KAZUISTIKA

LewisUv-Sumneruv syndrom - kazuistika

Lewis-Sumner Syndrome — a Case Report

Souhrn

LewisCv-Sumner@v syndrom neboli , Multifocal Acquired Demyelinating Sensory And Motor
neuropathy” (MADSAM) je povaZovan za asymetrickou variantu chronické zanétlivé demye-
linizacni polyneuropatie (CIDP). Cilem prezentované kazuistiky je upozornit na toto vzacné
onemocnéni, poukazat na diferencidlni diagnostiku a moznost terapie. Kazuistika: Padesa-
tilety muz byl vySetfovan pro poruchu citlivosti a slabost levé horni koncetiny s rozvojem od
45 let véku a s postupnou progresi. EMG prokazovalo fokalni chronickou senzitivné-moto-
rickou 1ézi n. medianus, n. ulnaris a n. radialis vlevo, a to primarné demyeliniza¢ni (pfito-
men parcidlni blok vedeni motorickych vldken) s podilem chronické axonopatie, lokalizace
postizeni byla mezi axillou a Erbovym bodem. Byla provedena magneticka rezonance s na-
lezem rozsiteni struktur brachidlniho plexu vlevo, postkontrastné dochazelo k lehce zvyse-
nému nehomogennimu vysyceni. Nélez nemél charakter loZiskové expanze, svédcil spise pro
zanétlivé zmény. Lumbdlni punkce prokazala lehkou hyperproteinorachii, protilatky v séru
proti gangliosiddim byly negativni. Nédlez biopsie z n. suralis odpovidal demyelinizaci v ¢asti
velkych myelinizovanych vldken. Diferencialné diagnosticky byla zvazovana zejména multifo-
kalni motoricka neuropatie (MMN), hereditarni neuropatie s tendenci k tlakovym parézam,
neurofibrom brachidiniho plexu. Intravendzni podani kortikoidd bylo bez efektu, po aplikaci
intravendzniho imunoglobulinu (IVIG) nastalo zlepseni, a to jak klinické, tak elektrofyziolo-
gické. Terapeuticky je v planu opakované podavani IVIG.

Abstract

Lewis-Sumner syndrome, also known as Multifocal Acquired Demyelinating Sensory And
Motor neuropathy (MADSAM), is considered to be a focal asymmetric variant of the chronic
inflammatory demyelinating polyneuropathy. The aim of this case report is to discuss this rare
disease, its differential diagnosis and available treatment modalities. Case report: 50 years
old man experienced subacute onset of impaired sensation and weakness in his left hand.
EMG examination revealed focal chronic sensory and motor lesion of median, ulnar and
radial nerves of the left hand (primary demyelination with partial motor block), with signs
of chronic axonopathy, located between axilla and the Erb’s point. MRI of the left brachial
plexus showed spinal root enlargement. Sural nerve biopsy showed signs of demyelination.
CSF was normal, except for a marked elevation of protein. Serum anti-GM1 antibody titer
was below cut-off. Differential diagnosis included MMN (Multifocal Motor Neuropathy),
hereditary neuropathy with liability to pressure palsy and neurofibroma of brachial plexus.
The patient did not respond to corticosteroid treatment. Treatment with intravenous immu-
noglobulins led to clinical and electrophysiological improvement. .
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Uvod

LewisGv-SumnerQv syndrom neboli , Mul-
tifocal Acquired Demyelinating Sensory
And Motor neuropathy” (MADSAM) je
autoimunitni onemocnéni perifernich
nervd. Patfi mezi chronické ziskané de-
myeliniza¢ni polyneuropatie (Chronic Ac-
quired Demyelinating Polyneuropathy,

