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Polyneuropatie je difuzni ¢i vicecetné systémové postizeni perifernich nervi. Podle postizené anatomické struktury se rozlisuji léze axonalni,
demyelinizac¢ni a smisené a na podkladé typu vlaken Iéze motorické, senzitivni, autonomni ¢i kombinované. V anamnéze je mozno rozlisit
pfiznaky pozitivni i negativni pro vsechny typy vlaken. V klinickém vysetieni je dalezity nejen rozsah a tiZze postiZeni, ale rovnéz pfitomnost
poruch dalsich organi. Kromé elektrofyziologickych vysetieni nabyvaji na dlilezitosti i nové moznosti diagnostiky polyneuropatii - ultrazvukové
vysetieni nervQ, biopsie kiize, testy vegetativnich funkci. Kauzalnilécba je mozna pouze u nékterych polyneuropatii (diabetu, toxickych neu-
ropatii, autoimunitnich neuropatii). Symptomaticka lé¢ba - a zejména terapie neuropatické bolesti — je soucasti terapie vétsiny polyneuropatii.

Klicova slova: axonalni a demyeliniza¢ni Iéze, motoricka a senzitivni neurografie, jehlova EMG, koZni biopsie, imunologicka lécba.

Polyneuropathy

Polyneuropathy is a diffused or multiple systemic disorder of peripheral nerves. According to affected anatomic structure it is possible to
differentiate axonal, demyelinating and mixed lesions. According to the affected type of fibres there are motor, sensory, autonomic, and
combined lesions. In patient’s case history there are positive and negative signs and symptoms for all nerve fibre types. In clinical examinati-
on there are important not only extent and severity of the disorder, but also presence of disturbances of other systems. Besides electrophys-
iological investigations there is increasing importance of new possibilities in diagnostics of polyneuropathies — ultrasonography of peripheral
nerves, skin biopsy, autonomic functions tests. Causal therapy is possible only in some polyneuropathies (diabetes, toxic neuropathies,
autoimmune neuropathies). Symptomatic therapy — and especially neuropathic pain therapy - is part of therapy of most polyneuropathies.

Key words: axonal and demyelinating lesions, motor and sensory neurography, needle EMG, skin biopsy, immunological therapy.

Seznam zkratek

AMAN - akutni axonaIni motorickd neuropatie

AMSAN - akutni axonalni motoricka a senzitivni
neuropatie

CIDP - chronicka zanétliva demyelinizacni poly-
neuropatie

CMT - hereditarni neuropatie (Charcot-Marie-
Tooth)

GBS - GuillanGv-BarréQv syndrom

GBS - akutni zanétliva polyradikuloneuritida

LSS - Lewis-SumnerQv syndrom

MEP — motorické evokované potencidly

MFS = Miller-Fisher(v syndrom

MMN — motorickd multifokalni neuropatie

MUP — motorické jednotky

PE — plazmaferéza

PNP — polyneuropatie

SEP - somatosenzitivni evokované potencidly

SNRI = dudlInf inhibitory zpétného vstfebavani
serotoninu a noradrenalinu

SSR - kozni sympaticky reflex

VIG - intravendzni podani gamaglobulinu

Uvod

Periferni neuropatie se projevuji poruchami
struktury i dysfunkci periferniho nervového
systému, tedy motorickych, senzitivnich a au-
tonomnich nerva. | kdyz jsou nékteré formy
neuropatie vzacné, postihuje periferni neu-
ropatie 3 az 8% obyvatel (England et Asbury,

2004). Podle distribuce postizeni se perifern{
neuropatie déli na mononeuropatie, mono-
neuropatie multiplex a polyneuropatie (PNP)
(Ehler, 2009). PNP je generalizovana porucha
postihujici motorické, senzitivni i autonom-
ni nervy, casto i mozkové nervy. Postizenf je
bilaterdIni a ¢asto témér symetrické (Alport
et Sander, 2012). Problematika PNP je velmi
sirokd a v tomto sdéleni se budeme zabyvat
charakteristickymi anamnestickymi ddaji, kli-
nickymi nalezy, rozsifujicimi se moznostmi
diagnostiky i soucasnymi léCebnymi trendy.

