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VazZené kolegyné a kolegové,

v dnesnim cisle laboratornich listd Vam pfinasime podrobné;jsi informace o syndromu ztuhlého muZe. Pfijemné
cteni.

SYNDROM ZTUHLEHO MUZE
STIFF PERSON SYNDROM

Syndrom ztuhlého muze (Stiff limb syndrom, SPS) je relativné vzacné onemocnéni, projevujici se svalovou
ztuhlosti, ob¢asnymi kiecemi a poruchami chize. Pacienti také ¢asto trpi chronickymi bolestmi. Typicka je
hyperlord6za. Onemocnéni miva jak autoimunitni — anti GAD protilatky, tak v nékterych pripadech také
paraneoplastickou etiologii.

Paraneoplastické syndromy se vyskytuji v asociaci s nadorovymi onemocnénimi :

* malobunécny karcinom plic,
* meningealni karcinomatoza,
* karcinom stitné Zlazy,
 adenokarcinom Zaludku,

* dermatomyozitida, aj.

Byly rozpoznany tfi podtypy SPS:
* Progresivni encefalomyelitida s rigiditou

Pacienti maji zménu kognitivniho chovani v souvisloti s poSkozenim mozkového kmene, mohou
trpét svalovymi zasSkuby. Encefalomyelitida postihuje hlavné Sedou hmotu mozkovou.

* Jerky-stiff man syndrom

Dochazi k poSkozeni mozkového kmene, ¢asté jsou myoklony. Svalové spazmy mohou utlumit dy-
chani a pacient se miZe dostat do Zivot ohroZujiciho stavu. Encefalomyelitida nebo paraneoplas-
tické syndromy jsou vétSinou asociovany s touto variantou.

e Stiff limb syndrom

Pro tuto variantu jsou typické ztuhlost a svalové krece. Protilatky proti GAD jsou pozitivni u 15%
pacientl, byva také pritomen revmatoidni faktor a dalsi autoprotilatky. Nékteré pacientky mohou
mit karcinom prsu, ev. se uvadi také karcinom plic.

Diagnostika SPS
* Elektromyografické vysetieni s prikazem kontinualni aktivity motorickych jednotek.

* Prikaz protilatek proti dekarboxylaze kyseliny glutamové (anti-GAD).
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V odborné verejnosti probihaji diskuze o vyznamu téchto protilatek ve vztahu k elektromyografickému vy-
Setfeni. Nicméné touto metodou mohou prakticti lékafi, ev. ambulantni specialisté provést prvotni screening,
na zakladé kterého mohou odeslat pacienta na specializované nemocnicni oddéleni.

Lécba SPS

Lécba je zamérena jednak na ulevu od ztuhlosti, pouZivaji se benzodiazepiny, Baklofen, dale pak na imuno-
supresivni lé¢bu - rituximab, intravenézni imunoglobuliny, kortikoidy — napf. methylprednizolon a plazma-
feréza. Zkousi se rovnéz transplantace hematopoetickych kmenovych bunék, dale pak botulotoxin. Pozitiv-
né pUsobi rehabilitace a ergoterapie.
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