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Chronicka zanétliva senzitivni polyradikulopatie
asociovana s monoklonalni gamapatii nejasného

vyznamu

Chronic immune sensory polyradiculopathy associated
with monoclonal gammopathy of undetermined significance

Vazena redakce,

chronickd zanétliva senzitivni polyradiku-
lopatie (chronic immune sensory polyra-
diculopathy; CISP) je vzacné onemocnéni
s chronickym zanétlivym fokalnim senzitiv-
nim demyelinizacnim postiZzenim zadnich
misnich kofend a s normalnimi elektromyo-
grafickymi senzitivnimi kondukénimi stu-
diemi [1]. V roce 2021 byla publikovéna re-
vidovana diagnosticka kritéria chronické
zanétlivé demyeliniza¢ni polyneuropatie
(chronic inflammatory demyelinating po-
lyneuropathy; CIDP), kterd CISP jiz nefadi
mezi varianty CIDP, i kdyZ patofyziologicky
maji tyto jednotky nékteré charakteristiky
podobné.

Klinicka kritéria typické CIDP zahrnuji pro-
gresivni ¢i relabujici symetrickou slabost
distélnich a/nebo proximalnich svald dol-
nich a hornich koncetin, senzitivni 1ézi ales-
pon na dvou koncetinach, dobu trvani ne-
moci nejméné 8 tydnl a chybéni ¢i snizeni
slachookosticovych reflext. K paraklinic-
kym kritériim CIDP patii potvrzeni demye-
linizacni polyneuropatie pomoci EMG, od-
povéd na lécbu, prikaz zesileni cervikélnich
a lumbosakrélnich nervovych kofen( ¢i ner-
vovych pleteni na MR a/nebo ultrasonogra-
ficky a/nebo priikaz enhancementu v téchto
oblastech na MR po podani k.I. Pokud jsou
diagnosticka kritéria splnéna, nenf jiz nutné
dopliiovat vysetreni mozkomisniho moku,
ale je vhodné ho zvézit kvali diferencidlni
diagnostice a podporeni diagnozy. Mezi di-
ferencidlni diagnostiku senzitivni CIDP patfi
CISP, CANVAS (syndrom cerebeldrni ataxie,
neuropatie a vestibularni areflexie), postizeni
zadnich provazcl midnich, hereditarni sen-
zitivni neuropatie, idiopatické senzitivni po-
lyneuropatie, senzorickd neuronopatie a to-
xické neuropatie [2].

CISP se klinicky projevuje senzitivni ata-
xif. Do diagnostickych kritérii patfi pra-
kaz preganglionarni léze senzitivnich mis-
nich kofen(, jeZ je u této jednotky pfitomna.
Pomocnd vysetfeni zahrnuji normalni sen-
zitivni a motorické kondukenf studie a sou-
¢asné potvrzeni senzitivni periferni 1éze na
somatosenzorickych evokovanych potencia-
lech (SSEP) a/nebo zesileni ¢i kontrastni sy-
cenfi misnich kofend na MR [3]. Dle nékte-
rych doporuceni by pomoci zobrazovacich
metod (mozku a michy v¢. misnich kofend)
mély byt vylouceny dalsi mozné priciny ata-
xie [4]. Dle retrospektivni analyzy Shellyho et
al je u 92 % pacientl s CISP v likvoru zvysend
proteinorachie [1].

V nasi kazuistice popisujeme pfipad 75le-
tého pacienta. Jedna se o kardiovaskularné
kompromitovaného nemocného lé¢eného
mimo jiné i pro diabetes mellitus 2. typu.

Ddvodem pfijeti na neurologickou kliniku
byla v radu 4 mésict subakutné progredujici
porucha stability s klinickym obrazem senzi-
tivni ataxie s areflexii na dolnich koncetindch
a ztradtou schopnosti samostatné chize.
Subjektivné pacient déle vnimal intermi-
tentni senzitivni pfiznaky — brnéni od kolen
distalné, zejména v lytkach a na nartech.