Anamnéza

Nemocni pfichazeji s rliznymi potizemi tr-
vajicimi ¢i vyvijejicimi se v pribéhu urcitého
¢asového useku. U akutnich neuropatif byva
rozvoj pfiznakd v pribéhu nékolik dnl az tydnd
(do 4 tydnU), u subakutnich je rozvojdo 2 mési-
cl a u chronické PNP se klinické postizeni rozviji
(at jiz trvalou progresi ¢i v atakdch a remisich)
po dobu deldi nez 2 mésice. Potize a pfiznaky
nemocnych Ize délit na pozitivni, které odpo-
vidaji dysfunkci perifernich nerv( s klinickymi
projevy hyperfunkce, a negativni, které jsou
projevem snizenf az zaniku funkce.

Negativni motorické pfiznaky jsou parézy,
Unava a atrofie svall, zatimco mezi pozitivni
ptiznaky mizeme fadit krampy, fascikulace,
myokymie. Slabost svall se v béznych den-
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nich ¢innostech projevi az pfi Ubytku 50-80%
motorickych vidken (Alport et Sander, 2012).
Negativni senzitivni pfiznaky zahrnuji hypeste-
zii (pro rGzné kvality) i abnormity stoje a chlize
(ataxii). Porucha stoje a chlize se projevi za Sera
pfi vyfazenf zrakové kontroly, pomoci které
se nemocny snazi nahradit ztratu propriocep-
tivni kontroly pohybu. Pozitivnimi senzitivnimi
pfiznaky jsou parestezie, dysestezie, hyperal-
gezie a neuropaticka bolest (véetné allodynie).
Nemocnf s hyperalgezif udavaji pocit ,jako by
chodili po Zhavém uhli”. Nemocni s poruchou

Tabulka 1. Rozdéleni perifernich neuropatii podle
typu léze

Axonalni PNP

Diabetes

Toxické PNP (tézké kovy, léky)
Hereditarni axonalni PNP (CMT 2)
Amyloidéza

Lepra

Demyeliniza¢ni
PNP

Autoimunitni demyelinizacni
PNP (GBS, CIDP)

Hereditarni demyelinizacni PNP
(CMT 1)

Paraproteinemicka neuropatie
Motorickd multifokalnf
neuropatie (MMN)

Smisené PNP Diabetes

Toxické (litium)

Sjogrenlv syndrom
Herpes zoster
Paraneoplasticka senzitivni
ganglionopatie

Neuronopatie
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Tabulka 2. Neuropatie silnych a tenkych vldken

Neuropatie silnych vidken

Neuropatie tenkych vldken

Porucha jemné diskriminacnf citlivosti i hlubokého citf

Ataxie

Porucha termického a algického ¢itf
Parestezie, dysestezie, allodynie
Neuropatickd bolest

Myotatické reflexy snizené az vymizelé

Myotatické reflexy zachovany

Parézy svald, zejména akralnich, atrofie

Svalové sila neporusena

Viyrazné EMG nélezy (motorickd i senzitivni neurografie,

nalez fibrilace a neurogennich zmén v jehlové EMG)

Normalni EMG nélez

Biopsie periferniho nervu (Ubytek silnych vidken)
Biopsie klize (v normé)

Biopsie kiize a periferniho nervu
(Ubytek tenkych vidken)

Tabulka 3. Rozdéleni neuropatii podle etiologie

Idiopatické

Zanétlivé GBS, CIDP, sarkoidéza

Metabolické Diabetes, urémie, hepatéini léze, hypotyredza, mitochondridlni
Vaskulitidy Polyarteritis nodosa, revmatoidnf artritis, Wegenerova granulomatéza
Malignity Paraneoplastické (malobunécny karcinom plic, lymfomy)

Infekeni HIV, borellidza, syfilis, lepra

Deficity vitamind B1,B12, B6

Hereditarnf CMT, m. Refsum, porfyrie

Toxické Olovo, arzén, talium

Drogy Alkohol, platina, INH, vincristin, fenytoin
Jiné Paraproteinémie, amyloidéza

Tabulka 4. Autoimunitni podminénf neuropatie

Neuropatie Jednotlivé formy Terapie
Akutni polyradikuloneuritis (Gui-  Akutni zanétlivd demyelinizacni IVIG, PE
llainGv-Barrédv syndrom — GBS)  polyradikuloneuritis (AIDP)
AMAN (akutni axondlni motoricka neuropatie)  IVIG, PE
AMSAN (akutni axonalni motoricka IVIG, PE
a senzitivn{ neuropatie)
Miller-FisherGv syndrom (MFS) IVIG, PE

Chronicka zanétliva demyelinizi-

acnf polyradikuloneuritis (CIDP)  Cisté senzitivni)

