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Neuralgia amiotroficzna - trudnosci diagnostyczne
i terapeutyczne

Neuralgic amyotrophy - diagnostic and therapeutic problems
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A - przygotowanie projektu badania, B — zbieranie danych, C — analiza statystyczna, D — interpretacja danych,
E — przygotowanie maszynopisu, F — opracowanie pismiennictwa, G — pozyskanie funduszy

Neuralgia amiotroficzna jest stosunkowo rzadka jednostka. Charakteryzuje sie nagtym wystapieniem silnego
bolu barku, topatki i gérnej czesci ramienia, ktéry ustepuje samoistnie w przeciagu dwdéch tygodni. Po tym okresie pojawiaja
sie niedowtady i zaniki migsni w obrebie zajetej koriczyny. Bardzo rzadko moga by¢ zajete nerwy spoza splotu ramiennego:
nerwy czaszkowe, nerw przeponowy, splot ledZzwiowy. Réznorodnos¢ objawéw klinicznych i stopier zajecia nerwéw utrud-
nia rozpoznanie. Mechanizm patofizjologiczny powodujacy uszkodzenie nerwéw jest wciaz nie wyjasniony. Przypuszcza sie,
ze reakcja autoimmunologiczna jest wyzwalana przez infekcje, zabieg operacyjny lub inny czynnik pobudzajacy uktad od-
pornosciowy. U okoto 10% przypadkéw stwierdza sie podtoze dziedziczne, a u wielu sposréd tych pacjentéw zidentyfikowa-
no rézne mutacje genu SEPTY. Posta¢ dziedziczna charakteryzuje sie wysoka czestoscig nawrotéw i obecnoscig cech dysmor-
ficznych, takich jak syndaktylia i rozszczep podniebienia. Diagnoza opiera si¢ na charakterystycznych objawach klinicznych
i badaniu elektrofizjologicznym, ktére potwierdza uszkodzenie nerwow i dostarcza informacji o ciezkosci procesu i jego dy-
namice. Zwykle obserwuje sie powolne ustepowanie niedowtadéw i stopniowa poprawe sprawnosci koriczyny, w ciagu kil-
ku miesiecy lub lat. Aktualnie, nie ma standardéw leczenia. W ostrej fazie NLPZ i opiaty moga ztagodzic¢ bdl, a sterydy przy-
spieszy¢ wyzdrowienie. Rehabilitacja ruchowa jest korzystna, przy zachowaniu ostroznosci, aby nie przeciazac¢ szczegélnie
uszkodzonych miesni. Niniejszy artykut podsumowuje obraz kliniczny, wskazéwki diagnostyczne, patogeneze i mozliwosci
terapeutyczne.

Stowa kluczowe: bél, neuralgia amiotroficzna, ostabienie i zanik miesni, splot ramienny.

Neuralgic amyotrophy (NA) is a relatively rare condition characterized by sudden pain of shoulder, scapula and
upper arm, with usual spontaneous remission within two weeks and subsequent weakness and wasting of muscles of the af-
fected extremity. Occasionally, cranial or phrenic nerve or lumbo-sacral plexus may be affected. The constellation of affected
nerves within upper extremity and outside varies strongly making the diagnosis difficult. The pathophysiologic background of
the nerve damage is still not clear but autoimmunologic reaction triggered by infection, surgery, or other factors is the most
often mentioned hypothesis. In 10% of cases there is a genetic background and in many of them various mutations in SEPT9
gene were identified. These patients show much greater tendency to recurrence of the episodes and to additional dysmorphic
conditions such as syndactylia or cleft palate. The diagnosis is based on clinical pattern and on electrophysiology, which
confirms nerve damage and gives insight into disease severity and dynamics. Usually, there is a tendency to improvement of
muscle strength and functional disability of the affected extremity. This may however occur slowly, within months or years.
There are no established therapeutic guidelines. In the acute phase non-steroid anti-inflammatory drugs or opiates may alleviate
the pain and steroids may hasten the recovery. Motor rehabilitation is beneficial but care must be taken not to overtrain severely
affected muscles. This article summarizes the clinical picture, diagnostic issues and current pathophysiologic and therapeutic
concepts of NA.

