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Proximalni diabetickad neuropatie
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Diabetes mellitus (DM) je nejcastéjsim etiologickym faktorem neuropatie ve vyspélych zemich. Diabeticka neuropatie (DN) patfi k vy-
znamnym metabolickym a mikrovaskularnim komplikacim DM prvniho i druhého typu. Proximalni diabeticka amyotrofie je specifickou
jednotkou diabetické neuropatie vyskytujici se ¢astéji u diabetu I. typu nezli u ll. typu a nesouvisi s délkou trvani DM. Frekvence vyskytu
je nizka (0,3-1,1 %), ale jeji pribéh byva zpravidla dramaticky s vyraznou invalidizaci pacienta. Tento typ neuropatie je reverzibilni, ale
uprava muze byt velmi pomala a trva fadu mésicu. U 63leté pacientky byla proximalni diabeticka amyotrofie prvnim pfiznakem dosud
nediagnostikovaného DM. Postizeni rychle progredovalo, béhem 10 dnii vedlo ke ztraté samostatné lokomoce a nasledna rekonvales-
cence trvala vice nez jeden rok.
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Proximal diabetic neuropathy

Diabetes mellitus (DM) is the most common aetiologic factor of neuropathy in the developed countries. Diabetic neuropathy (DN)
is among significant metabolic and microvascular complications of both type | and type Il diabetes mellitus. Proximal diabetic amyo-
trophy is a specific entity of diabetic neuropathy occurring more often in type | diabetes than type Il diabetes and is not related to the
duration of DM. The incidence rate is low (0.3-1.1%) but its course is typically dramatic with marked disability of the patient. This type
of neuropathy is reversible but improvement may be very slow and take months to occur. In a 63-year-old female patient, proximal dia-
betic amyotrophy was the first sign of previously undiagnosed DM. The involvement progressed rapidly, resulting in loss of locomotor

ability within ten days, and the subsequent recovery lasted more than one year.
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Uvod

Diabetes mellitus (DM) je nejcastejsim eti-
ologickym faktorem neuropatie ve vyspélych
zemich. Diabeticka neuropatie (DN) patfi k vy-
znamnym metabolickym a mikrovaskuldrnim
komplikacim diabetu mellitu I. i Il. typu. Jako
etiologicky faktor periferni neuropatie se mize
uplatnit i porucha glukézové tolerance (9).

DN je castou pfi¢inou hospitalizace dia-
betikl a po makrovaskularnich komplikacich
a diabetické nefropatii je na tfetim misté v ce-
loZivotnich vydajich souvisejicich s komplikace-
mi DM. Pfedevsim u starsich pacientd s DM je
vyznamnou pficinou invalidity, a to prostied-
nictvim poruch chdze pfi alteraci dynamické
i statické rovnovéhy a koordinace pohyb a také
v souvislosti s amputacemi koncetin u syndromu
diabetické nohy. DN ohrozuje pacienta fadou
autonomnich obtizi (jako jsou napf. kolapsy pfi
ortostatické hypotenzi nebo poruchy gastroin-
testinadlni motility véetné mozného ovlivnénf
vstiebavani perordlné uzivanych [ékd), mize
zastfit varovné pfiznaky hypoglykemie ¢iische-
mie myokardu, je jednou z pfic¢in ndhlé smrti
u diabetikl a v neposledni fadé vyznamné sni-
2uje kvalitu Zivota pacientt s DM.

V Ceské republice je pfiblizné 750000
pacientl s diagnostikovanym a lécenym DM.
Z toho je asi 70000 diabetikl I. typu a pfibliz-

né 680000 diabetikd II. typu (9). Inzulinem je
v CR lé¢eno vice nez 200000 pacientd s DM.
Udaje o frekvenci diabetické polyneuropatie
se v literatufe znac¢né ligf. Frekvenci diabetické
polyneuropatie vyzadujici |é¢bu Ize odhad-
nout az na 50 % diabetikd. Z uvedenych udajd
plyne, Ze v ambulantni péci praktickych Iékary,
diabetologt a neurolog( je v Ceské republice
asi 300000 pacientt s DN doprovazenou sub-
jektivnimi obtizemi vice ¢i méne komplikujici-
mi kazdodenni Zivot diabetika a vyZadujicimi
soustavnou lécbu.

