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Faryngo-cerviko-brachialni varianta
Guillain-Barrého syndromu

Pharyngo-cervico-brachial variant of Guillain-Barré syndroma

Vazena redakce,

kombinace parézy cervikalnich, brachidl-
nich i orofaryngealnich svall je charakteris-
tickd pro faryngo-cerviko-brachidlni variantu
(PCB) Guillain-Barrého syndromu (GBS). Nej-
prve se objevuje slabost sijovych a faryn-
gedlnich svall s dysfagii, pak se parézy $ifi na
horni koncetiny (HK) a jen velmi mélo a s la-
tenciinékolika tydnd na dolnich koncetinach
(DK) [1]. Vétsina nemocnych vyzaduje tra-
cheostomii a umélou plicnf ventilaci (UPV),
vzhledem k dysfagii téZ perkutdnni endosko-
pickou gastrostomii (PEG) a rekonvalescence
trva dlouho. U velké vétsiny nemocnych jsou
v séru zvyseny protilatky proti gangliosidiim,
atoanti-GT1a [2], u vice nez 50 % i anti-GQ1b
a u 40% i anti-GD1a [3]. Elektrofyziologicky
nélez svédci pro axonalni 1ézi v¢. reverzibil-
niho bloku (reversible conduction failure) [4].
Vzhledem k tomu, Ze jsme vysetfovali a [éCili
nemocného s PCB s timto descendentnim
typem parézy a rozvinutym obrazem one-
mocnéni, publikujeme tuto kazuistiku.

Sedesétilety aktivni muz byl pfijat na neu-
rologickou kliniku s tim, Ze od vecera zacal
hdfe polykat, $patné se mu artikuluje, ma
bolesti $fjovych svall. Rano jiz ma parestezie
na akru HK. Pfed 11 dny prodélal 2 dny trva-
jici pr@jmovité onemocnént.

Pri pfijeti je nemocny aktivni, ma dys-
artrii, dysfagii, plossi mimiku, mensi silou
sevie levou o¢nf Stérbinu, nenfi lagoftalmus,
jazyk omezené pohyblivy, nezvedne $picku
a hdre mlaskne, cenf symetricky, nezapiska,
hlavu vleZze na zddech nezvedne, kasel je
tichy a prodlouzeny. HK udrZi, Spetku svede,
stisk 0, oslabent je vyrazné v oblasti pletence,
DK bez sklesu, porucha vibra¢niho ¢iti na
HK i DK, reflexy C5-8 0, L2-4 nizké, L5-S2 0,
zvladne chizi o Sirdi bazi.

V laboratornich odbérech opakované za-
chycena zvysena kreatinkindza (do 6 pkat/l)
jako zndmka uvolnéni enzymu z posko-
zeného svalu v ramci denerva¢niho syn-
dromu. Nebyly v séru prokazany protildtky
proti Campylobacteru jejuni, mozkomisni

mok v den pfijeti byl v mezich normy. Byly
vysetteny protilatky pro gangliosiddm — lik-
vor v laboratofi Topelex (silné pozitivni pro
GT1a, dale GT1b a GQ1b), sérum v laboratofi
Interimun (imunoglobulin G+M: anti-GD1a
265.6 % a anti-GQ1b 91.6 %; anti-GT1a labo-
ratof nevysettuje).

Eletrofyziologické vysetieni v den pfi-
jetf: nizsi senzitivni nervovy akéni poten-
cidl (SNAP), sumacnf svalovy akéni potencial
(CMAP), bez jasnych blokl, mirné prodlou-
7end latence F-vin. Repetitivni stimulace
(m. abductor digiti minimi, m. trapezius,
m. nasalis) v norme.