Key words: pain, neuralgic amyotrophy, muscle weakness and wasting, brachial plexus.
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jaca u dwéch trzecich pacjentéw), spowodowana zajeciem
nerwu piersiowego dtugiego. Po pewnym czasie dochodzi
do powolnego ustepowania niedowtadéw i stopniowej po-
prawy sprawnosci, co moze trwac kilka miesiecy lub lat [T,
3]. U wigkszosci chorych zajeta jest prawa koriczyna, ale

Wstep

Neuralgia amiotroficzna (neuralgic amyotrophy, NA) zo-
stata po raz pierwszy opisana w 1948 r. przez Parsonage
i Turnera (zesp6t Parsonage’a-Turnera, PTS). Jest szczegol-

na jednostka kliniczna, ktéra z powodu réznorodnosci obja-
wow wciaz sprawia duze trudnosci diagnostyczne. Klasycz-
na posta¢ NA charakteryzuje sie nagtym wystapieniem silne-
go bélu barku, topatki i gérnej czesci ramienia, ktéry uste-
puje samoistnie w przeciagu kilku dni lub tygodni. Po tym
okresie zwykle widoczne sa juz zaniki i wiotki niedowtad
miesni obreczy barkowej i ramienia [1, 2]. Charakterystycz-
nym objawem jest odstajaca i niestabilna topatka (wystepu-

proces chorobowy moze réwniez wystepowac po przeciw-
nej stronie lub obustronnie. Poza nerwami wychodzacymi
ze splotu ramiennego moga by¢ tez zajete inne nerwy obwo-
dowe, takie jak nerw przeponowy, splot ledZzwiowy, a takze
nerwy czaszkowe [3].

NA moze wystepowac zaréwno w postaci idiopatycznej
(idiopathic neuralgic amyotrophy, INA) réwniez zwanej ze-
spotem Parsonage’a-Turnera, jak i dziedzicznej (hereditary
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neuralgic amyotrophy, HNA). INA jest spotykana okoto 10
razy czesciej niz HNA. Charakteryzuje sie wystepowaniem
zwykle tylko jednego incydentu w zyciu. HNA jest dziedzi-
czona autosomalnie dominujaco i charakteryzuje sie wyso-
ka czestoscig nawrotéw oraz obecnoscig cech dysmorficz-
nych, takich jak: niski wzrost, czesciowa syndaktylia, cha-
rakterystyczne znieksztalcenia twarzoczaszki, rozdwoje-
nie jezyczka, rozszczep podniebienia [4]. U wielu rodzin
stwierdzono mutacje genu SEPT9 zlokalizowanego na chro-
mosomie 17g25. Jednak w innych rodzinach nie stwierdzo-
no tego zwiazku, co sugeruje ze HNA jest schorzeniem ge-
netycznie heterogennym [3, 5]. Heterogennos¢ wykazu-
ja réwniez mutacje w obrebie SEPT9: opisywano zaréwno
mutacje punktowe [6], zmiany sensu [7] i duplikacje [8].

