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Autoimunitné polyneuropatie
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Centrum pre neuromuskuldrne ochorenia, Neurologicka klinika SZU a UNB, Nemocnica Ruzinov, Bratislava

Polyneuropatie patria k naj¢astejsim neurologickym ochoreniam a pacienti s polyneuropatiami ¢asto navstevuju ambulanciu vSeobecného
lekdara. Polyneuropatie tvoria heterogénnu skupinu poruch periférnych nervov. Ide o difizne alebo viacpocetné systémové postihnutie
periférnych nervov, ktoré spésobuju rozne endogénne a exogénne vplyvy. Podla etioldgie sa delia polyneuropatie na metabolické,
toxické, infek¢né/zapalové, hereditarne, paraneoplastické, pri deficite vitaminov a pri malnutricii. V poslednych rokoch sa dokazala
pri niektorych polyneuropatiach autoimunitna etiopatogenéza. Patria k nim akutna polyradikuloneuritida Guillain-Barré a jej varianty,
chronicka inflamatdrna demyelinizacna polyneuropatia (CIDP), multifokalna motoricka neuropatia (MMN), gluténova polyneuropatia
a paraproteinemické polyneuropatie. Prognéza pacientov s autoimunitnymi polyneuropatiami zavisi od v€asného urcenia spravnej dia-
gnodzy a od vcéasnej ordinacie adekvatnejimunoterapie. Cielom ¢lanku je poukazat na zakladné klinické charakteristiky autoimunitnych
polyneuropatii, ktoré umoznuju ich véasnu diagnostiku a na formy imunoterapie, ktoré st ucinné v ich liecbe.
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Autoimmune polyneuropathies

Polyneuropathies belong to most frequent neurologic disorders and patients with polyneuropathies are often seen in general
practitioner’s out-patient care. Polyneuropathies are a heterogenous group of diffuse or multiple systemic disorders of peripheral
nerves caused by various endogenous and exogenous factors. According to etiology polyneuropathies are classified as metabolic, toxic,
inflammatory, hereditary, paraneoplastic, due to vitamin deficits, and malnutrition. In some polyneuropathies an autoimmune etiology
was cleared in last years — acute polyradiculoneuritis Guillain-Barré and its variants, chronic inflammatory demyelinating neuropathy,
multifocal motor neuropathy, gluten polyneuropathy and paraproteinaemic neuropathies. The prognosis of patients with autoimmune
polyneuropathies depends on early recognition of correct diagnosis and on early application of adequate immunotherapy. The aim of
the paper is to focus on the cardinal clinical characteristics of autoimmune polyneuropathies enabling their early diagnosis and to focus

on the types of immunotherapy effective in their treatment.
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Uvod

Polyneuropatie su po vertebrogénnych
ochoreniach a bolestiach hlavy tretou najcastej-
$ou skupinou neurologickych ochorenti, s ktorymi
savambulancidch stretavaju neurolégovia aj vie-
obecnilekari. Polyneuropatie sa vyskytujd u3-89%
obyvatelstva, ich vyskyt je najcastejsi vo vyssom
veku (1,2, 3,4). Etioldgia polyneuropatif je znacne
heterogénna —tabulka 1. Vo vyspelych krajindch
sU najcastejsimi pricinami polyneuropatie diabe-
tes mellitus a alkoholizmus (1, 3). V rozvojovych
krajindch je naj¢astejsou pric¢inou polyneuropatie
lepra. K vzostupu poctu pacientov s polyneuropa-
tiou dochédza v suvislosti s ochorenim HIV (1, 2, 3).
Asiu 15 - 20 % pacientov sa ani po podrobnom
klinickom, laboratérnom a eletromyografickom
vysetreni nepodari zistit pri¢inu polyneuropatie,
preto sa tieto polyneuropatie oznacuju ako idio-
patické (1, 3). Samostatnu skupinu tvoria autoimu-
nitné polyneuropatie, ktoré s vynimkou akutnej
polyradikuloneuritidy predstavuju nové ochore-
nia. V poslednych rokoch sa dosiahli vyznamné
pokroky v objasfiovani patogenézy, v diagnostike
a lie¢be autoimunitnych polyneuropatii. Pre pro-
gnodzu pacientov s autoimunitnymi polyneuro-