Kazuistika

Triasedesatiletd, dosud zdravé pacientka
byla pfijata na Chirurgickou kliniku k provedenf
incize periproktalniho abscesu. Pfi pfijet si stéZu-
je naroktrvajici oslabenf dorzéInii plantarni flexe
obou nohou s velmi obtiznym stojem na $pic-
kdch a patach a nové i oslabeni stehennich svald,
které pocitovala pfi chtzi do schodd.

Béhem hospitalizace na chirurgické klinice
byla u pacientky opakované zjisténa hyperglyke-
mie s hodnotami az 20 mmol/I. Proto byla pred
chirurgickym vykonem po diabetologickém
konziliu zavedena terapie inzulinem.

Pfiblizné s tydennim odstupem od propus-
ténf se k subjektivné vnimanému oslabenf pfida-
ly bolesti zprvu do pravé DK, pfevazné po zadnf
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strané stehna a lytka, poté postupné identické
obtize i na levé DK.

Pro progredujici intenzitu bolesti pfi-
jata 14 dnf od propusténi z nemocnice
na Neurologickou kliniku. V objektivnim neu-
rologickém nélezu pfi pfijeti dominuje chaba
paraparéza DK s pravostrannou prevahou a vét-
$im postizenim pelvifemoralnich sval. Chize
schopna bez opory do vzdalenosti 10 m, na delsf
vzdalenost nutna opora dvéma francouzskymi
holemi.

Laboratorné zvysen glykovany hemoglo-
bin (HbA1c) na vice nez 9%, ostatni parametry
(glykemie, iontogram, JT, thyreoidalni hormony,
CRP, KO + diff) v normé.

Doplnéna magnetickd rezonance LS pate-
fe, kterd neprokazala vyhrez disku ¢i lumbalnf
spinalni stendzu.

EMG vysetreni 10 dni po vzniku obtizi proka-
zalo difuzni neurogenni|ézi s postizenim moto-
rickych i senzitivnich vldken. Léze ma charakter
kombinovaného poskozeni axonu i myelinu
a odpovida distalni symetrické diabetické neu-
ropatii DK. Elektrofyziologicky nélez odpovida
udéavanému oslabeni obou nohou v poslednim
roce pred hospitalizaci. Dle naseho nazoru byla
slabost distalnich svall zpUsobena diabetickou
neuropatif, kterd byla prvnim projevem dosud
nezjisténého diabetes mellitus.
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Byla zahajenai.v. terapie kyselinou alfa-lipo-
ovou, avsak bez efektu. Teprve béhem dalsich
dnt doslo k progresi paraparézy dolnich kon-
Cetin, hlavné oslabeni pelvifemoralnich svald,
vedoucf ke ztraté samostatné lokomoce.

V diferencialni diagnostice byla zvazovana
akutnf polyradikuloneuritida, proto bylo dopIné-
no likvorové vysetfeni, které prokazalo zvysent
celkové bilkoviny na hodnotu 1,29/l s normal-
nim cytologickym obrazem. Pro moznost para-
neoplastické etiologie byly vysetfeny paraneo-
plastické antineurondlnf protilatky (@ntiHu, antiRi,
antiYo), které byly negativnf.

Nasazena Ctyfdenni terapie IVIG v davce
04 g/kg/den, tedy v celkové davce 120g, po kte-
ré se zastavila progrese motorického deficitu.
Kontrolni EMG za mésic od posledniho elektro-
fyziologického vysetieni potvrzuje nejen dfive
zjisténou tézkou lézi distélnich motorickych
i senzitivnich nervovych vldken, ale i velmi téz-
kou axondlnf 1ézi n. femoralis a n. gluteus infe-
rior oboustranné s vétsim postizenim vpravo.
Na zékladé klinického priibéhu a provedenych
vysetfen( stanovujeme diagnézu proximdlni
diabetické amyotrofie.