CADP), a to asymetrickou multifokalni
formu se senzitivnim postizenim.
Onemocnéni veslo ve zndmost po-
prvé v roce 1982, kdy Lewis et al popsali
mezi 40 pacienty s chronickou zanétli-
vou demyeliniza¢ni polyneuropatii (CIDP)
pét pacientd s chronickou asymetrickou
senzitivné-motorickou neuropatii posti-

hujici pfedevsim horni koncetiny s multi-
fokalnim postizenim perifernich nerva [1].
LewisGv-SumnerQv syndrom (LSS) je pova-
Zovan za asymetrickou variantu CIDP [2].
Onemocnéni se vyskytuje 5krat méné
¢asto nez CIDP [2]. Prevalence CIDP je
udavana 2 az 7/100 000 obyvatel. Stejné
jako u CIDP je vyskyt castéjsi u muzu
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(sex ratio M/F 2,83) [3-6] a prlimér-
ny vék v zacatku onemocnéni cinf
40-50 let [3-6].

V objektivnim nalezu nejcastéji domi-
nuje senzitivné-motorické postizeni dis-
talni ¢asti horni koncetiny. Inicialnimi
projevy onemocnéni mohou byt cisté
senzitivni pfiznaky, jako parestezie nebo
hypestezie [1,6]. Zhruba u poloviny pa-
cientd je onemocnéni spojeno s distalni
svalovou atrofii [1]. Bolest je mélo casty
pfiznak onemocnéni, vyskytuje se zhruba
u 22 % pacientt [5].

U pacientd s LSS byva také popisovano
postizeni kranidlnich nervd (n. facialis,
n. oculomotorius, n. trigeminus), které se
vyskytuje zhruba v 26 % pfipadd [5,6].

V lumbalni punkci nachazime lehce
zvySenou celkovou bilkovinu, a to do
0,7 g/l [3,6]. Protilatky proti gangliosi-
ddm (anti-GM1) byvaji negativni. V elek-
tromyografickém nalezu jsou charakte-
ristické cetné motorické kondukéeni bloky
spolu s postizenim senzitivniho neuro-
gramu. Nervova biopsie n. suralis uka-
zuje stejné jako u CIDP znamky primarni
demyelinizace. Na magnetické rezonanci
byva u pacientd s Lewisovym-Sumnero-
vym syndromem popisovana hypertrofie
perifernich nervt [7].

Prlbéh onemocnéni je nejcastéji chro-
nicky progresivni [4], méné byva popi-
sovan relaps remitentni prabéh [1]. Asi
u poloviny pacientl dochazi k progresi
s multifokdlnimi znamkami postiZent,
u druhé poloviny pacientl zlstava one-
mocnéni lokalizovano v misté prvnich
pfiznakl [1]. Asi 2/3 pacientl reaguji na
terapii kortikoidy a 50-70 % profituje
z terapie IVIG [8]. Terapeuticky efekt kor-
tikoid nebo IVIG je zhruba stejny jako
u CIDP [2]. V literatufe je popsan jeden
pfipad pacienta s LSS, ktery nereagoval
ani na terapii kortikoidy, ani na terapii
IVIG. Jedinou ucinnou lécbou u néj byla
plazmaferéza [9].

Cilem nasi prace je upozornit na toto
vzacné onemocnéni, poukazat na dife-
rencidlni diagnostiku a moznost terapie.

Kazuistika

Pacient byl padesatilety dosud zdravy
muZz, u kterého se od 45 let rozvijely
parestezie a akralni svalova slabost levé
horni koncetiny. Pacient nemél zadné
bolesti. V objektivnim nélezu byla pfi-
tomna hypestezie v distribuci nervus ulna-
ris, medialis a radialis vlevo. Svalova sila
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Obr. 1. Konduk¢ni studie z hornich koncetin prokazuji parcialni blok ve-
deni nervus medianus vlevo (83 %), nervus ulnaris vlevo (86 %), nervus radia-
lis vlevo (90 %) pfri stimulace z Erbova bodu se snizenim MCV v prislusSném

segmentu. Déle pritomna prolongace latence F-viny nervus medianus vlevo
(35,6 ms) a nevybavnost F-viny nervus ulnaris vlevo.