Rlzné formy (motoricko-senzitivni,

Kortikoidy (iv. i per os)
Imunosuprese (azatioprin)
IVIG, PE (vyjimecné)

Lewis-SumnerQv syndrom (LSS)  Multifokalni demyeliniza¢ni senzitivni Kortikoidy
a motorickéd neuropatie VG

MultifokaIni motoricka Pouze postizenf motorickych vidken VIG

neuropatie (MMN) s bloky vedeni

Neuropatie sdruzend Tézka a bolestiva forma, Kortikoidy

s monoklondlni gamapatif senzitivné-motorickd, demyelinizacni IVIG, PE

IVIG - intravendzni podani gamaglobulinu; PE — plazmaferéza

propriocepce maji pocit chlize po gumové
podloZce. Pfi postizeni autonomnich nerv(
se vyskytuje zacpa, prljem, impotence, inkonti-
nence moci, abnormity poceni, pocit rychlého
nasyceni pfijidle ¢i nejistoty vazané na zménu
polohy (Alport et Sander, 2012).

Pro jednotlivé typy potiZi a pfiznakl je
velmi dudlezité mit jiz pfedem pfipravenou
celou sérii cilenych dotaz(. Ptéme se nemoc-
nych na aktivity dennfho Zivota a sledujeme
sflu i $ikovnost (jemnou hybnost), Unavnost.
Cilené dotazy sméfuji na zmény psanf (rukopis),
zapinani knoflik{, zastréeni a otoceni klicem,

otevieni umélohmotné (pet)ldhve, zakopavani
o koberec, obrubnik, pady, potize pfi vstavani
z kresla. Déle se ptdme na okolnosti a rychlost
rozvoje ptiznakd, kolisdni ptiznakd, ataky. Je
nutno se zeptat na postizeni hlavovych nervi
— poruchy vizu, zorného pole, diplopii, poruchy
polykani, dysfagii, ale také na poruchy mik-
ce, defekace, na poruchy potence. Patrdme
po pfic¢iné PNP — toxiny, drogy, léky, choroby
nemocného (diabetes, hypertenze, nemoci
ledvin), chirurgické zakroky (napf. bariatricka
chirurgie s ndslednou karenci vitaminU), pro-
délané infekce (Burns et Mauermann, 2011).
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Obrdzek 1. 55lety muz s akutni polyradikulitidou.
Motorickd neurografie n. peroneus. Je vyrazné
prodlouzena distalni motorickéd latence — 16,30
ms (norma do 5,0 ms), blok vedeni motorickymi
vldkny (@amplituda sumac¢niho svalového poten-
cidlu pfi stimulaci distédlné 1,0 mV a pfi stimulaci
proximalné 0,4 mV), pfitom rychlost vedenf je jesté
v normé - 41,1 m/s (norma do 40,0 m/s)

Obrdzek 2. 61lety muz s chronickou zanétlivou
demyeliniza¢ni polyneuritidou. Motorickd neuro-
grafie n. peroneus. Je mirné prodlouzend distalni
motoricka latence — 7,15 ms, amplituda sumacniho
svalového potencidlu je nizsi nez norma - 1,0 mV
(norma 2,5 mV) a je pouze desynchronizace vedeni
motorickymivlakny na bérci — pfi proximalni stimu-
laci je polyfazicky potencial s poklesem amplitudy
30%. Rychlost vedeni motorickymi vldkny je viak
nizsi nez norma — 31,6 m/s

L COai PEROSEAL - B0

Klinicky nalez

Na k{zi a sliznicich se mohou vyskytnout
zndmky vaskulitidy (purpura, livedo retikularis),
hyperpigmentace (POEMS - polyneuropatie,
organomegalie, endokrinopatie, monoklonal-
ni gamapatie a kozni zmény), otoky slinnych
714z, suché oci a Usta (sarkoiddza, Sjogrendv
syndrom), ztrata ochlupenf distdlné na kon-
Cetindch, zmeény na gingivach (,lead lines” —
expozice olovu). Meesovy prouzky na nehtech
(transverzalni, bélavé) se vyskytuji u otrav ar-
zénem ¢i taliem (Windebank et Grisold, 2008).
Allopecie byvé projevem hypotyredzy, systé-
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Tabulka 5. Klasifikace diabetické neuropatie

Symetrické formy

Asymetrické formy

Distalni diabeticka PNP

Mononeuropatie (véetné mononeuropathia multiplex)

