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Santrauka. Lewis-Sumner sindromas (L-SS) - tai daugiazidininé igyta demielinizuojanti
sensoring ir motoriné neuropatija, asimetrinis létinés uzdegiminés demielinizuojancios poli-
neuropatijos (LUDP) variantas, kai pazeidziamos virSutinés ir (ar) apatinés galtinés. Sindro-
jégos sumazéjimas ir elektrofiziologiskai nustatomi motoriniy nervy laidumo blokai.
Straipsnyje apraSomas pacientas, kuriam L-SS pasireiskeé tik virsutiniy galtiniy pazeidimu,
nei laboratoriniuose, nei elektrofiziologiniuose tyrimuose pakitimy nebuvo rasta. Le-
wis-Sumner sindromo diagnoz¢é patvirtinta atlikus peties rezginio magnetinio rezonanso ty-
rima. L-SS - retas sindromas, jo diagnostika ir gydymas yra sudétingi, nes tyrimai atlikti su
nedideliu pacienty skai¢iumi ir rezultatai neretai yra priestaringi.

RaktaZodziai: Lewis-Sumner sindromas, daugiazidininé igyta demielinizuojanti sensoriné

ir motoriné neuropatija, MADSAM.

IVADAS

Abipusis peties rezginio pazeidimas - itin retas klinikinis
sindromas, kadangi dazniausios peties rezginio pazeidimo
priezastys yra susijusios su lokaliu procesu [1]. Susirgimo
aplinkybés ir ligos eiga padeda iSsiaiSkinti dazniausius
etiologinius veiksnius - traumos, navikinio proceso ar ra-
diacinio gydymo sukelta peties rezginio pazeidima, taciau
galimos ir kitos retesnés priezastys: uzdegiminis autoimu-
ninis procesas, iSemija, metaboliniai, genetiniai veiksniai
[1, 2]. Siame straipsnyje pristatomas klinikinis atvejis pa-
sirei$ké abipusiu peties rezginio pazeidimu, o imuninio uz-
degimo etiologija patvirtino magnetinio rezonanso tomog-
rafijos (MRT) radiniai, kitos priezasties nebuvimas ir atsa-
kas | imunomoduliuojantj gydyma.

Imuninés neuropatijos - tai gana rety, bet diagnostis-
kai svarbiy neuropatijy grupé, kadangi galima taikyti
efektyvy gydyma [3]. Pagal kliniking eiga imuninés neu-
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ropatijos skirstomos | Gimias, i§ jy dazniausias Guil-
lain-Barre sindromas, ir 1étines: 1éting uzdegiming demie-
linizuojancia neuropatija (LUDP) ir jos retesnius atipinius
variantus, daugiazidining (multifokaling) motoring neuro-
patija (angl. multifocal motor neuropathy, MMN) bei ki-
tas retesnes neuropatijas (POEMS sindroma, neuropati-
jas, susijusias su mielino asocijuotu glikoproteinu (anti-
MAG neuropatijas)) [4]. Imuniniy neuropatijy patogene-
z¢ néra iki galo aiski, manoma, kad jas sukelia imuniniy
lasteliy ir (ar) antikiiny poveikis periferiniams nervams,
nulemiantis jo disfunkcija: nervo mielino pazeidima (de-
mielinizacija) ir (ar) aksono pazeidima (aksonopatija) [4,
5]. Imuninés neuropatijos skiriasi savo klinikine iSraiska,
elektrodiagnostiniy, laboratoriniy tyrimy rezultatais. Rei-
kalingas visy iy duomeny kompleksinis vertinimas, nu-
statant tiksliag diagnozg ir pasirenkant tinkamiausia gydy-
ma [3, 4].

Létiné uzdegiminé demielinizuojanti polineuropatija
(LUDP) yra imuniné neuropatija, kurios tipinei formai ba-
dingas simetrinis motoriniy ir sensoriniy visy keturiy gala-
niy nervy skaiduly pazeidimas dél uzdegimo ir jo salygoja-
mos demielinizacijos [6, 7]. Yra daug fenotipiniy LUDP
varianty, todél manoma, kad LUDP reikéty vadinti ne at-
skira liga, bet ligy grupe ar sindromu, apimanciu jos visus
variantus [6, 8]. Tipiné¢ LUDP pasireiskia tik 51 % visy at-
veju, dazniausias atipinis LUDP variantas yra sensoriné
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LUDP (iki 35 % visy LUDP atvejy). Kity varianty daznis,
skirtingy studijy duomenimis, varijuoja nuo keliy iki ke-
liolikos procenty (2-17 % visy LUDP atvejy): daugiazidi-
niné igyta demielinizuojanti sensoriné ir motoriné poli-
neuropatija (angl. multifocal acquired demyelinating sen-
sory and motor neuropathy, MADSAM), distaliné igyta
demielinizuojanti simetriné (angl. distal acquired
demyelinating symmetric neuropathy, DADS) neuropati-
ja, amios pradzios LUDP, motoriné LUDP, 1étiné imuniné
sensoriné poliradikulopatija ir re¢iausias LUDP variantas
(iki 1 % atvejy) - zidininé LUDP [6, 9].

