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Obr. 1. Atrofie interossedlnych svalov na HKK u pacienta s CMTIA (zdroj: Neurologické oddelenie UNB,
Nemocnica sv. Cyrila a Metoda)

Obr. 2. Peronedine atrofie a atrofie svalstva lytok — obraz dolnych koncatin ako obrdtenych flias zo
sampanského u pacienta s CMTIA (zdroj: Neurologické oddelenie UNB, Nemocnica sv. Cyrila a Metoda)

0 autozomélne dominantné formy, postihnuté

su deti i dospell.

Klinicky obraz

CMT sa klinicky prezentuje progresivnou
svalovou slabostou, atrofiou svalov a poruchami
citlivosti. Tuto chorobu charakterizuje moto-
ricky deficit, strata proprioceptivnych reflexov,
peronedlna svalova atrofia (PMA), pes cavus
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a kladivkovité prsty. Dalie sprievodné klinické
priznaky byvaju skoliéza a deformity skeletu
(Werheid et al,, 2016).

Typicky histologicky obraz predstavuje
Ubytok myelinizovanych vlakien a cibulovité
obrazce (onion bulbs). Tieto patologické for-
macie bioptickych vzoriek nervovych vldkien
pacientov s CMT1 boli takto nazvané pre ich
podobu s vrstevnatou Struktlrou cibule pre-
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krojenej na polovicu. Tvoria sa proliferaciou vi-
acerych Schwannovych buniek, v dosledku de-
myelinizacie a remyelinizécie, ked Schwannove
bunky koncentricky rozsiruju svoju cytoplazma-
tickl membranu, obkriZia tak axén, ale nie su
schopné vytvorit kompaktny myelin. V najv-
nutornejsej vrstve cibulovitej Struktury jedna zo
Schwannovych buniek vytvdra vzdjomny vztah
s axdbnom a formuje kompaktny myelin so znize-
nou hribkou. Cibulovité formacie sa vyskytuju
pri viacerych formach CMT1 (Gabreéls-Festen
et Wetering, 1999).

Kardindlnym nélezom pacientov s CMT1 je
EMG, v ktorom dominuje primarne demyelini-
zacné poskodenie s rozvojom axonélnej lézie
ako sekundarnym prejavom dlhotrvajuceho
postihnutia. Stupen axonalneho poskodenia
koreluje so slabostou a postihnutim pacien-
ta (Thomas et al., 1997; Krajewski et al., 1999).
Fokélne ,klobasovité” zhrubnutie myelinového
puzdra (tomakula) sa méze vyskytovat pri vi-
acerych forméach CMT1. Tomakuldzne telieska
su typické pre HNPP, ktoré oznacujeme aj ako
tomakuldzne neuropatie. V likvorovom néleze
Castokrat nachddzame mierne zvyseny pocet
celkovych bielkovin, v niektorych pripadoch je
hodnota CB nad 1000 mg/I, inak je likvor nega-
tivny (Bouche et al,, 1983).

Okrem analyzy likvoru je na odlisenie od
ostatnych ziskanych neuropatii dolezité zistit
v laboratérnych testoch hodnoty ako napr. - FW,
ANA, ANCA, vitamin B12, rendIne parametre, gly-
kemicky profil, pripadne hodnota HbAlc a dalsie.

Genetika

Pri CMT sa stretdvame so vsetkymi forma-
mi — AD, AR a na chromozdm X viazand dedic-
nost. AD demyeliniza¢na forma dedi¢nosti je
najcastejsia (Szigeti et Lupski, 2006). Zistilo sa,
ze asi 1/3 bodovych mutdcii a 5-24 % duplikac-
nych mutdcii sa moéze objavit i de novo (Nelis
et al,, 1996; Boerkoel et al,, 2002; Hoogendijk et
al, 1992). Deficit pozitivnej rodinnej anamnézy
preto nevylucuje potrebu realizicie genetickych
testov.