Akutni bolestiva diabeticka PNP
(v¢etné bolestivé diabetické kachexie)

TorakoabdominaIni polyradikulopatie

Hyperglykemickd PNP

CervikaIni polyradikulopatie

Inzulinova neuritis

Proximalni diabeticka neuropatie

Diabetickad autonomni neuropatie

Kranidlni neuropatie

Kompresivni neuropatie

Tabulka 6. Biopsie nervu

Neuropatie Skupina Typ neuropatie

Biopsie nervu

Ziskané Autoimunitni  Vaskulitis Vhodné spojit s biopsif svalu
neuropatie neuropatie
CIDP Nemocni s atypickym klinickym nalezem
Neuropatie u monoklondlni  Lymfatické infilitraty
gamopatie Amyloidéza
Endoneurdlni depozita
Toxické Lékové podminéné V dif. dg. toxické proti jiné PNP (amiodaron)
neuropatie
Hereditarni  CMT CMT-like obraz Negativni rodinnd anamnéza s pozitivnim
neuropatie u sporadickych pfipadd klinickym nalezem
Stiddavé Postizeni PNS Akumulace materidlu ve Schwannovych
poruchy bunkach ¢i endoteliich

CMT — hereditérni neuropatie (Charcot-Marie-Tooth); CIDP — chronicka zanétliva demyelinizacni polyneuropatie

Tabulka 7. Doporuceni |é¢by neuropatické bolesti (Bednafik et al., 2012)

Volba Skupina Nazvy léki

1.volba  moduldtory alfa-2-delta pregabalin, gabapentin
podjednotky kalciovych kanall
tricyklickd antidepresiva amitriptylin, nortriptylin, imipramin, klomipramin
SNRI(dudlniinhibitory zpétného duloxetin, venlafaxin
vstiebavani serotoninu a noradrenalinu)

2.volba  slabé opioidy tramadol (i v kombinadi s paracetamolem nebo s léky 1. volby)
stfedné silné a silné opioidy morfin, fentanyl, oxykodon (i v kombinaci)

3.volba antiepileptika (antikonvulziva) karbamazepin, fenytoin

antagonisté NMDA receptor(

dextrometorfan

kyselina thioktova

mového lupus erythematosus, amyloidézy ¢i
otravy taliem. VInité chlupy se mohou vysky-
tovat u nékterych forem distalni symetrické
axonalni PNP, avsak castéjsi je ztrata chlupt
na distalnim bérci u axonalni PNP — projev
denervace folikulu chlupu. Deformity skeletu
jako kladivkovité prsty, pes cavus a kyfoskolié-
za mohou svédcit pro hereditarni plvod PNP.
Vzdy se maji vysetfit (aspekci i palpaci) plosky
nohou pro mozny nalez na kizi (clavus, troficky
ulkus), atrofie drobnych svald planty ¢i deformi-
ty skeletu (CharcotQv kloub u diabetu). Zvétéeni
nékterych perifernich nervd mizeme zjistit
aspekci a Iépe pak palpaci u nemocnych s de-
myeliniza¢nim typem PNP, nddorovym ztlu-
sténim nervu u neurofibromatézy ¢i u lepry.
Ortostatické potiZe (zavraté, kolapsy) jsou pro-
jevem dysautonomie (Alport et Sander, 2012).

ViySetfeni hlavovych nervl musi zahrnovat
zhodnoceni funkce nervl s ndlezem anosmie
(Refsumova choroba, deficit vitaminu B12), atrofie
optiku (hereditarni neuropatie, toxické poskozent),
anizokorie s poruchou fotoreakce (parasympaticka
dysautonomie), okohybné poruchy (botulizmus,
Miller-FisherGv syndrom), slabost mimického sval-
stva (syndrom GuillainCiv a Barrédv — GBS), hypes-
tezie v oblasti n. trigeminus (Sjogrendv syndrom).
Viysetfeni motoriky zahrnuje i stav trofiky jednot-
livych svall, vcetné nélezu hypotrofie drobnych
svaldi rukou i nohou, hyperexcitabilitu svald, tonus
a sflu svall. Zhodnoceni sily je podstatné presnéjsi
pii pouziti dynamometru. Funkci silnych senzitiv-
nich vldken posoudime vysetienim vibracniho
Citl, polohocitu a lehkého dotyku. Funkci tenkych
vldken je mozno zhodnotit vysetfenim algického
a termického ¢itf (Ehler, 2009).
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Pomocna vysetieni