Pacientka byla nasledné rehabilitovana
v Janskych Laznich a Kladrubech. Zde doslo
k pozvolnému zlepseni svalové sily na stred-
né tézkou paraparézu DK.

V dalsim prabéhu pacientka absolvovala
opakované rehabilitacni pobyty a balneotera-
pie, po kterych doslo k vyraznému zlepsenf sfly
svalstva DK a v soucasné dobé je schopna sa-
mostatné chlize v rdmci domdacnosti, pfi chizi
na deldi vzdalenost je pro pacientku dostacujici
opora 1 vychazkové hole.

Zavér

Proximalni diabetickd amyotrofie (nazyva-
na také diabetickd lumbosakralni radikulople-
xopatie, diabetickd polyradikulopatie, nékdy jen
femordlni neuropatie nebo Bruns-Garlandv
syndrom) je specifickou jednotkou diabetické
neuropatie. Vyskytuje se ¢astéji u diabetu I. typu
(1,1%) neZliu ll. typu (0,3%) (15) a nesouvisi s dél-
kou trvani DM. Mlze byt jednostranna i obou-
stranng, ale vzdy je asymetrickd a velmi bolestiva.
Nekdy zacina jako kofenové postizenf (pfedevsim
[.2—-4) s dalsim sffenim proximalné, distalné i kon-
tralaterdlné. Vznika akutné (v prdbéhu nékolika
dn) i subakutné (tydnd), mdze byt provézena
subkompenzaci diabetu nebo ztratou hmotnosti,
kterd muUze i predchdzet klinickou manifestaci.
Zacind typicky bolestmi v oblasti kycle, stehna,
nékdy i v kFiZi. Parestezie nebyvaji vyjadreny.

Klinicky se kromé bolesti pomerné rychle rozvijejf

Doporuéeny postup pro praktické Iékare

m Klicova pro DN jakéhokoli typu je co nejlepsi kompenzace diabetu

m Pfirychlé progresi motorického postizeni myslet na moznost proximalni amyotrofie

m Potvrzeni diagnozy a event. terapie pfi hospitalizaci na neurologickém oddélent

m Rekonvalescence je dlouhodoba a pfi nésledné rehabilitaci jsou vhodné 1dzeriské pobyty

atrofie a svalova slabost, obvykle béhem nékolika
dn(, ale i tydnd. Postihuje nejvice svalstvo lum-
bélniho pletence, tj. m. iliopsoas, m. quadriceps,
skupinu adduktor( stehna, ale i glutedlni svaly
a nékdy extenzory nohy. Jehlové elektromyo-
grafie prokazuje parcidlné denervacni syndrom
nejen v oslabenych svalech, ale i paraspindiné.
Bioptické nélezy senzitivnich vétvi n. femoralis
v oblasti stehna prokazuji asymetrickou ztratu
axont mezi fascikuly, tézké ischemické poskozeni
nervu, okluzi perineurélnich cév, ale i perivas-
kularni, perineurdini a subperineurdlni zanétlivé
infiltrace s mononukleéry a axonélni degeneradi,
endoneuralnf zanétlivy proces s B a T-lymfocyty
a makrofagy a zndmky nekrotizujici lymfocytarni
i ne-nekrotizujici epineurdini vaskulitidy (5). V eti-
opatogenezi této formy neuropatie se proto dnes
uvazuje o primarni nebo superponované imu-
nologické poruse a nekrotizujici vaskulitidé (14).
Tento typ neuropatie je reverzibilni, ale Uprava
mUZe byt velmi pomald a trva fadu mésicl.

