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KAZUISTIKA

Miller Fisherův syndrom – čtyři vlastní 
pozorování a přehled současných poznatků

Miller Fisher Syndrome – Four Case Reports and Review  
of Current Concept

Souhrn
Miller Fisherův syndrom (MFS) je vzácná porucha a považuje se za samostatnou variantu 
Guillainova-Barrého syndromu (GBS), akutní postinfekční zánětlivou poruchu periferních 
nervů. Je charakterizován akutním začátkem trias oftalmoplegie, ataxie a areflexie, ale někdy 
mohou být postiženy i další hlavové nervy, především kaudální (bulbární syndrom) nebo 
n. facialis. MFS je benigní onemocnění s dobrou prognózou a úpravou bez reziduálního 
deficitu. Jen vzácně může dojít k progresi do smíšené formy s klasickým GBS se slabostí 
končetinového, ale i dýchacího svalstva. Antigangliosidové protilátky anti-GQ1b IgG bývají 
přítomny u více než 90 % pacientů s MFS a představují základní diagnostický marker. V práci 
popisujeme čtyři vlastní případy potvrzené přítomností anti-GQ1b protilátek a shrnujeme kli-
nický obraz, současné názory na patogenezi, nálezy významné pro diagnózu, ale i příbuzné 
jednotky, které mohou být doprovázeny pozitivitou anti-GQ1b protilátek.

Abstract
Miller Fisher syndrome (MFS) is a rare disorder considered to be a clinical variant of Guil-
lain-Barré syndrome (GBS), an acute post-infection inflammatory disorder of the peripheral 
nerves. The classic triad of ophthalmoplegia, ataxia and areflexia is often clinically recog-
nizable, but sometimes other cranial nerves may be affected, especially the caudal (bulbar 
syndrome) or facial nerves. MFS is generally regarded as a self-limiting, benign condition with 
a good prognosis and recovery with no residual deficits. Overlap syndromes sharing features 
of GBS with weakness of limb and even respiratory muscles may occur rarely. The anti-
ganglioside antibodies anti-GQ1b IgG are found in more than 90% of MFS patients and are 
an excellent diagnostic marker. In this review, we report four cases of MFS confirmed by the 
presence of anti-GQ1b antibodies and summarize characteristics of its neurological symp-
toms and signs, the current state of knowledge about pathogenesis, and findings relevant 
to correct diagnosis. Related disorders, which may be accompanied by positive anti-GQ1b 
antibodies, are also mentioned.
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Úvod
Miller Fisherův (MFS) je vzácná kli-
nická varianta Guillainova-Barrého syn-
dromu  (GBS). Jedná se o  akutní post-
infekční, imunitně zprostředkovanou 
polyneuropatii s charakteristickou klinic-
kou trias – oftalmoplegie, ataxie a  are-
flexie, kterou jako první popsal boston-
ský neurolog Charles Miller Fisher v roce 
1956 [1]. Současně se však mohou ob-
jevovat i další příznaky z postižení hlavo-
vých nervů, především kaudálních. Vyjma 
klinického obrazu je v  diagnostice pří-
nosné vyšetření protilátek proti gangli-
osidům v  séru, vyšetření mozkomíšního 
moku, elektromyografie (EMG) a magne-
tická rezonance (MR) mozku. Příznaky vět-
šinou vznikají během několika dní a ode-
zní spontánně nebo po léčbě za několik 
týdnů. Názory na léčbu nejsou jednotné, 
ale prognóza je většinou dobrá. Vzhle-
dem k tomu, že onemocnění je vzácné, 
klinická symptomatika do určité míry va-
riabilní a diagnóza není vždy jednoduchá, 
uvádíme čtyři vlastní případy MFS.

Soubor
Kazuistika 1
Muž 39 let, v  anamnéze 1× ledvinná 
kolika.