patiami je rozhodujuce v¢asné uréenie spravnej
diagndzy a ordindcia adekvatnej imunoterapie.
Vseobecni lekari su ¢asto prvi, koho pacienti
s autoimunitnymi polyneuropatiami vyhladaju.
Preto v clanku poukazujeme na zakladné klinické
charakteristiky autoimunitnych polyneuropatif,
ktoré umoznuju ich veéasnu diagnostiku a su do-
vodom na okamZité odoslanie na doriesenie na
neurologickom pracovisku. V tabulke 2 st uvede-
né zékladné klinické charakteristiky jednotlivych
autoimunitnych polyneuropatii.

Akutna polyradikuloneuritida
Guillainov-Barrého syndrém

lde o naj¢astejsiu akutnu, ziskanu, auto-
imunitnu periférnu neuropatiu, ktord méze mat
rbzne varianty, pre ktoré sa sthrne pouziva na-
zov Guillainov-Barrého syndrom (GBS). Ro¢na in-
cidencia GBS sa udéava od 8,1 do 40,0/1 000 000
populacie (1, 3,5, 6).

Klinicky obraz

GBS sa manifestuje klinickym obrazom
akutnej chabej paralyzy, ktord charakterizuje
symetrickd slabost koncatin, Sfachovo-okosti-
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Tabulka 1. Etioldgia polyneuropatif

B endokrinné polyneuropatie — diabetes
mellitus, hypotyredza

B toxické polyneuropatie - alkohol, priemyslové
toxiny, rozpustadla, kovy

B Jiekové - preparaty s platinou, amiodaron,
vinktristin, kolchicin

B hereditdrne

B infekcné/zdpalové — borelidza, herpes zoster,
lepra, HIV

B paraneoplastické - nddorové ochorenia

B deficit vitaminov B1, B6, B12

B malnutricia, malabsorpcia

B systémové ochorenia - vaskulitida,

amyloiddza, sarkoidéza

autoimunitné polyneuropatie — GBS, CIDP,

MMN, paraproteinemické, gluténova

B jdiopatické

cova areflexia, vyvoj maxima prejavov najneskor
do 4. tyzdna od vzniku a monofazicky priebeh
ochorenia (1, 3,5, 6).

Mnohi pacienti maju akutny zaciatok s vel-
mi rychlou progresiou, cca u 80 % pacientov sa
maximum priznakov vyvinie v priebehu 1 - 2
tyzdnov. Cca 20 - 25 % pacientov méd na vrchole
ochorenia chabu kvadruplégiu, bulbarne pri-
znaky (neschopnost deglutinacie a artikulacie)
a respira¢nu insuficienciu, ktoré vyzaduji umeld
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plicnu ventilaciu a nazogastrickd sondu (3, 6).
U pacientov s GBS dominuju uvedené motorické
priznaky, pritomné byvaju aj senzitivne priznaky
— parestézie, bolesti, poruchy taktilnej a hlbokej
citlivosti. U niektorych pacientov su pritomné
vegetativne priznaky, z ktorych st najobdvanejsie
kardialne arytmie. Najcastejsou formou GBS u cca
80 % pacientov je akutna zépalova demyelinizac-
na polyradikuloneuropatia, dalSie podtypy tvoria
axondlne formy a Miller Fisherov syndrém (3, 5, 6).

Patogenéza

Dve tretiny pacientov uvadzaju, Ze niekol-
ko dnf az tyzdiov pred vznikom GBS preko-
nali respiracnu infekciu alebo ochorenie gas-
trointestindlneho traktu — najcastejsie infekcie
Campylobacter jejuni (3, 5, 6). Kritickym krokom
je produkcia protildtok kriZzovo reagujucich proti
$pecifickym gangliozidom na periférnych ner-
voch. Na zaklade podobnosti cielovej Struktiry
na Campylobacter jejuni a struktury gangliozi-
dov na periférnych nervoch ide o tzv. moleku-
ldrne mimikry. V patogenéze GBS sa uplatru-
ju imunogenetickd predispozicia, humordlne
a celuldrne autoimunitné mechanizmy, délezitu
Ulohu hré aj aktivacia komplementu.