Siame straipsnyje nagrinéjamas atipinis LUDP varian-
tas - MADSAM, ji aprasiusiy autoriy dar vadinamas Le-
igyta demielinizuojanti sensoriné ir motoriné neuropatija,
asimetrinis LUDP variantas, kai pazeidziamos virSutinés ir
(ar) apatinés galtinés [7, 10]. L-SS paplitimas nurodomas
1-9 atvejais 1 000 000 gyventojy ir yra apie desimt karty
reciau diagnozuojamas nei LUDP (jos paplitimas -
0,8-8,9 atvejo 100 000 gyventoju) [6, 14]. Pirma karta Le-
wis-Sumner sindromas buvo aprasytas 1982 m. R. A. Le-
wis ir kolegy kaip 1étiné uzdegiminé demielinizuojanti po-
liradikuloneuropatija [11]. Pirmajame Sio sindromo apra-
Syme minimas isskirtinai tik ranky pazeidimas, rasti dau-
giazidininiai laidumo blokai elektroneurografijoje, taip pat
buvo budingas geras atsakas i gydyma gliukokortikoidais
[11]. Si publikacija buvo laikoma pirmuoju daugiazidini-
nés motorinés neuropatijos (MMN) aprasymu, taciau vi-
siems apraSytiems pacientams pasireiské ir objektyvis
sensoriniai simptomai. S. J. Oh ir bendraautoriy 1997 m.
publikuotoje studijoje pirma karta buvo apibuidinti L-SS
(MADSAM) ir MMN skirtumai [12]. Joje pateikiami svar-
biausi bruozai, buidingi L-SS ir padedantys atskirti nuo
MMN: trumpesné ligos eiga, sensorinis deficitas ir senso-
riniy nervy laidumo poky¢iai elektroneurografijoje, dau-
gumai nerandama antikiiny pries monosialotetraheksozil-
gangliozidus (GM1) (anti-GM1 antikiiny), geras atsakas i
gydyma gliukokortikoidais. L-SS buvo priskirta LUDP
atipiniam variantui ir tapo tarpine grandimi tarp LUDP ir
MMN [12, 13].

Pateikiamas atvejo aprasymas, kurio klinikiné israiska,
tyrimy rezultatai ir atsakas i gydyma, autoriy nuomone,
turéty bati priskirti Lewis-Sumner sindromui
(MADSAM).

KLINIKINIS ATVEJIS

27 mety vyras, atvykes i Vilniaus universiteto ligoning
Santaros klinikas (VUL SK), skundési ranky uztirpimu ir
silpnumu (rankas Siek tiek galéjo pajudinti per pecius),
taip pat prakaitavimu, daznu Sirdies plakimu. Minéti
simptomai prasidéjo pries ménesi ir pamazu progresavo:
i$ pradziy pradéjo skaudéti abi rankos dilbiy srityje, atsira-
do ranky tirpimas distaliai nuo alktiniy. Pacientas siejo
minétus simptomus su ranky nuovargiu ir skausmu dél il-
go darbo kompiuteriu. Taip pat pastebéjo, kad kartais stip-
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riau prakaitavo, bet nekarsciavo. Kelis kartus matavo arte-
rinj kraujospiidi, kuris buvo normalus, taciau pastebéjo,
kad kartais padaznédavo pulsas. Dél dazno pulso lankési
ambulatoriskai poliklinikoje, elektrokardiogramoje fik-
suotas Sirdies susitraukimy daznis - 176 kartai per minute.
Atlikta Sirdies echoskopija - be pakitimy. Pries 2 savaites
pastebéjo, kad pamazu nusilpo rankos, buvo sunku nulai-
kyti daiktus. 2017 m. spalio ménesj rankos dar labiau nu-
silpo: negaléjo vairuoti, atidaryti dury, rengtis. Kojos visa
ta laika isliko stiprios. Kreipési i VUL SK Priémimo sky-
riy ir buvo hospitalizuotas i Nervy ligy skyriy tolimes-
niam iStyrimui bei gydymui, jtariant Guillain-Barre sin-
droma.

Gyvenimo anamnezéje pazymima, kad nenurodé nese-
niai persirgty infekcijy. Traumy nebuvo. Kitomis 1étiné-
mis ligomis nesirgo. Pernai kelis kartus pasiskiepijo nuo
erkinio encefalito. Erkiy jkandimy nepastebéjo. Ruké po
1-1,5 pakelio per diena.

Objektyvios apziiiros metu paciento arterinis spaudi-
mas sieké 110/80 mmHg, pulsas - 70 karty per minute. Pa-
cientas nekars¢iavo. Buvo samoningas, kontaktuojantis,
orientuotas laike, vietoje ir savyje. Kalbéjo aiskiai. Galvi-
niai nervai - be pakitimy. Vertinant ranky jéga, abiejy zas-
ty jéga buvo apie 2-3 balus pagal MRC skale (angl. Medi-
cal Research Council), abiejy dilbiy jéga - apie 2 balus,
plastaky - 1-2 balai, pirsty - 1 balas (minimalds judesiai).
Raumeny tonusas rankose buvo Zemas. Sausgysliy reflek-
sai rankose: dvigalvio Zasto raumens ir stipinkaulio ant-
kaulio refleksai neisgauti abipus, trigalvio raumens - labai
Zemas abipus. Kojy jéga buvo normali - 5 balai pagal
MRC skalg, raumeny tonusas - normalus. Refleksai kojo-
se - kiek gyvesni, simetriski, Achilo sausgysliy refleksai
neisnyke. Jutimai (skausmo, lietimo, gilieji, temperatiiros)
gallinése nesutrike, jutimy pasikeitimo lygio pacientas ne-
nurodé. Meninginiai simptomai - neigiami. Rombergo po-
zoje Siek tiek svyravo. Dubens organy funkcijy sutrikimo
nebuvo.

