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STRESZCZENIE

Autorzy przedstawili przypadki dwdch pacjentek z wieloletnim rozpo-
znaniem astmy oskrzelowej, u ktorych po incydencie ostrej niewy-
dolnosci oddechowej, w przebiegu choroby podstawowej z nastepo-
wym zatrzymaniem krazenia, wystapit zespot Lance-Adamsa. Obser-
wowano mioklonie zamiarowe, niezborno$¢ konczyn i dyzartrie.
Pierwszg chorg leczono kwasem walproinowym, drugg — klonaze-
pamem, uzyskujac wyrazne zmniejszenie nasilenia mioklonii.
Stowa kluczowe: zespét Lance-Adamsa,

encefalopatia anoksyczna, mioklonie zamiarowe

Mioklonie sa naglymi, szybkimi, trwajacymi 10—
-50 ms, a rzadko powyzej 100 ms, niezaleznymi
od woli ruchami, wynikajacymi z krétkich skur-
cz6w mieéni, ich czesci lub grup mieéniowych
(mioklonie dodatnie). Sa one wynikiem synchro-
nicznej czynnos$ci mieéni agonistycznych i antago-
nistycznych, uczestniczacych w wykonywaniu
ruchu. Wyréznia sie takze mioklonie ujemne, kté-
re sg spowodowane krotka przerwa, pojawiajaca sie
podczas tonicznego skurczu mieéni. Wystepuja one
miedzy innymi w encefalopatiach metabolicznych

Adres do korespondenciji: dr med. Stawomir Budrewicz
Klinika Neurologii AM

ul. Traugutta 118, 50-420 Wroctaw

tel./faks: 071 342 49 19

e-mail: s.budrewicz@wp.pl

Polski Przeglad Neurologiczny 2006, tom 2, 4, 216-219
Wydawca: Wydawnictwo Via Medica

Copyright © 2006 Via Medica

(np. asterixis). Mioklonie moga sie pojawia¢ poje-
dynczo lub tez wystepowac seriami. Ze wzgledu
na lokalizacje dzieli sie je na ogniskowe, segmen-
talne i uogdlnione. Niekiedy maja charakter fizjo-
logiczny; sa wéwczas uogbélnione i wystepuja
w okresie przysennym, w czasie snu oraz po ciez-
kiej pracy fizycznej. Do mioklonii fizjologicznych
nalezy takze czkawka. Mioklonie wywotane zew-
netrznymi bodZcami czuciowymi, stuchowymi czy
wzrokowymi okreéla sie jako odruchowe. Mioklo-
nie prowokowane ruchem to action myoclonus.
Wsréd mioklonii patologicznych, ze wzgledu na
lokalizacje uszkodzenia uktadu nerwowego, wyr6z-
nia sie: mioklonie korowe, podkorowe, pozapira-
midowe, pniowe i rdzeniowe. Moga one takze wy-
stepowaé¢ w uszkodzeniu nerwéw obwodowych
i m6zdzku. Mioklonie korowe sa zwiazane z za-
burzeniami czynnosci kory czuciowo-ruchowej, za-
zwyczaj maja charakter ogniskowy, sa szybkie
i krétkie, czesto prowokowane bodZcem czucio-
wym. U chorych z tym rodzajem mioklonii czesto
obserwuje sie ostabienie hamujacego dziatania
transmiteréw GABA-ergicznych oraz bardzo wy-
sokg amplitude odpowiedzi somatosensorycznych
potencjatéw wywolanych. Mioklonie pniowe po-
wstaja w wyniku zaburzenia czynno$ci uktadu siat-
kowatego, najczesciej z powodu zaburzen ukrwie-
nia jader paramedialnych wzgérza oraz uszkodze-
nia obszaru jadra czerwiennego, zebatego i dolne-
go oliwki (tzw. tréjkata Guillaina-Mollareta). Mio-
klonie rdzeniowe powstaja w wyniku nieprawidto-
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wych pobudzen w rdzeniu kregowym, by¢ moze
jako nastepstwo uposledzenia hamujgcego dziata-
nia glicyny; sa podstawowym objawem niektérych
rodzajow padaczki.

Mioklonie sa czestym objawem w chorobach
zwyrodnieniowych, spichrzeniowych, encefalopa-
tiach metabolicznych i hipoksemicznych, w zespo-
fach paranowotworowych (zesp6t opsoklonie-mio-
klonie), w infekcjach uktadu nerwowego, w cho-
robach prionowych; wystepuja takze po urazach
mozgu i zatruciach.