Diagnostika (3, 5, 6)

B Klinické kritériad — symetricka chaba kvad-
ruparéza/plégia, slachovo-okosticova are-
flexia, akutny vyvoj s maximom priznakov
do 1 -4 tyzdiov, monofazicky priebeh.

B Elektromyograficky nalez — demyelinizac-
nd alebo axondlna polyneuropatia.

B Proteinovo-cytologicka disociacia v lik-
vore — ndlez zvysenych bielkovin pri normal-
nom pocte bunkovych elementov. V prvych
4 — 5 droch ochorenia méze byt hladina
bielkovin v norme.

Liec¢ba (1, 3, 5, 6)

B Imunoterapia. Najucinnejsia a celosveto-
vo preferovand je lie¢ba intraven6znym
imunoglobulinom (IVIg), ktory sa podava
v dévke 04 g/kg/denne po obdobie 5 dni.
IVIg mé najvyraznejsi ic¢inok, ak sa ordinuje ¢o
najskor, mal by sa aplikovat do dvoch tyzdrov
od vzniku GBS. U¢inné je aj plazmaferéza,
vyzaduje viak Specidlne vybavenie a je za-
tazend vy3sim rizikom neZiaducich Ucinkov.
Progndza pacientov s GBS bola v ére pred
liecbou IVIg-om alebo plazmaferézou za-
vazng, letalita v dosledku respira¢ného zly-
hania, fatalnych kardidlnych arytmif a sekun-
darnych komplikacii dosahovala 20 - 25 %.
U ostatnych pacientov mal GBS tendenciu
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Tabulka 2. Zékladné klinické charakteristiky autoimunitnych polyneuropatif

Autoimunitna
polyneuropatia

Zakladné klinické charakteristiky

akutna chaba paralyza

symetricka slabost koncatin

vyvoj maxima priznakov obvykle do 2 tyzdhov, najneskér do 4. tyzdna od vzniku
monofazicky priebeh ochorenia

[ ]
[ ]

GBS m slachovo-okosticova areflexia
[ ]
[ ]

CibpP

chronicka progredujtica symetricka svalova slabost a senzitivna dysfunkcia na
vietkych koncatinach progredujica dlhsie ako 2 mesiace
u $lachovo-okosticova areflexia

MMN

pritomné len motorické priznaky

asymetrické a distalne akcentované chabé parézy
horné koncatiny su viac postihnuté ako dolné koncatiny
chronicko-progresivny vyvoj

nie su pritomné ziadne poruchy citlivosti

heterogénna skupina polyneuropati

Paraproteinemické  ® neuropatie asociované s monoklonalnou gamapatiou neurcitého vyznamu

neuropatie B neuropatie asociované s malignymi gamapatiami v rdmci systémového
maligneho ochorenia
. . m sporadickd idiopatickd neuropatia pri sérologickom dokaze gluténovej senzitivit
Gluténova P P patia p 9 9 g y

polyneuropatia

® pomaly progredientna symetrickd senzitivne-motoricka polyneuropatia
B pritomnost IgA a IgG protildtok proti gliadinu a transglutamindzam

k spontannej Uprave, ale u ¢asti pacientov po
prekonani GBS pretrvavali trvalé rezidudlne
neurologické priznaky. Prognéza pacientov
s GBS sa od zavedenia lie¢by IVIg-om a plaz-
maferézou vyznamne zlepsila, letalita klesla
na 3 - 4 %, vyskyt rezidudlnych neurologic-
kych priznakov je podstatne zriedkavejsi.

B Podporna liecba. Vietci pacienti s GBS musia
byt lieceni v nemocnici. Nutné je u nich moni-
torovat respiracné a kardialne funkcie, nutné je
profylaxia hlbokej vendznej trombodzy, rehabi-
litdcia a psychologicka starostlivost. Indikaciou
na hospitalizaciu na pracovisku intenzivnej
mediciny a anestézioldgie su formy s rychlou
progresiou, s bulbarnymi a respiracnymi taz-
kostami s potrebou umelej plticnej ventilacie.