Pacientas buvo skubiai tirtas itariant Guillain-Barre
sindroma. Atlikti bendrasis kraujo tyrimas ir eritrocity nu-
sédimo greitis, gliukozés, elektrolity, kreatinino, CRB ty-
rimai - be pakitimy, kreatinkinazés kiekis kraujyje - nor-
malus (109 TV/1). Atlikus juosmening punkcija, smegeny
skyscio rezultatai atitiko norma: citozé - 1 lastelé/pl, ben-
dra baltymo koncentracija smegeny skystyje - 0,279 g/1.
Atlikta elektroneuromiografija (ENMG) - elektroneurog-
rafiskai tirtuose ranky ir kojy nervuose, elektromiografis-
kai desinés rankos zZasto dvigalviame raumenyje pakitimy
nestebéta (neregistruoti spontaninio aktyvumo potencia-
lai, motoriniy vienety veikimo potencialy istirta nedaug,
nes pacientas beveik neitempé raumens, taciau registruoti
buvo normalis). Pateikta iSvada, kad tokie radiniai priesta-
rauja iminés demielinizuojancios polineuropatijos (t. y.
Guillain-Barre sindromo) diagnozei, ypac atsizvelgiant i
tai, kad pacientas serga jau 1 ménesi. Atliktas stuburo kak-
linés dalies magnetinio rezonanso tomografijos (MRT) ty-
rimas, jo iSvada: nedidelio laipsnio stuburo degeneraciniai
poky¢iai, nugaros smegenys - be matomy patologiniy pa-
kitimy.
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1 pav. Peties rezginio MRT. STIR SHORT TE seka, koronalinis pjuvis.
C4-C8 sakneliy dorzaliniy ganglijy ir Sakneliy proksimaliniy daliy saiki edema - nedideli abipusio brachialinio pleksito pozymiai.
C5/6 abipus ir C6/7 kairiosios intervertebrinés angos perineuralinés cistos (atsitiktiniai radiniai).

Pacientas aptartas konsiliume, kadangi kliniskai vy-
ravo vangi ranky paraparezé, neiSgaunami sausgysliy re-
fleksai rankose, objektyvaus jutimy sutrikimo nestebéta,
diferencijuota su daugiazidinine motorine neuropatija su
laidumo blokais. Diagnozei patikslinti rekomenduoti pa-
pildomi tyrimai. Struktariniams pakitimams atmesti at-
liktoje galvos MRT smegeny pusrutuliuose, smegenélé-
se, kamiene dariniy, patologinio signalo zony ar kontras-
tinés medziagos kaupimo nebuvo matoma. Serume anti-
ktiny pries B. burgdorferi, erkinio encefalito virusa (nors
pacientas teigé, kad skiepijosi nuo erkinio encefalito),
antikoiny pries dvispirale DNR, pries branduolio antige-

nus (ANA), pries neutrofily citoplazma (ANCA) nenu-
statyta.

Kadangi pacientui potimiai issivysté abipusé ranky gili
paraparezé, esant atmestiems infekciniams susirgimams
(normalis smegeny skyscio tyrimas ir antiktiny tyrimai) ir
kakliniam nugaros smegeny pazeidimui, nuspresta, kad
daugiausia duomeny yra uz imuning uzdegiming abipusio
peties rezginio pazeidimo etiologija, todél paskirtas gydy-
mas gliukokortikoidais. Trecia hospitalizacijos diena pa-
cientui paskirtas gydymas prednizolonu 1 mg/kg (suminé
dozé - 70 mg per para). Teigiamas klinikinis efektas gautas
trecia gliukokortikoidy vartojimo para: Zasty jéga pageréjo

2 pav. Peties rezginio MRT. STIR SHORT TE seka, aksialinis pjuvis.
Peties rezginiy proksimaliniy daliy saiki edema - saikiis abipusio brachialinio pleksito pozymiai.
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iki 3 baly, pamazu pradéjo geréti dilbiy judesiai (apie 2 ba-
lus), atsirado dvigalvio raumens sausgyslés refleksai. Pa-
cientas nurodé, kad kartais jaucia raumeny trukc¢iojimus
Zastuose.

Praéjus savaitei po pirmo elektroneurografijos (ENG)
tyrimo, jis pakartotas dinamikoje (4-3 kortikosteroidy var-
tojimo para). ENG tyrimas atliktas iSpleciant jo apimti,
motoriniai nervai stimuliuoti keliuose taskuose ir tirti
proksimaliai segmentai, ieSkant laidumo bloky. Ranky
motoriniuose ir sensoriniuose nervuose pakitimy nenusta-
tyta, laidumo bloky negauta, F bangy latencijos buvo nor-
malios.