Rzadkim schorzeniem przebiegajacym z mioklo-
niami jest, opisany w 1963 roku przez Lance
i Adamsa [1], zesp6t objawéw obejmujacy: encefa-
lopatie anoksyczng, mioklonie zamiarowe, tagod-
ny deficyt funkcji poznawczych oraz ataksje méz-
dzkowsq. Przyczynami tego zespolu sa najczesciej
pierwotna niewydolno$é oddechowa z nastepo-
wym zatrzymaniem krazenia, ostra obturacja drég
oddechowych (np. w przebiegu astmy, skurczu
krtani, utoniecia, zadzierzgniecia czy zachtyénie-
cia), a takze niewydolno$¢ miesni oddechowych
w przebiegu schorzen obwodowego uktadu nerwo-
wego (np. w miastenii rzekomoporaznej, ostrej po-
liradikuloneuropatii zapalnej) [1-3]. Wszystkie
wymienione powyzej przyczyny prowadza do nie-
dotlenienia o$rodkowego ukladu nerwowego
(OUN), jednak patomechanizm mioklonii zamia-
rowych w zespole Lance-Adamsa nie zostal dotych-
czas wyjasniony. Uwaza sie, ze ich przyczyng moze
by¢ niedob6r serotoniny [2, 3]. W badaniu przed-
miotowym obserwuje sie mioklonie, w tym zamia-
rowe, a takze uogélnione. Sa one czesto prowoko-
wane ruchem dowolnym, bodZcem dotykowym,
bélowym, akustycznym, kaszlem lub ziewaniem
[1-6]. Obecne sa takze objawy niezbornosci mézdz-
kowej oraz niewielkie upoéledzenie funkcji inte-
lektualnych. W badaniu elektroencefalograficznym
(EEG) stwierdza sie zespoly wieloiglica—fala wol-
na, ktére sg zsynchronizowane czasowo z mioklo-
niami, za§ w badaniach obrazowych — poszerze-
nie uktadu komorowego, zmiany struktury lewego
plata skroniowego, pétkul mézdzku i pnia mézgu
[2-5]. W plynie mézgowo-rdzeniowym obniZzone
jest stezenie kwasu 5-hydroksyindolooctowego
(metabolit serotoniny), a w badaniu neuropatolo-
gicznym obserwuje sie uszkodzenie neuronéw se-
rotoninergicznych jader szwu.

W leczeniu stosowano dawniej 5-hydroksytryp-
tofan, lewodope oraz piracetam, klonazepam i dia-
zepam [2-4, 7-10]. Obecnie lekiem z wyboru jest
kwas walproinowy. Nalezy pamietaé, ze podanie
niektérych lekéw, na przyklad trimetoprimu z sul-

fametazolem, moze nasili¢ mioklonie w zespole
Lance-Adamsa [11].

Opis przypadkéw
Przypadek 1.

Kobieta 36-letnia, z rozpoznang w 30. roku
zycia astmg oskrzelows, zostata przyjeta do Kli-
niki Neurologii Akademii Medycznej we Wrocla-
wiu z powodu mioklonii zamiarowych czterech
koniczyn, afonii oraz zaburzen polykania. Kilka
tygodni przed przyjeciem doszlo do 3-krotnej,
ostrej niewydolnoéci oddechowej w przebiegu sta-
nu astmatycznego, z nastepowym zatrzymaniem
krazenia. Po 3. epizodzie pacjentka wymagata kil-
kudniowej wentylacji mechanicznej oraz sedacji,
po czym wystapily uogélnione, toniczno-klonicz-
ne napady padaczkowe. W badaniu EEG stwier-
dzano wéwczas asymetryczny rytm o (8-9 Hz),
z wyzsza amplituda po stronie lewej oraz grupa-
mi fal wolnych i ostrych, ktérych liczba wzrasta-
ta podczas préb aktywacyjnych. Wykonywana 2-
-krotnie tomografia komputerowa (CT, computed
tomography) gtowy nie wykazata zmian. W dniu
przyjecia do Kliniki w badaniu przedmiotowym
obserwowano: afonie i dysfagie z miokloniami
podniebienia, dodatnie objawy deliberacyjne, mio-
klonie zamiarowe w zakresie mieéni czterech kon-
czyn, wystepujace podczas wykonywania ruchéw
celowych, dysmetrie w prébach zbornosciowych,
asynergie tutowia, a ponadto — obniZone napiecie
mieéniowe w konczynach oraz ostabienie odru-
chow gtebokich. W kolejnym badaniu EEG obecne
byly wieloiglice oraz zespoly wieloiglica—fala wol-
na, z przewaga po stronie lewej. Byly one zsynchro-
nizowane z miokloniami prowokowanymi rucha-
mi koniczyn (ryc. 1). Badania neurograficzne i pty-
nu mézgowo-rdzeniowego pozwolity wykluczyé
ostra zapalna poliradikuloneuropatie.