Pfi patrani po pficiné PNP je biochemické
a hematologické vysetfeni krve a vysetfeni moci
nejddlezitéjsim pomocnym vysetfenim. Z ce-
|é fady laboratornich testl je v prvém kroku
nezbytné udélat zékladni vysetfeni (glykémie,
elektrolyty, jaterni testy, hladinu vitaminu B12,
sedimentaci, fT4 a tyreostimula¢ni hormon,
elektroforézu bilkovin séra, krevni obraz vcet-
né diferencidlniho rozpoctu leukocytd, moc
biochemicky i mikroskopicky). Dalsi specidini
biochemické testy se voli az cilené (napf. sta-
noveni hladiny tézkych kovd v séru a moci pfi
podezfenina expozici). Genetické testy se zvoli
az dle klinického obrazu, EMG nélezu a pfipadné
i rodinné anamnézy.

Elektrodiagnostické testy

V kazdé EMG laboratofi Ize provést nezbyt-
né spektrum elektrofyziologickych vysetrent,
kterd jsou dulezita pro diagndzu PNP. Pomoci
motorické neurografie 1ze detekovat blok
vedeni motorickymi vidkny ¢i ¢asovou disper-
zi sumacniho svalového akéniho potencidlu
(CMAP) (oba parametry jsou casto pfitomny
u demyeliniza¢nich neuropatif autoimunitni-
ho plvodu) (obrazky 1, 2), uniformni snizenf
CMAP se snizenim rychlosti vedeni motoric-
kymi vlakny (u hereditarnich PNP), prodlou-
Zeni distalni motorické latence. Z parametr(
senzitivni neurografie je v diagnostice PNP
dUlezitd amplituda senzitivniho nervového
akeniho potencidlu (SNAP) (snizeni ¢i dokonce
nevybavnost SNAP u PNP s postizenim silnych
vldken), delsi a polyfazicky SNAP (u demyelini-
za¢niho typu postizeni), nizsi rychlost vedenf
senzitivnimi vldkny (u hereditarnich PNP je
dolni limit 35 m/s pro senzitivni nervy na HK
- pod tuto hodnotu jiz ndlez svéd¢i pro demy-
elinizacni typ postizenf (Patzko et Shy, 2012)).
U senzitivnich vldken nelze hodnotit blok ve-
deni. Latence F-vin (je parametrem rychlosti
vedeni v distalnim i proximalnim Useku nervu
v¢etné prednfho kofene) byva prodlouzena
u demyeliniza¢niho typu PNP a perzistence
F-vin (procento vybavenych odpovédi z 20
stimul() je snizena u poruch myelinové po-
chvy (v¢etné bloku vedenf). H-reflex (stimu-
lace senzitivnich vldken n. tibialis a registrace
motorické odpovédi z m. solleus) ma delsi
latenci ¢i je nevybavny u PNP (s postizenim
senzitivnich a pfipadné i motorickych vidken).

Pomoci jehlové EMG se pfi axondlni |ézi
motorickych vidken u PNP naléza spontanni
aktivita —fibrilace, pozitivni viny a komplexni re-
petitivni vyboje. V akutnim stadiu prevazuiji fib-
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Obrdzek 3a. Normalni nalez kozni biopsie u zdravého jedince (zvétseni 400 x); 1. PGP 9.5-imunoreaktivni intraepidermalni nervové vlakno; 2. + 3. Epidermis
(2. Stratum basale, spinosum, granulosum a lucidum. 3. Stratum corneum); 4. Dermis; 5. Dermo-epidermélini junkce

Obrdzek 3b, c. Abnormalni ndlezy kozni biopsie (zvétseni 400x); 3A. absence intraepidermalnich vldken + redukce denzity subepidermalniho plexu;
3B. vyrazna redukce poctu intraepidermélnich vldken (zachyceno pouze jedno vldkno s patrnymi ,predegenerativnimi zménami“- fragmentace, varikozity)

rilace, zatimco v chronickém je vice pozitivnich

vIn (Oh, 1998). Spolu s pfestavbou motorickych
jednotek (zejména reinervace) se postupne vy-
tvareji delsi, vyssi a polyfazické akéni potencialy
motorickych jednotek (MUP). V pocatecni fazi
reinervace jsou vsak MUP nizsi, kratsi a poly-
fazické a mohou pfipominat (¢i byt zaméné-
ny) s MUP u myopatii. Na rozdil od myopatif
viak tyto nizké MUP (,reinerva¢niho plvodu”)
maji pomalejsi ndbor a pfitom zvysenou frek-
venci paleni motoneurond. Jehlovou EMG Ize
velmi presné definovat lokalizaci postizenf
(distalni u metabolickych a hereditarnich PN
a proximalIn{i distaIni u autoimunitnich — napf.
CIDP) (Burns et Mauermann, 2011; Ehler, 2009;
Stewart, 2000).

