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STRESZCZENIE
Wiele z nabytych chordb obwodowego uktadu nerwowego lub
migs$ni ma podfoze zapalne badz immunologiczne. W czgs$ci z nich
znany jest czynnik patogenny (np. infekcje wirusowe, bakteryjne),
w innych etiologia jest nieznana, aimmunopatogeneza nie do korca
wyjasniona. Ze wzgledu na mozliwo$¢ podjecia wtasciwego le-
czenia wazne jest wczesne rozpoznanie choroby. Ponizej omo-
wiono choroby zapalne mig$ni i nerwow obwodowych.
Do idiopatycznych miopatii zapalnych naleza: zapalenie skorno-
-migsniowe, zapalenie wielomig$niowe oraz wirgtowe zapalenie
miesni. Najczesciej wystepujace choroby nerwow o podiozu au-
toimmunologicznym to ostra poliradikuloneuropatia (zespot Guil-
laina-Barrégo) oraz przewlekta zapalna poliradikuloneuropatia de-
mielinizacyjna. Do nabytych chorob o podiozu immunologicznym
nalezy neuromiotonia, w ktérej objawy nadpobudliwosci spowo-
dowane sg uszkodzeniem zakonczen nerwowych. Leczenie tych
schorzen opiera sig na stosowaniu lekow immunosupresyjnych
— poczawszy od kortykosteroidow, przez dozylne wlewy immu-
noglobulin do plazmaferez. Konieczna jest takze fizjoterapia zapo-
biegajaca przykurczom i zanikowi migsni. Powinna by¢ ona sto-
sowana juz na poczatku leczenia.
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Wprowadzenie

Zapalne choroby ukladu nerwowo-migsniowe-
go stanowig heterogenna grupe nabytych schorzen
mieéni lub nerwéw obwodowych. Pod wzgledem
klinicznym charakteryzuja sie one ostabieniem sity
mieéni, a pod wzgledem patologicznym — obec-
nos$cig naciekow zapalnych oraz martwicy wiékien
mieé$niowych. Wsréd zapalnych miopatii wyroz-
nia sie te o znanej etiologii, spowodowane infek-
cjami wirusowymi, bakteryjnymi, grzybiczymi czy
pasozytniczymi, o charakterze izolowanym albo
stanowigce cze$¢ infekcji ukladowej oraz grupe
miopatii idiopatycznych, o nieznanej etiologii,
o podtozu immunologicznym. Do tej grupy naleza
zapalenie skérno-mieéniowe (DM, dermatomyosi-
tis), zapalenie wielomie$niowe (PM, polymyositis)
oraz witretowe zapalenie miesni (IBM, inclusion
body myositis). Poza tym miesienn moze by¢ dotknie-
ty procesem zapalnym w przebiegu amyloidozy,
sarkoidozy czy procesu nowotworowego. Opisy-
wano takze inne rzadkie miopatie zapalne, takie
jak zapalenie wielomie$niowe eozynofilowe, zesp6t
eozynofilia-mialgia, miopatia przeszczep przeciw-
ko gospodarzowi (graft versus host myopathy) czy
polimialgia reumatoidalna.

Najszerzej omawiane w piSmiennictwie sa mio-
patie zapalne idiopatyczne o podlozu autoimmu-
nologicznym, ktére czesto sprawiajg trudnoéci dia-
gnostyczne i wymagajg przewleklego leczenia
immunosupresyjnego. Wczesne rozpoznanie i wdro-
zenie prawidlowego leczenia bardzo poprawito
rokowanie po wprowadzeniu do leczenia kortyko-
steroidéw. Wedlug Bitnuma i wsp. [1] przed za-
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stosowaniem kortykosteroidéw w zapaleniu skor-
no-mieéniowym u dzieci, u 1/3 chorych doszlo do
zgonu, u 1/3 pozostal niedowlad znacznego stop-
nia, a tylko 1/3 wyleczono. W zapaleniu skérno-
-migéniowym i wielomie$niowym zajete sg syme-
trycznie mie$nie ksobne, moze wystapi¢ ostabie-
nie mies$ni karku oraz dysfagia. Okoto 50% chorych
skarzy sie na bole mies$ni i stawéw. Rozpozna-
nie choroby opiera sie na wywiadzie, ocenie ob-
jawow klinicznych, ocenie stezenia enzymoéw
miegsniowych: kinazy kreatynowej (CK), trans-
aminaz, badaniu elektromiograficznym i biopsji
miesnia.