Asi v  polovině ledna začaly bolesti 
v krku a teploty přes 38 °C. Po léčbě per
orálními antibiotiky se stav zlepšil, ale po 
jejich dobrání došlo k recidivě potíží. Byl 
proto znovu léčen perorálními antibiotiky, 
opět jen s přechodným efektem. Koncem 
února následovala další recidiva, kdy byl 
již léčen i.v. antibiotiky, ale i nadále přetr-
vávaly subfebrilie a bolesti v krku. 7. 3. se 
objevila závrať, tlak za očima, další den br-
nění prstů obou rukou. 10. 3. byl přijat na 
Neurologickou kliniku FN Plzeň (NK FN). 
Při přijetí byl lucidní, subfebrilní, bez po-
ruchy řeči, oční bulby nedotahoval do 
krajních poloh vertikálně i  horizontálně 
oboustranně, zornice normálně reago-
valy na fotoreakci i akomodaci. Na hor-
ních a dolních končetinách (HK, DK) byla 
normální hybnost i síla, šlachookosticové 
reflexy (ŠOR) na pravé HK byly výbavné 
jen C5/6, na levé HK ŠOR C5/8 byly velmi 
nízké, na DK byla areflexie L2/S2. Na HK 
i DK byla výrazná ataxie. Akrálně na HK 
i DK byla mírná taktilní a algická hypeste-
zie, polohocit i ladička byly normální. Sed 
byl možný jen s oporou, ve stoji II a III byly 
výrazné titubace a chůze byla nejistá o ši-
roké bázi.

V mozkomíšním moku byla celková bíl-
kovina 0,47 g/l, mononukleáry 5/ul, glu-
kóza 3,3 mmol/l, laktát 1,5 mmol/l. Byly 
prokázány dva oligoklonální pásy bez sé-
rového korelátu, jeden ve slabě alkalické 
a jeden v neutrální oblasti. Na MR mozku 
byl normální nález.

Při EMG neurografii byly zjištěny nízké 
amplitudy senzitivních nervových akčních 
potenciálů (SNAP) ortodromně na n. ulna-
ris (1,4 µV) a n. medianus (1,6 µV), na DK 
normální, sumační svalové akční potenci-
ály (CMAP) na HK i DK i ostatní parametry 
kondukční studie byly normální.

Protilátky proti gangliosidům: anti-
-GQ1b 200,2 %; anti-GD1a 29,9 %; anti- 
-asialo-GM1 15,1 %; anti-GM2 10,2 % 
(laboratoř Interimun Pardubice – inter-
pretace: hodnoty < 30 % negativní, 
30–50 % hraniční, 50–100 % pozitivní, 
> 100 % silně pozitivní).

Nemocný byl léčen intravenózním imu-
noglobulinem (IVIG) v celkové dávce 160 g 
(2 g/kg). IVIG byl podán až druhý den po 
přijetí, kdy se rozvinula bulbární sympto-
matika. Přesto došlo k další progresi, byla 
přítomna chabá dysartrie, dysfonie, rino-
fonie, paradoxní dysfagie s nutností výživy 
nazogastrickou sondou. Zlepšování začalo 
10. den po přijetí, po 13 dnech hospitali-
zace se upravila řeč i polykání, trvala lehká 
porucha hybnosti očních bulbů, byl scho-
pen samostatné chůze s  lehkou oporou. 
Při kontrole za pět měsíců přetrvávalo br-
nění konečků prstů všech končetin, are-
flexie L5/S2, ostatní nález byl normální. 
Kontrolní neurografie prokázala výrazné 
zlepšení amplitud SNAP (n. ulnaris 6,1; 
n. medianus 12 µV).

Kazuistika 2
Muž 55 let, v anamnéze byla půl roku lé-
čena arteriální hypertenze, vrozená kok-
tavost a obezita. Kouří 10 cigaret denně 
a udával 3–5 piv denně.

V  červenci byl v Mexiku, následně již 
doma měl několik dní lehký průjem bez 
teplot. 9. 8. se objevilo dvojité vidění a br-
nění aker končetin oboustranně. Od dal-
šího dne začal huhňat, zhoršovalo se po-
lykání, zakuckával se, tekutiny se mu 
vracely nosem a objevila se i nejistota při 
chůzi.

