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Stwardnienie zanikowe boczne
z objawami piramidowo-
-pozapiramidowymi oraz jako
zespot paranowotworowy
— opis dwoéch przypadkow
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STRESZCZENIE

Autorzy opisali dwoch chorych na stwardnienie zanikowe boczne
(SLA, sclerosis lateralis amyotrophica) wspotwystepujace ze
wzmozonym napigciem miesniowym. U pierwszego pacjenta
hipertonia migSniowa miata charakter spastycznosci migSniowej,
u drugiego — potaczenia spastycznoscii sztywnosci migsniowe;.
W obrazie klinicznym obu przypadkdw obserwowano cechy
charakterystyczne dla choroby neuronu ruchowego. Ponadto
U pierwszego mezczyzny waznym objawem byty silne béle od-
cinka ledZzwiowo-krzyzowego kregostupa, ktdre przyczynity sig
do prawidfowej diagnostyki i umozliwity ostateczne rozpoznanie
SLA paranowotworowego, wspotwystepujacego z rakiem nerki.
U drugiego zas stwierdzono nadjadrowe porazenie ruchomosci
gatek ocznych oraz sztywno$¢ mig$niowa, co pozwolito rozpoznaé
SLA wspétwystepujace z parkinsonizmem. W badaniach elektrofi-
zjologicznych wykazano cechy neurogennego uszkodzenia migsni
z czynnym odnerwieniem i reinerwacja na kilku poziomach. W tera-
pii w obu przypadkach podawano riluzol, dodatkowo u obu chorych
zastosowano odmienne leczenie wzmozonego napiecia migsnio-
wego. Do leczenia pacjenta w wieku 78 lat z paranowotworowg
chorobg neuronu ruchowego w celu zmnigjszenia spastycznosci
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wigczono baklofen. Choremu w wieku 71 lat za$ podawano le-
wodope w celu ograniczenia objawdw pozapiramidowych, w tym
sztywnosci mieSniowej. Poprawe w zakresie objawow wspotto-
warzyszacych — hipertonii mieSniowej — osiggnieto w drugim
przypadku, co zasadniczo wptyneto na jakos$¢ zycia pacjenta.
Polski Przeglad Neurologiczny 2017; 13 (3): 137143
Stowa kluczowe: stwardnienie zanikowe boczne,
wzmozone napigcie migSniowe, zespdt paranowotworowy,
porazenie nadjadrowe, riluzol