Zaréwno w DM, jak i PM moga by¢ obecne obja-
wy ze strony serca — zaburzenia rytmu, zastoino-
wa niewydolnos¢ serca. Powiklania ze strony ptuc
moga by¢ wtérne do zachlyéniecia sie w przypad-
kach z dysfagig. Ponadto u okoto 10% chorych
z DM i PM stwierdza sie §rédmiazszowe zmiany
w plucach. U okoto 50% tych chorych stwierdzono
obecnos¢ przeciwcial przeciwko syntetazie histy-
dylo-transferazy RNA (tRNA) — tak zwane prze-
ciwciala Jo-1. Te zmiany wskazuja na ciezki prze-
bieg choroby i zle rokowanie.

W licznych pracach potwierdza sie zwigzek mie-
dzy okreslonymi haplotypami antygenéw leuko-
cytéw ludzkich (HLA, human leukocyte antigen)
i r6znymi rodzajami miopatii zapalnych. U rasy
kaukaskiej w PM stwierdza sie obecno$¢ HLA-B8
i HLA-DR3. Mlodzienczy DM wsp6listnieje z HLA-
-DQA1 *0501 [2].

Niejasny jest zwigzek miedzy procesem nowo-
tworowym a zapaleniem mie$ni — wiekszy w przy-
padku DM niz PM. Przez pierwsze 5 lat od rozpo-
znania DM jest ono najwieksze. Moga to by¢
nowotwory jajnika, ptuc, pecherza moczowego czy
ziarnica.

Rokowanie w miopatiach zapalnych bez nowo-
tworu jest gorsze u chorych w starszym wieku, z za-
jeciem narzadéw wewnetrznych (serce, pluca),
ostrym poczatkiem choroby, a przede wszystkim
w przypadku pézno podjetego i niedostatecznego
leczenia. Uwaza sie, ze rokowanie jest lepsze, jesli
leczenie rozpoczyna sie w pierwszych 6 miesia-
cach od pojawienia sie poczatkowych objawéw
choroby.

Wskaznikiem nasilenia procesu uszkodzenia
miesni jest wzrost lub spadek stezenia CK, prze-
biegajacy réwnolegle z procesem zdrowienia,
zwlaszcza w przypadku PM. W przypadkach DM,
szczegblnie w wieku dzieciecym, stezenie CK jest
czesto prawidlowe i trzeba wéwczas w ocenie wy-
nikéw leczenia kierowaé sie stanem klinicznym.

OB moze by¢ przyspieszone, nawet znacznie, ale
u polowy chorych jest prawidlowe i nie stanowi
wiarygodnego parametru dla oceny aktywnosci
procesu chorobowego.

U czesci chorych stwierdza sie obecno$¢ tak
zwanych przeciwcial swoistych dla miopatii za-
palnych. Sa to przeciwciata przeciwko rybo-nukle-
oproteinom (amino-acylo-tRNA syntetazom), naj-
czesciej Jo-1, obecne w okolo 20% przypadkéw PM.
Nie sa one jednak ani patognomiczne ani swoiste
tkankowo. Ich obecno$¢ pozwala rozpoznaé tak
zwany zespol antysyntetazowy (zapalenie miesni,
zapalenie stawdw, objaw Raynauda, widknienie
pluc i ,reka mechanika”). W czesci przypadkéow
DM stwierdza sie obecnosé przeciwcial przeciwja-
drowych Mi2, u innych — nieswoiste przeciwcia-
ta przeciwjadrowe.

U podstaw zapalenia skérno-miesniowego leza
mechanizmy humoralne, ktére rozpoczyna akty-
wacja dopelniacza. Prowadzi to do tworzenia sie
i odktadania kompleksu atakujacego btone mikro-
naczyn, co z kolei powoduje lize komérek érod-
btonka, martwice naczyn wlosowatych, niedo-
krwienie, mikrozawaly i zapalenie. Jest to proces
o charakterze vasculitis, prowadzacy do zaniku
wlékien miesniowych na obwodzie peczka, daja-
cy charakterystyczny dla DM obraz morfologicz-
ny w biopsji miesnia.