Byl přijat nejprve na spádové interní 
oddělení a  pro progresi potíží po třech 
dnech přeložen na neurologii s diagnó-
zou suspektní porucha nervosvalového 
přenosu, dif. dg. psychogenní původ po-

tíží. 13. 8. vzhledem k další progresi poly-
kacích potíží přeložen na NK FN.

Při přijetí byl lucidní, řeč byla huhňavá, 
měl lehkou dysfagii při polykání tekutin, 
výrazně omezený pohyb bulbů do všech 
stran, obě zornice normálně reagovaly, 
patrové oblouky byly oboustranně po-
kleslé. Na HK i DK byla normální hybnost 
i síla, ŠOR byly oboustranně výbavné jen 
C5/6, C7/8 a L2/S2 byla oboustranně are-
flexie, čití bylo normální. Chůze byla atak-
tická o široké bázi. V mozkomíšním moku 
byla celková bílkovina 0,57 g/l, mono-
nukleár 1/ul, glukóza 3,8 mmol/l, laktát 
1,9 mmol/l.

Neurografie prokázala nízké amplitudy 
SNAP na HK (n. ulnaris 1,8; n. medianus 
1,2; n. radialis 5,9 µV), na DK byly SNAP 
nevýbavné. Na n. ulnaris a peroneus byly 
hraniční latence F odpovědí.

Protilátky proti gangliosidům: anti-
GQ1b 173,6 %; anti-GD1a 148,2 %; anti- 
-asialo-GM1 15,1 %.

Nemocný byl léčen IVIG v celkové dávce 
230 g (2 g/kg). Již následující den po IVIG 
se zlepšila řeč, dysfagie, stále však přetr-
vávalo výrazné omezení pohybu obou oč-
ních bulbů všemi směry, téměř vymizely 
parestezie. Byl propuštěn 19. 8. po sedmi 
dnech hospitalizace, kdy byla i  výrazně 
zlepšena chůze. Při kontrole za měsíc byl 
již pohyb očními bulby normální, trvala 
areflexie L5/S2 oboustranně a mírné pare
stezie na dlaních a ploskách, stoj a chůze 
byly normální.

Kazuistika 3
Muž 74 let, diabetik 2. typu léčený per
orálními antidiabetiky a inzulinem, léčil se 
rovněž pro arteriální hypertenzi.

Začátkem dubna měl virózu, od 23. 4. 
se začala horšit řeč, huhňal, 24. 4. mu po-
kleslo pravé a další den levé oční víčko. 
26. 4. se objevila diplopie, brnění prstů 
HK a DK oboustranně a  zhoršení stabi-
lity při chůzi. Od 24. 4. byl hospitalizován 
na interním oddělení, 30. 4. přeložen na 
NK FN.

Při přijetí byl lucidní, měl dysartrii, vý-
raznou ptózu oboustranně, nebyl možný 
pohyb očními bulby žádným směrem, obě 
zornice normálně reagovaly. Na HK i DK 
byla normální hybnost i  síla, ŠOR C5/7 
oboustranně byly nízké, C8 i L2/S2 byla are-
flexie. Na HK byla lehce nepřesná taxe, na 
DK výrazná ataxie. Povrchová citlivost byla 
normální, pallanestezie od kolen distálně. 
Chůze byla výrazně ataktická s tendencí 
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k pádu. V mozkomíšním moku byla cel-
ková bílkovina 0,76 g/l, mononukleár 1/ul,  
glukóza 6,0 mmol/l, laktát lehce zvýšen na 
2,6 mmol/l (norma 1,2–2,1).

Při neurografii byly výrazně snížené 
amplitudy nebo nevýbavné SNAP na HK 
(n. ulnaris 0; n. medianus 0,6; n. radia-
lis 1,3 µV), nevýbavné na DK. Na DK byla 
mírná časová disperze CMAP a prodlou-
žené minimální latence F vln (F-M na  
n. tibialis 58 ms – 3,4 SD, na n. peroneus 
60  ms – 4,9 SD). Neurografický nález 
mohl být ovlivněn i současnou diabetic-
kou neuropatií.

Protilátky proti gangliosidům: anti-
-GQ1b 157,2 %; anti-GD1a 156,7 %. 
Ostatní v normě.