Wprowadzenie

Stwardnienie zanikowe boczne (SLA, sclerosis
lateralis amyotrophica) jest postepujaca chorobg
neurozwyrodnieniowg osrodkowego i obwodo-
wego neuronu ruchowego o nieustalonej etiologii
i patogenezie. Prawdopodobnie w patogenezie
istotna role odgrywaja czynniki genetyczne, §ro-
dowiskowe i toksyczne. Stwardnienie zanikowe
boczne wystepuje we wszystkich cze$ciach §wiata
zroczng zapadalno$cig 1-3 przypadkéw na 100 tys.
mieszkancéw. W kilkuletniej obserwacji autoréow
zauwazono wigksza czesto$é zachorowania w oko-
licach miejscowosci Radomsko w poréwnaniu
z okolicami Czestochowy, na co by¢ moze maja
wplyw czynniki srodowiskowe lub genetyczne.
Choroba 2-krotnie cze$ciej dotyczy mezczyzn niz
kobiety, ze szczytem zachorowan w piatej i szdstej
dekadzie zycia, tylko u 10% pacjentéw ujawnia sie
przed 40. lub po 70. roku zycia [1-4]. Wyr6znia
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sie trzy postacie SLA: sporadyczna (klasyczna
Charcota), rodzinng i nietypowa (zesp6l SLA-
—parkinsonizm; SLA-otepienie czotowo-skronio-
we [FTD, frontotemporal dementia]) [3, 5].
Okoto 90% przypadkéw to postacie sporadycz-
ne, w 5-10% zas$ to posta¢ rodzinna o autosomal-
nie dominujacym typie dziedziczenia. Choroba
jest heterogenna. U 20-30% pacjentéw z postacia
rodzinng SLA (SLA 1) potwierdzono mutacje
na chromosomie 21 w genie kodujacym Cu/Zn
dysmutaze nadtlenkowsq typul (SOD1). Inne loci
genowe powiazane ze stwardnieniem zanikowym
bocznym to: 2q33 (gen kodujacy arsyne; SLA 2; po-
sta¢ dziedziczona autosomalnie recesywnie [AR,
autosomal recessive]), 15q (biatka nie poznano;
SLA 5), 9934 (gen kodujacy senataksyne; SLA 4),
18qg21 (biatko nieznane; SLA 6), 9q21—q22 (biatko
nieznane; SLA polaczone z FTD), 1936 (gen kodu-
jacy biatko wigzace proteing TAR DNA; SLA 10,
element wspélny dla SLA i FTD), oraz 12q24 (gen
kodujacy ataksyne 2; u chorych z ataksja rdzenio-
wo-mézdzkowsq [SCA 2, spinocerebellar ataxial;
SLA 13). Czynniki genetyczne nalezy réwniez brac¢
pod uwage w SLA potaczonym z parkinsonizmem
i otepieniem. Wywiad rodzinny w tym przypadku
stwierdza sie w okoto 80% przypadkéw. Réwniez
stres oksydacyjny odgrywa role w powstawa-
niu postaci sporadycznej SLA. U 0s6b chorych
w moézgu i rdzeniu stwierdzono ubytek glejowe-
go transportera glutaminianu (GLT-1), w plynie
moézgowo-rdzeniowym i rdzeniu kregowym
chorych odnotowano zwiekszone wytwarzanie
3-nitrotyrozyny. Istota schorzenia jest postepujace
zwyrodnienie komérek piramidowych i ich zlacza
w rogach przednich rdzenia kregowego, gléwnie
w okolicy zgrubienia szyjnego i ledZwiowego
rdzenia, okolicy ruchowej kory mézgu z neuro-
nami ruchowymi rdzenia oraz jader ruchowych
nerwéw czaszkowych [6-8]. Rozpoznanie opiera
sig na obrazie klinicznym, czemu stuza kryteria
opracowane przez El Escorial World Federation of
Neurology z 1998 roku (tab. 1). W przypadkach
atypowych postaci SLA w rozpoznaniu decydujg-
cy jest wynik badania elektrofizjologicznego [1, 9].
Doktadnosé rozpoznania klinicznego szacuje sie
na okolo 95%. W poczatkowej fazie w obrazie
klinicznym dominujg ostabienie i zanik mies$ni
w zakresie jednej koniczyny gérnej (zanik dotyczy
najpierw migéni drobnych dloni potem obreczy
barkowej). Nastepnie zmiany pojawiajg sie w prze-
ciwleglej koniczynie, a p6zniej w konczynach
dolnych. Objawy opuszkowe i rzekomopuszkowe
w postaci dyzartrii i dysfagii oraz zaburzenia od-