I ked'v stcasnosti sU genetické testy na vy-
sokej Urovni a pomerne bezné, je pri vybere
jednotlivych genetickych testov dolezité drzat sa
pravidiel. Tieto vyberdme na zaklade pozitivnej
rodinnej anamnézy a taktiez prevalencie urci-
tého typu CMT, kedZe ide o finan¢ne nékladné
vysetrenie. Navyse, netreba opomendt, Ze na
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Obr. 3. Deformita nohy charakteru pes cavus so
skrdtenim Achillovej Slachy a kladivkovitym palcom
upacienta s CMTIA (zdroj: Neurologické oddelenie
UNB, Nemocnica sv. Cyrila a Metoda)

Slovensku doposial vieme testovat geneticky
len formu CMT1A.V zahranici sa viak testuji i iné
formy. Treba vsak dbat na spravnu interpretaciu
vysledkov a na to, ¢o ndm pozitivita takéhoto
vysledku prinesie v praxi. V prvom rade je na
rozhodnuti pacienta, ¢i sa chce dat geneticky
testovat. Testovanie nam dava informéciu o type
dedi¢nosti, pacientovi ddva moznost rozhodnut
sa pri pldnovani a zakladanf si rodiny.

Vzhladom na to, Ze neexistuje terapia, ktorad
by zvrétila ktorukolvek formu CMT, je vysledok
z genetiky pre mnoho pacientov len informativ-
ny a maju narok genetické vysetrenie odmietnut.

CMT1A zapricinuje duplikacia segmentu
DNA na chromozéme 17p11.2, ktory obsahu-
je gén kodujuci periférny myelinovy protein
22kD (PMP22) (Lupski et al., 1991; Raeymaekers
et al, 1992). PMP22 je primdrne exprimovany
v kompaktnom myeline periférneho nervové-
ho systému. Pocas embryondlneho vyvinu sa
nachadza iv centrdlnom nervovom systéme,
ako aj v inych tkanivach (Parmantier et al., 1997;
Snipes et al,, 1992).

Studiami sa zistilo, Ze u pacientov s CMT1A
je pritomna zvysena hladina PMP22 proteinu
v myelinovej posve (Katona et al., 2009). PMP22
teda hra dolezitu ulohu v myelinizécii perifér-
nych nervov, a teda samotnej vodivosti axénov.

Medzi 1 600 a2 100 bp v promdtore génu
PMP22 existuju dve miesta, ktoré sa mozu viazat
s CREB proteinom (CAMP response element bin-
ding protein), ktory stimuluje PMP22 promdter.
Inhibicia tohto deja sa méze uskutocnit pomocou
znfZenia cCAMP, ktorej Ucinok moze byt potlaceny

vitaminom Ca tym schopny zniZit expresiu PMP22
(Passage et al, 2004). Tieto zistenia poskytli zakla-
dy pre klinické $tudie o moznosti liecby CMT1A.
V Studidch realizovanych na zvieracich modeloch
s CMT1A sa zistilo, ze podavanie vitaminu C sp6-
sobilo zniZzenie expresie PMP22, ¢o viedlo ku klinic-
kému zlep3eniu. Napriek tomu data z nedavnych
ludskych klinickych studif nepriniesli Ziadne zlepse-
nie (Pareyson et al, 2011). Nevylucuje sa vsak urcity
Ucinok vitaminu C na regulaciu PMP22.

Elektomyografia
Elektromyografické vysetrenie predstavuje

dolezity krok pri diagnostike CMT. Studia vo-
divosti nervov elektrofyziologicky potvrdzuje
klinicky suspektnt senzorimotorickd polyneu-
ropatiu. Odlisi tak iné ziskané polyneuropatie,
predovsetkym autoimunitne podmienené alebo
distalne myopatie. Kondukéné studie predoviet-
kym klasifikuju senzorimotorické polyneuropatie
na demyelinizacné, axonalne a zmieSané podty-
py. Na zéklade elektrofyziologickej diagnostiky
delime CMT na nasledujtce formy:

B Demyeliniza¢na - ide o poskodenie mye-
Iinovej posvy, typicky pri CMT1 forme, rych-
lost vedenia motorického nervu na predlaktf
- n. medianus, je pod 38 m/s.

B Axonalna-ide o primarne poskodenie axo-
nu, typicky pri CMT2 formr, rychlost vedenia
na predlaktl — n. medianus, je nad 38 m/s.

B Intermedialna - ide o zmiesanu formu po-
skodenia, rychlost vedenia na predlakti —
n. medianus, je 30 — 40 m/s.