Aptarus su gydytojais radiologais, nesant pakitimy at-
liktuose tyrimuose, nuspresta atlikti peties rezginio MRT,
tyrimais. 12-3 hospitalizacijos parg pacientui atliktas pe-
ties rezginio MRT (1 ir 2 pav.), kuriame stebéta
C4-C8 sakneliy dorzaliniy ganglijy ir Sakneliy proksima-
liniy daliy saiki edema - nedideli abipusio brachialinio
pleksito pozymiai. Taip pat aprasytos C5/6 abipus ir
C6/7 kairiosios intervertebrinés angos perineuralinés cis-
tos (atsitiktiniai radiniai). MRT tyrimo metu nustatytas
Sakneliy patinimas patvirtino uzdegiming jy pazeidimo
etiologija, o geras atsakas | gydyma gliukokortikoidais -
disimuning uzdegimo kilme. Suformuluota galutiné klini-
kiné diagnozé - imi abipusé brachialiné pleksopatija: van-
gi ranky pareze. Pagal klinikinius ir paraklinikinius duo-
menis bei geréjima, skiriant gliukokortikoidus, susirgimas
priskirtas atipiniam LUDP variantui, Lewis-Sumner sin-
dromui.

Gydant paciento buklé pageréjo, sustipréjo ranky rau-
meny jéga. ISrasant pacienta i namus 16-3 hospitalizacijos
para ranky jéga pageréjo iki 3 baly, pacientas pakélé ran-
kas i virsy, taciau nepasipriesino, sustipréjo plastaky jéga
iki 3 baly. Epizodiskai naktj jauté ranky tirpima, sustingi-
ma.

Rekomenduotas tolesnis reabilitacinis gydymas ir testi
gydyma prednizolonu 70 mg per diena 3 savaites, vaistais
skrandzio gleivinés protekcijai ir B grupés vitaminais.

Po 3 savaiciy gydymo pacientas konsultuotas VUL SK
Konsultacinéje poliklinikoje, paciento buklé buvo geré-
janti, ranky jéga proksimaliai - 5 balai, distaliai fleksija -
4 balai, ekstenzija - 5 balai, kojy jéga - 5 balai. Jutimy su-
trikimo nenustatyta. Sausgysliy refleksai rankose - Zemi,
koju - gyvoki, be asimetrijos. Rekomenduota mazinti
prednizolono dozg kas 1 savaitg po 5 mg, neurologo kon-
sultacija - po 2 ménesiy. Kol kas duomeny apie paciento
tolesng ligos eiga néra.

APTARIMAS

Lewis-Sumner sindromas arba MADSAM (angl.
multifocal acquired demyelinating sensory and motor neu-

tas, kai pazeidziamos virSutinés ir (ar) apatinés galiinés [3,
6,7].
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Lewis-Sumner sindromas - tai daugiazidininé igyta de-
mielinizuojanti sensoriné ir motoriné neuropatija, kurios
dazniausios klinikinés iSraiskos yra jutimy sutrikimas ir jé-
gos sumazéjimas. Kaip jau minéta, pirmajame Sios ligos
apraSyme minimas tik ranky pazeidimas, vélesnése ap-
zvalgose nurodoma, kad gerokai reciau L-SS gali pasi-
reiksti kojy pazeidimu. L-SS, kai pazeidziamos tik rankos,
placiai apzvelgtas Y. A. Rajabally ir bendraautoriy
2008 m. apzvalgoje. Joje pateikiami 8 L-SS sindromo su
virSutiniy galiniy pazeidimu atvejy aprasymai ir apzvelg-
tos 25 studijos, publikuotos iki 2008 m. (82 anksciau litera-
tiroje aprasyti atvejai) [7]. Vidutinis ligos pasireiSkimo
amzius buvo 43,1 mety (nuo 9 iki 74 m.), vidutiné ligos
trukmé - 5,1 m. Kaip ir daugumoje ankstesniy studijy, is-
skyrus pirmaji Sio sindromo aprasyma, L-SS su virSutiniy
galiiniy pazeidimu dazniau pasireiské vyrams (vyry ir mo-
tery santykis - 1,87:1) [7, 11, 12]. L-SS pirmiausia pasi-
reiské sensoriniais 32,1 % (25 i$ 78), reciau - motoriniais
17,9 % (14 i8 78), 0 50 % atvejy (39 is 78) - sensomotori-
niais simptomais. Pradzioje ryskiai vyravo distalinis ranky
pazeidimas, dazniausiai buvo pazeidziami alktininis ner-
vas (lot. n. ulnaris) (75,6 %, 34 i$ 45) ir vidurinis nervas
(lot. n. medianus) (60 %, 27 i$ 45), kiek reciau - stipininis
nervas (lot. n. radialis) (31,1 %, 14 i§ 45). Raumeninis
odos nervas (lot. n. musculocutaneus) (8,9 %,4i$45) ir pa-
zastinis nervas (lot. n. axillaris) (13,3 %, 6 i$ 45) buvo pa-
Zeidziami retai. Galviniy nervy pazeidimas pasitaiké
17,3 % (1318 75) pacienty, beveik 50 % atvejy tai buvo op-
tinis nervas [7]. K. Viala ir bendraautoriy 2004 m. publi-
kuotoje studijoje aprasyta daugiausia L-SS pacienty i
Y. A. Rajabally bei kolegy nagrinéty studijy. Joje pateikta
16 L-SS sindromo atvejy su vyraujanciu virSutiniy galtniy
pazeidimu, tai sudaré 70 % (16 i$ 23) visy toje studijoje
nagrinéty L-SS pacienty. Joje dazniau, nei platesnéje
Y. A. Rajabally studijoje, L-SS pasirei§ké sensomotori-
niais simptomais - 65 % atvejy (15 i§ 23), taip pat buvo
dazniau pazeidziami kiti galviniai nervai: akies judinama-
sis (lot. n. oculomotorius), skridininis (lot. n. trochlearis),
trisakis (lot. n. trigeminus) ir veidinis (lot. n. facialis) [10].
Y. A. Rajabally studijoje skausmas, kaip vyraujantis simp-
tomas, esant ranky pazeidimui, buvo nurodomas 21,7 %
atvejy (18 i$ 83), nors pirmajame L-SS aprasyme jis buvo
minimas kaip vienas i§ esminiy simptomy [7, 11]. Saus-
gysliy refleksai dazniausiai Zemesni ar sunkiai i§gaunami,
o progresuojant ir vélyvose ligos stadijose refleksai is-
nyksta [13]. Ligos iSplitimo daznis i apatines galiines vari-
juoja skirtingose studijose, Y. A. Rajabally studijoje -
38 % (2718 71) atvejy galiausiai pasireiske ir kojy simpto-
mai, o M. M. Dimachkie ir bendraautoriai nurodo i$plitima
i kojas iki 50 % atvejy [7, 13]. Lyginant su kitomis L-SS
formomis, patikimai dazniau L-SS su virSutiniy galtiniy
pazeidimu neplinta i kojas [7, 10, 13].