(Obrazky prevzaty se svolenim autorky z publikace Moravcova et al., 2005)

Z dalsich neurofyziologickych testl je
mozno pouzit somatosenzitivni evokované
potencidly (SEP) (pro diagndézu proximalnich
|ézf senzitivnich vldken — napt. plexu), single-
-fibre EMG (v diferencidIni diagnostice — napt.
postizeni termindlnich motorickych vldken
proti poruse neuromuskularniho prenosu),
motorickych evokovanych potencidli (MEP)
a daldich metod.

Kvantitativni testovani senzitivity
Pomoci pfistrojového zafizeni se testuji rdz-
né typy vldken, a to termickymi, bolestivymii vi-
bracnimi podnéty. Na podkladé pocitatového
zpracovani se docili velmi spolehlivych vysledkd.
VlySetfeni je vak ndrocné na cas (laborantky), je

nutno pofidit specidlni zafizeni a jednd se o psy-
chofyziologické testovani, které vyzaduje spo-
lupraci nemocného.

Testy autonomnich funkci

Funkce sympatiku a parasympatiku se nej-
¢astéji vysetfuje pomoci kardiovaskuldrnich
a koznich (sudomotorickych) testl. Z kardio-
vaskuldrnich test se ¢asto vyuZivaji zkousky
hodnotici variabilitu srde¢ni ¢innosti (R-R inter-
valu), a to pfi hlubokém dychanf ¢i Valsalvove
manévru. Stabilizace krevniho tlaku se testuje
reakci na del3f stoj ¢i testem na naklonéné ro-
viné. Kozni sympatické, sudomotorické reakce
je mozno testovat pomoci kozniho sympatic-
kého reflexu (SSR), kvantitativniho sudomoto-
rického axonalniho reflexu a termoregula¢niho
potniho testu. Moderni EMG pfistroje jiz maji
zabudovany programy hodnotici autonomnf
funkce, a to zejména SSR a R-R interval (Kuntzer
etal, 2012).

Biopsie nervu

V soucasnosti se biopsie nervu pouziva pfi
patrani po pfi¢iné neuropatie pouze v ome-
zenych a presné definovanych indikacich
(podezieni na vaskulitidu, infiltraci tumorem,
amyloidézu, nékdy CIDP). Pfedtim se viak musf
provést detailni zhodnoceni klinického nale-
zu, elektrofyziologického vysetieni a dalsich
pomocnych vysetfeni. Pro biopsii se pouzivajf
kozni nervy (n. suralis, n. peroneus superficialis
¢ir. superficialis n. radialis), méné ¢asto smiseny
nerv (tabulka 6). Po biopsii n. suralis nema zadné
lokdInf pfiznaky a potiZze vice nez 60% nemoc-
nych (Alport et Sander, 2012).

www.solen.sk | 2013; 14(1) | Neuroldgia pre prax



Prehladové ¢ldnky

Kozni biopsie

Odbeér vzorku kize z distdlniho bérce & stehna
s naslednym zpracovanim a stanovenim denzity
nemyelinizovanych vldken intraepidermdlné je
ddlezitym pomocnym vysetfenim pfi prakazu
neuropatie s postizenim tenkych vidken. Pfi kozni
biopsii se odebira vzorek kiize o prliméru 3-4 mm,
odbér neni bolestivy, ma nizky vyskyt komplikacf
a pouze necelé 0,5% nemocnych si stéZuje na dé-
letrvajici lokdIni potize. Nalez snizené denzity ne-
myelinizovanych vidken je prlikazem neuropatie
s postizenim tenkych vldken. Pfi shodném snizenf
denzity tenkych vldken na stehné i distalnim bérci
se nejednd o distalni PNP s postizenim vidken zavis-
lym na délce, ale o neuronopatii (napf. pfi chemo-
terapii preparaty litia) s poruchou vidken nezavislou
na jejich délce. Pokud se rovnéz pouzije barveni
vldken inervujicich potni Zlazy v kiZi, pak je mozno
rozlisit PNP s postizenim autonomnich tenkych
vldken (je snizend denzita vidken) od radikuldrniho
Cipluriradikuldrniho postizeni (Iéze je lokalizovana
proximalné od sympatickych gangliia nejsou pfi-
tom postizena tenka vidkna inervuijici potni Zlazy)
(Lauria et al., 2005; Moravcové et al,, 2005; VIckova-
Moravcova et al,, 2007) (obrazek 3, 4).