Szczyt zachorowan w DM to wiek dzieciecy (5.—
—14. rz.) oraz okolo 40. roku zycia. Poza klasycz-
nymi objawami klinicznymi (typowe zmiany skér-
ne na twarzy i powierzchniach wyprostnych
stawéw oraz ostabienie mie$ni z przykurczami),
w postaci dzieciecej rozwija sie wapnica w posta-
ci obecnosci zlogéw wapnia w tkance podskér-
nej, powieziach i §ciegnach. W postaci dorostej,
zwlaszcza po 50. roku zycia, konieczna jest dia-
gnostyka w kierunku wspdtistniejgcego czesto
procesu nowotworowego.

Rozpoznanie DM w przypadku obecnosci typo-
wych zmian skérnych i ostabienia miesni jest
tatwe. Dla celéw praktycznych nalezy pamietaé
o czesto prawidlowym stezeniu enzyméw miesnio-
wych. W badaniu elektromiograficznym (EMG,
electromyography) w fazie ostrej obecne sg cechy
miopatyczne z wspolistnieniem potencjatéw de-
nerwacyjnych. W miare zdrowienia dochodzi do
normalizacji zapisu. W obrazie morfologicznym
mieénia charakterystyczny jest zanik widkien na
obwodzie peczka oraz obecnos¢ naciekéw wokot
naczyn, jednak w czeséci przypadkéw mozna trafié
na prawidlowy miesien, co nie wyklucza rozpo-
znania.
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Zapalenie wielomigsniowe

Zapalenie wielomie$niowe to choroba o podto-
zu autoimmunologicznym, o nieznanej etiologii
i nie do konca wyjasnionej immunopatogenezie.
Wiaze sie ono z zaburzeniami odpornosci typu ko-
morkowego. Uszkodzenie komérek mieéniowych
wywolane jest przez komorki T CD8, bedace glow-
nym sktadnikiem nacieku §rédmiazszowego. Ata-
kuja one wlékna miesniowe, w ktérych wystepuje
antygen gléwnego kompleksu zgodnosci tkankowej
klasy 1 (MHC-1, major histocompatibility complex).
W prawidlowym, zdrowym miesniu antygen ten nie
wystepuje. Tworzacy sie kompleks MHC-1/CD8 pro-
wadzi do rozpadu komérek miesniowych. Potwier-
dzeniem tej hipotezy jest fakt, ze komorki T CD8+
pochodzace od chorych na zapalenie wielomigénio-
we wykazujg wyrazna cytotoksycznosé skierowang
przeciw miotubom w hodowli tkankowe;j.

Nie wiadomo, co rozpoczyna proces chorobo-
wy. Sa pewne dane sugerujace role wiruséw,
zwlaszcza RNA, ktére maja podobna budowe do
ludzkiego RNA. W badanych mies$niach stwier-
dzano komorki zakazone wirusem HTLV-1 (hu-
man T-cell leukemia/lymphoma virus type 1). Prze-
ciwciala sg poczatkowo skierowane przeciwko wi-
rusom, ale w wyniku immunologicznej mimikry
moze doj$¢ do powstawania autoprzeciwecial. Po-
dobnie jest w przypadku wirusa HIV. Proces za-
poczatkowany przez wirusy rozwija sie nastep-
nie w wskutek wzmozonego wytwarzania cyto-
kin (gléwnie interleukiny 1) i czynnikéw wzro-
stowych (TGF-3 1-3).

Zapalenie wielomie§niowe wystepuje najcze-
$ciej po 35. roku zycia, ale takze u dzieci i mlo-
dziezy. Poczatek moze by¢ powolny. Objawy kli-
niczne to symetryczne ostabienie miesni obreczy
biodrowej i barkowej, czasem dysfagia czy oslabie-
nie miesni szyi. W przebiegu choroby wystepuja
remisje i nawroty. Przebieg powoli postepujacy
narzuca czesto konieczno$¢ r6znicowania z poste-
pujacymi dystrofiami mie$niowymi o podlozu ge-
netycznym (zwlaszcza z postacig obreczowo-koni-
czynowgq). Najbardziej pewnym kryterium rézni-
cujacym jest wykazanie kompleksu MHC/CD8
w badaniu immunohistochemicznym miesénia, nie-
stety niedostepnym w Polsce. Skuteczno$¢ proce-
su leczenia moze by¢ kontrolowana przez ozna-
czanie stezenia enzymow mieéniowych w surowi-
cy krwi (CK i transaminazy), ktére w PM zawsze
sq podwyzszone.