Chronicka zapalova (inflamatérna)
demyelinizaéna polyneuropatia

CIDP je prototypom autoimunitne podmie-
nenej chronickej demyeliniza¢nej polyneuro-
patie. Ochorenie mé relativne zriedkavy vyskyt,
s prevalenciou od 15 do 90 pripadov/1 000 000
populacie (1, 3, 7).

Klinicky obraz

Zakladnou klinickou charakteristikou CIDP je
chronicky progredujica symetrickd proximalna
adistalna svalova slabost a senzitivna dysfunkcia
na vsetkych koncatindch, ktord progreduje ¢as
dlhsi ako 2 mesiace (1, 3, 7, 8). Motorické priznaky
obvykle dominuju nad senzitivnymi priznakmi.
Chabé parézy su obvykle symetrické, postihuju
proximalne a distalne svaly. Senzitivne priznaky
zriedka spdsobuju vyraznejsie funkené postih-

nutie. Maximum senzitivnych priznakov byva na
dolnych koncatinach akralne, postihnuté byvaju
vsetky modality citlivosti, bolest byva pritomna
cca u 1/3 pacientov. Vzdy je pritomna $lachovo-
-okosticové areflexia. Vegetativne priznaky su
pritomné len u niektorych pacientov a su miernej
intenzity. Typické formy tvoria asi 80 % z celko-
vého poctu pripadov CIDP. Atypické formy su
zriedkavé. Patria k nim asymetrickd CIDP, vzéacne
sU Cisto motorickd a isto senzitivna forma CIDP.

Patogenéza

V patogenéze sa uplatriuju celuldrne a hu-
moralne autoimunitné mechanizmy, ktoré spo-
sobuju multifokalnu segmentalnu demyeliniza-
ciu periférnych nervov a axonalnu dysfunkciu
s réznym stupriom straty axénov (1, 3, 7).

Diagnostika (7, 8)

B Klinické kritéria: zékladnym klinickym
diagnostickym kritériom je chronicky prog-
redujuca symetrickd proximaélna a distalna
polyneuropatia so svalovou slabostou, are-
flexiou a senzitivnymi priznakmi na vetkych
koncatinach, ktord progreduje po obdobie
dlhsie ako 2 mesiace.

B Elektromyografické kritéria: EMG nalezy
potvrdzujuce demyelinizatnu polyneuropatiu.

B Podporné diagnostické kritéria:

— proteinovo-cytologickd disocidcia
v likvore,

— magnetickou rezonanciou dokdzané
zhrubnutie v oblasti miechovych kore-
nov alebo plexov,

— klinické zlepSenie pri imunoterapii.



Obrdzok 1. Asymetrické postihnutie perifér-
nych nervov na rukdch. Na lavej ruke normalny
klinicky nalez, na pravej ruke su klinické priznaky
[ézie n. radialis, n. ulnaris a n. medianus. Nélez

z 28. 6. 2016 pred kurou IVIg-om v davke 0,4 g/
kg/den po obdobie 5 dni

Obrdzok 2. \/yrazne zlepseny nélez po kure
IVIg-om zo 4. 7. 2016. V porovnani s ndlezom
pred kurou IVIg-om — pozri obrazok 1z 28. 6.
2016, doslo k vyraznému zlepseniu klinickych
priznakov lézie n. medianus, n. ulnaris aj n.
radialis

Liecba (7,8,9)

Liekom prvej volby su kortikosteroidy
a lie¢ba intravendznym imunoglobulinom.
Kortikosteroidy su indikované pri lahsich
a stredne tazkych formach CIDP. V Uvode sa
obvykle podavaju i. v. bolusy metylprednizo-
|6nu 3 x 1 g s prechodom na peroralne uZiva-
nie prednizénu v Uvode v davke 1 mg/kg/den.
Priemerna dizka lie¢by prednizénom je 2,5 roka.
Znizovanie davok prednizénu musi byt pozvol-
né, pri rychlom vysadeni prednizénu dochadza
k recidivam CIDP.