Vstupni nativni CT mozku prokdzala pouze
atrofii odpovidajici véku, bez loZiskového na-
lezu. Laboratorné byla pfitomna lehka re-
nalni insuficience suspektné pri diabetické
a hypertenzni nefropatii. EMG neprokézala
polyneuropatii, ale nebyly vybavné H-re-
flexy. Doplnénd MR C a LS pétefe oziejmila
tandemovou absolutnf stendzu s maximem
nalezu v oblasti L4-S1 (obr. 1) a C3-7 (obr. 2),
bez myelopatickych zmén a bez znamek
zesileni kofenl a jejich kontrastniho sy-
ceni. Vysledky SSEP potvrdily klinicky pfi-
tomné periferni postizeni viech koncetin
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a absenci centrdlni Iéze. Tento nélez tedy
splfiuje kritéria pro postizeni pregangliové
¢asti senzitivnich korend v rémci CISP. Lum-
balni punkce prokazala proteinocytologic-
kou disociaci (celkova bilkovina 0,73 g/1) bez
prikazu oligoklonélnich pasd. Sirsi labora-
torni ndbéry (v¢. kompletniho krevniho ob-
razu, biochemie, sedimentace erytrocytg,
elektroforézy bilkovin, panelu autoimunit-
nich systémovych chorob a vaskulitid, imu-
noglobulind, vitaminu B12, kyseliny listové,
hormond stitné ZIazy a protildtek proti tran-
sglutaminéze) ozrejmily gamapatii imu-
noblobulinu G (IgG). CT trupu doplnéna
v ramci onkoscreeningu byla bez neopla-
zie, paraneoplastické protilatky negativni.
Pro nalez gamapatie IgG lambda byla v reZii
hematoonkologie provedena trepanobio-
psie s mirné hyperceluldrni kostni dreni se
zmnozenymi plazmatickymi bunkami s do-
minanci 1gG lambda, dle cytoflowmetrie bez
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Obr. 1. MR lumbosakraini patefe, T1 vazeny obraz, sagitalni fez:
stendza bederni patere L4-S1.
Fig. 1. MRI of lumbosacral spine, T1 weighted image, sagittal
plane: lumbar spinal stenosis L4-S1.

prikazu hematomalignity. Vysetfeni karyo-
typu nenalezlo strukturalni ¢i pocetni abe-
race. Jedna se tedy o monoklonalni gamapa-
tii nejasného vyznamu. V séru se prokazala
pozitivita anti-GM2 1gG + M 89,4 %, ostatni
protilatky proti gangliosidiim byly negativni
ve. anti-MAG.

CISP stejné jako CIDP a jejf varianty aso-
ciované s gamapatif IgG dle literarnich Udajd
vykazuji dobrou terapeutickou odpoved
na standardni prvoliniovou imunosupre-
sivni/modulacni 1é¢bu (intravendzni imuno-
globuliny, vyménné plazmaferézy, kortikoste-
roidy), v nékterych pfipadech byl indikovén
i azathioprin a rituximab [1,5]. V rdmci imu-
nosupresivni/modulacni [é¢by byla zahdjena
kortikoterapie (5g metylprednisolonu intra-
vendzné s naslednym pfevodem na peroralni
prednison) s uspokojivymi glykémiemi; sym-
ptomaticky nasazen pregabalin.

Pfi klinické kontrole s 3mési¢nim odstu-
pem od zahdjenf Ié¢by se subjektivni potize

kréni patere C3-7.

Obr. 2. MR kréni patefe, T2 vazeny obraz, sagitalni fez: stendza

Fig. 2. MRI of cervical spine, T2 weighted image, sagittal plane:

cervical spinal stenosis C3-7.

pacienta vyrazné zlepsily, v objektivnim na-
lezu nadale trva senzitivni ataxie s pozitivni
Rombergovou zkouskou, chlize je jiz na krét-
kou vzdélenost plné samostatnd, s hlkou
ujde 1km.

Na CISP, kterd patfi do diferencialni dia-
gnostiky senzitivni CIDP, bychom méli my-
slet pfi klinickych pfiznacich a normainim
EMG nélezu. V tomto pfipadé je vzdy nutné
doplnit SSEP a/nebo MR se zaméfenim na
misni kofeny a nervové plexy v¢. podani k.1.
Lékem prvni volby jsou kortikosteroidy, in-
travendzni imunoglobuliny nebo vyménné
plazmaferézy [1]. Diferencidlné diagnostiky
CISP odlisime od senzitivni CIDP, CANVAS,
hereditarni senzitivni neuropatie, idiopatické
senzitivni polyneuropatie, senzorické neu-
ronopatie (v¢. paraneoplastické) a toxickych
neuropatif elektrofyziologicky pomoci EMG.
Na rozdil od CISP jsou u vyse uvedenych jed-
notek patologické senzitivni kondukeni stu-
die (pouze u nékterych vzacnych variant he-

reditarni senzitivni neuropatie mohou byt
kondukeni studie v normé).
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