W diagnostyce PM poza oznaczeniem stezenia
enzyméw mieéniowych istotne znaczenie ma ba-
danie EMG (zapis miopatyczny z obecnos$cia po-

tencjaléw denerwacyjnych) oraz badanie morfolo-
giczne wycinka miesniowego, w ktérym stwierdza
sie r6zng Srednice widkien, obecnoé¢ wiékien ule-
gajacych martwicy i wiékien regenerujacych, wod-
niczki, przerost tkanki facznej oraz rozproszony
naciek §rédmigzszowy.

Zapalenie wielomiesniowe moze wspdlistnieé
z chorobami uktadowymi tkanki tacznej, takimi jak
toczen trzewny uktadowy, twardzina, mieszana
choroba tkanki tacznej, tworzac tak zwane zespo-
ty naktadania (overlap syndromes). Wystepuja one
znacznie cze$ciej u kobiet po 35. roku zycia niz
u mezczyzn (stosunek 9:1).

Wtretowe zapalenie migsni

W 1967 roku Chou [3] opisal przypadek 66-let-
niego mezczyzny z objawami ,,przewleklego zapa-
lenia wielomie$niowego”, u ktérego w biopsji mie-
$nia stwierdzono obecno$¢ wtretéw w jadrze i cy-
toplazmie oraz wodniczki. Cztery lata péZniej na-
zwano to schorzenie inclusion body myositis. Od-
tad opublikowano opisy nastepnych przypadkéw,
a takze liczne prace prébujace wyjasnié immuno-
patogeneze tej choroby [4]. Jest ona podobna do
patogenezy PM — pierwotne zaburzenie odporno-
$ci komorkowej sa mediowane przez cytotoksycz-
ne komérki T CD8+. Etiologia jest nieznana, a pa-
togeneza nadal stabo poznana. Poniewaz struktu-
ry biatkowe wtretéw wykazuja podobienstwo do
beta-amyloidu, biatka tau i apolipoproteiny E, pré-
bowano znalezé marker swoisty dla IBM. W pracy
Salajegheha i wsp. [5] wykazano, ze biatko TDP-43
(nucleic acid binding protein) wykazuje wysoka czu-
tos¢ (91%) i wysoka swoisto$é (100%) w IBM w po-
réwnaniu z innymi miopatiami zapalnymi. Biatko
to, a takze inne wiazgce RNA moga wplywac na
funkcjonowanie wewnatrzjadrowego RNA.

Poza wtretowym zapaleniem mies$ni istnieja po-
stacie tzw. IBM uwarunkowane genetycznie, tak-
ze rodzinne, z podobnymi zmianami w biopsji mie-
$nia, ale bez cech zapalnych.

Wtretowe zapalenie mieéni jest nabyta miopa-
tia zapalng o nieznanej etiologii, r6znigca sie od
DM i PM obrazem klinicznym, obrazem morfolo-
gicznym mieénia oraz brakiem odpowiedzi na le-
czenie. Uwaza sie, ze jest ona najczestsza miopatia
zapalna u 0s6b po 50. roku zycia. Poczatek choroby
jest podstepny, przebieg postepujacy, prowadzacy
do znacznej niepelnosprawnosci. Oslabienie mie-
$ni jest czesto asymetryczne, w przeciwienstwie do
DM i PM, dotyczy miesni ksobnych (miesien czwo-
roglowy) i odsiebnych (miesnie przedramion, zgi-
nacze stop).
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Leczenie miopatii zapalnych

Podstawa leczenia jest konwencjonalna, nie-
swoista terapia immunosupresyjna [6]. Znaczny
odsetek chorych z PM i DM odpowiada poprawa
na leczenie samymi kortykosteroidami albo w po-
faczeniu z innymi lekami immunosupresyjnymi.
W niektérych przypadkach, zwlaszcza PM, ob-
serwuje sie jednak nawroty i oporno$¢ na leczenie.