Biopsia z nervu

Realizovanie biopsie nervu, konkrétne z ner-
vus suralis, by sa mala zvazit, ak uvazujeme
v ramci diferencidlnej diagnostiky o ziskanych
neuropatiach, ktoré su liecitelné. Ide hlavne
0 z&palové procesy ako vaskulitida a perineuri-
tida, ako aj atypické pripady neuritidy (chronicka
zapalova demyeliniza¢na alebo axondlna neu-
ropatia, CIDP, CIAP), lymfém postihujuci nervy
a amyloidnd neuropatia (Weis et al., 2012). Pri
samotnej hereditdrnej neuropatii nie je biopsia
v rozsahu diagnostiky nevyhnutna, skér pred-
stavuje pre pacienta zbytocne invazivny vykon.

Next generation sequencing —
based testing

Panelova diagnostika neuropatif sa pouziva
na sekvenovanie a zhodnotenie mnoZzstva pri-
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¢innych génov paralelne. Sic¢asnd analyza viace-
rych génov pre neuropatiu méazmysel v tom, ze
mutacie v jednotlivych génoch predstavuju len
maly podiel celkovej miery mutacie (Gess et al,,
2013). Zatial sa viak pri forme CMT1 nepouZiva.

Liecba

I ked v sucasnosti neexistuje liecba, ktord
by zvratila CMT, stdle sa navrhuju rézne klinické
studie. Ako bolo uz vyssie spomenuté, vzhla-
dom na najvacsiu prevalenciu typu CMTIA sa
realizovali $tudie o Ucinku kyseliny askorbovej
(vitaminu Q). Preukazala sa ako schopna po-
tlacit expresiu PMP22, ako dokazali studie na
transgénnych mysiach s nadmernou expresiou
PMP22 (Passage et al.,, 2004).

Klinickd Studia realizovana v Eurépe zahtnala
277 pacientov s CMT1A, ktorf boli randomizovani
na subor uZivajucich acidum ascorbicum (138
pacientov) a na subor s placebom (133 paci-
entov). Primarnym vysledkom z merania bolo
skére CMT. Pocas 24 mesiacov lie¢by sa viak
nezistili signifikantné rozdiely medzi dvoma
sUbormi pacientov. Napriek tomu, tato studia
priniesla niekolko zaujimavych zistent: 1. Celkova
progresia ochorenia pacientov s CMT1 je po-
mala bez ohladu na lie¢bu. 2. Nepodarilo sa
dokazat, ako dobre kyselina askorbové prenika
k svojmu molekuldrnemu cielu v myelinizujucich
Schwannovych bunkach (Pareyson et al,, 2011).

Liecba CMT1A si vyZaduje alternativny
pristup. S vyvojom bunkovych linii exprimuj-
Ucich PMP22 promotér, vo forme napr. fluores-
cen¢ného proteinu, sa o¢akdva vyvoj novych
liekov, ktoré by boli schopné potlacit hladinu
PMP22 v bunkovych linidch. | napriek snahe
ziskat liek, ktory by potlacil samotny proces na
bunkovej Urovni, zostéva v suc¢asnosti najpod-
statnejsia symptomaticka liecba. Zakladom su
rehabilitacie, pouzivanie réznych ortéz, prote-
tickych pomocok, ako aj Specidlnych na mieru
vyrobenych topénok, ktoré maju zabezpecit
oporu pri chddzi. Niektori pacienti vyzaduju
i chirurgicku intervenciu pre deformity na cho-
didlach. DoleZité je vyhybat sa latkam a liekom
s neurotoxickym efektom, ako napr. cytostatika
a alkohol.

Kazuistika

Prezentujeme pripad 61-ro¢ného pacien-
ta hypertonika, u ktorého sa zistila hereditarna
motoricko-senzitivna neuropatia — autozomalne
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Tab. 1. Motoricky neurogram ndsho pacienta s CMTIA. Obraz tazkej demyelinizdcie vo vysetrovanych
periférnych nervoch hornych koncatin — na predlaktiach spomalenie MCV nn. mediani — 19 m/s a nn.
ulnares — 23 m/s spolu s predlZenim distdlnych latencii. Pre vyrazny pokles amplitdd a tvarovi zmenu
potencidlov aj s predpokladom sekunddrnej axondlnej degenerdcie. Viyrazné pred|Zenie maximdinej
latencie F-viny pravého n. ulnaris pri kombindcii polyneuropatie a vyraznych degenerativnych zmendch

v cervikdlnej casti chrbtice

Motorické vedenie

Nerv Amplituda dist./proxim. (mV) | Rychlost vedenia (m/s) | F-vina (ms)
N. medianusl. sin. 1,48/1,05 191