Na podstawie wywiadu (3-krotna ostra niewydol-
no$¢ oddechowa z zatrzymaniem krazenia), charak-
terystycznych objawéw klinicznych — mioklonie
zamiarowe, objawy mézdzkowe — oraz zmian w za-
pisie EEG rozpoznano zespét Lance-Adamsa.

W leczeniu zastosowano kwas walproinowy
w dawce 1500 mg na dobe oraz intensywna reha-
bilitacje ruchowa, uzyskujgc zmniejszenie nasile-
nia mioklonii oraz niezbornosci konczyn, a takze
poprawe artykulacji i potykania. Dalszej normali-
zacji ulegl zapis EEG.

Przypadek 2.
Kobieta w wieku 63 lat, obcigzona wieloletnig
astma oskrzelowa, zostala przyjeta do Oddziatu
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Rycina 1. Zapis EEG (36-letnia pacjentka opisana jako przypadek 1.) — wieloiglice oraz
zespoly wieloiglic i fal wolnych z przewaga po stronie lewej, zsynchronizowane
z miokloniami prowokowanymi ruchem konczyn

Neurologicznego Wojewodzkiego Szpitala Specja-
listycznego w Olsztynie z powodu padaczki leko-
opornej. W wywiadzie stwierdzono, ze przed oko-
fo 3 laty doszlo u niej do zatrzymania oddechu
i krazenia w przebiegu ciezkiego napadu astma-
tycznego, z nastepowsq reanimacjg. Chora byta
woweczas przez 3 tygodnie hospitalizowana na od-
dziale intensywnej terapii. Od tego czasu wyste-
powaly nieregularne skurcze mie$ni w r6znych
okolicach ciata, bez zaburzen §wiadomosci, a po-
nadto zaburzenia chodu i zbornosci koiczyn. Przy
przyjeciu na oddziat obserwowano dyzartrie oraz
wieloogniskowe mioklonie pozytywne i negatyw-
ne, zZ przewaga po stronie prawej, znacznie sie na-
silajace przy ruchu i emocji. Obejmowaty one mie-
dzy innymi mie$nie twarzy, tutowia i przepony.
W badaniu CT gltowy stwierdzono ognisko hipo-
densyjne w okolicy jader podstawy po stronie le-
wej; badanie EEG byto trudne do interpretacji z po-
wodu licznych artefaktéw ruchowych. Wynik ba-
dania z uzyciem skali Mini-Mental State Examina-
tion (MMSE) wynosil 19 punktéw (umiarkowane
zaburzenia poznawcze). W leczeniu zastosowano
piracetam w dawce 24 g na dobe, nie uzyskujac
poprawy stanu klinicznego. Nastepnie do leczenia

wlaczono klonazepam, po ktérym obserwowano
wyrazne zmniejszenie nasilenia mioklonii.

Podsumowanie

Przedstawiono dwa przypadki encefalopatii anok-
sycznej (zespolu Lance-Adamsa), w ktérych objawy
neurologiczne poprzedzata niewydolnosé oddecho-
wa w przebiegu astmy oskrzelowej i zatrzymanie
krazenia, wymagajace podjecia dziatan resuscyta-
cyjnych. Pierwotna niewydolno$¢ oddechowa wraz
z nastepowa asystolia stanowia jedna z najczest-
szych przyczyn tego rzadkiego zespolu, w ktérym
do najczestszych objawéw naleza mioklonie zamia-
rowe. W drugim z przedstawionych przypadkéw
obserwowano wyrazne nasilanie si¢ mioklonii w sy-
tuacjach stresowych. Duze dawki piracetamu nie
spowodowaly zmniejszenia nasilenia mioklonii. Wy-
razng poprawe kliniczna obserwowano natomiast
po leczeniu kwasem walproinowym oraz klonaze-
pamem.
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