Leki pierwszego rzutu to prednizon i metylpred-
nizolon. Metylprednizolon podawany dozylnie na
poczatku choroby jest bardziej efektywny i pozwala
szybciej osiggnac¢ poprawe. Leki drugiego rzutu to
azatiopryna, ktéra czesto dolacza sie do prednizo-
nu, uzyskujac lepszg kontrole objawéw choroby
i pozwalajac szybciej zmniejsza¢ dawki lub wycofy-
wac z leczenia kortykosteroidy (zwlaszcza w przy-
padku nasilonych dziatann niepozadanych) oraz
metotreksat. Leki trzeciego rzutu to cyklospo-
ryna, cyklofosfamid, ewentualnie dozylne immu-
noglobuliny. W przypadkach opornych na leczenie
zalecana jest swoista immunoterapia. Stosuje sie tu-
taj: rytuksymab — przeciwciato monoklonalne prze-
ciwko komérkom CD20+b, takrolimus — selektyw-
nie hamujacy transkrypcje cytokin, szczegélnie
interleukiny 2, sirolimus (rapamycyna) — hamuja-
cy proliferacje komérek T i B i produkcje cytokin.

Wtretowe zapalenie mieéni jest miopatia oporna
na leczenie. Wiekszo$¢ chorych nie odpowiada na
leczenie kortykosteroidami ani innymi lekami im-
munosupresyjnymi. W przypadkach dysfagii pro-
buje sie stosowaé¢ immunoglobuliny. Najlepsze efek-
ty leczenia wéréd miopatii zapalnych mozna osig-
gna¢ w DM, gorsze w PM, a IBM nie poddaje sie
leczeniu i prowadzi do unieruchomienia wiekszo-
$ci chorych.

Bardzo wazne jest wczesne rozpoczecie fizjotera-
pii zapobiegajacej przykurczom i zanikowi miesni.

Zapalenie migs$ni o znanej etiologii

Ostre zapalenie mieéni moze by¢é wywolane
przez wirusy, bakterie, pierwotniaki czy grzyby [7].
W przebiegu infekcji wirusowej najczesciej wyste-
puja tagodne objawy kliniczne, ale czasem prze-
bieg moze by¢ ciezki, z towarzyszaca rabdomio-
liza. Wirusy powodujace zapalenie miesni to naj-
cze$ciej wirus grypy i wirus Coxsackie. Lagodne
zapalenie mieéni stwierdza sie w przebiegu infek-
cji wirusem grypy A i B, paragrypy i adenowirusa.
Ostra rabdomioliza moze wystapi¢ w przebiegu gry-
py A iB, infekcji Coxsackie B5, echowirusem, ade-
nowirusem czy wirusem opryszczki. Dobrze po-
znane sg miopatie zapalne spowodowane przez re-
trowirusy HIV.

Klinicznie dominuje mialgia, najczesciej mie$ni
tydek, czasem takze miesni ud, trwajaca 1-2 tygo-
dni. Mozna stwierdzi¢ umiarkowany wzrost ste-
zenia CK. Rzadko dochodzi do mioglobinurii po-
wodujacej ryzyko niewydolnosci nerek.

W przypadkach infekcji bakteryjnych miesien
szkieletowy wykazuje znaczng odpornosé. Tylko
w przypadkach ciezkich bakteriemii moze dojsé do
wystapienia ropni lub tak zwanego ropnego zapa-
lenia mieéni.

W przypadku infekcji grzybiczych zajecie mie-
$ni jest niezwykle rzadkie, dotyczy gtéwnie cho-
rych z zaburzeniami odpornosci, leczonych inten-
sywnie lekami immunosupresyjnymi. Czynnikiem
etiologicznym moga by¢ kryptokoki, candida, hi-
stoplasma.

Zapalenie mie$ni moze by¢ spowodowane przez
Toxoplasma gondii, ktérych nosicielami sa domo-
we zwierzeta. W biopsji mie$nia stwierdza sie
woéwczas nacieki zapalne oraz cysty. Inne czynni-
ki przyczynowe zmian zapalnych w mie$niach to
Trypanosoma, Cysticercus (larwa Taenia solium),
Trichinella, Echinococcus, Toxocara canis.

Choroby te wystepuja regionalnie, zwlaszcza
w przypadku zlych warunkéw sanitarnych.

Choroby nerwéw obwodowych

Choroby nerwéw obwodowych moga by¢ albo
uwarunkowane genetycznie (ruchowo-czuciowe neu-
ropatie dziedziczne) albo nabyte. Proces chorobowy
moze dotyczy¢ oslonki mielinowej (neuropatie de-
mielinizacyjne) albo aksonu (neuropatie aksonalne).