Diskuze

Diabeticka neuropatie (DN) je velmi ¢as-
tou komplikaci diabetu a zpravidla vyznamnée
ovliviiuje morbiditu, ale i mortalitu u diabetikd.
Na rozdil od nejcastéjsi formy diabetické neuro-
patie, tj. distalni symetrické neuropatie je prabeéh
proximéaln{ diabetické amyotrofie obvykle dra-
maticky a vede rychle k vyznamné invalidizaci
pacienta jako ve vyse uvedené kazuistice.

DaleZitd je v¢asna diagnostika DN, nebot
¢asna stadia u nékterych forem mohou byt jesté
reverzibilni. Vznik a rozvoj DN Ize do ur¢ité miry
ovlivnit pfedevsim sprdvnou kompenzaci diabe-
tu. Prospektivnimi studiemi je dolozeno, ze pfi
Zlep3ené kompenzaci diabetu mdZe byt pfiznive
ovlivnén priibéh orgdnovych komplikaci, véetné
diabetické neuropatie, a to zvI&ste jejich casnych
stadii. Z&sadni poznatky pfinesly vysledky néko-
likaletych prospektivnich studif, které se usku-
te¢nily v USA i v Evropé. Viysledky prospektivni
multicentrické studie DCCT (Diabetes Control and
Complications Trial 1993) (8) pfesvédcive ukézaly
vyznam dobré kompenzace diabetu pro prevenci
a stabilizaci orgdnovych komplikaci. V pfipadé
diabetické neuropatie byl jeji vyskyt o 69% nizsi
a progrese 0 57% méné vyrazna ve skupiné di-
abetikd lécenych intenzifikovanym inzulinovym
rezimem (HbAlc < 79%) nez u nemocnych s kon-
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vencni terapif (HbAlc < 9%). Podobné pfiznivé
nélezy byly i ve vyskytu a progresi retinopatie
a nefropatie. K podobnym zavérlim jako autofi
DCCT studie dospéli i autofi studie UKPDS (United
Kingdom Prospective Diabetes Study, 1997).

V nasi praxi stéle oblibené podavani vita-
minl B-skupiny v 1é¢bé diabetické neuropatie
neni v recentnich studiich o 1é¢bé DN vibec
zminovano. Podavani B vitamin( ve formé injekcf
pfindsi nemocnym hlavné subjektivni tlevu.

V poslednich letech bylo publikovdno néko-
lik studif, které se zabyvaly pfiznivym Ucinkem
kyseliny alfa-lipoové, kterd je velmi Uc¢innym
,zametacem” volnych kyslikovych radikald,
na pribéh periferni i autonomni diabetické
neuropatie (11).

Lécba se zahajuje desetidennim, ev. tfity-
dennim podavéanim kyseliny alfa-lipoové v in-
travendzni infuzi, na niz navazuje tfiimeésicni
peroralni 1é¢ba (16). Tato lé¢ba je Uc¢innd u leh-
kych a stfredné tézkych forem distaIni symetrické
diabetické neuropatie se senzitivnimi neuropa-
tickymi symptomy.

Opakované byly publikovany prace, které pfi-
poustéji v patogenezi nékterych forem diabetické
neuropatie podil autoimunitni poruchy, a proto je
lé¢ba (12). Podle Vinika jde predevsim o distalni
symetrickou polyneuropatii a proximdlni dia-
betickou amyotrofii s pifevazné motorickymi
poruchami, kdy byvaji nejvice postizena silna
vldkna. Lécebné se u téchto vzacnéjsich obrazl
diabetické neuropatie osvédcilo podavani in-
travendznich imunoglobulind, obvykle v dévce
04 g/kg/den frakcionované béhem 5 dnd. Je-lito
potiebné, maze byt lé¢ba jesté doplnéna o po-
davani prednisolonu (tuto lé¢bu u DM je nutno
peclivé zvazovat!) ¢i azathioprinu (16).
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