Byl léčen IVIG v  celkové dávce 170 g 
(2 g/kg). Po léčbě došlo k postupnému 
zlepšování neurologických potíží. Stav byl 
ale komplikován atrio-ventrikulární bloká-
dou II.–III. stupně a bylo indikováno zave-
dení trvalé kardiostimulace. Poruchy sr-
dečního rytmu nejsou popisovány jako 
nežádoucí účinek IVIG, a  proto shodně 
s kardiology usuzujeme, že šlo spíše o ko-
incidenci bez kauzálního vztahu k  MFS 
nebo terapii. Pacient byl přeložen na in-
terní oddělení osmý den hospitalizace 
s přetrvávající výraznou zevní oftalmople-
gií (pohyb do všech směrů 1–2 mm), ale 
s jen mírnou ataxií při chůzi. Na plánova-
nou kontrolu se nedostavil.

Kazuistika 4
Žena 72 let s léčenou arteriální hypertenzí.

V polovině ledna měla virózu bez tep-
lot, měla jen rýmu a  kašel a  byla una-
vená. Léčena perorálními antibiotiky. 

Od 28. 1. se objevila nejistota při chůzi, 
dvojité vidění pří pohledu doleva, brnění 
obou rukou a na chodidlech. Při přijetí na 
NK FN 29. 1. byla lucidní, afebrilní, oční 
bulby ve středním postavení, volně po-
hyblivé všemi směry, bez nystagmu, udá-
vala diplopii při pohledu dopředu a na-
horu. Zornice byly izokorické, mydriatické 
s  jen naznačenou fotoreakcí. ŠOR C5/8 
byly normálně výbavné, L2/4 jen ve stopě 
po facilitaci, areflexie L52/S2. Na HK byla 
oboustranně lehká ataxie, výraznější ata-
xie na DK, stoj II  a III  byl nejistý, chůze 
o širší bázi a výrazně ataktická.

V mozkomíšním moku byla celková bíl-
kovina 0,35 g/l, mononukleár 1/ul, glu-
kóza 6,0 mmol/l, laktát lehce zvýšen na 
2,6 mmol/l.

Při neurografii byly nevýbavné SNAP na 
HK a n. suralis, nízká amplituda na n. pe-
roneus (4,3 µV).

Protilátky proti gangliosidům: anti-
-GQ1b 163 %; anti-GD1b 63%.

Byla léčena IVIG v celkové dávce 160 g 
(2 g/kg) a stav se postupně zlepšoval. Při 
kontrole v  dubnu ustoupily parestezie 
i diplopie, chůze byla již jistá, bulby byly 
volně pohyblivé všemi směry, stále byly 
mydriatické zornice s jen naznačenou fo-
toreakcí, lehce nepřesná taxe, hyporefle-
xie L2/4 a areflexie L5/S2.

Výsledky
U všech našich nemocných šlo o MFS (tab. 1).  
Diagnóza byla stanovena na základě kli-
nické symptomatiky, EMG (neurografie) 
a ve všech případech ji potvrdila výrazná 
přítomnost protilátek anti-GQ1b. U 1., 2. 
a 3. pacienta kromě ataxie a areflexie byla 

přítomna jen zevní oftalmoplegie (pouze 
u 2. současně i ptóza) a byl i  různě vy-
jádřen bulbární syndrom. Kromě protilá-
tek anti-GQ1b byly přítomny i anti-GD1a, 
které se vyskytují hlavně u axonální vari-
anty GBS. U 4. pacientky byla přítomna 
pouze vnitřní oftalmoplegie (kromě di-
plopie), která se jako samostatná vysky-
tuje u MFS velmi vzácně. Byly také lehce 
zvýšeny protilátky anti-GD1b, jež se čas-
těji vyskytují s ataktických forem GBS. Vy-
šetření likvoru ani MR nepřispělo k pozi-
tivní diagnóze, ale je vhodné především 
v diferenciální diagnóze. Průběh byl příz-
nivý u všech nemocných.

Diskuze
MFS je vzácné onemocnění, jehož inci-
dence není přesně známa a může se lišit 
v  závislosti na geografii. Všeobecně se 
incidence odhaduje na jeden případ na 
jeden milion obyvatel za rok [2].