N. medianusl. dx. 0,49/0,39 19,3

N. ulnarisl. sin. 2,7/3]1 233

N. ulnarisl. dx. 1,77/1,05 239 524

dominantna forma — Charcot-Marie-Tooth 1A
— ADCMTTA. Pacient sme na jesen v roku 2018
prijali na nase oddelenie pre postupne rozvijaju-
cu sa slabost oboch dolnych koncatin. Priblizne
3 mesiace navstevoval ambulantne réznych le-
kdrov, bez stanovenia priciny jeho tazkosti. Na
hospitalizaciu ho odoslal ambulantny neurolég
z dévodu diagnostiky stav. Pacient udaval pri-
blizne 3 mesiace rozvijajucu sa slabost oboch
dolnych koncatin, tfpnutie ndh, kfce v lytkach,
nepokojné nohy, stratu svalstva oboch lytok
a bolesti bedrovych skibenf. Sfinktery ovladal
dobre, virusové ochorenie neprekonal, bolesti
v lumbosakralnej ¢asti chrbtice negoval. Pacient
prizndval v poslednom obdobi zvyseny konzum
alkoholu — v dennom mnozstve priblizne dve
velké piva, 1-2 dcl tvrdého alkoholu.
Objektivne pri prijati bola v klinickom obraze
pritomna chaba paraparéza dolnych koncatin,
paraparetickd chédza so stepdzou, porucha
statodynamiky celej osi chrbtice so zvyrazne-
nim lordéz a kyfdz, esovitd skolidza, bolestivost
bedrovych kibov bilateralne, pozitivna iritana
symptomatika pri hypo-, areflexii slachovo-okos-
ticovych reflexov na hornych koncatinéch, pri-
tomné vyrazné atrofie drobnych svalov rik a néh
(obrédzok 1), peroneélne atrofie a atrofie svalstva
lytok — obraz dolnych koncatin ako obratenych
flias zo Sampanského (obrézok 2). Deformity néh
charakteru pes cavus so skratenim Achillovych
Sliach a kladivkovitym palcom (obrazok 3), so
stc¢asnou poruchou propriocepcie. Tieto vyraz-
ne stazovali pacientovi chédzu, nebol schopny
postoja na $pi¢kach ani na patach. Pri prijme
nebol schopny chédze bez pomoci druhej
osoby ¢i pomocky. Zaznamenali sme poruchu
vibra¢nej citlivosti a len relativne malé poru-
chy taktilnej citlivosti na dolnych koncatinach.
Algickd a termicka citlivost boli v norme, pares-
tézie negoval. Rodinnd anamnéza bola pozitivna

— pacient udaval, Ze jeho otec i stary otec mali
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rovnaky fenotyp, klinicky viak boli bez tazkos-
tf. Pri opakovanom odbere anamnézy priznal
vyssi konzum alkoholu denne za posledné tri
az $tyri mesiace, okrem spomenutych dvoch pfv
zvykol vypit aj dva az tri 0,05 | tvrdého alkoholu.
V laboratérnom obraze pri prijme boli odbery
krvii mocu s normalnym nalezom, bez deficitu
vitaminu B12, svalové enzymy i laktat v norme,
hormony stitnej Zlazy a zapalové markery boli
taktiez v norme. Imunologicky profil nepreuka-
zal pritomnost $pecifickych autoprotildtok v sére,
FW bolo v norme. V cerebrospinélnej tekutine
sme zistili miernu elevaciu celkovych bielkovin,
ostatné hodnoty boli v medziach normy. Na
MRI vysetreni C a Th casti chrbtice sa zobrazili
znamky myelopatie v rozsahu C2-C7 a Th2-Th4
na podklade degenerativnych zmien a spina-
Inej stendzy. MRI LS chrbtice bolo bez znamok
arachnopatie, pritomné boli len pocetné dege-
nerativne zmeny, sekunddrne stenotizujuce LS
oblast chrbtice. Na MR Ag mozgu boli pritomné
ojedinelé drobné nespecifické loziské vaskular-
neho typu — Fazekas gr. I.