Zobrazovaci metody

Ultrasonografie perifernich nervi se siroce po-
uzivé v diagnostice neuropatii, zejména u fokalnich
(UZinovych ¢& kompresivnich) syndromd. Méné
¢asto se vyuziva MRI pro diagnostiku lokalizova-
nych |ézi jednotlivych nervd. U PNP je mozno pou-
Zit tyto metody, pokud je palpacni ndlez — ztlustélé
nervové kmeny (napt. u hereditrnich neuropatif)
— & u kombinace PNP s fokdInim postizenim (napf.
s Uzinovymi syndromy — n. ulnaris v lokti, syndrom
karpalnfho tunelu, Mortonova neuralgie).

Nové metody uzivané
k diagnostice PNP

Pti kornedlIni konfokdIni mikroskopii
se zobrazuji tenkd vldkna (A delta a C vldkna)
v rohovce. Stanovuje se denzita i délka tenkych
vldken. Jednd se o neinvazivni vysetfeni, které je
mozZno vyuzivat pfi detekci neuropatie tenkych
vldken u diabetu, Fabryho choroby, neuropatie
s anti-MAG protildtkami.

Pti ,Laser Doppler imager flare” se vy-
hodnocujf kozni C vidkna pomoci axonalniho
reflexu. Laserem se zvysi teplota kiize na 44°C
a Dopplerem se métfi rozsah oblasti vazodilatace.
K redukci zény vazodilatace u neuropatie ten-
kych vldken ¢i po lokalnich anesteticich.

Mérenim denzity Meissnerovych télisek
ve spicce prstu pomoci konfokalniho mikroskopu
se hodnotf A-beta a tenkd nemyelinizovana vldkna.

Pomoci stimulovaného faseni kiiZe (stimu-
lated skin wrinkling) se testuji postganglionalnf
sympaticka vldkna. Ponofenim ruky do chlad-
né vody se vyvold vazokonstrikce s naslednym
vytvofenim vrasek na kdzi. Rozsah aintenzita
vrasek na spickach prstl se pak vizudlné hodnotf
(Alport et Sander, 2012).

Lécba PNP

Kauzdlni terapie PNP je mozna pouze u ¢asti
nemocnych. Dlouhodoba a striktni kompenzace
diabetu je zakladnim predpokladem pro zabranu
vzniku a rozvoje diabetické PNP (glykémie nala¢no
do 5,5 mmol/l, postprandidini do 8 mml/I a hod-
noty glykovaného hemoglobinu v mezich normy).
Tento predpoklad je platny pro diabetes melli-
tus typu 1 a mnohem méné pro typ 2.1 kdyZ jsou
reverzibilni formy diabetické neuropatie (trupova
diabeticka radikulopatie, bolestiva ,inzulinova neu-
ritida"), tak distaIni symetrickd diabetickd PNP nema
podstatnéjsi remise. U toxickych PNP je mozno
ukoncit toxickou expozici (napf. prerusit chemote-
rapii) a dojde ke zlepseni PNP ¢i Uplnému odeznéni
PNP. U karen¢nich PNP (napf. vitaminy B1, B12) Ize
dodanim chybéjicich vitaminC docilit iplné remise
PNP. U autoimunitnich PNP je moZno imunoterapif
(plazmaferézou, aplikaci vysokych davek imuno-
globulind — IVIG) dosdhnout tzdravy ¢i remise
choroby. Az u 80% nemocnych s akutni zanétlivou
polyradikuloneuritidou (GBS) vede plazmaferéza
i IVIG k z&stavé progrese akutni demyelinizace,
k rychlejsimu ndstupu remise i klepsimu vysledné-
mu stavu po 6 meésicich. Kortikoidy jsou nedcinné.
U chronické zanétlivé demyelinizacni polyneuro-
patie (CIDP) je v 1é¢bé ataky demyelinizace Ucinna
plazmaferéza, IVIG i vysoké davky kortikosteroidd
(3-5 g metylprednisolonu iv.). U motorické mul-
tifokalni neuropatie (MMN) je Ucinny pouze IVIG.
Plazmaferéza i kortikoidy neovlivni progresi MMN.
U této neuropatie je nutno IVIG podavat dlou-
hodobé - v pravidelnych intervalech (napf. 50 g
kazdé 3-4 tydny). U mnoha chronickych autoimu-
nitnich neuropatif (CIDP) je nutno dlouhodobé
podavat imunosupresiva (kortikoidy, azatioprin,
cyklosporin). Pfi atakdch autoimunitnich PNP, které
nereagujici ¢ nedostate¢né reaguji na dosavadni
lé¢bu (IVIG, plazmaferéza), se stale Casteji podavaji
monoklonalnf protilatky (napf. Rituximab; u nés ne-
ni'v této indikaci hrazen pojistovnou). U infekénich
PNP je na misté nasadit cilenou terapii — antivirotika
¢i anbitiotika (napf. cefalosporiny u borreliové PNP)
(Pourmand, 2009; Simon, 2009).