Většina epidemiologických dat je 
ze souborů s G BS a  MFS se vyskytuje 
v  1–5  % GBS v E vropě a USA , ale až 
v 18 % na Taiwanu [3] a 25 % v Japon-
sku [4]. Jde ovšem o starší soubory, kdy ne 
všichni nemocní měli vyšetřeny antigang-
liosidové protilátky, takže definitivní dia-
gnóza MFS nemusí být vždy jednoznačná. 
Muži bývají postiženi asi 2krát častěji než 
ženy. Mohou se vyskytnout ve všech vě-
kových kategoriích včetně dětí.

Patogeneze
U MFS se jedná o autoimunitní reakci proti 
periferním nervům s uplatněním buněčné 
i  protilátkové imunologické abnorma-
lity. Specifickou úlohu zde sehrávají an-

Tab. 1. Přehled klinické symptomatiky a laboratorních nálezů u popsaných čtyř nemocných.

Pacient/věk/pohlaví 1/38/muž 2/55/muž 3/74/muž 4/72/žena
předchozí infekce horní cesty dýchací průjem horní cesty dýchací horní cesty dýchací

iniciální potíže závrať diplopie, parestezie dysartrie diplopie, parestezie, nejistá chůze

zevní oftalmoplegie parciální parciální kompletní 0

ptóza 0 0 oboustranně ++ 0

vnitřní oftalmoplegie 0 0 0 ++

ataxie ++ ++ +++ ++

areflexie ++ ++ ++ +

anti-GQ1b +++ +++ +++ +++

anti-GD1a +– +++ +++ –

anti-GD1b – – – +

likvor (CB/elementy) 0,47/5 0,57/1 0,76/1 0,35/1

EMG (neurografie) ↓ SNAP ↓↓ SNAP ↓↓ SNAP ↓↓ SNAP
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tiglykolipidové protilátky, které postihují 
periferní nervový systém, zejména oko-
hybné nervy. Buněčná imunita se u MFS 
jako axonální neuropatie uplatňuje méně. 
Stejně jako u GBS, tak i u MFS jsou imu-
nitní mechanizmy často spouštěny před-
chozí infekcí. Časový interval vzniku potíží 
je nejčastěji 10–14 dní po infekci. Sérolo-
gicky bývá nejvíce prokázán Campyloba-
cter jejuni a Hemophillus influenzae. Nej-
častěji jsou citovány respirační infekce, 
méně gastrointestinální [2,4,5]. Ostatní 
patogeny (Staphylococcus aureus, My-
coplasma pneumoniae, Coxiella burnetii, 
Cytomegalovirus, Epstein-Baarové virus, 
Varicella zoster virus, virus spalniček) jsou 
také uváděny jako předcházející infekce, 
ale statisticky významná souvislost proká-
zána nebyla [5].

Molekulární mimikry se považují za 
hlavní mechanizmus, jak infekční agens 
může spustit imunitní odpověď. Jde 
o strukturální podobnost mezi vlastními 
humánními proteiny a proteiny mikroor-
ganizmů. Specifický peptidový, karbohyd-
rátový nebo lipidový epitop infekčního vi-
rového či bakteriálního agens má stejné 
sekvence jako antigenní epitop myelinu 
a  lipopolysacharidy těchto organizmů 
sdílí epitopy podobné gangliosidům pe-
riferních nervů. [6–9]. Nejvíce byl studo-
ván Campylobacter jejuni. Autoimunitní 
ataka je důsledkem strukturální podob-

nosti mezi určitými molekulami lipooligo- 
nebo lipopolysacharidů Campylobacter 
jejuni a gangliosidy nervové tkáně a speci-
fické bakteriální geny jsou stěžejní pro in-
dukci antigangliosidových protilátek. Gen 
cst-II kóduje sialyltransferázový protein, 
který je základní pro biosyntézu ganglio-
sidového epitopu i dalších glukosyltrans-
ferázových genů. V oblasti cst-II však exis-
tuje značný polymorfizmus. Cst-II (Asn51) 
je nosičem GQ1b epitopu a vyvolává MFS 
a produkci anti-GQ1b IgG protilátek, za-
tímco cst-II (Thr51) obsahuje GM1/GD1a 
epitopy, produkuje protilátky anti-GM1 
a GD1a a GBS (obr. 1) [10–14].