dechowe obserwuje sig w r6znych fazach choroby,
jednak najczesciej w jej zaawansowanym stadium.
W 25% przypadkéw objawy opuszkowe mogag by¢
pierwszym symptomem choroby, w 1-2% pocza-
tek objawéw wigze sie z ostabieniem mieéni od-
dechowych. Wymienionym objawom towarzyszg
wygorowane (w poczatkowej fazie) lub ostabione
(w fazie zaawansowanej) odruchy gtebokie, obu-
stronny objaw Babinskiego, fascykulacje miesni
konczyn, tutowia oraz jezyka. Zwykle nie stwier-
dza sig zaburzen czucia i dysautonomii (w poczat-
kowej fazie choroby), zaoszczedzone sg réwniez
narzady zmystéw, intelekt, nerwy gatkoruchowe
oraz unerwienie zwieracza pecherza i odbytu
[1-3, 9-11]. Rozpoznanie kliniczne powinno by¢
potwierdzone badaniem elektroneurograficznym
(ENG) i elektromiograficznym (EMG). Konieczne
jest wykonanie badania EMG z wielu mieéni, kt6-
rych unerwienie pochodzi z r6znych segmentéw
rdzenia. Zwykle ocenia sig w ten sposéb odcinek
szyjny (C4-C5, C7-C8), piersiowy, ledZwiowo-
-krzyzowy (L4-L5, L5-S1) i opuszke (jadro nerwu
XII) [9]. Badanie ENG wykonuje sie w celu wyklu-
czenia polineuropatii, gtéwnie wieloogniskowej
polineuropatii ruchowej z blokiem przewodzenia,
ktora jest chorobg poddajgcy sie skutecznemu le-
czeniu. W typowych postaciach badanie ujawnia
aksonalng neuropatie ruchowa, szybko$¢ przewo-
dzenia we wiéknach ruchowych i czuciowych jest
prawidtowa lub nieznacznie zwolniona. Rzadko
stwierdza sie blok przewodzenia. Do rozpoznania
elektrofizjologicznego SLA konieczne jest stwier-
dzenie zapisu neurogennego z migéni, z cechami
odnerwienia w co najmniej 3 poziomach [9, 12,
13]. Niestety nie ma skutecznej terapii omawiane-
go schorzenia, jedynym dostepnym i zalecanym
lekiem jest riluzol, ktéry ma minimalny wplyw
na przezycie chorych, ale nie poprawia jakosci
zycia [1, 2, 6, 9]. Wiekszo$¢ pacjentéw przezywa
okolo 2-3 lat od momentu wystapienia objawoéw,
zdarzaja sie réwniez dluzsze przezycia: okolo 25%
chorych zyje 5 lat, 5-10% za$ 10 lat [3, 7, 10].
Do wspomnianej nietypowej postaci SLA zalicza
sie przypadki jego wspétwystepowania z innymi
chorobami neurozwyrodnieniowymi, takimi jak
otepienie czolowo-skroniowe, choroba Parkin-
sona, a takze wystgpowanie SLA jako zespolu
paranowotworowego [14-20].

Celem pracy byta préba korelacji obrazu
klinicznego i wynikéw badan neurofizjologicz-
nych u pacjentéw ze wzmozonym napieciem
migéniowym w przebiegu SLA. Okre$lono stan
kliniczny i przeanalizowano wyniki badan neuro-
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Tabela 1. Stopnie kliniczne rozpoznania stwardnienia zanikowego bocznego (SLA, sclerosis lateralis amyotrophica) —
kryteria El Escorial (EEC, El Escorial Criteria) z 1998 roku (zrédto [9])

Klinicznie pewne SLA

Cechy uszkodzenia GNR i DNR w regionie opuszki i przynajmniej
w dwoch regionach rdzenia kregowego lub uszkodzenie GNR
w dwoch regionach rdzenia kregowego i DNR w trzech regionach

Klinicznie prawdopodobne SLA

Kliniczne cechy uszkodzenia GNR i DNR przynajmniej w dwoch regionach

anatomicznych, przy czym czes$¢ objawow uszkodzenia GNR powinna
koniecznie wystepowac w regionie powyzej uszkodzenia DNR

Klinicznie prawdopodobne SLA poparte w wynikach
badan laboratoryjnych

Objawy zajecia GNR w jednym lub wiecej regionach oraz objawy
uszkodzenia DNR w badaniu EMG w dwdch regionach

Klinicznie mozliwe SLA

Kliniczne cechy uszkodzenia zaréwno GNR, jak i DNR wystepuja tylko

w jednym i tym samym regionie lub cechy uszkodzenia wytacznie GNR
wystepujace w dwoch lub wiecej regionach albo sg obecne kliniczne
cechy uszkodzenia GNR i DNR, lecz w réznych regionach, pod warunkiem
ze uszkodzenie DNR wystepuje w regionie powyzej objawdéw z GNR; inne
rozpoznania (pozostajace w kregu diagnostyki réznicowej SLA) musza
zostac wykluczone

