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/G/lwllain-Barrého Syn%rom

¢ Je akutni inflamatorni demyelinizac¢ni
polyradikuloneuritida (AIDP), nemoc postihujici
periferni nervovy systém. Ve vétSiné pripadt je
zpousténa predchozim infek¢nim onemocnénim,
infekce mGize probihat inaparatné. Syndrom byl
pojmenovan po francouzskych lékarich Guillain, Barre
a Strohl, kteti prvy popsali projevy AIDP v roce 1916. Je
zahrnovana mezi Sirsi skupinu perifernich neuropatii



%’o:ogie §

¢ Etiologie Guillain-Barrého syndromu je nejasna,
nejvice pravdépodobna je autoimunitni reakce
organizmu.

* VétsSinou ji predchazi infekce — Campylobacter jejuni,
EBV, Cytomegalovirus, jiné virové infekce.

» Zridkavé se objevuji pripady, kdy jako spoustéc rozvoje
Guillain-Barrého syndromu byla identifikovana
piedchozi vakcinace.



* Priblizné polovina pacientti, u ktorych se rozvinul
Guillain- Barrého syndrom, prodélali v predchozich 2-
3 tydnech lehky infekt, typicky respira¢ni nebo
gastrointestinalni

* Priblizné 25% pacientli ma protilatky proti
Cytomegaloviru nebo viru Epstein-Barr



yziologie

* Dochazi ke ztraté myelinového obalu axonu nervu -
demyelinizaci

* Demyelinizace je béZzna reakce nervové tkané na rtizné
patologické podnéty - fyzické poskozeni nervu,
hypoxémie, nedostate¢na vaskularizace a
imunologické reakce.

» Ztrata myelinové pochvy vede k zpomaleni az
zastaveni trasmise ak¢niho potencidlu podél axonu
nervu, postiZzené mtizou byt motorické, senzitivni i
autonomni nervy






é projev

* Syndrom se mtize rozvinout pomérné rychle, v rozsahu
hodin az dni, nebo se miiZe rozvijet 3-4 tydny

e U vétsiny pacientu se je nejpatrnejsi progrese
onemocnéni v prvnim tydnu

* Nejvétsi postizeni je primérné ve tretim tydnu nemoci

* Rozviji se chab4, ascendentni paréza, postizeni je
vétsinou symetrickeé



/
Klinické projevy

* Parézy: typicky ascendentni chaba paréza dolnich
koncetin postupné progredujici, mtizou byt
postiZzené i hlavové nervy — Miller-Fischertv
syndrom, kraniobulbarni forma a tzv. polyneuritis
cranialis — bilateralni postizeni n.VII

* Mtze dojit k postizeni dechového svalstva!

* PARESTEZIE + BOLESTI, zvycejné
puncochovitého nebo rukavicovitého charakteru

* symetrické postizeni VC.AUTONOMNICH nervii
» RSO SNIZENE AZ vymizelé



* Symptomy muzou progredovat nékolik tydna (dle
kritérii pro AIDP max. 4, pokud déle, pak onemocnéni
piechazi do chronicity - CIDP), postiZeni se mtize
zastavit v jakémbkoliv stupni

* Motorické funkce se obnovuji s descendetnim
charakterem.

* Demyelinizace ma rychli vznik, nicméné remyelinizace
postupuje rychlosti 1-2 mm za den



* Anamnéza: nastup priznaki, svalova slabost,
symetricita, predchozi infekt

* Objektivni neurologicky nalez

* EMG: konduk¢ni studie - snizena rychlost a bloky
vedeni

* Likvor: proteinocytologicka disociace (CSF-CB
obvykle nad 1g/l, nevyrazna zanétliva slozka)

* Pri postizeni dechovych svalli snizena vitalni
kapacita plic (FVC)



/'Ifrapie g

* U pacienta s hrozicim rozvojem dechové tisné

terapie probiha na monitorovaném ltizku - JIP,
ARO

» Zakladem je dokonala oSetfovatelska a
intenzivisticka péce

* Peclivé hlidani vitalnich funkci (FVC, TK, TF,
saturace)

* Pri poklesu saturace a FVC podptirna nebo rizena
ventilace

* Pri dysfagii nasogastricka sonda nebo PEG
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Imunoterapie

* Prokdzan efekt imunomodulacni terapie

* Vyménna plazmaferéza: obvykle 5 dni- Vypocet
optimalniho mnozstvi plazmy urc¢eného k vymeéné
— tzv. plazmatického objemu (V) - lze vypocitat
orientacné podle vzorce, ktery zohlednuje zejména
télesnou hmotnost a hematokrit (HTK): V= 0,07 x
télesna hmotnost (kg) x (1 - HTK)

* IVIG v davce az 150g i.v. rozdéleno typicky do 5 dni
* Nastup efektu pomaly, v rozsahu 10-14 dni



enia Gr

* Myasthenia gravis je autoimunitni onemocnéni
nervovosvalové ploténky projevujici se fluktuujici
svalovou slabosti a zvySenou unavnosti. Slabost je
zpusobena circulujici protilatkami, které blokuji
acetylcholinovy receptor na postsynaptické membrané
nervovosvalové ploténky, a tim omezuji prenos
ak¢niho potencialu z nervu na sval.



