parestezii a bolesti. Casté jsou okohybné po-
ruchy, pfipadné poruchy polykani a to trvalé
¢i intermitentné se vyskytujici (5, 88-99).

3.3.3.4 Chronickd zdnétlivd
demyelinizacni polyneuropatie (CIDP)
Jednd se o senzitivhé-motorickou ¢i pre-
vazné motorickou polyneuropatii, zpUso-
bujici distalni i proximalni slabost zejména
dolnich konc¢etin. Monoklonalni imunoglo-
bulin je dle publikovanych praci prokazovan
u vice nez 20% pacientl s CIDP. Tento typ
polyneuropatie byvéa c¢astéjsi u pacientd
s M-1gG a M-IgA a je také castéjsi u pacientl
s Waldenstromovou makroglobulinemii ¢i
mnohocetnym myelomem (5, 88-99).

3.3.3.5 Asymetrické formy multifokdlnich
demyelinizacnich autoimunitné
podminénych neuropatii

Jde opravdu o velmi vzacné typy postize-
ni. Recentni publikace prokazuji vyskyt M-Ig
asi u 25 % pacientl s témito formami periferni
neuropatie, vétsinou jde o M-IgM. Jedna se
zejména multifokalni motorickou neuropatii
(multifocal motor neuropathy - MMN) charak-
terizovanou vicecetnymi ¢isté motorickymi
lézemi rliznych perifernich nerv(. Postizeni
vede k rozvoji asymetrickych chabych paréz
vétsinou inicidlné na HKK, bez senzitivnich
symptom. Tento typ polyneuropatie byva
asociovan s vyskytem protilatek proti GM1
gangliosidiim.

Multifokalni asymetrickou demyelinizacni
senzitivné-motorickou polyneuropatii (multi-
focal acquired demyelinating sensory and
motor neuropathy — MADSAM), ktera je sen-
zitivné-motorickou variantou predchoziho
onemocnéni, obvykle bez prikazu anti-GM1
protilatek. Pfedstavuje urcity prechod mezi
CIDP a MMN (5, 88-99).

3.3.3.6 Lécba vyse uvedenych neuropatii

U vsech vyse uvedenych typd poly-
neuropatii (DADS, CIDP, MMN, MADSAM,
CANOMAD) Ize kromé fyzioterapie a pfipadné
symptomatické |é¢by neuropatické bolesti
terapeuticky vyuzit postupy ovliviujici pra-
béh onemocnéni, tedy aplikaci intravenéznich
imunoglobulint (IVIG), plazmaferézu a u né-
kterych forem (CIDP, MADSAM) také korti-
koidy. Tyto postupy jsou obvykle pouzivany
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jako lé¢ba prvni linie a maji potencial zlepsit
klinicky stav pacienti a vyznamné zpomalit
progresi onemocnéni. Cast pacientd vyzadu-
je dudlni terapii, napfiklad IVIG + kortikoidy,
pfipadné kombinaci IVIG a intenzivnéjsich 1é-
Cebnych postupl uvedenych nize (5, 89-104).

U pacient( s anti-MAG protilatkami a také
u pacient s DADS-M, CANOMAD a nékterych
forem MADSAM asociovanych s vyskytem
M-Ig jsou vyse popsané terapeutické pfistupy
casto nedostatec¢né ucinné. V takovych pfipa-
dech je vhodné zkusit 1é¢bu potlacujici tvorbu
autoprotilatek. V této indikaci je v odborné
literatufe popsano pouziti nasledujicich pre-
paratl: rituximabu, pfipadné novéjsich Iékd,
obinutuzumabu, ibrutinibu ¢i jeho novéjsich
derivatQ, které vsak zatim u nas nejsou do-
stupné (acalabrutinib, zanubrutinib), pfipadné
venetoclax, anebo |ékl ze skupiny klasickych
cytostatik: cyklofosfamid, chlorambucil, aza-
thioprin, fludarabin ¢i bendamustin). Moznym
fesenim je i kombinace téchto agresivnéjsich
|é¢ebnych pfistupt s vyse popsanymi prvolini-
ovymi terapiemi demyeliniza¢nich polyneuro-
patii. Podle nékterych publikovanych pfipado-
vych studii je ke zvazeni aplikace rituximabu
¢i daldich agresivnéjsich l1é¢ebnych strategif
i u pacientu s ostatnimi typy M-IgM asociova-
nych demyelinizac¢nich polyneuropatii, pokud
nejsou prvoliniové postupy dostatecné ucinné
(5,90-104).