GNR — gorny neuron ruchowy; DNR — dolny neuron ruchowy; EMG — elektromiografia

fizjologicznych u 2 chorych z SLA. Pierwszy miat
paranowotworowg chorobe neuronu ruchowego,
a u drugiego SLA wspélwystepowato z parkinso-
nizmem. Oceniono sprawno$¢ pacjentéw, uzy-
wajac skali Rankina i skali Barthel, oraz stopien
napiecia miesni, postugujac sie skalg Ashwortha
[21, 22]. Zgodnie z zaleceniami Miedzynarodo-
wej Federacji Neurofizjologii Klinicznej (IFCN,
International Federation of Clinical Neurophysio-
logy) przeprowadzono badania EMG. Wykonano
badanie przewodnictwa ruchowego w nerwach
posrodkowych, tokciowych, piszczelowych
i strzatkowych, oraz przewodnictwa czuciowego
w nerwach posrodkowych, tokciowych i tydko-
wych. Oceniono zapis spoczynkowy, usrednione
parametry pojedynczych jednostek ruchowych,
a takze zapis wykonany w czasie skurczu maksy-
malnego migéni dwugtowego, miedzykostnego I,
obszernego uda bocznego oraz piszczelowego
przedniego. Uzyskane wyniki badan elektrofi-
zjologicznych poréwnano z wlasnymi normami
pracownianymi.

Opisy przypadkow

Pacjent w wieku 78 lat zostal przyjety na oddziat
neurologii w grudniu 2015 roku z powodu zabu-
rzeni mowy o charakterze dyzartrii z towarzyszaca
dysfagia. W wywiadzie ustalono, ze mezczyzna
byt osobg lezgca od okoto pét roku ze wzgledu na
silne béle odcinka ledzwiowo-krzyzowego krego-
stupa, z narastajacym uog6lnionym wzmozonym
napieciem mie$niowym, ogélnym ostabieniem
oraz chwiejno$cig emocjonalng z nadmierng
placzliwoscia. Dotychczas pacjent nie leczyl sie
przewlekle, przeby! w biezacym roku cholecystek-

tomie i choledochoduodenostomie. W badaniu
neurologicznym w chwili przyjecia stwierdzono
zanik miesni jezyka, miesni obreczy barkowej,
miesni drobnych dloni, ud, podudzi, fascykulacje
w zakresie migéni obreczy barkowej, koniczyn
gornych i dolnych, wygérowane odruchy gtebo-
kie z konczyn dolnych z objawem Babinskiego
oraz spastyczno$¢ uniemozliwiajgca pionizacje
pacjenta do siadania i stania, a takze ograniczong
ruchomo$¢ w stawach biodrowych i kolanowych.
Sprawnos$¢ manualna, sita miesniowa i odruchy
Sciegniste w koniczynach gérnych byty prawidto-
we. Spastycznosé wedlug skali Ashwortha wy-
nosita 4 pkt, niepelnosprawno$é w skali Rankina
oceniono na 5 pkt, a w skali Barthel na 0 pkt.
W badaniach laboratoryjnych w pierwszej dobie
stwierdzono podwyzszone stezenie biatka C-re-
aktywnego — 220 mg/] oraz leukocytoze 70-100
w polu widzenia (wpw) i liczne bakterie w osadzie
moczu, pozostale badania: elektrokardiografia
(EKG), rentgenografia (RTG) klatki piersiowej oraz
badanie plynu mézgowo-rdzeniowego byly pra-
widlowe. W badaniu ENG stwierdzono aksonalne
uszkodzenie wiékien ruchowych nerwéw posrod-
kowych, tokciowych, prawego nerwu strzatkowe-
go, aksonalne uszkodzenie wlékien czuciowych
nerw6w lokciowych i aksonalno-demielinizacyjne
wloékien czuciowych nerwéw posrodkowych.
Obraz badania stymulacyjnego odpowiadal ru-
chowej neuropatii aksonalnej. Zapis z mie$ni miat
charakter uszkodzenia neurogennego na pozio-
mie komérki ruchowej rogu przedniego rdzenia
kregowego z cechami odnerwienia i reinerwacji
na poziomie szyjnym, piersiowym, ledZwiowym
i opuszki (tab. 2).