Wsréd neuropatii nabytych okreslenie neuritis
oznacza chorobe zapalng nerwéw spowodowang
przez czynnik zakaZzny lub przez proces immuno-
logiczny. Wér6d czynnikéw zakaznych nalezy
wzigé pod uwage borelioze, HIV, wirusowe zapa-
lenie watroby typu C, pélpasiec, zakazenie wiru-
sem cytomegalii. Do neuropatii o podtozu immu-
nologicznym nalezy przede wszystkim zespét
Guillaina-Barrégo (GBS, Guillain-Barré syndrome)
ijego odmiany, przewlekla idiopatyczna neuropa-
tia demielinizacyjna (CIDP, chronic idiopathic de-
myelinating neuropaty), a takze wieloogniskowa
neuropatia ruchowa z blokiem przewodzenia, cze-
sto ze wzrostem miana przeciwcial przeciwko GM1.

Najczestsza nabyta ostra poliradikuloneuropa-
tig jest GBS, u ktérego podloza leza mechanizmy
immunologiczne komérkowe i humoralne. Od
pierwszego opisu choroby przez Guillaina, Barrégo
i Strohla w 1916 roku, bardzo liczne doniesienia
dotycza spektrum klinicznego choroby, badan elek-
trofizjologicznych oraz préb wyttumaczenia immu-
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nopatogenezy. Badania sa prowadzone takze na
doswiadczalnych modelach alergicznego zapalenia
nerwéw u zwierzat [8]. Dostarczyly one dowodéw,
ze demielinizacja wynika z ataku kompleksu prze-
ciwcialo—komplement na komérke Schwanna i/lub
mieline. W surowicy oséb chorych stwierdzono
obecno$¢ przeciwcial przeciwko mielinie, a wyni-
ki badan immunologicznych potwierdzity zapal-
ny charakter choroby [9]. Sposréd ocenianych
przeciwcial najwiekszy udzial w uszkodzeniu ner-
wu maja przeciwciata przeciwko gangliozydom
GM1. Przeciwciata anty-GM1 klasy IgG wystepuja
u 20-38% chorych z ostrg neuropatig aksonalna,
a okolo 50% os6b ze stwierdzanymi przeciwcialami
przebylo infekcje Campylobacter jejuni, w przypad-
ku ktérej nalezy zadaé pytanie, jaka role pelni
w patogenezie GBS. W surowicy chorych wystepuja
takze inne przeciwciata przeciwko gangliozydom:
GD1a, GD16, asialo GM1 i LM1. Uwaza sig, ze prze-
ciwciata anty GQ1b klasy IgG sa swoiste dla ze-
spolu Millera-Fishera lub GBS z oftalmoplegiag,
przeciwciata przeciwko GD1a wystepuja bardzo
czesto w aksonalnej postaci GBS, a przeciwciala
anty G11 w postaci GBS z objawami opuszkowy-
mi. Nadal jednak immunopatogeneza GBS nie jest
do korica wyjasniona.

Zespot Guillaina-Barrégo
Objawy kliniczne i przebieg

Zesp6! Guillaina-Barrégo jest jedna z najczest-
szych choréb powodujgca ostre porazenie mie-
$ni. Zapadalno$¢ wynosi 0,6—1,9 przypadku na
100 000 os6b. Pierwsze objawy czesto pojawiaja
sie kilka dni lub tygodni po przebytej infekcji
gornych drég oddechowych lub przewodu pokar-
mowego. Jest to symetryczny, wiotki niedowtad
konczyn ze zniesieniem odruchéw fizjologicz-
nych, poczatkowo z przewagg ksobng oraz pare-
stezje. W okoto 50% przypadkéw wystepuje nie-
dowlad mies$ni twarzy, czasem objawy gatkoru-
chowe czy opuszkowe. Przebieg jest najczesciej
jednofazowy, a rokowanie dobre. U okolo 20%
chorych moze wystapi¢ niewydolnosé oddecho-
wa. Do$¢ czesto majg miejsce objawy autono-
miczne, zwlaszcza ze strony ukiadu sercowo-
-naczyniowego, czasem zaburzenia zwieraczy.
Oprécz klasycznej postaci demielinizacyjnej ze-
spolu GBS, opisano ostrg forme aksonalng (AMAN,
acute motor axonal neuropaty; ASMAN, senso-
ry-motor), zwykle poprzedzonag infekcja Campy-
lobacter jejuni lub Haemophilus Influenzae,
z obecnoscia w surowicy chorych przeciwcial
anty-GD1a i innych.