* Myastenia gravis je autoimunitni onemocnéni, protilatky
proti ACHR.

* Okolo 65 % nemocnych ma patologické (chorobné) zmény
na (brzliku), ve kterém jsou znamky folikularni
hyperplasie, kdy autoreaktivni B butiky produkuji
autoprotilatky proti nikotinovym acetylcholinovym
receptorim (Ab proti AChR) na postsynaptické membrané
nervosvalové ploténky.

U priblizné 7 % nemocnych jsou detekovatelné protilatky
proti tyrosin kinaze (Ab proti MuSK).

U 10 aZ 15% pacientti je pritomen thymom (nador) a tvofi
se protilatky proti titinu, ryanodinovému receptoru aj. U
pacient(i starSich nez 45 az 50 let jsou znamky atrofie
thymu (zmenseni, zakrnéni).


http://cs.wikipedia.org/wiki/Brzl%C3%ADk
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ické projevy

* kolisajici svalova slabost a unavitelnost, ktera se
objevuje, ¢i horsi po svalové zatézi

* zvyraznéni obtizi v odpolednich a ve¢ernich
hodinach (vyjimec¢né ale i rdno po probuzeni)

* priznaky se mohou zhorsovat i po infektech,
zvysSené télesné teploté, psychickém stresu,
podani nevhodnych léki




Icke projevy

* diplopie, dvojité vidénim (oslabeni okohybnych svali) -
oftalmoplegie

* neschopnosti udrzet otevirené oci, "padani"” vicek
(oslabeni svalt zvedajicich vicka)

* soucasné neschopnost dokonale doviit o¢ni vicka

* porucha feci (oslabeni sval nutnych pro tvorbu reci) -
dysartrie

* oslabeni oblic¢ejovych svali s poruchami mimiky -
makovity vyraz obliceje, "nedokonaly” usmév

* s Casem postupné dochazi k oslabeni zvykani - svaly se
"vyCerpavaji" (zejména pii tuzsim jidle, pfi zpracovani
potravy zistavaji jeji zbytky mezi dasnémi a sliznici tvare,
takZe je nutné si nékdy pomahat prsty)
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* vazne i polykani (tekutina mtize dokonce zatékat do nosu,
je ztizeno i polykani tuzsi stravy, napf. rozzvykané pecivo
se lepi na patro, drobna sousta ziistavaji v nosohltanu -
ryze apod.) - dysfagie

* nesrozumitelnost fec¢i (béhem artikulace se fec¢ stava
nezfetelnd, nesrozumitelnd, sislava, huhnava)

* padani hlavy pfi oslabeni sijovych svala

* slabost hornich koncetin pii ¢innosti ve vzpazeni (pri
postizeni pletencovych svalt hornich koncetin) - napft. pii
véseni pradla, holeni, ¢isténi zubt apod.
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Myastenicka krize

* Nejzavaznéjsi komplikaci onemocnéni je tzv. myastenicka
krize. Pii mystenické krizi jsou postizeny dychaci svaly,
nemocny postupné neni schopen sam dychat.

* Stav zacina dusnosti a postupuje do dechové zastavy na podkladé
dysfunkce dychacich svalti. Takovyto stav by mél byt vcas
rozpoznan a lé¢en, jinak miize mit za nasledek smrt.

* Nutnost fizené ventilace na monitorovanych ltazkach- JIP, ARO.

* Krize maze byt u jiz oslabeného pacienta vyvolana
interkurentni infekci, horeckou, opac¢nou reakci na medikaci (
Krize po kortikoterapii) nebo emoc¢nim stresem. Jelikoz je

srde¢ni sval inervovan autonomnim nervovym systémem,
nebyva postizen.



Pocncrs — —

* Anamnéza : svalova slabost, unavnost, dvojité vidéni atd...

* Objektivni vysettfeni: Gorelickiv priznak , Seemantv priznak
(pri delsi promluvé (pocitani 1-100) rozvoj dysfonie az afonie,
po kratké pauze pacient opét schopen fonace)

* Syntostigminovy test

* Protilatky proti ACHR, anti MuSK

e CT/MRI hrudniku: thymom

* EMG: repetitivni stimulace : pokles amplitud
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* Osetiovatelska péce, monitorace vitalnich funkci (FVC, TK,
TF, saturace)

* Medikamentdzni terapie:

* Blokatory acetylcholinesterazy: symptomaticka kratkodoba
terapie: neostigmin, pyridostygmin (Mestinon)

* Imunosuprese: prednison, azathioprin (Imuran),
cyklosporin, mykofenolat mofetil

* Imunomodulac¢ni terapie: Vymenna plazmaferéza, IVIG
* Chirurgicka: thymektomie
* Rehabilitace pti remisi