www.ppn.viamedica.pl

139



Polski Przeglad Neurologiczny, 2017, tom 13, nr 3

Tabela 2. Wyniki badania elektrofizjologicznego 78-letniego pacjenta z paranowotworowym stwardnieniem zaniko-

wym bocznym

Nerw Szybkos¢ Latencja Amplituda
[m/s] [ms] [mV]
Przewodzenie we wtéknach ruchowych
Posrodkowy prawy 58,4 4,03 2,6
N > 50 N < 4,2 N>5
Posrodkowy lewy 52,4 3,90 1,88
N > 50 N < 4,2 N>5
tokciowy prawy 55,9 2,97 5,2
N > 52 N < 3,7 N>5
tokciowy lewy 54,0 3,63 4,7
N > 52 N < 3,7 N>5
Strzatkowy prawy 44,8 4,09 2,2
N > 40 N < 5,2 N>5
Piszczelowy prawy 47,3 3,73 8,4
N > 47 N < 3,9 N>5
Przewodzenie we wiéknach czuciowych
Posrodkowy prawy 41,1 4,00 3,8
N > 48 N <34 N> 10
Posrodkowy lewy 43,9 3,59 3,0
N > 48 N<34 N> 10
tokciowy prawy 55,1 3,15 2,4
N > 52 N < 3,45 N> 10
tokciowy lewy 52,0 3,19 7.1
N > 52 N < 3,45 N> 10
tydkowy prawy 55,1 1,79 10,3
N > 46 N < 3,45 N> 10
Dane MUP EMG Czas trwania Amplituda Pole Wskaznik wielkosci
[ms] [uV] [ms/uV] [s1]
Dwugtowy ramienia prawy 13,3 1007 1366 1,33
N<124 N 321-551 N 382-892 N 0,42-0,98
Miedzykostny grzbietowy | prawy 13,3 1380 1959 1,63
N<124 N 505-999 N 529-1038 N 0,6-1,36
Piszczelowy przedni prawy 13,9 1128 1999 1,78
N < 15,3 N 412-920 N 534-1112 N 0,87-1,47
Obszerny uda boczny prawy 13,5 1339 1925 1,67
N < 15,6 N 448-926 N 615-1182 N 0,85-1,63
N — norma; MUP (motor unit potential) — potencjat czynnosciowy jednostki ruchowej; EMG — elektromiografia

Poniewaz od chwili przyjecia pacjent zgtaszat
béle okolicy ledzwiowo-krzyzowej i dodatkowo
w 3. dobie hospitalizacji doszlo do zatrzymania
moczu diagnostyke poszerzono o posiew moczu,
ultrasonografie (USG) jamy brzusznej, urografie,
tomografie komputerowg (CT, computed tomo-
graphy) jamy brzusznej i miednicy. Uwidocznio-
no ostatecznie zmiane lito-guzowatg miedniczki
nerki prawej, ciagnaca sie wzdtuz catego prawego
poszerzonego moczowodu i wypelniajaca prawie
cala powierzchnie pecherza. Obraz na poczatku
nasuwal podejrzenie raka przej$ciowo-komoérko-
wego. Ostatecznie ustalono rozpoznanie parano-
wotworowej postaci choroby neuronu ruchowego.