Realizovali sme elektrofyziologické studie —
elektromyografiu periférnych nervov hornych
aj dolnych koncatin. Vodivostnymi Studiami
sme zistili unimorfné zmeny - tazkd primarne
demyeliniza¢nu polyneuropatiu senzitivnych
aj motorickych nervov na hornych aj dolnych
koncatinach, sekunddarne aj tazké axondlne
poskodenie. Na dolnych koncatindch sa nam
nepodarilo vybavit odpoved ani pri maximalnej
vyike a dizke trvania stimulacie z proximalnych
a distélnych miest nervov. Na hornych konca-
tindch sme zaznamenali demyelinizacny typ
poskodenia nervov s vyrazne znizenymi rychlos-
tami vo vedeni ako v motorickom, tak aj v senzi-
tivnom neurograme. Hodnotitelny obraz F-viny
sa podarilo ziskat len z pravého ulnarneho nervu,
a to s vyraznym predlzenim minimalnej latencie.

V ostatnych nervoch bola podstatne zvysena
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chronodisperzia F-viny pri relativne normalnej
amplitude M-odpovede. Bloky vo vedeni sme
nepozorovali. Ihlové EMG z predného tibidlne-
ho svalstva bolo bez spontdnnej aktivity, aviak
s neurogénnymi zmenami MUP a ich znizenou
pocetnostou. Pozoruhodnym a charakteristic-
kym nalezom boli velmi vysoké, poctom re-
dukované polyfazické potencidly motorickych
jednotiek z distalneho svalstva HKK — thenar
a interossedlne svalstvo, amplitudy ktorych sa
pohybovali v rozsahu 8 000-9 500uv. Vzhladom
na unimorfny nalez kondukenych studif (pricom
rychlosti vedenia — nn. mediani 19 m/s, nn. ulna-
res 23 m/s — boli velmi nizke) sme pri zohladne-
ni ostatného neurologického nalezu uvazovali
o demyeliniza¢nej hereditarnej neuropatii typu
Charcot-Marie-Tooth (tabulka 1). Na zaver hos-
pitalizacie sme doplnili odber krvi na genetické
vysetrenie, vzorku krvi sme zaslali na Oddelenie
molekulovej a biochemickej genetiky UNB na
Mickiewiczovej ulici v Bratislave a v spolupraci
s RNDr. Janou Lisyovou, PhD., sme verifikovali
mutdciu v géne PMP22, v ktorom bola pritomna
duplikacia. Co hodnotime ako autozomalne do-
minantnu formu demyeliniza¢ného typu CMT1A
u nasho pacienta.

Pacientovi sme nasadili do liecby injekénu
aj perorédlnu formu preparatov vitaminov B12,
poucili sme ho o trvalej abstinencii od alkoholu,
poskytli sme mu zoznam neurotoxickych latok,
ktoré mozu zhorSovat symptémy pacientov po-
stihnutych CMT. Na nasom oddeleni pocas celé-
ho pobytu rehabilitoval, vybral aj pulznd davku
kortikoidov pre MRI nalez myelopatie, po ktorej
vsak zlepsenie nenastalo. Navrhli sme Ustavnu
formu rehabilitacie (RHB), ktoru viak odmietol
a pokracoval v ambulantnej rehabilitécii pod
vedenim rehabilita¢ného lekara. Dostal ortope-
dické vlozky a peroneéine ortézy. Oslovili sme aj
pacientovho syna ohladom podrobenia sa EMG
vysSetreniu a odberu krvi na DNA analyzu, syn
vy3etrenie odmietol.

Po 6 mesiacoch prisiel pacient na kontrolu
na nasu ambulanciu s nasadenymi ortopedic-
kymi vlozkami a peronedinymi ortézami. Udaval
Zlepsenie chddze, obmedzil prijem alkoholu, no
o Uplnej abstinencii sa nedalo hovorit. Novym
symptoémom boli neprijemné parestézie na dis-
talnych castiach a lytkach dolnych koncatinach,
sporadicky aj akrdlne na hornych koncatinach.
Klinicky neurologicky status bol okrem dyzesté-
zif vo vyssie uvedenych oblastiach bezo zmeny
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oproti poslednému vysetreniu. EMG vysetrenie
bolo taktiez bez progresie elektrofyziologického
nalezu oproti poslednému vysetreniu. Do liecby
sme mu nasadili gabapentin s Uvodnou dav-
kou 900 mg rozdelenou do troch dévok denne,
s moznou up-titraciou podla progresie tazkosti
a tolerancie lieku. Pacient nadalej ostava v na-
som dispenzéri a rovnako pokracuje v rehabilitacii

ambulantnou formou a v doméacom prostredi.

Zaver
Hereditarne polyneuropatie predstavu-
ju obrovsku skupinu geneticky podmiene-
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