Protilátky proti gangliosidům
Gangliosidy patří mezi glykosfingolipidy, 
jejichž molekula se skládá z hydrofobního 
ceramidu a hydrofilního oligosacharido-
vého řetězce obsahujícího jeden až čtyři 
monosacharidy. V  těle je popsáno více 
než 100 gangliosidů, mimo mozek je nej-
častější GM3, v nervových buňkách cen
trálního a periferního nervového systému 
GM1, GD1a, GD1b a GT1. V kraniálních 
okohybných nervech a v ganglion ciliare 
převažuje GQ1, který se v ostatních peri-
ferních nervech nevyskytuje. U MFS jsou 
podle recentních publikací [5–7,11] pří-
tomny pozitivní protilátky IgG anti-GQ1b 
v séru ve více než v 90 %, v menším pro-
centu mohou být i GD 1b, GD1a, GD2 

a GD3. Předpokládá se, že oftalmople-
gie je důsledkem poruchy vedení vazbou 
anti-GQ1b protilátky na paranodální 
myelin kraniálních okohybných nervů 
[5–7,9,11,12,15]. Aktivita anti-GQ1b pro-
tilátek na nervosvalovém spojení je zřejmě 
způsobena přímou lézí presynaptické 
membrány cestou aktivace klasické kom-
plementové cesty. Byly publikovány práce, 
které opakovaně prokázaly že anti-GQ1b 
protilátky způsobují funkční i strukturální 
změny na nervosvalové ploténce v expe-
rimentech na preparátech myší bránice 
nebo kultivovaných myších myotubách 
[16,17]. Otázkou je ovšem klinická rele-
vance těchto experimentů. Nedávná stu-
die [18] s použitím stimulační single fiber 
EMG prokázala, že anti-GQ1b protilátky 
neovlivňují nervosvalový přenos na konče-
tinových svalech u pacientů s MFS nebo 
Bickerstaffovou kmenovou encefalitidou, 
kteří mají pozitivní anti-GQ1b protilátky 
a nepřítomné jiné antigangliosidové pro-
tilátky. Zpochybňuje tak některé před-
chozí práce [19–21], které zjistily poru-
chu nervosvalového přenosu u pacientů 
s MFS právě z toho důvodu, že nešlo o ne-
mocné s pozitivitou pouze anti-GQ1b pro-
tilátek. Zjištěná porucha mohla být způ-
sobena současnou přítomností protilátek 
anti-GM1, GM1b, GD1a, jež jsou asocio-
vány s pouze axonální formou GBS.

Mechanizmus vlastní ataxie není zcela 
jasný. Selektivní postižení primárních afe-
rentních vláken Ia je nejspíše zodpovědné 
za senzitivní ataxii, která se ovšem velmi 
podobá cerebelárnímu typu a uvažuje se 
o postižení spinocerebelárních drah. Na 
některých velkých neuronech v gangliích 
zadních míšních kořenů byla prokázána 
vazba protilátek anti-GQ1b, ale není jed-
noznačně potvrzeno, zda právě tyto neu-
rony jsou spojeny se spinocerebelárními 
drahami. Poruchy vedení spinocerebelár-
ními drahami podporují i některé elekt-
rofyziologické práce [12,13]. Uvažuje se 
i o disproporci mezi postižením vláken Ia 
a naopak nejspíše nepostiženými vlákny 
Ib a II  [2,10], ale i o funkčním postižení 
paralelních vláken mozečku [22]. V sou-
časné době převládá názor, že ataxie 
u MFS může mít jak periferní, tak i cen
trální (přímo mozečkovou) příčinu. S atak-
tickou formou GBS jsou nejčastěji spojo-
vány protilátky anti-GD1b [12].