Intravenézny imunoglobulin je liecbou
prvej linie pri tazkych formach CIDP a pri ¢is-
to motorickej forme CIDP, lie¢bou druhej linie
je u pacientov, u ktorych bolo nutné predcas-
ne ukoncit kortikoterapiu pre zavazné neZia-
duce Ucinky. V Uvode sa podava IVIg v dévke
04 g/kg/den v lehote 5 dni, ndsledne sa podava
udrziavacia davka IVig-u (obvykle 30 - 40 g)
v jednomesacnych intervaloch.

Multifokalna motoricka neuropatia

MMN je zriedkava autoimunitna neuropatia,
ktord sa prejavuje len motorickymi priznakmi
(1, 3,10, 11). Klinicky je charakterizovana chro-
nickym alebo atakovitym vyvojom progresiv-
nej asymetrickej slabosti koncatin bez poruchy
citlivosti. Prevalencia MMN je 5 — 10 pripadov/
1000 000 populdcie. Pre svoj zriedkavy vyskyt
a klinickd manifestéciu, ktord moze imitovat iné
neurologické ochorenia, spdsobuje MMN znac-
né diagnostické tazkosti.

Klinicky obraz
MMN ¢astejsie postihuje muzov v pomere
3:1, najcastejSie sa manifestuje vo veku 20 - 50

rokov. Svalova slabost (chaba paréza) je ob-
ligdtny, vzdy pritomny Gvodny priznak MMN (1,
3,10, 11). Klinicky je MMN charakterizovand asy-
metrickymi a distalne akcentovanymi cha-
bymi parézami (obrazok 1). Typické je multi-

fokédlna — viacloziskova slabost v distribucii
roznych periférnych nervov. Jednotlivi pa-
cienti maju rozdielne asymetrické kombinécie
postihnutia roznych periférnych nervov. U >
90 % pacientov su horné koncatiny viac po-
stihnuté ako dolné, distalne parézy dominuju
nad proximalnymi (1, 3, 10, 11). Svalové atrofie
v Uvodnych Stadidch MMN nie su pritomné.
K vyvoju svalovych atrofii dochadza pri prog-
resii MMN, najcastejsie pri nediagnostikovanych
a neliecenych formdach ochorenia. Svalové fas-
cikulacie sa vyskytuju u 40 - 50 % pacientov,
¢o spolu s uvedenymi motorickymi priznak-
mi (chabé parézy, svalové atrofie) méze viest
k urceniu nespravnej diagndzy amyotrofickej
laterdlnej sklerozy. Svalové kfce sa vyskytuju
u niektorych pacientov, ktorf mavaju aj svalové
fascikulacie. Slachovo-okosticové reflexy
mozu byt vybavné, znizené alebo nevybavné
v zavislosti od asymetrického viacloZiskového
postihnutia periférnych nervov. Nikdy nie su
pritomné priznaky lézie kortikospinalnych drah
(centrdlneho motoneurdénu) a chybaju poruchy
citlivosti (1, 3, 10, 11).

Patogenéza

V patogenéze sa uplatnuju B-bunky, IgM
autoprotildtky proti gangliozidu GM1 a kom-
plementovy systém. Cielovy antigén pre myelin
motorickych nervovych vldkien je odlisny od
senzitivnych vidkien, ¢o vysvetluje, ze postihnuté
su len motorické nervy (10, 11).
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Diagnostika (10, 11)

B Klinické kritéria: progredujica asymet-
rickd koncatinova slabost alebo motorické
postihnutie v distribucii najmenej 2 nervov,
trvajuce obvykle viac ako 6 mesiacov a mini-
mélne 1 mesiac. Ziadne poruchy citlivosti.
Predominantné postihnutie hornych kon-
Catin.

B Elektromyografickeé kritéria: blok vedenia
motorickym nervom (tzv. kondukeny blok) je
typickym EMG nélezom pre MMN, pritomné
s prejavy demyelinizacnej polyneuropatie
a senzitfivny neurogram je normalny (nor-
malna rychlost vedenia senzitivnymi ner-
vovymi vidknami).

B Podporné diagnostické kritéria:

— vysoké titre IgM autoprotildtok proti
gangliozidom GM1,

— zvysené bielkoviny v likvore, zvysenie je
len mierne, nepresahuje 1 g/l,

— MR ndlez T2 signélovych hyperintezit
a zhrubnuti struktdr v oblasti plexus
brachialis,

—  klinické zlepsenie pri liecbe intravendz-
nym imunoglobulinom.