Siame straipsnyje pristatomo atvejo klinikiné israiska
yra biudinga L-SS: atvykus buvo iSgaunami labai zZemi
m. triceps sausgysliy refleksai, kity refleksy rankose neis-
gauta, todél galimai ryskesnis buvo alkiininio ir vidurinio
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nervy pazeidimas. Pacientui pasireiSké ranky paraparezé,
vyraujant distaliniam virsutiniy galtiniy pazeidimui, nebu-
vo koju jégos sumaz¢jimo. Galimai tai lokalizuota L-SS
forma, todél turi bati atskiriama nuo kity asimetriniy
LUDP varianty [7, 10, 13]. Taip pat pacientas skundési al-
kiiniy ir dilbiy skausmais, taciau objektyvaus jutimy sutri-
kimo tuo metu nestebéta. Kaip jau minéta klinikiniy simp-
tomy apzvalgoje, pazeidimas daznai yra misrus (ir sensori-
nis, ir motorinis), taciau liga tik 50 % atvejy prasideda kar-
tu ir sensoriniais, ir motoriniais simptomais [7]. Galimai
hospitalizacijos metu vyravo motoriniai simptomai, objek-
tyvaus jutimy sutrikimo nenustatyta. Kadangi sensoriniy
simptomy buvimas padeda atskirti L-SS nuo MMN, siek-
dami iSvengti jtraukti i analize ne L-SS pacientus,
Y. A. Rajabally ir bendraautoriai savo pateikiamoje ap-
zvalgoje L-SS atvejy aprasymy atranka atliko pagal esa-
mus sensorinius simptomus. Buvo reikalingi bent du i$ tri-
ju kriterijy: jutiminiai simptomai, objektyvus jutimy sutri-
kimas ar elektrofiziologiSkai patvirtintas jutiminiy nervy
pazeidimas [7]. Remiantis Siais kriterijais, nagrinéjamas
klinikinis atvejis jy neatitiko, taciau MRT tyrimo metu nu-
statyti uzdegiminiai pakitimai uzpakaliniame mazge pa-
tvirtino sensoriniy nervy pazeidima. Elektroneurografinio
tyrimo metu esant neilgai sirgimo trukmei, jutiminiy nervy
pazeidimas, kuris prasideda patologiniu procesu uzpakali-
niuose mazguose (gangliopatija ar kitaip neuropatija), ne-
irodomas, nes juntamyjy nervy atsaky amplitudés sumazeé-
ja tik vystantis nervo aksoninei degeneracijai, Siam proce-
sui reikia laiko [5-7, 15, 16].