Jiz druhy den po pfijeti musela byt pro-
vedena intubace s UPV a zavedena nazo-
gastrickd sonda. Po 5 dnech provedena tra-
cheostomie a po 10 dnech zaveden PEG.
Aplikovédna prodlouzend série plazmaferéz
s vymeénou celkem 10 200 ml (9 dn(). Prv-
nich 5 dnt se parézy Sifily na celé HK, bfisn{
sténu, méné na levou DK. Pravd DK nebyla
postizena. Nasledné doslo ke stabilizaci one-
mocnénia zéstave dalsf progrese slabosti. Po
celou dobu byla provadéna aktivni rehabili-
tace na ltzku jednotky intenzivni péce (JIP).
V pribéhu hospitalizace na JIP byl stav kom-
plikovén nevelkou aspiraci s poklesem satu-
race kysliku, nédlezem drobnych atelektdz. Od-
satl obsahu bronchd pomoci laryngoskopu
vedlo ke zlepsenf saturace i biochemického
nalezu (Astrup). Doslo k ¢aste¢nému zlepseni
hybnosti a po 5 tydnech byl nemocny pfe-
loZen do zafizeni nasledné intenzivni péce,
stdle s umeélou plicni ventilaci a pfisunem vy-
Zivy pouze cestou PEG.

Po 2 mésicich od za¢atku nemoci se hyb-
nost dale zlepsila — sedf na okraji postele,
hlavu udrzi, mimika je symetricka, dobfe arti-
kuluje, stisk oboustranné stfedné oslaben, ve
vydrzich bez sklest HK ¢i DK, neudava poru-
chy ¢iti. Polykd s obtizemi, pffjem potravy vét-
sinou pres PEG, ma tracheostomii, ale pouze
1 h v nocije zapojen ventilator. Trva areflexie.

Kontrolni EMG s nizkymi amplitudami
CMAP i SNAP, rychlosti vedeni v normé, la-
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tence F-viny do + 20 % nad horni hranicf
normy, pfi vysetfeni jehlovou elektrodou
vzdy pfitomny necetné fibrilace a pozitivni
viny (m. trapezius dx., m. sternocleidomas-
toideus dx.,m. orbicularis oris sin., m. del-
toideus sin.,m. abductor digiti minimi sin.).
Projevy reversible conduction failure (pre-
chodné poruchy vedenf) viak nebyly pro-
kézany (stale nizké amplitudy CMAP i SNAP).
Elektrofyziologické zmény mély charakter
multifokélniho postizent.

Po Miller-Fisherové syndromu (5 %) je PCB
druhou nejcastéjsf variantou (3 %) GBS. V kli-
nickém obraze se projevuje slabosti sijového,
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Barrého syndromu [2].

Tab. 1. Diagnosticka kritéria faryngo-cerviko-brachialni varianty (PCB) Guillain-

Charakteristiky vyzadované pro diagnézu PCB

flexii hornich koncetin

nepfitomnost alternativni diagndzy

relativné symetricka slabost orofacialnich, sfjovych, brachidlnich svalt s hyporeflexii az are-
nepiitomnost ataxie, poruchy védomi ¢i vyrazné slabosti dolnich koncetin

monofazicky priibéh nemoci, interval mezi zac¢atkem a vrcholem orofacidlni ¢i slabosti bra-
chidlnf svalt 12 h az 28 dnf, pak nasleduje klinicka stabilizace (platd)

Charakteristiky silné podporujici diagnézu PCB

ptiznaky predchdazejiciho infektu

neurofyziologicky prikaz neuropatie

albuminocytologicka disociace v mozkomisnim moku

pritomnost protilatek Imunoglobulin G anti-GT1a ¢i anti-GQ1b

orofaryngeélniho i brachidiniho svalstva [5].
Neni pfitomna ataxie ani porucha védomi [6].
PCB je zpocatku casto zaménovano za kme-
novou cévni pfihodu, myastenii ¢i botuliz-
mus [2]. Z oblasti Sije a faryngu se parézy sifi
na HK a pak teprve na trup a DK. Siteni mé
descendentnismeér. Unaseho nemocného se
nejprve objevila dysfagie, dysartrie, pak osla-
beni sfjovych svall a teprve po 2-3 dnech
i oslabeni HK a po tydnu i levé DK. Oslabeni
mUZe byt asymetrické [1] a dle jinych autord
naopak symetrické [2]. PCB varianta zapada
do celého spektra diagnostickych jednotek
v rdmci GBS a tomu odpovida i prekryv pro-
fild antigangliosidovych protilatek (tab. 1).
I nd$ nemocny meél asymetrii rozvoje paréz.
V typickych pfipadech se objevuji parestezie
na akrech HK a pffpadné DK. Na$ nemocny
mél bolesti v $fji s projekci do dolIni poloviny
obli¢eje a do pazi.