0Od poczatku hospitalizacji stosowano farmakote-
rapie, rehabilitacje ruchowg z niewielkim efek-
tem, poniewaz wzmozone napiecie miesniowe
utrzymywato sie na stalym poziomie uniemozli-
wiajacym posadzenie czy postawienie pacjenta.
Pacjent nie wyrazil zgody na leczenie operacyjne
i zostal wypisany do domu lezacy, pod opieke
hospicjum domowego, z zaleceniem stosowania
lekéw zmniejszajacych spastycznoéé (baklofen).
Podczas kontrolnej wizyty domowej okoto 3 mie-
sigce po wypisie, stan neurologiczny pacjenta sie
nie zmienit. Stan neurologiczny oceniany wedlug
poprzednio zastosowanych skal réwniez byt stabil-
ny. Wkrétce po wizycie kontrolnej pacjent zmart.
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Drugi pacjent to mezczyzna w wieku 71 lat,
po przebytej przed 30 laty gruZzlicy, po udarze
niedokrwiennym mézgu przed 4 laty. Chory zostat
przyjety na oddzial neurologii z powodu nara-
stajacych od kilku miesiecy zaburzen polykania
z towarzyszacymi zaburzeniami mowy o charak-
terze dyzartrii oraz duzej labilno$ci emocjonalne;j.
W badaniu neurologicznym przy przyjeciu najbar-
dziej widoczne byly: sztywno$é mie$niowa, gtéw-
nie mies$ni osiowych, uniemozliwiajgca pionizacje
pacjenta, uogélniony zanik miesni, szczegdlnie
miegéni obreczy barkowej, miesni drobnych dioni
ijezyka, fascykulacje w obrebie jezyka, wygérowa-
ne odruchy glebokie, spastycznosé¢ i obustronny
objaw Babiniskiego, dodatkowo stwierdzono za-
burzenia gatkoruchowe z porazeniem spojrzenia
ku gérze. Podobnie jak u pierwszego pacjenta,
sprawno$¢ manualna, sita mig$niowa i odruchy
Sciegniste w konczynach gérnych byly prawidto-
we. Ocena spastycznosci i stanu neurologicznego
byly podobne jak u pierwszego chorego: wedlug
skali Ashwortha wynosila 4 pkt., w Rankina
5 pkt., a w skali Barthel 0 pkt. Podczas diagnostyki
wykonano badania laboratoryjne oraz CT glowy,
w ktérych nie wykazano istotnych odchylen
od normy. Diagnostyke poszerzono o badanie
elektrofizjologiczne. W badaniu stymulacyjnym
nie stwierdzono patologii, zapis z mie$ni miat
charakter neurogenny z uszkodzeniem na pozio-
mie komoérki ruchowej rogu przedniego rdzenia
kregowego z cechami odnerwienia i reinerwacji
na kilku poziomach (tab. 3). Rozpoznano SLA
wspo6lwystepujace z parkinsonizmem.

Od pierwszych dni hospitalizacji wdrozono
u pacjenta farmakoterapie, w tym wiaczono le-
wodope w dawkach wzrastajgcych, stosowano
rehabilitacje ruchowaq oraz terapie mowy, prowa-
dzono zywienie sondg dozotadkowa. Po 10 dobach
pacjenta wypisano do domu jako osobe lezaca,
z nadal utrzymujaca sie sztywno$cig mieéni, ze
znacznego stopnia dyzartrig i z dysfagig unie-
mozliwiajaca polykanie, oraz z zanikami mieéni
i fascykulacjami. Zalecono dalsze zwiekszanie
dawki lewodopy do dawki dobowej 1000 mg
i kontrole w przyszpitalnej poradni neurologicz-
nej po miesigcu. Na kontrole mezczyzna zostat
przywieziony na wézku inwalidzkim, bez sondy
dozotadkowej. Wedlug syna pacjenta zjadat zmik-
sowane pokarmy od okoto tygodnia; podejmowano
proby stawiania chorego. Obecnie, czyli okoto pét
roku po hospitalizacji, chory jest w stanie przej$c
z pomoca z 16zka na wézek, nadal je zmiksowane
pokarmy, zaczyna wypowiada¢ pojedyncze sto-

wa, lecz w spos6b niezrozumialty ze wzgledu na
znacznego stopnia dyzartrig. Stan neurologiczny
wedlug skali Ashwortha wynosit 3 pkt., Rankina
4 pkt., Barthel zas 20 pkt. Zalecono zwigkszanie
dawki lewodopy do osiagniecia jak najlepszego
efektu terapeutycznego, a jednoczesnie z nieprze-
kroczeniem maksymalnej dopuszczalnej dawki
dobowe;j.