Siuo klinikiniu atveju, pacientas i$saké simptomus, ku-
rie galéty buti priskirti autonominés nervy sistemos pazei-
dimui - tai prakaitavimas ir tachikardijos epizodai. Auto-
nomingés nervy sistemos pazeidimas galimas sergant imi-
ne uzdegimine demielinizuojancia polineuropatija, taciau
duomeny apie jos pazaida, sergant L-SS, literatliroje nepa-
vyko aptikti [3-14, 18]. Galimai Sie simptomai neaprasyti,
nes sindromas yra retas, apzvalgy autoriai analizavo nedi-
deli kiekj pacienty, studijos dazniausiai buvo retrospekty-
vinés, vidutiné ligos trukmé gerokai ilgesné, nei $io klini-
kinio atvejo. Taigi, neaiSku, ar misy pacientui minéti
simptomai atsirado dél autonominés nervy sistemos pazei-
dimo dél L-SS, ar tai buvo atsitiktiniai, su liga nesusije nu-
siskundimai.

Elektrodiagnostiniai tyrimai

Daugiausia L-SS atvejy su virsutiniy galiiniy pazeidimu
apzvelgiancioje Y. A. Rajabally ir bendraautoriy studijoje
ranky motoriniy nervy laidumo blokai bent viename is juy
nustatomi apie 90 % (60 i$ 67) atvejy, reciau - kiti demieli-
nizacija rodantys motoriniy nervy pakitimai. Motoriniy
nervy laidumo blokai - tai pagrindinis elektrodiagnostiniy
tyrimy radinys, esant L-SS, lyginant su kitais demieliniza-
cija rodanciais pakitimais (p <0,001) [7]. Dazniau laidumo
blokai aptinkami proksimalinése nervy dalyse nei distali-
nése, todél reikalinga techniskai teisingai atlikti tyrima:
reikalinga maksimali stimuliacija Erbo taske [7, 10]. Kiti
demielinizacija rodantys pakitimai: distalinio latentinio

periodo prailgéjimas, motoriniy nervy laidumo greicio su-
létéjimas, F bangy latencijos prailgéjimas ar jos nebuvi-
mas, nustatomi apie 50 % atvejy [7, 10]. Sensoriniy nervy
veikimo potencialy amplitudés Y. A. Rajabally studijoje
buvo sumazéjusios arba jie negauti viename ar daugiau
sensoriniy ranky nervy 83,6 % (46 is 55) atveju, taip pat ir
daugumoje K. Viala studijos pacienty [7, 10]. Vis daugéja
studijy, kad, diagnozuojant LUDP ir jos retesnius varian-
tus, kai nerandama pakitimy atliekant elektroneurografija,
galima atlikti somatosensoriniy sukeltyjy potencialy tyri-
ma [15, 16]. Tai padéty gavus normalius sensoriniy nervy
elektrodiagnostinio tyrimo rezultatus, esant proksimali-
niams sensoriniams laidumo blokams [15, 16]. Kojy moto-
riniy nervy laidumo blokai, kai L-SS pasireiskia ranky pa-
zeidimu, buvo randami retai - maziau nei trecdaliu atve-
ju (28,3 %, 12 is 46), o sensoriniy kojy nervy pakitimai -
34,4 % (11 i8 32) atvejy [7]. Retrospektyvinése studijose
pabréziama, kad nemazai atvejy apraSymy pateikiama tik
dalis elektrofiziologiniy tyrimy rezultaty ir daznai randami
pakitimai neatitinka demielinizacijai patvirtinti reikalingy
kriterijy, remiantis galiojanciais kriterijais [7, 10, 17]. Sis
Kklinikinis atvejis taip pat neatitiko $iy kriterijy. Tai galime
paaiskinti neilga sirgimo trukme ir MRT jrodytais pakiti-
mais proksimalinése nervy dalyse - Saknelése ir uzpakali-
niuose mazguose.

Laboratoriniai tyrimai

D. S. Saperstein ir bendraautoriy 1999 m. studijoje buvo
nustatyta, kad pacientams, sergantiems L-SS, padidéjes
baltymo kiekis smegeny skystyje aptinkamas iki 82 % at-
veju [18]. Vélesnése studijose baltymo kiekio padidéjimas
smegeny skystyje L-SS sergantiems pacientams nurodo-
mas apie 40 % atvejy ir dazniausiai yra vidutinis [10]. Ly-
ginant su kitais L-SS variantais, L-SS formai su vyraujan-
¢iu ranky pazeidimu reciau randamas padidéjes baltymo
kiekis smegeny skystyje, nei kitais atvejais [7]. Aptariamo
paciento atveju pakitimy smegeny skystyje nebuvo.

Vienas i§ laboratoriniy tyrimy, padedantis atskirti
MMN ir L-SS neuropatijas, yra antikiiny prie§ monosialo-
tetraheksozilgangliozidus (GM1) (anti-GM1) tyrimas, Sie
antiktinai nebuidingi L-SS [7, 10, 19]. Anti-GM1 antiktinai
A. Pestronk ir kolegy 1988 m. buvo susieti su tais paciais
metais aprasytais grynos motorinés neuropatijos su laidu-
mo blokais (MMN) klinikiniais atvejais [19]. Y. A. Raja-
bally ir bendraautoriy analizéje pateikiama, kad pacien-
tams su L-SS retai galima aptikti nedaug padidéjusi anti-
GM1 antiktiny titra (< 5 % atvejy), taciau labai dideliy titry
(> 1:6 400) nebuvo rasta [7].

