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KAZUISTIKA

I.S., muz, 1963
= Anamnéza

= OA: akutni polyradikuloneuritida v détstvi,
reziudalni porucha chuze a oslabeni akralni na
DK, vice vpravo

= FA: bez trvalé medikace
= Alergie neguje



nynejsi onemocneni |

= 3.6.2012 rano parestézie prstu HK a posléze DK

= pocit tézkych nohou

= priznaky pripominaji poCatek onemocneni v detstvi
= svalova sila nesnizena

= rano prijat na Neurologii TN

» somat. nalez:

= uzkostny, kardiopulm. stabilni

= HK: reflexy symetricke, Citi i taxe norm.

= DK: areflexie, Citi symetrické, sila oslabena



laboratorne

vstupni lab.:

= KO norm., bioch. CRP 11, jinak bez
pozoruhodnosti

likvor:

= Pandy 3

= bilkovina 901,0

= glukosa 3,5

= mononukleary 2,0
= polynukleary 1,0
= erytrocyty 210



casny prubéh

= diagnoza Guillain-Barre syndromu — Klinika a likvor
= na Neurologii rychla progrese — pareza az plegie
koncetin

= provedena prvni plazmafereza vecer 1.den na
ARK (PE vymeéna 3 L z planovanych 4 L)

=na JIP Neurologie 2.den respiracni insuficience —
Intubace a UPV

= prijat na ARK TN

= dystelektaza a pneumonie vievo dle BSK (PCR
Pneumokok) — ATB (AMS)



prvni tyden |

= EMG 3.den — uplna ztrata stimulovatelnosti nervu,
senzitivni vedeni také nevybavne

»vzacna AMSAN forma polyradikuloneuritidy (akutni
motoricko senzitivni axonalni neuropatie)

* neprizniva prognoza
= chaba kvadruparéza s postizenim hlavovych nervu

= indikovana imunomodulacni terapie - 5 cyklu
plazmaferézy

= PE provadeéeny dle protokolu obden a 4.000 ml



= analgosedace SUF, posilovana o anxiolytika a
antidepresiva, pozdeji pri vedomi

= pohyby pouze ocnimi vicky a bulby

= UPV po zaléceni infektu nekomplikovane, 4.den TS

= obeh stabilni, kontrolovana hypertenze

= nutrice enteralne, 15.den PEG

= diuresa uspokojiva



prvni mesic

LIV 4

= 15.den kontrolni EMG bez vyvoje — vyraznéjsi je
motorické postizeni s extremé tezkou lézi
motorickych axonu, neprokazana léze sympatické
casti ANS

= od 18.dne druhé kolo 5 cyklu plazmaferézy

= bez vlivu na neurologicky vyvoj

= septicky stav nejasne etiol., pozit. hemokultury
= TEE vyluCuje endokarditidu
= ATB na nalezy z DC



= EMG 6.tyden s nadale nepfiznivym nalezem
AMSAN s uplnym denervacnim syndromem

= klinicky se po 6 tydnech objevuje hybnost hlavy
(lateraln€) a naznaCené aktivni tonizace svalu v
oblasti stehna vpravo (m. rectus femoris vpravo)

=sporne | minimalni dechova aktivita s
triggerovanim UPV vygenerovanim spont. nizkeho
prutoku




treti mésic

» komplexni intenzivni pece

= UPV

= realimentace

= rehabilitace:

= pasivni (senzitivni stimulace, elektrostimulace)
= vertikalizace na polohovacim stole

= cviceni v zavesech

=spoluprace s rodinou (manzelka, déti)



= neurologicky velmi pozvolné zlepseni

= hybnost hlavy se zvétsujicim se rozsahem pohybu
= aktivace svalu bfiSni stény

= zlepseni polykani

= castecna obnova spontanni dechove aktivity —
CPAP+PS

= kvalitni oSetrovatelska péece



paty mesic

= dobre spolupracuje, snazi se rehabilitovat

= po Ctyrech mesicich kratke intervaly spont.
ventilace

= reparace perifernino nervu 0,3 — 0,6 mm/den ??

= Zlepsuje se mimika obliCeje, aktivhe tonizuje svaly
pletencu HKK, v oblasti stehna vpravo, lytkové
svaly vlevo

= polykaci akt — p.o. prijem
= extrakce PMK — kontinentni (asympt. bakteriurie)
= neékolikadenni pobyt na spolupracujicim pracovisti




sedmy mesic

= organove stabilni
= spontanni ventilace, fonace (fenestrovana TSK)

= CPAP a distenze, mukolytika pfi opakovanych
atelektazach, odkaslavani neni dostatecné

= plny p.o. pfijem — extrakce PEG
= kontinentni bez postmikcniho rezidua

= neurol. deficit na periferii — akra plegicka
= slabé aktivace svalu predlokti a bércu
“EMG



= prognoza od pocatku vysoce neprizniva
=vyznam dlouhodobé péce ??77?




desaty mesic

=4.1.2013 preklad na JIP Neurologie TN

= pozvolné zlepsovani ventilace, 7.2. 2013
dekanylovan

= [imitovana plicni VC — 900 / 1200 ml

= chaba kvadruparéza se zlepsovanim motoriky
koncetin

= vertikalizovan s pomoci 2 osob

= 14.3.2013 preklad do rehabilitacniho ustavu v
Kladrubech



osmnacty

V 4

A4

mesic ....