Rozpoznanie GBS opiera si¢ na wywiadzie,
w ktérym wazny jest okres narastania objawodw,
obrazie klinicznym (wiotki niedowtad konczyn ze
zniesieniem odruchéw fizjologicznych), badaniu
plynu mézgowo-rdzeniowego (podwyzszenie ste-
zenia biatka z cytozg nieprzekraczajaca 10 w mm?)
oraz badaniu elektrofizjologicznym. Biopsje ner-
wu wykonuje sie wyjatkowo.

Badania elektrofizjologiczne (elektroneurografia
[ENG, electroneurography] i elektromiografia [EMG,
electromyography]) pozwalaja na odréznienie pro-
cesu demielinizacyjnego od aksonalnego. Zmiany
stwierdzane w badaniu ENG to: zwolnienie szyb-
kosci przewodzenia we wléknach ruchowych i czu-
ciowych nerwéw obwodowych, znaczne wydtuze-
nie latencji fali F, wieloogniskowy blok przewo-
dzenia, czesto niska amplituda odpowiedzi M.
W badaniu EMG stwierdza sie objawy odnerwie-
nia, a nastepnie reinnerwacji w przypadku wspét-
istnienia uszkodzenia aksonalnego. Jesli w nerwie
sg zmiany tylko demielinizacyjne, zapis podstawo-
wy z mieéni jest prawidlowy. Nalezy pamietac, ze
zmiany w badaniu ENG pojawiaja sie dopiero po
kilku, a nawet kilkunastu dniach od poczatku cho-
roby. Wczeéniej prawidlowy wynik nie wyklucza
rozpoznania GBS. Najwcze$niej pojawiajace sie od-
chylenia to wydltuzenie latencji fali F lub jej brak,
wskazujace na zajecie korzeni procesem demieli-
nizacyjnym. Zwolnienie szybkosci przewodzenia
jest znaczne, czesto ponizej 30 m/s. Stwierdzenie
zmian §wiadczgcych o uszkodzeniu aksonalnym
uwaza sie za niepomy$lne rokowniczo. Sa to znacz-
ne obnizenie amplitudy odpowiedzi M podczas
draznienia nerwéw oraz obecno$¢ fibrylacji i do-
datnich fal ostrych w zapisie z mie$ni. Zmiany
elektrofizjologiczne utrzymuja sie bardzo diugo,
czasem miesigce lub lata po klinicznym wyzdro-
wieniu [10].

Leczenie

W leczeniu GBS stosuje sie plazmaferezy
(PE, plasma exchange) i dozylne immunoglobuli-
ny (i.v. Ig) [11]. Ich korzystne dzialtanie jest po-
ré6wnywalne. Kortykosteroidy nie sg wskazane.
Podstawowym wskazaniem do rozpoczecia lecze-
nia PE lub i.v. Ig jest ciezka postaé choroby z unie-
ruchomieniem chorego oraz zagrozenie niewydol-
noscig oddechowa. Leczenie nie jest konieczne
u chorych, ktérzy chodzg samodzielnie w 2. tygo-
dniu choroby. Ponadto konieczne jest stale mo-
nitorowanie wydolnosci oddechowej, czynnosci
serca, leczenie przeciwzakrzepowe, leczenie bélu,
fizjoterapia.
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Przewlekta zapalna neuropatia demielinizacyjna

Przewlekta zapalna neuropatia demielinizacyj-
na (CIDP) to nabyta choroba nerwéw obwodowych
o podlozu immunologicznym, w ktérej objawy na-
rastaja w ciggu co najmniej 2 miesiecy. Nie wiado-
mo, co rozpoczyna proces immunologiczny ani jaki
jest dokladny mechanizm patogenetyczny [12].
Przyjmuje sie, Ze jest on podobny do sugerowane-
go w GBS, aczkolwiek mniej znana jest liczba prze-
ciwcial obecnych w surowicy chorych. Sugeruje
sie udzial przeciwcial przeciwko biatkom mieliny
PO, PMP22, P2 oraz przeciwko gangliozydom, mie-
dzy inymi GM1 i innych. Poza znaczeniem czyn-
nikéw humoralnych istnieja dowody na patogenna
role komérek T.