Liecba

Intravenézny imunoglobulin je u pa-
cientov s MMN jedinou Ucinnou liecbou prvej
volby (10, 11). V Gvode lie¢by sa ordinuje davka
0,4 g/kg/der po obdobie 5 dni. U¢inok lie¢by sa
obvykle prejavuje v prvych 10 dhoch. Priaznivy
efekt IVIg-u pri MMN trva len niekolko tyzdrov,
preto je na zabezpeclenie trvalého priaznivého
terapeutického efektu nutna dlhodoba udrzia-
vacia lie¢ba IVig-om. Aplikuje sa v jednorazovej
déavke 0,4 g/kg/den v cca 1-mesacnych interva-
loch. MMN je dobre liecitelnd IVIg-om, u vacsi-
ny pacientov vedie k vyznamnému zlepseniu
(obrazok 2). Progndzu maju najpriaznivejsiu pa-
cienti so v¢asnym ur¢enim diagndzy a véasnou
ordinaciou liecby IVIG-om (10, 11).

Paraproteinemické neuropatie
Paraproteinémia je stav, pri ktorom mono-

klondlne plazmatické bunky produkuju urcité

mnozstvo monoklonalneho proteinu, pricom
najcastejsie ide o imunoglobuliny. Pouzivanym
synonymom paraproteinu je aj M-protein (mono-
klonalny protein).

Klinické jednotky s paraproteinom sa rozde-

[uju do 2 zakladnych skupin (3, 12, 13):

1. Monoklonalne gamapatie s neuréenym
vyznamom (MGUS - monoclonal gam-
mopathy of undetermined significance),
ktoré predstavuju v zasade benigny pro-
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ces. Cast pacientov s MGUS je véak ohrozena

malignym zvratom ochorenia. V priebehu

jedného roka dochédza asi u 1 % oséb

s MGUS ku konverzii do hematologickej

malignity.

2. Maligne monoklonalne gamapatie
v ramci systémového maligneho ocho-
renia. Hlavné diagnozy, ktoré su ¢asto aso-
ciované s periférnou neuropatiou, su:

—  Waldenstrdomova makroglobulinémia
(WA),

— POEMS (polyneuropatia, organomeggdlia,
endokrinopatia, monoklonalna gamapa-
tia, skin/kozné zmeny),

— mnohondsobny myeldém (MM),

— primarna amyloiddza (PA).

Klinicky obraz, diagnostika a lie¢ba (12,
13)

Periférna neuropatia sa moze vyskytnut
v koincidencii s monoklonalnou gamapatiou.
Mbze byt dokonca inicidlnym priznakom zavaz-
nej hematologickej malignity. Skupina pacientov
so subehom neuropatie a gamapatie vyzadu-
je detailné dovysetrovanie. Pacienti s idiopa-
tickou polyneuropatiou maju monoklondlnu
gamapatiu signifikantne castejsie v porovnani
so vseobecnou populdciou. VSetci pacienti
s chronickou polyneuropatiou musia mat
vylic¢enu alebo potvrdenu pritomnost
monoklonalneho proteinu. Detekcia mono-
klondlneho proteinu je mozna Standardnou
elektroforézou sérovych proteinov. Podstatne
senzitivnejsia je imunofixacna elektroforéza séra,
ktord umozriuje stanovit aj relativne nizke kon-
centracie paraproteinu. Ak sa zisti monoklonalny
protein, su indikované vietky dostupné vyset-
renia s ciefom vylucit alebo potvrdit systémové
hematologické ochorenie (WA, POEMS, MM, PA).