Guillain-Barré syndrom |l

= 1859 Landry

= 1916
Guillain, Barre
Strohl




GBS

= heterogenni skupina akutnich autoimunitnich
polyneuropatii (1991)

= AIDP — acute inflammatory demyelinating polyradiculopathy
akutni zanetliva demyelinizaCni polyneuropatie

= AMAN — acute motor axonal neuropathy
akutni motoricka axonalni neuropatie

= AMSAN - acute motor sensory axonal neuropathy
akutni motoricka a senzitivni axonalni neuropatie

= MFS — Miller-Fisheruv syndrom

= akutni panautonomni neuropatie



patogeneze a patofyziologie |

= patologicka imunitni reakce vuci perifernimu nervu

= AIDP — demyelinizace na podkladée
antigangliosidovych protilatek a aktivovanych T-
lymfocytu

= AMAN a AMSAN — imunitni napadeni
gangliosidovych antigenu axolemy, makrofagy
napadaji axolemu a dochazi k axonalni lezi




epidemiologie

= 1-3 pripady / 100 tis. obyvatel za rok
=v Evropé 90% AIDP, jen 10% ostatni

= spoustec — virova Ci bakterialni infekce
= campylobacter jejuni

= mycoplasma pneumoniae

= chripka, hepatitida



Klinicke projevy

= prubéh: spoustéc, progresivni faze, faze plato,
odeznivani pfiznaku

= parestezie DK, oblicejove

= svalova slabost DK, HK

= potize s chuzi (Hughesovo skore)

= snizeni citlivosti a bolesti

= postizeni hlavovych nervu, bulbarni sy.

= postizeni respiracnich svalu (cca 10%)

= autonomni dysfunkce (poruchy rytmu, hypertenze,
poruchy motility GIT)



diagnostika

*anamnéza
= klinicky nalez
= elektrofyziologické vySetreni
zpomaleni Ci blok vedeni, prodlouzeni latence

senzoricke akcni potencialy pod normou u
AMSAN

kondukcni studie - znamky demyelinizace
= likvorovy nalez

proteinocytologicka disociace s
hyperproteinorhachii (>0,5 g/l)

pfi normalnim poctu elementu (obvykle do
10/mm3)




terapie

podpurna terapie
= hospitalizace, monitorace

= prevence sek. komplikaci (TEN, stresoveho vredu,
infekce a dekubitl)

= vyziva, sledovani vnitrniho prostredi
= analgesie (NSA, opiaty), antiepileptika
= rehabilitace

= sledovani ventilace (VC, paCO2, atelektazy,
pneumonie) - UPV




specificka terapie

= t&78i formy GBS (rychla progrese, neschopnost
chuze, rizikové faktory)

intravenosni imunoglobuliny (IVIG)

=400 mg/kg/den

=vazba patol. protilatek

= ovlivnéni IgG, receptort makrofagu

= NU anafylakt. reakce, horecka, myalgie
= metoda volby u déti

léCebna plazmaferéza



plazmaferéza

= eliminace patologickych soucasti plazmy
(autoprotilatky, imunokomplexy)

= membranova filtrace

= plazmafiltr s otvory 0,2-0,6 mikronu
= prutok

= antikoagulace

= substituce
albumin (MP)

Replacement fluid




=u GBS 200-250 ml/kg ve 4-6 cyklech behem 7-10
dnu

= CasnéjSi odeznivani pfiznaku

= kratsi hospitalizace a doba pobytu na JIP

= snizeni poCtu nemocnych vyzadujicich UPV

" nejvyssi efekt v prvnim tydnu onemocneni

= u nemocnych neschopnych chuze az do 30 dnu od
zacCatku priznaku

= komplikace (katetroveé infekce, poruchy koagulace
odstranénim faktoru, vazané na substitucni roztok)




zotaveni a prognosa GBS

= mortalita 2-5%, na JIP 10-15%
= komplikace infekce a UPV
= hospitalizace minimalné 1 mesic

= zotaveni obvykle za 6-12 mésicu
= 75% bez nasledku

= 7-15% vaznejsSi nasledky (svalova slabost
koncCetin, senzoricka ataxie, bolestivé dysestezie)

= relaps u 3-5% nemocnych



AMSAN

=v Evrope vzacne, casto Asie

= rychlejSi progrese

=tezsi neurol. deficit (kvadruplegie, respiracni
insuficience, protrahovana a neuplna reparace)

Griffin JW, Li CY, Ho TW. et al. Pathology of the motor-sensory axonal Guillain-Barré syndrome. Ann
Neurol 1996;39(1):17-28

= obdobny efekt imunomodulace IVIG a PE

Hiraga A, Mori M, Ogawara K. et al. Recovery patterns and long term prognosis for axonal Guillain-Barré
syndrome. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2005;76(5):719-722

= lepsi uCinek PE
Dada MA, Kaplan AA. Plasmapheresis treatment in Guillain-Barré syndrome: potential benefit over IVIg
in patients with axonal involvement. Ther Apher Dial 2004;8(5):409-412

imunomodulacni terapie u tezkych forem ANO

Chowdhury D, Arora A. Axonal Guillain-Barré syndrome: a critical review. Acta Neurol Scand
2001;103(5):267-277




g .

= Wiw,
. an ||

1. LEKARSKA FAKULTA - . !“E!‘ﬁ‘ﬂgi
UNIVERZITY KARLOVY.V PRAZEF
\

Al