Omowienie

W obu opisanych przypadkach wystepowaty
objawy uszkodzenia zar6wno gornego, jak i dolne-
go neuronu ruchowego w co najmniej 3 segmen-
tach, co jest niezbednym kryterium stwierdzenia
pewnego SLA zgodnie z zaleceniami EI Escorial
[9]. Alvares i wsp. [23] podkreélaja w swojej pra-
¢y, jak wazna w rozpoznaniu SLA jest obecnosé
objawéw piramidowych. Pacjenci prezentowali
spastyczno$¢ w zakresie konczyn z wygérowa-
nymi odruchami glebokimi oraz obustronnie
dodatnim objawem Babinskiego. U chorych za-
sadniczg przeszkodg uniemozliwiajacg pionizacje,
a zarazem samodzielna egzystencjg byla hiperto-
nia migéniowa, ktéra nie byta postrzegana w obu
przypadkach jako gtéwny problem. W pierwszym
przypadku wzmozone napiecie migéniowe miato
charakter spastycznosci, w drugim za$ zar6w-
no spastycznosci, jak i sztywnosci migéniowe;j.
Réznice w obrazie klinicznym, ktére w pewnym
stopniu przyczynily sig do ustalenia ostatecznego
rozpoznania, to b6l okolicy ledZwiowo-krzyzowej
kregostupa w pierwszym przypadku i porazenie
spojrzenia ku gérze w drugim.

Kobayashi i wsp. [24] oraz Corcia i wsp. [25]
wykazali w swoich pracach, ze SLA ma bardzo
heterogenny obraz kliniczny. Dowodem tego
mogg by¢ przedstawieni pacjenci. O rozpoznaniu,
oprécz obrazu klinicznego, zadecydowal wynik
badan elektrofizjologicznych: EMG i ENG [1, 2, 9].
Zgodnie z zaleceniami IFCN u badanych mez-
czyzn wykonano badanie EMG z wielu mieéni,
ktérych unerwienie pochodzi z r6znych segmen-
téw rdzenia. Zapis z badanych migs$ni u obu cho-
rych mial charakter uszkodzenia neurogennego
z cechami odnerwienia (dodatnie fale wolne,
fibrylacje) i reinerwacji (zwiekszone parametry
pojedynczych jednostek ruchowych z fascykula-
cjami) na trzech poziomach: szyjnym, ledZwiowo-
-krzyzowym i opuszki. W badaniu ENG w pierw-
szym przypadku widoczny byt obraz aksonalnej
neuropatii ruchowej, bez bloku przewodzenia
w badanych nerwach ruchowych, z naktadajacym
sie na obraz obustronnym uszkodzeniem nerwéw
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Tabela 3. Wyniki badania elektrofizjologicznego 71-letniego pacjenta z paranowotworowym zespotem stwardnienie

zanikowe boczne-parkinsonizm

Nerw Szybkos¢ Latencja Amplituda
[m/s] [ms] [mV]
Przewodzenie we wtéknach ruchowych
Posrodkowy prawy 58,8 3,10 7.4
N > 50 N < 4,2 N>5
Posrodkowy lewy 58,3 3,54 6,7
N > 50 N < 4,2 N>5
tokciowy prawy 62,2 2,96 6,9
N > 52 N < 3,7 N>5
tokciowy lewy 69,7 3,69 7.4
N > 52 N < 3,7 N>5
Strzatkowy lewy 43,7 3,48 6,3
N > 40 N <5,2 N>5
Piszczelowy lewy 47,3 2,96 13,0
N > 47 N < 3,9 N>5
Przewodzenie we wiéknach czuciowych
Posrodkowy prawy 55,1 3,06 9,2
N > 48 N <34 N> 10
Posrodkowy lewy 52,4 3,19 11,9
N > 48 N<34 N> 10
tokciowy prawy 56,2 3,42 5,3
N > 52 N < 3,45 N> 10
tokciowy lewy 53,0 3,43 54
N > 52 N < 3,45 N> 10
tydkowy lewy 58,0 2,02 14,1
N > 46 N < 3,45 N> 10
Dane MUP EMG Czas trwania Amplituda Pole Wskaznik wielkosci
[ms] [uv] [ms/uV] [s1]
Dwugtowy ramienia prawy 13,2 889 1204 1,27
N<124 N 321-551 N 382-892 N 0,42-0,98
Miedzykostny grzbietowy | prawy 13,9 1488 2150 1,73
N<124 N 505-999 N 529-1038 N 0,6-1,36
Piszczelowy przedni lewy 13,8 1072 2347 2,1
N < 15,3 N 412-920 N 534-1112 N 0,87-1,47
Obszerny uda boczny lewy 15,0 1522 2821 2,2
N < 15,6 N 448-926 N 615-1182 N 0,85-1,63
N — norma; MUP (motor unit potential) — potencjat czynnosciowy jednostki ruchowej; EMG — elektromiografia