V 50 % se objevuji Iéze mozkovych nervd
a rovnéz v 50 % aspirace. Nas pacient méel
oslabeni mimického svalstva, vice vlevo
a rovnéz aspiroval. Aspirat byl z bronchd
odsat bronchoskopicky.

Protilatky proti gangliosidiim jsou dd-
lezitou soucasti diagnostiky PCB. Waker-

ley et al udavaji 100% pfitomnost anti-GT1a
a u vice nez 50 % soucasné i anti-GQ1b. Pro-
tildtky proti GT1a zkiiZzené reaguji s anti-
-GQ1b [2]. Yuki nalezl vedle anti-GT1a a anti-
-GQ1b také anti-GD1a [3]. Katirji et al udavaji
pfitomnost anti-GT1a asi u poloviny a anti-
-GQ1b asi u tfetiny nemocnych [1]. Wakerley
et al zddraznuji, Ze jsou to pravé anti-GT1a,
které se koncentruji v nervech zasobujicich
cervikalni, orofaryngedlni a brachidlni sval-
stvo [2]. Vimunochemické studii byla proka-
zana podstatné vyraznéjsi pfitomnost GTla
antigenu v n. vagus, glossopharyngeus nez
GQT1b, zatimco v okohybnych nervech byly
oba antigeny pfitomny v pfiblizné stejné
mife [7,8]. Nas nemocny mél silné pozitivn{
viechny tyto tfi protildtky v likvoru a velmi
vysokou hladinu anti-GD1a a vysokou GQ1b
V Seru.

Z patogenetického pohledu je PCB fo-
kalnf varianta akutni motorické axonalnf
neuropatie. Jedna se tedy o nodo-para-
nodopatii s reversible conduction failure.
S primdarné axonalnim postizenim je v sou-
ladu snizenf amplitud SNAP i CMAP bez pro-
dlouZenf distalni motorické latence (DML),
bez elektrofyziologickych zndmek demy-

elinizace a remyelinizace a u ¢asti nemoc-
nych s rychlou uUpravou kliniky i neurofy-
ziologického nélezu. Mikroorganizmy majici
GT1a/GQ1b epitop indukuji tvorbu imuno-
globulinu G anti-GT1+ protildtek, které se
pak navazou na nodalnf axolemu ¢i na neu-
romuskuldrnf junkci perifernich nervd iner-
vujicich orofaryngedlni a cervikobrachidlni
svalstvo. Porucha axolemy v oblasti Ranvie-
rovych zéfezll — s vymizenim natriovych ka-
nald i rozsifenim nodl — je podstatou rever-
zibilni poruchy vedeni i potencidlni ¢asné
reverzibility stavu [2]. U nemocnych s nodo-
patif, u kterych nedojde k progresi do axo-
nalniléze, je mozno ocekavat zlepseni v prd-
béhu 2-3 tydn(.

PCB se vyznacuje parézou orofaryngeal-
niho, Sijového a brachidlni svalstva s arefle-
xif na HK a descendentnim sifenim na DK.
Nemoc md monofézicky pribéh. U vétsiny
nemocnych se nalézaji vysoké titry protild-
tek proti gangliosiddim GT1a a GQ1b, které se
ptimo podileji na patofyziologii PCB. Jedna
se axondlni neuropatii vyznacujici se niz-
kymi CMAP a SNAP pfi kondukenich studifch,
s normalni DML i rychlostmi vedeni a rlizné
vyraznym nalezem fibrilaci a pozitivnich vin.
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