Odaka et al v roce 2001 [23] použili ter-
mín „anti-GQ1b protilátkový syndrom“, 
aby rozlišili různá onemocnění, která se 

Obr. 1. Schéma rozvoje GBS nebo MFS podle typu protilátek (upraveno podle [5]).
Při infekci Campylobacterem jejuni a produkci protilátek anti-GM1, GM1b, GD1a 
nebo GalNAc-GD1a dochází k postižení periferních motorických nervů, které obsahují 
obdobné epitopy a rozvíjí se axonální forma GBS (AMAN). Při produkci anti-GQ1b pro-
tilátek se rozvíjí MFS, protože GQ1b epitopy jsou hustě lokalizovány jen na okohyb-
ných nervech.
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mohou při detekci těchto protilátek vy-
skytovat: MFS, Bickerstaffova kmenová 
encefalitida, akutní oftalmoplegie bez 
ataxie, smíšená forma MFS a GBS, GBS 
s oftalmoplegií i klasický GBS.

U  Bickerstaffovy kmenové encefali-
tidy se společně s oftalmoplegií a ataxií, 
které jsou přítomny vždy, vyskytují poru-
chy vědomí různého stupně, hyperreflexie 
nebo pyramidové spastické jevy. Předchá-
zející infekce byla prokázána v 92 %, hy-
perproteinorhachie v 59 % a přítomnost 
anti-GQ1b protilátek v 66 %. MR proká-
zala hyperintenzity v zadní jámě lební, bílé 
hmotě nebo thalamu u 30 % pacientů, 
73 % mělo neložiskovou theta-delta ab-
normitu na EEG. U 44 % byla abnormní 
i motorická neurografie (EMG) převážně 
s  projevy axonální degenerace (38 %), 
v  6 % byly i  projevy demyelinizace. Ke 
kompletní remisi došlo u 66 % pacientů 
během šesti měsíců. Mohou být přítomny 
i protilátky proti napěťově řízeným dras-
líkovým kanálům [24]. Na základě zhod-
nocení přítomnosti protilátek, předcháze-
jících infektů, MR a neurofyziologických 
nálezů velkého souboru nemocných z Ja-
ponska [25] předpokládají autoři možnost 
kontinua a překrývání MFS s Bickerstaffo-
vou kmenovou encefalitidou s variabilním 
postižení centrálního nebo periferního 
nervového systému.

U akutní oftalmoplegie bez ataxie jde 
o  různou kombinaci zevní a  vnitřní of-
talmoplegie, která může být i  jedno-
stranná  [26]. Nejčastější je oboustranná 
porucha abdukce, dále postižení n. III 
a vnitřní oftalmoplegie [27].

Klinická symptomatika MFS
Typický obraz se základní trias (oftalmo-
plegie, ataxie a areflexie) se obvykle roz-
vine během 5 až 10 dní po infektu, čas-
těji horních cest dýchacích (76 %), méně 
častý bývá průjem (25 %) [25]. Z  inici-
álních příznaků MFS jsou nejčastější di-
plopie (65–78 %), poruchy chůze – tru-
pová ataxie (32–46 %), případně i  oba 
příznaky ve stejném dni (34 %), dyses-
tezie v končetinách (14 %), blefaroptóza 
(2–4 %) nebo dysfagie (2 %) [2,4,28]. Di-
plopie se postupně horší a  může vyús-
tit do kompletní nebo jen zevní oftalmo-
plegie. Jsou popisovány i případy s pouze 
vnitřní oftalmoplegií, která izolovaně 
může MFS předcházet. Mydriáza se vy-
skytuje asi u 35–42 % pacientů [29,30]. 
Jednostranná nebo oboustranná ptóza se 