Objawy kliniczne wynikajg z uszkodzenia ner-
wow o charakterze demielinizacyjnym, ale w wigk-
szo$ci przypadkow wspdlistnieje proces aksonal-
ny; CIDP wystepuje z czestoscia 1 na 100 000 oséb,
w kazdym wieku. Wiotki niedowtad konczyn roz-
wija sie zwykle powoli, obejmuje symetrycznie
mieénie ksobne i dosiebne. Objawy autonomiczne
sa rzadkie. Przebieg choroby moze by¢ postepuja-
cy lub nawracajgcy. Obecnos¢ zmian aksonalnych
z ubytkiem wlékien w nerwie pogarsza rokowanie.

Rozpoznanie opiera sie na stwierdzeniu powol-
nego narastania niedowladu wiotkiego ze zniesie-
niem odruchéw fizjologicznych, stwierdzeniu pod-
wyzszonego stezenia biatka w plynie mézgowo-
rdzeniowym i odchylenn w badaniu ENG. O proce-
sie demielinizacyjnym §wiadczy obecnosé bloku
przewodzenia, zwolnienie szybkoéci przewodzenia,
wydluzenie latencji fali F. Zadna z tych zmian po-
jedynczo nie jest swoista dla CIDP. Opracowano
kryteria elektrofizjologiczne rozpoznania choroby:
duze, dodatkowe i wykluczajace (w 1991 roku
przez Amerykanska Akademie Neurologii, a w 2003
roku przez Federacje Towarzystw Neurologicz-
nych). Uwaza sie, ze sa one jednak nazbyt restryk-
cyjne [13].

W leczeniu CIDP stosuje sie kortykosteroidy,
i.v. Ig oraz PE [14]. Leczenie jest nieraz dtugie, wielo-
letnie. Poczatkowa dawka prednizonu wynosi
1 mg/kg mc., zmniejsza sie stopniowo w miare po-
prawy. Immunoglobuliny podaje sie w dawce 0,4 g/
/kg mc. przez 5 dni. Mozna takze stosowa¢ PE w przy-
padku braku poprawy po Ig. Kortykosteroidy sa
zwykle stosowane bardzo dtugo. W przypadkach
opornych stosuje sie azatiopryne, cyklofosfamid.
W przypadku czysto ruchowej postaci CIDP ko-
nieczne jest rozpoczecie leczenia immunoglobuli-
nami, poniewaz kortykosteroidy moga nasila¢ ob-
jawy choroby. Uzupelnieniem leczenia farmakolo-

gicznego jest fizjoterapia, ewentualne zaopatrze-
nie ortopedyczne oraz leczenie b6lu neuropa-
tycznego.

Neuromiotonia

Opisana po raz pierwszy przez Isaacsa w 1961 ro-
ku, charakteryzuje sie sztywnoscig miesni w wyni-
ku statej, spontanicznej czynnosci wiékien miesnio-
wych, zwigzanej z nadpobudliwo$cia, wynikajaca
z patologii kanaléw potasowych w zakoniczeniach
nerwowych [15]. Patologia ta spowodowana jest albo
mutacjami w genie kanatéw potasowych (w postaci
wrodzonej), albo przez mechanizm autoimmuno-
logiczny (przeciwciata przeciwko kanatom potaso-
wym) w postaci nabytej [16], ktéra moze wspdlist-
nie¢ z innymi chorobami immunologicznymi, jak
grasiczak z miastenig lub bez, moze tez wystepo-
wacé jako zespol paranowotworowy. W surowicy
chorych stwierdza sie czesto obecnosé takze in-
nych przeciwcial, miedzy innymi przeciwko recep-
torom acetylocholiny. Stwierdzenie obecnosci prze-
ciwcial i odpowiedz na leczenie plazmafereza prze-
mawia za podlozem immunologicznym schorzenia,
a celem wydaje sie by¢ neuronalny, bramkowany
potencjatem kanal potasowy (VGKC, voltage-gated
potassium channel antibodies).

Rozpoznanie neuromiotonii opiera si¢ na ba-
daniu elektrofizjologicznym. Czynno$¢ sponta-
niczna jest bardzo nasilona, czesto ciagla i obej-
muje wyladowania neuromiotoniczne, miokimie,
wytadowania multipletéw. W leczeniu objawo-
wym stosuje sie karbamazepine z bardzo dobrym
efektem.
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