posrodkowych w kanale nadgarstka. U drugiego
pacjenta badanie stymulacyjne byto prawidlowe.
Wynik badania EMG w obu przypadkach istotnie
przyczynil sig¢ do rozpoznania [13, 26]. Z kolei
cze$¢ elektroneurograficzna byta pomocna tylko
w pierwszym przypadku. W drugim za§ mozna
bylo sie spodziewaé cech aksonalnej neuropatii
ruchowej, niemniej obraz — ku zaskoczeniu ba-
dajacych — byl prawidlowy.

U pacjentéw zastosowano w leczeniu riluzol.
Jest to jedyny dostepny i zalecany lek w SLA, ma
on niewielki wplyw na przezycie chorych, ale
nie poprawia jako$ci zycia, stanu funkcjonalnego
i stanu mieéni, co zostalo potwierdzone przez

innych autoréw [1, 3, 6]. Wspétwystepowanie
hipertonii migéniowej spowodowato wigczenie
lekéw zmniejszajacych napiecie migsniowe. Na
podstawie doniesien McClelland i wsp. [27] —
ktérzy wykazali skuteczne dziatanie leku zmniej-
szajacego spastycznosé, baklofenu, podawanego
dokanalowo u pacjentéw z SLA — zdecydowano
sie na jego doustne podanie u pierwszego pa-
cjenta. W drugim przypadku zastosowano lek
wplywajacy na sztywno$¢ migsniowa — lewodo-
pe. Leczenie baklofenem w niewielkim stopniu
przynioslo efekt terapeutyczny, z kolei lewodopa
znacznie poprawita funkcjonowanie, a jednoczes-
nie jako$¢ zycia drugiego pacjenta.
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llona Hiibner i wsp., SLA z objawami piramidowo-pozapiramidowymi oraz jako zesp6t paranowotworowy

Podsumowanie

Autorzy pragna podkresli¢ podobienistwa i r6z-
nice w obrazie chorobowym u chorych z SLA
ze wspolwystepujacym z innymi schorzeniami.
Szczeg6lnie interesujace jest podobienstwo roz-
ktadu wzmozonego napigcia mig$niowego, ktore-
go etiologia jest po czesci odmienna. Na podstawie
pi$miennictwa i wlasnego doswiadczenia autorzy
zwracaja uwage na pewne odmienno$ci przebiegu
SLA — wczesny lub p6Zzny wiek zachorowania,
nietypowe objawy neurologiczne, takie jak ataksja,
zaburzenia czucia, obecno$é nieprawidtowosci
w badaniach laboratoryjnych, na przyktad pleo-
cytoza w plynie mézgowo-rdzeniowym. W tych
przypadkach SLA moze mie¢ charakter zespolu
paranowotworowego, a to moze istotnie skroci¢
czas do ustalenia rozpoznania i podjecia odpo-
wiedniego leczenia [28, 29]. W pi$miennictwie
opisy przypadkéw SLA z chorobg nowotworowa
oraz SLA z porazeniem nadjgdrowym sg stosun-
kowo rzadkie.
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