Obr. 2. MR brachialniho plexu, sekvence STIR, koronarni rovina — patologické
zvyseni signalu a zesileni struktur brachidlniho plexu vlevo v rdmci zanétlivého
prosaknuti se zfetelnou asymetrii oproti pravé strané.
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Obr. 3. MR brachialniho plexu, postkontrastni zobrazeni v axialni roviné s po-
tlacenim signdlu tuku (T1 SPIR) — na levé strané je na pficném prarezu viditelné
zesileni a postkontrastni syceni struktur brachialniho plexu.

byla zhodnocena pomoci MRC scale (Me-
dical Research Council scale): musculus
abductor pollicis brevis MRC scale 3, ex-
tenzory prstd MRC scale 3, flexory prstl
MRC scale 3 a extenzory zapésti MRC

2

Obr. 4. Mikrofotogafie — Castecny rozpad myelinové ochvy (>),axon (*) bez

scale 4 (v3e vlevo). Soucasné byla u pa-
cienta lehka atrofie dlouhych flexoru
prstl vlevo, bez fascikulaci.

Bylo provedeno elektrofyziologické vy-
Setfeni s nalezem fokalni chronické sen-

Pl
= Ié

histopatologickych zmén (elektronova mikroskopie, n. suralis).

zitivné-motorické léze n. medianus,
n. ulnaris a n. radialis vlevo, a to primarné
demyelinizacni (pfitomen parcialni blok
vedeni motorickych vldken) s podilem
chronické axonopatie, lokalizace posti-
Zeni byla mezi axillou a Erbovym bodem,
postiZzeni bylo stfedné tézkého stupné
(obr. 1). Jako vedlejsi ndlez byl zjistén syn-
drom karpalniho tunelu lehkého stupné
vpravo. Elektrofyziologické vysetfeni na
dolnich koncetinach bylo zcela v normé.

Na magnetické rezonanci kréni patefe
bylo popsano rozsifeni nervovych pochev
kofenl C6-C8 vlevo. S odstupem tf me-
sicll jsme proved|i magnetickou rezonanci
zaméfenou cilené na levy brachialni ple-
xus s ndlezem patologického zesileni
a zvyseni signalu struktur brachidlniho
plexu vlevo, postkontrastné bylo proka-
zano lehce zvy3ené nehomogenni sy-
ceni, které svédcilo pro zanétlivé zmény
(obr. 2, 3).

Byla provedena biopsie nervus suralis,
v histologickém nalezu byly zndmky de-
myelinizace predevsim velkych myelini-
zovanych vldken, pficemz v Casti velkych
myelinizovanych vlaken byly pochvy zcela
rozpadlé, jinde regresivné zménéné. Po-
chvy malych myelinizovanych vlaken zd-
staly relativné uSetfeny. Axony vykazovaly
znamky mirnych regresivnich zmén, nor-
malni struktura byla popsdna ¢asto i tam,
kde byl myelin deficitni (obr. 4, 5).

Byla provedena lumbalni punkce s na-
lezem lehké hyperproteinorachie. Celkova
bilkovina v likvoru ¢inila 0,58 g/l (norma
0,15-0,45g/l), byly pfitomny ¢tyfi mono-
cyty/1 pl (norma 0-3/1 pl).

Vysetfili jsme protilatky IgM proti myelin
asociovanému glykoproteinu (anti-MAG),
déle 1gG a IgM protilatky proti gangliosi-
ddm (GM1, GM2, GM3, GD1a, GD1b,
GT1b a GQ1b), viechny byly negativni.
Pacient mél lehce zvysenou glykemii na-
la¢no, probéhlo dosetfeni na diabetolo-
gii a uzavieno jako porucha glukézové
tolerance.