3.3.3.7 Axondlni & smisené axondlné

demyelinizacni neuropatie
Kromé popsanych demyeliniza¢nich

neuropatii je predevsim u pacientli s M-IgG

a M-IgA a mensiho podilu pacientd s M-IgM

popisovan zvyseny vyskyt axonalni (¢i smise-

né axondlné-demyeliniza¢ni) distalni senzitiv-

né-motorické polyneuropatie, podobné idi-

opatickym typdm polyneuropatii a nesplnujici

kritéria primarné demyelinizacnich postizeni.

Také tato skupina je ziejmé vysoce heterogen-

ni a lze z ni vydélit nékolik rliznych skupin:

B Neékteré prace prokazuji vyskyt anti-MAG
protilatek i u mensi ¢asti téchto pacientt
zejména s M-IgM. Otézkou je spravnost
stanoveni typu polyneuropatie, resp.
validity hodnoceni demyeliniza¢niho
podilu postiZeni, protoze po delsim trvani
postizeni nardsta podil axonalni slozky,
zatimco demyeliniza¢ni podil jiz nemusi

byt zietelné patrny. | u téchto pacientdl je
jisté vhodné zvazit alespon terapeuticky
pokus s léky doporucovanymi u DADS-M
s anti-MAG protilatkami popsany vyse.
Zejména u asymetrickych forem polyneu-
ropatie je moznym vysvétlenim vaskuli-
tida. Tuto diagnézu vyznamné podporuje
prukaz kryoglobulin(, definitivni stano-
veni diagnoézy je mozné provést z biopsie
periferniho nervu (nejc¢astéji nervus sura-
lis). Také v tomto pfipadé je indikovéna ne-
specifickd 1écba kortikoidy, IVIG pfipadné
dalsimi preparéty, velmi podobné jako
v pfipadé demyeliniza¢nich neuropatif
(5,90-104).

U nékterych pacientd predevsim s M-IgG
¢i M-IgA mUze byt axondlni neuropatie
podminéna AL-amyloidézou. Onemocnéni
je zpusobeno ukladanim lehkych fetézch
monoklondlnich imunoglobulind (prede-
vsim typu lambda) do rliznych tkani a ma
vétsinou multiorganovou manifestaci.
Polyneuropatie byva distalni symetricka
axonalni, dominantné senzitivni s vyrazny-
mi pozitivnimi senzitivnimi symptomy
charakteru parestezii a neuropatické boles-
ti, lokalizovanymi pfedevs$im akralné na dol-
nich koncetindch s postupnym proximal-
nim Sifenim. Soucasné jsou Casté a vyrazné
symptomy dysfunkce autonomniho ner-
vového systému (ortostaticka intolerance,
zacpy ¢i prajmy, pocit casného nasyceni,
poruchy potivosti, sexualni a/nebo geni-
tourinarni dysfunkce). Frekventni byva také
oboustranny syndrom karpélniho tunelu,
¢asto s nizsi ucinnosti opera¢niho fedeni.
Polyneuropatie postihuje predilekéné tzv.
tenkd nervova vldkna (pfi jejich vyhrad-
nim postizeni nemusi mit polyneuropa-
tie odpovidajici koreldt na EMG vysetfeni
a je nutné objektivizovat ji jinymi meto-
dami, napf. kozni biopsii). Kromé postizeni
perifernich nervi jsou typicky postizeny
i dalsi organy a orgdnové systémy: typicky
je vyrazny vdhovy ubytek, casté je srdecni
selhani, renalni ¢i hepatalni dysfunkce, ocni
zmény apod. Diagnosticky Ize provést bi-
opsii tukové tkané pripadné periferniho
nervu, pomoci mize také kardiologické
vysetieni. Pokud se prokaze souvislost neu-
ropatie s AL-amyloidézou, je indikovana
standardni |é¢ba AL-amyloid6zy (90-104).
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