Symptomaticka lé¢ba PNP spocivé predevsim
v ovlivnéni neuropatické bolesti a autonomnich
piiznakd. U neuropatické bolesti je nutno nejprve
pomoci dotaznikl zhodnotit bolest — je to bolest
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Obrdzek 4. \/ybaveni pro odbér koznich biopsif;
4A - nastroj uzivany pfi odbéru vzorkd (prabojnik);
4B - atraumatické nevstrebatelné siti (srovnani veli-
kosti jehly s béznou zépalkou) (obrazky prevzaty se
svolenim autorky z publikace Moravcové et al., 2005)

neuropaticka ¢i smisena a jakd je intenzita bolesti
(napf. dle 1stupriové Lickertovy skaly). DalSim
krokem je zvazent dalsich doprovodnych priznakd
— Uzkosti, deprese, poruch spanku. Pfed vybérem
léku, kterym zahajime terapii neuropatické bo-
lesti, je nezbytné zhodnotit vedlejsi tcinky 1éku
v souvislosti s dalsimi chorobami nemocného a jiz
stavajici chronickou medikaci. Pak se teprve zvoli
Iék a podle snésenlivosti a efektu léku se zvysuje
ddvka a7 do dosazenf Uc¢inku. Pokud se ani potom
(po 6 tydnech) nedoséhne dostate¢ny terapeu-
ticky efekt (snizenf neuropatické bolesti o0 50%
¢i pod stupen 4 Lickertovy skaly), pak prejdeme
k dalsimi léku ¢i zvolime kombinovanou terapii
(Bednarik et al., 2012; Cruccu, 2007; Kumar et al,,
2010; Ziegler, 2008) (tabulka 7).

Ovlivnéni autonomnich priznaki zavisi
na postizeném orgadnu i lé¢ebnych moznostech.
Casta je hypotenze (ranni ¢i ortostatickou) s na-
slednou Upravou medikace (napf. redukci diuretik
¢i zménou antihypertenziv) ¢i podanim korti-
koid( s mineraloidnimi Gcinky (fludrocortison).
Inkontinenci modi je nutno fesit ve spolupraci
s urologem. Pomeérné ¢astou poruchu potence
je také u nemocnych s PNP mozno ovlivnit vazo-
aktivnimi léky. Privodné prjmy pfiznive reaguj
na Upravu stravy ¢i podani sirokospektrych anti-
biotik. U zacpy je Ié¢ba symptomatickd. Obtézujici
hyperhidrozu (oblicej, trup, horni polovina téla)
|é¢bou podstatné neovlivnime (Alport et Sander,
2012; Kuntzer et al,, 2012).

Podpurna lééba
U nékterych PNP se zvysenou spotfebou
vitamind, ztrdtami (pfi prdjmech) ¢i poruchou



vstfebavani (u stfevnich zanétl) je vhodné dopl-
nit terapii o pfiméfené davky vitamind. U vitami-
nu B6 pfi ddvce 300 mg za den a vice je mozno
naopak PNP vyvolat. Pokud si nemocni s PNP
stézuji na chladna akra koncetin ¢i blednuti prs-
td, je vhodné terapie peroralnimi vazodilatanci-
emi po ¢asove omezenou dobu (2-3 mésice).

Fyzikalni a rehabilitacni lécba

Je dulezitd jak u nemocnych s parézami,
atrofiemi, tak s ataxif a s poruchou stoje a chl-
ze. Nezbytny je i nacvik jemnych pohybd rukou,
obratnosti a kazdodennich ¢innostf.
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