Radiologiniai tyrimai

MRT tyrimas vis dazniau naudojamas, tiriant pacientus,
kuriems jtariama imuniné neuropatija, ir yra vienas is pa-
pildomy kriterijy, diagnozuojant LUDP[17,20]. Y. A. Ra-
jabally ir bendraautoriy 2014 mety publikacijoje aptariami
5 atvejai, kai MRT padéjo nustatyti ar patvirtino L-SS
diagnoze ir pagreitino imunoterapijos pradéjima. Reko-
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menduojama MRT atlikta su T2 STIR (angl. Skort Tau In-
version recovery) seka be kontrasto, joje buvo stebimas hi-
perintensyvus signalas nerviniy Sakneliy ir (ar) peties rez-
ginio srityje [20]. Siy poky¢iy radimas pagreitino pradéti
imunomoduliuojanti gydyma, kai, kaip ir musy straipsnyje
pateiktame klinikiniame atvejyje, kituose tyrimuose (pvz.,
elektroneuromiografijoje) pakitimy nerandama arba jie
yra nezymis. B. A. Jonbloed ir bendraautoriy 2016 m.
publikuotame tyrime lyginti pacienty, kuriems diagnozuo-
ta MMN, L-SS ar LUDP, MRT tyrimai. Asimetrinis pazei-
dimas buvo patikimai budingesnis MMN ir L-SS nei
LUDP, taciau nebuvo rasta rysio tarp pakitimy peties rez-
ginio MRT tyrime ir specifinés klinikinés israiskos, ligos
prognozés ir atsako i gydyma, todél kol kas, autoriy nuo-
mone, tikslingi tolesni tyrimai, jvertinant MRT tyrimo
reikSme imuniniy neuropatijy diagnostikai [21].

Patologiniai radiniai

Kaip ir LUDP atveju, nervo biopsijos tikslingumas yra dis-
kusijy objektas. Ji atliekama tada, kai kituose tyrimuose
(ypac elektrodiagnostiniuose) pakitimy nerandama [22].
Atliekant sensorinio odos nervo biopsija, randama pakiti-
my, panasiy i pacienty, serganciy LUDP. ApraSomi de-
mielinizacijai budingi pakitimai: suplonéjes mielino
sluoksnis, iSsisklaidZiusios demielinizuotos skaidulos,
»Svogiino galva“ (angl. ,, onion bulb “) primenantys pakiti-
mai, skaiduly asimetriné demielinizacija ar remielinizacija
pluostelivose [11, 13, 22]. Aptariamo paciento atveju ner-
vo biopsija iprastingje vietoje grei¢iausiai biity neinforma-
tyvidél neilgos ligos trukmés ir proksimalinio pazeidimo -
distalinéje nervo dalyje pakitimy nenustatytume.

Gydymas

Pries skiriant gydyma, labai svarbu isitikinti, kad diagnozé
yra teisinga, atskiriant L-SS nuo MMN, nes L-SS atsako i
gydyma gliukokortikoidais, o MMN steroidai neefektyviis
arba gali pabloginti ligos eiga [3, 7, 13]. Daugumoje studi-
ju pabréziama, kad suformuluoti gydymo rekomendacijas
LUDP, ypac jos atipiniams variantams, yra labai sunku dél
nagrinéjamy atvejy nedetalaus aprasymo, neaiskios gydy-
mo trukmés ar doziy ir nepateikty atsako i gydyma kriterijy
[7, 13, 17]. 2010 m. EENS/PNS (angl. European Federa-
tion of Neurological Societies/Peripheral Nerve Society)
pateikiamos atnaujintos LUDP gydymo rekomendacijos,
kuriose sensorinei ir motorinei LUDP gydyti rekomenduo-
jami intraveniniai imunoglobulinai (IVIg) (A lygio reko-
mendacija) ar gliukokortikoidai (C lygio rekomendacija).
Jei LUDP grynai motoriné - IVIg yra pirmo pasirinkimo
gydymo metodas (GPR - geros praktikos rekomendacija,
angl. Good Practice Point, GPP). Esant neefektyviam gy-
dymui IVIg ir gliukokortikoidais, rekomenduojama taikyti
gydyma gydomosiomis aferezémis (A lygio rekomendaci-
ja) [17]. Y. A. Rajabally ir bendraautoriy 2009 mety ap-
zvalgoje, kurioje nagrinéti L-SS atvejai su vyraujanciu vir-
Sutiniy galtiniy pazeidimu, pateikiama, kad per 80 % gydy-
ty pacienty atsako | gydyma intraveniniais imunoglobuli-
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nais, kurie galimai efektyvesni nei gliukokortikoidai, ta-
¢iau patikimo skirtumo negauta (p = 0,075). 7,4 % (2i827)
steroidus vartojusiy pacienty biklé pablogéjo, vartojusiy
IVIg pablogéjimo nestebéta. Ivertinti gydymo efektyvuma
taip pat apsunkinta tai, kad ligos prognozé yra palanki apie
40 % pacienty, kurie galiausiai stabilizuojasi be gydymo
[7]. K. Viala studijoje pacientams su L-SS gydymas IVIg
buvo efektyvus pusei pacienty, o gliukokortikoidais - trec-
daliui [10].