v průběhu vyvine asi ve 37 %. V úvodu 
MFS mohou být ŠOR jen snížené, ale po-
stupně vznikne symetrická areflexie nebo 
hyporeflexie, která může přetrvávat po 
dlouhé období. Kromě okohybných nervů 
mohou být postiženy i další hlavové nervy, 
nejčastěji n. facialis (22 %) a kaudální bul-
bární nervy (17 %). Může být i mírná sla-
bost končetin (svalová síla ≥ 4) – až ve 
25 % [25]. Bývají pozitivní senzitivní pří-
znaky (parestezie, dysestezie) všech kon-
četin, ale senzitivní deficity nebývají vý-
razné. Jen vzácně MFS progreduje do 
obrazu smíšené formy s GBS a  tyto pří-
pady jsou dnes klasifikovány jako GBS 
s  oftalmoplegií nebo ataktická forma 
GBS [7]. Průměrná doba od prvních pří-
znaků do jejich maximálního rozvoje je 
kolem 6  dnů (2–21), doba do začátku 
zlepšování průměrně kolem 14 dnů (3–46)  
a doba do úpravy symptomatiky velmi va-
riabilní, průměrně 60 dnů (8–271) [2,4].

Elektrodiagnostika
Pro diagnózu MFS má velký význam EMG 
neurografie a redukce amplitud nebo ne-
výbavnost SNAP [31,32], ale v řadě popsa-
ných případů byly i kondukční studie nor-
mální [25]. Vzhledem k možnosti určitého 
překrývání s GBS se mohou najít i  lehké 
projevy demyelinizační nebo axonální po-
lyneuropatie. Abnormity H reflexu, které 
se někdy uvádějí jako diagnosticky vý-
znamné [33], považujeme za nespeci-
fické – vesměs korelují se sníženým nebo 
vyhaslým reflexem šlachy Achillovy.

Vyšetření mozkomíšního moku má 
u MFS význam především v diferenciální 

diagnostice. Proteinocytologická disocia
ce je mnohem méně výrazná nežli u GBS 
a u některých nemocných je nález i nor-
mální. Diagnosticky nejvýznamnější jsou 
zvýšené titry protilátek anti-GQ1b, které 
jsou přítomny v  séru v  akutní fázi, ale 
rychle klesají v korelaci s klinickou úpra-
vou, takže někdy již za měsíc od začátku 
nemusí být prokazatelné [34]. Proteinocy-
tologická disociace v likvoru byla zjištěna 
v souboru 123 pacientů s MFS v prvních 
třech týdnech v 59 %, kdežto protilátky 
anti-GQ1b, v 85 % [35].

MR má rovněž hlavní význam v diferen-
ciální diagnostice. Jen vzácně se mohou 
zjistit hyperintenzity v T2 váženém obraze 
v diencefalu nebo mozečku [2,25]. U těž-
kých forem se může prokázat postkon-
trastní enhancement hlavových nervů [36].

Terapie
Názory na léčbu MFS nejsou jednoznačné. 
Vzhledem ke vzácnosti onemocnění ne-
byla dosud provedena žádná prospek-
tivní randomizovaná studie a při léčbě se 
vychází ze skutečnosti, že jde o variantu 
GBS, a  léčba je proto obdobná [37,38]. 
MFS je však obecně považován za „self li-
mited“ onemocnění s většinou benigním 
průběhem a spontánní úpravou [2,4,7]. 
Mori et al [39] retrospektivně zhodnotili 
léčbu velké skupiny 92 nemocných s MFS, 
28 bylo léčeno IVIG, 23 plazmaferézou 
a 41 pacientů s  jen symptomatickou te-
rapií sloužilo jako kontrolní skupina. Ve 
skupině léčených IVIG došlo k mírnému 
urychlení ústupu oftalmoplegie i  ataxie 
(obr. 2), ale k úpravě došlo u všech ne-
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Obr. 2. Kaplanova-Meierova křivka zobrazuje procento pacientů s MFS léčených 
IVIG, plazmaferézou (PF) a kontrolní skupinu s jen symptomatickou léčbou [37].
A – ústup oftalmoplegie, B – ústup ataxie. IVIG mírně urychlil ústup oftalmoplegie  
(p = 0,04) i ataxie (p = 0,027).
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mocných. V  současné době neexistují 
jednoznačná doporučení pro léčbu MFS 
[40,41]. Všechny naše nemocné jsme léčili 
IVIG, tedy obdobně jako léčíme všechny 
nemocné s těžší formou GBS. Obecně je 
možno léčbu IVIG doporučit hlavně u těž-
ších forem MFS nebo určitého překryvu 
s GBS.
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