Klinicky paraproteinemické polyneu-
ropatie predstavuju heterogénnu skupinu
ochoreni periférneho nervového systému s roz-
dielnymi klinickymi, elektromyografickymi a his-
topatologickymi obrazmi. Polyneuropatie feno-
typovo neodlisitelné od CIDP, ale asociované
s MGUS obycajne terapeuticky velmi dobre rea-
guju na Standardnu imunoterapiu, ktoré sa pou-
Ziva pri CIDP bez paraproteinu. Najlepsie defino-
vanou paraproteinemickou neuropatiou je ne-
uropatia asociovana s monoklondlnym imuno-
globulinom triedy IgM, ktory reaguje proti cie-
lovému antigénu — MAG (myelin associated gly-
coprotein). Anti-MAG neuropatia ma obvykle
klinicky obraz pomaly progredujicej symetrickej
senzitivne-motorickej polyneuropatie. Klinicky
zavazné a vyrazne agresivne typy polyneuropatif
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sU spojené s uvedenymi systémovymi hema-
tologickymi ochoreniami, ktorych diagnostika
a lie¢ba patri do odbornej kompetencie hema-
toldéga, respektive onkohematoldga.

Gluténova polyneuropatia

OsobitnU a
sprostredkovanej neuropatie predstavuje glu-
ténové polyneuropatia (14, 15). Gluténova poly-
neuropatia je jednym z fakultativnych prejavov

raritné formu imunitne

gluténovej senzitivity (15). Gluténové senzitivi-
ta je imunogénne sprostredkované systémoveé
ochorenie s variabilnym klinickym obrazom.
Sposobuje ju abnormna imunologicka reakti-
bilita na pozitie gluténu u geneticky vnimavych
jedincov. Pojem gluténovej senzitivity zahfia
rézne extraintestinalne klinické prejavy viazané
na glutén, a to aj u pacientov bez enteropatie
(celiakie) s Uplne normalnou intestinalnou sliz-
nicou. Z neurologickych manifestacii gluténovej
senzitivity sa najcastejsie vyskytuju gluténova
polyneuropatia a gluténova cerebeldrna ataxia
(14, 15). Pri vzniku klinickych prejavov gluténovej
senzitivity sa uplathuju antigliadinové a anti-
transglutaminazové protildtky so skrizenou pro-
tildtkovou reaktibilitou. Gluténova polyneuro-
patia vznikd v dosledku skrizenej protildtkovej
reaktivity proti gluténovym proteinom a proti
neurondlnym antigénom. Gluténova poly-
neuropatia je definovana ako sporadicka
idiopaticka neuropatia pri sérologickom
dokaze gluténovej senzitivity a pri vyluce-
ni inej alternativnej etiolégie (14, 15). Klinicky
ide obvykle o pomaly progredientnu symetrickud
senzitivne-motorickd axondlnu polyneuropa-
tiu. Diagnodzu potvrdzuje sérologicky ddkaz
gluténovej senzitivity — pritomnost IgA a IgG
protildtok proti gliadinu a transglutamindzam
(14, 15). ViySetrovanie protildtok proti gliadinu
a transglutamindzam patri v sicasnosti k rutin-
nym laboratérnym vysetreniam pri patrani po
etioldgii polyneuropatie. Pre priaznivi progno-
zu gluténovej polyneuropatie je rozhodujuca
jej v¢asna diagnostika s naslednou striktnou
bezgluténovou (bezlepkovou) diétou, ktorou
sa eliminuje imunologicky spustac¢ ochorenia
(14, 15). Najlepsim markerom adherencie na bez-
gluténovu diétu je postupny pokles a eliminacia
sérovych protildtok proti gliadinu a transgluta-
mindzam.

Zaver

V¢asné urcenie spravnej diagndzy autoimu-
nitnych, imunitne sprostredkovanych neuropa-
tif je mimoriadne doleZité, lebo vacsina z nich
dobre reaguje na imunoterapiu, respektive na

niektord formu imunoterapie (kortikoterapia,
intravenozny imunoglobulin, plazmaferéza, imu-
nosupresivne preparaty), pripadne ich kombi-
nacie. S trvanim nediagnostikovanej chronickej
autoimunitnej neuropatie sa rozsiruje rozsah
ireverzibilnej dysfunkcie myelinu a axénu a zhor-
Suju sa prognostické vyhliadky pacientov. Ak je
adekvatna imunoterapia ordinovana neskoro,
sice mé&Ze priaznivo ovplyvnit autoimunitny pro-
ces, ale pre ireverzibilné zmeny na periférnych
nervoch sa nedosiahne zlepsenie klinického
stavu, pacientom ostavaju trvalé rezidudlne neu-
rologickeé priznaky.
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