Terapie byla zahdjena bolusem kor-
tikoidd 3 x 500mg. Efekt kortikoidl
nebyl pozorovédn, naopak si pacient po
kortikoterapii stéZoval na lehké zhor3eni
stavu, na vyraznéjsi oslabeni svalové sily
levé horni koncetiny. Vzhledem k udava-
nému zhorseni stavu jsme u pacienta ne-
pokracovali v kortikoterapii, ale s odstu-
pem tfi mésict jsme podali plnou davku
IVIG (5 x 304g), poté nastalo klinické
i elektrofyziologické zlepseni. Svalova
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Obr. 5. Mikrofotografie — skupina edematézné zdurelych axont (») s atro-
fickymi az vymizelymi myelinovymi pochvami (elektronova mikroskopie,
n. suralis).

sila na LHK se zlepsila: musculus abduc-
tor pollicis brevis MRC scale 4, extenzory
prstt MRC scale 5, flexory prstd MRC
scale 4 a extenzory zapésti MRC scale 5.
Elektrofyziologicky doslo k regresi bloku
vedeni motorickych vldken, ztrdta mo-
torickych jednotek byla méné vyrazna.
S odstupem jednoho mésice od podani
plné dévky IVIG doslo k postupnému na-
vratu obtizi. Pacientovi byla aplikovéna
dalsi davka IVIG, a to 30g. Poté opét
doslo ke zlep3eni, které trvalo zhruba
jeden mésic. Po mésici zlepsovani ustalo
a pacient udaval lehké subjektivni zhor-
seni. U pacienta se pocitd s dlouhodo-
bou terapifi IVIG, poddvanou v odstupu
4-6 tydnd.

Diskuze

V této praci prezentujeme kazuistiku pa-
cienta s Lewisovym-Sumnerovym syn-
dromem, dle nasich védomosti se jednd
o prvni prezentovanou kazuistiku tohoto
vzacného onemocnéni v Ceské literature.
Diferencialné diagnosticky jsme u pa-

cienta uvazovali predevsim o chronické
zanétlivé polyneuropatii (CIDP), multifo-
kalni motorické neuropatii (MMN), to-
makulézni neuropatii, neurofibromu
a neurolymfomatdéze.

LSS spolu s CIDP majf fadu spole¢nych
znakl. Obé onemocnéni jsou demyeli-
niza¢ni senzitivné-motorické neuropatie
s moznym postizenim kranidlnich nervu
a progresivnhim nebo relaps remitent-
nim prabéhem. Odpovéd na terapii IVIG
a kortikoidy je u obou onemocnénf stejna.
V biopsii z nervus suralis byva u LSS stejné
jako u CIDP popisovana primarni demye-
linizace nervovych vldken [1,3-6,10-13].
V klinickém nalezu se LSS od CIDP odli-
Suje tim, ze LSS primdrné postihuje vét-
sinou horni koncetiny a projevuje se asy-
metrickym postizenim. V lumbalni punkci
byva u LSS celkova bilkovina normalni
nebo lehce zvy3end, zatimco u CIDP byva
hodnota celkové bilkoviny vys33i, dosahuje
hodnot vice nez 1g/l [13]. Pokud je posti-
zeni u LSS lokalizovéno fokalné pouze na
horni konceting, byva celkové bilkovina

v likvoru jen lehce zvySena [14]. Znamky
demyelinizace jsou u LSS prevazné fokalni
na rozdil od CIDP, kde je demyelinizace
vice difuzni a byva popisovana jak dis-
télné, tak proximalné [15]. Néktefi autofi
se domnivaji, Ze LSS je pocatecni fokalni
variantou CIDP [16].

Fokalni postizeni pouze horni koncetiny
u LSS vykazuje signifikantné nizsi pravdé-
podobnost, Ze dojde k postizeni i dalsich
koncetin [14].

V nasi kazuistice svédcilo pro LSS asy-
metrické postizeni pouze LHK (a jak to
klinické, tak elektrofyziologické), celkova
bilkovina v likvoru byla jen mirné zvy3ena.