Pagal EFNS/PNS 2010 mety rekomendacijas, IVIg tu-
réty biiti skiriamas esant vidutinio sunkumo ar sunkiam li-
gos pasireiskimui. Pradiné dozé - 2,0 g/kg, padalinant do-
ze per 2-5 dienas. Pageréjimas trunka 2-6 savaites, todél
pakartotinés dozés turi biiti vartojamos sprendziant indivi-
dualiai. Aiskiy gliukokortikoidy skyrimo rekomendacijy
néra, dazniausiai skiriama 60 mg per diena (arba 1 mg/kg
per para), dozé palaikoma, o véliau 1étai mazinama. Dozés
mazinimas gali trukti ilgai - vienerius ar kelerius metus.
Gydomuyjy afereziy vartojima riboja nepageidaujamos re-
akcijos, taciau jos priskiriamos pirmos eilés gydymui. Jei-
gu pirmos eilés gydymas neefektyvus ar palaikomosios
dozés sukelia nepageidaujamy reiskiniy, rekomenduoja-
ma pereiti prie kito pirmos eilés gydymo ir tik véliau taikyti
kelis gydymo biidus kartu ar pridéti imunosupresanta. Dél
imunosupresanty skyrimo rekomendacijy reikalingi toles-
ni tyrimai [17]. K. Viala ir kolegy pateikta rekomendacija
pirmiausia gydyti IVIg 2 g/kg kursu. Jei néra atsako i gydy-
ma po 2-3 gydymo kursy, reikéty skirti prednizolona
1 mg/kg per dieng 4-6 savaites, véliau pamazu mazinant
[10]. Labai sunku vertinti ilgalaiki gydymo efekta dél ma-
7o tiriamyjy skaiciaus studijose. S. Attarian ir bendraauto-
riy 2010 mety tyrime buvo vertintas ilgalaikis gydymo
efektyvumas 15 L-SS pacienty. Visiems pacientams, kaip
pirmo pasirinkimo gydymas, buvo skirti IVIg kursai. Po
vieneriy mety stebéjimo 46,7 % (7 i$ 15) gydymas buvo
efektyvus, 40 % (6 is 15) buklé buvo stabili, 13,3 % (2 i$
15) buklé pablogéjo. Po penkeriy mety i§ 10 stebimy pa-
cienty 50 % (5 is 10) buklé pageréjo, 40 % liko stabili, vie-
no paciento buiklé pablogéjo. Pacientams, kuriems kartu su
IVIg buvo skirta gliukokortikoidy, 50 % (2/4) atvejy pasi-
reiské pablogéjimas [23]. Aptariamo klinikinio atvejo at-
sakas i gydyma gliukokortikoidais buvo labai geras, jau
trecia steroidy skyrimo para gautas teigiamas klinikinis
efektas ir paciento biiklé dinamikoje geréjo. Jei nebiity pa-
geréjimo, taikant §i gydyma, pacientui skirtume IVIg, ta-
¢iau tam reikalingas Ligoniy kasy leidimas. Antra vertus,
nors gydymas IVIg dazniau biina efektyvus, taciau, jei bu-
na atsakas i gydyma gliukokortikoidais, jis tesiasi ilgiau
[24].

APIBENDRINIMAS

Pateikiamas klinikinis atvejis patvirtina, kad imuniniy
neuropatijy diagnostika yra sudétinga dél panasios kliniki-
nés israiskos, gali nebiti pakitimy jprastiniuose elektro-
diagnostiniuose, laboratoriniuose tyrimuose. Reikia kom-
pleksiskai vertinti visus Siuos duomenis, atlikti reciau



Lewis-Sumner sindromas, pasireiskes potimiu abipusiu peties rezginio pazeidimu

diagnostikai naudojamus tyrimus (pvz., peties rezginio
MRT) ir stebéti pacienta, nustatant tikslia diagnoze bei pa-
sirenkant tinkamiausia gydyma.
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V. Regelskyté, A. Klimasauskiené, G. Kaubrys

LEWIS-SUMNER SYNDROME: SUBACUTE
BILATERAL LESION OF BRACHIAL PLEXUS

Summary

Lewis-Sumner syndrome (LSS) is a multifocal acquired
demyelinating sensory and motor neuropathy considered as an
asymmetric variant of chronic inflammatory demyelinating
polyneuropathy affecting the upper and/or lower extremities.
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V. Regelskyté, A. KlimaSauskiené, G. Kaubrys

The most common clinical presentations of Lewis-Sumner
syndrome are asymmetrical or multifocal sensory distur-
bances and weakness, electrophysiologically characterized by
the presence of motor conduction blocks. In the case report,
L-SS affected only the upper limbs, laboratory and
electrophysiological testing was normal. Lewis-Sumner syn-
drome was diagnosed after brachial plexus magnetic reso-
nance imaging. Since Lewis-Sumner syndrome is a rare disor-

76

der, its diagnosis and treatment are complicated as studies with
a small number of patients and the results are often controver-
sial.

Keywords: Lewis-Sumner syndrome, multifocal acquired
demyelinating sensory and motor neuropathy, MADSAM.
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