MMN je motorickd neuropatie, kterd se
klinicky projevuje asymetrickou svalovou
slabosti a atrofiemi v distribuci jednotli-
vych perifernich nervl. V EMG nélezu by-
vaji také popisovany cetné motorické kon-
dukéni bloky. V nékterych pfipadech jsou
i u pacientd s MMN uvadény lehké distalni
parestezie [17]. V klinickém ndlezu v3ak
vzdy dominuje motorické postizeni, ¢imz
se MMN odlisuje od LSS [18]. Dalsim pod-
purnym kritériem v diferencialni diagnos-
tice mezi LSS a MMN je pfitomnost pro-
tildtek IgM proti GM1 gangliosidu, které
byvaji u MMN pozitivni, u LSS byvaji nega-
tivni [18]. Pacienti s MMN vétSinou velmi
dobre reaguji na terapii IVIG a kortiko-
terapie je u nich bez efektu [18]. U né-
kterych pacientd s MMN muZe po Case
dojit k multifokalnimu senzitivné-motoric-
kému postizeni [19], coZ naznacuje, ze by
i zde mohla byt uzsi souvislost mezi MMN
a LSS. V nasi kazuistice pro LSS oproti
MMN svédcilo senzitivni postizeni, a to
jak klinické, tak elektrofyziologické, lehce
zvySena celkova bilkovina v likvoru, nepfi-
tomnost protilatek IgM proti GM1 gan-
gliosidu a abnormalni nalez v biopsii
n. suralis.

Vzhledem k anamnestickym udajam
(rozvoj parézy po otlaku levé horni konce-
tiny) a nalezu v biopsii nervus suralis jsme
také uvazovali o hereditarni neuropa-
tii s tendenci k tlakovym parézam (HNPP,
tomakuldzni neuropatie). U pacientt
s HNPP byva na magnetické rezonanci
také popisovano rozsifeni nervovych po-
chev [20]. Onemocnéni je zpUsobeno
deleci 1,5 Mb v PMP 22 genu na chro-
mozomu 17p11.2-p12 [21]. U naseho
pacienta jsme provedli genetické vyset-
feni na tomakuldzni neuropatii, které
bylo negativni, proti HNPP svéd¢i i pozi-
tivni odezva na lécbu IVIG.
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Dle prvniho nalezu na magnetické re-
zonanci kr¢ni patefe jsme u pacienta zva-
Zovali také nadorové postizeni brachial-
niho plexu, napfiklad neurofibrom nebo
neurolymfomatozu. Periferni neuropa-
tie, které vznikaji v dtsledku systémové
malignity, maji rdzné pficiny a mohou se
manifestovat v rlzném stadiu malignity.
Pfima infiltrace perifernich nervl nebo
spindlnich kofen malignimi burikami je
nejméné castou manifestaci malignity
a nejcastéji byva asociovana s lymfomy
nebo leukemii, méné casto se solidnimi
tumory. Periferni neuropatie u pacientd
s lymfomy byvaji popisovany v 5-8 %,
pfimé lymfomatdzni infiltrace perifernich
nervl byva popisovana jen v 0,1-2 % pfi-
padd. Termin neurolymfomatdza se uziva
pro maligni infiltraci periferniho nervo-
vého systému v souvislosti s lymfomy
nebo leukémii. Maligni infiltrace posti-
huje misni nervy, kofeny nebo kranidinf
nervy. Neuropatie se projevuji jako mo-
noneuropatie nebo asymetrické multifo-
kalni polyneuropatie. V jinych pripadech
byva popsana difuzni infiltrace jako asy-
metricka senzitivné-motoricka neuropa-
tie [22]. Nélez na magnetické rezonanci
zamérené na brachialni plexus u naseho
pacienta nadorovému procesu neodpovi-
dal, soucasné nalez z biopsie nervus su-
ralis svédcil pro demyeliniza¢ni postizeni.
K vylouceni paraneoplastické etiologie
jsme provedli celotélovou pozitronovou
emisni tomografii, vysledek byl negativni.

Zaver
LewisQv-SumnerQv syndrom je onemoc-
néni projevujici se senzitivné-motoric-

kou asymetrickou neuropatii postihujici
predevsim horni koncetiny. LSS je pova-
Zovano za asymetrickou variantu CIDP.
Cilem prezentované kazuistiky bylo upo-
zornit na toto vzacné onemocnéni, jeho
terapii a uvést diferencialni diagnostiku
tohoto onemocnént.
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