Objawy kliniczne NA

W klasycznej postaci prawie zawsze pierwszym ob-
jawem choroby jest nagty, silny bél o statym charakterze
w obrebie obreczy barkowej, wystepujacy zwykle jedno-
stronnie. Natezenie bélu jest bardzo duze na poczatku,
potem ma tendencje do samoograniczania si¢ w przecia-
gu 1-2 tygodni, w rzadkich przypadkach uporczywy bdl
moze utrzymywac sie przez dtuzszy czas [9-11]. W trak-
cie zmniejszania sie lub tuz po ustapieniu bélu pojawia-
ja sie niedowtady i zaniki miesni (u 70% chorych obecne
juz dwa tygodnie po wystapieniu pierwszych objawoéw),
stad nazwa ,neuralgia amiotroficzna”. Niedowtad moze zo-
sta¢ fatwo przeoczony, jesli dotyczy tych migsni, ktérych
funkcje trudno zbada¢ oddzielnie, np. m. nadgrzebieniowe-
go. Ogniskowe ubytki czucia réwniez moga wystapic (ob-
serwowano je u 80% pacjentéw), ale w wiekszosci przy-
padkéw sa nieznaczne w poréwnaniu z ubytkami ruchowy-
mi i moga pozostac niezauwazone zaréwno przez pacjenta,
jak i lekarza [9, 10]. Charakterystyczne jest, ze bdl i zabu-
rzenia czucia zwykle nie koreluja z lokalizacja niedowtadu
[1, 3]. Proces patologiczny moze powodowac uszkodzenie
jednego lub kilku pni lub peczkéw splotu ramiennego, lub
tylko pojedynczych nerwéw. Kazda czes¢ splotu ramienne-
go, a klinicznie kazdy miesieni lub obszar skéry, moga by¢
zajete w réznych kombinacjach [3]. Ta niejednolitos¢ ob-
jawow utrudnia rozpoznanie tego schorzenia klinicystom.
Najczesciej zajetymi nerwami sa: piersiowy dtugi, nadtopat-
kowy, pachowy i promieniowy [9]. Objawy ze srodkowe-
go lub dolnego pnia splotu ramiennego wystepuja rzadzie;j.
Zwiazane sg zwykle z uszkodzeniem nerwu miedzykostne-
go przedniego, co objawia sie ostabieniem sity chwytnej
palca wskazujacego i kciuka. Wsréd nerwéw czuciowych
najczesciej zajetym nerwem jest nerw skérny boczny przed-
ramienia.

Oprécz klasycznej postaci PTS w literaturze opisa-
no mniej typowe obrazy kliniczne neuralgii amiotroficz-
nej. Obserwowano przypadki zespotu Parsonage’a-Turnera
z zajeciem nerwow czaszkowych I1X, X, XI'i Xl [9, 12, 13].
Lahrmann i wsp. opisali 4 przypadki NA z zajeciem nerwu
przeponowego. U wszystkich pacjentéw pierwszym obja-
wem byt silny bél zlokalizowany w obu ramionach, po kté-
rym wystapita dusznosé, dwéch pacjentéw miato objawy
wieloogniskowego zajecia nerwéw obreczy barkowej z to-
warzyszacym uszkodzeniem nerwu przeponowego, u po-
zostatych dwdéch jedynie nerw przeponowy byt objety pro-
cesem chorobowym [9, 14]. Tsao i wsp. opisali przypadki
neuralgii amiotroficznej u 17 pacjentéw (u 10 z nich jedy-
nym zajetym nerwem byt nerw przeponowy) [15]. Powyz-
sze przyktady sygnalizuja, ze w przypadku dusznosci o nie-
ustalonej etiologii nalezy réwniez rozwazy¢ mozliwos¢ wy-
stapienia NA. Obserwowano réwniez zajecie nerwu krta-
niowego wstecznego oraz splotu ledZzwiowo-krzyzowe-
go. Chociaz silny, uporczywy bdl jest jednym z charaktery-

stycznych objawéw PTS, nalezy mie¢ na uwadze, ze cza-
sem wystepuja postaci bezbolesne, rozpoznawane jako NA
z powodu nagtego wystgpienia niedowtadu obwodowego
w koriczynie gérnej, bez zadnej innej mozliwej do zidenty-
fikowania przyczyny [3].

Epidemiologia NA

Zapadalnos¢ na INA jest szacowana na 2—4 przypadki
na 100 000 na rok [3]. HNA wystepuje znacznie rzadziej.
Neuralgia amiotroficzna jest czesciej spotykana wsréd mez-
czyzn (68%), sredni wiek zachorowania to 4. dekada dla
INA oraz 2. dekada dla HNA [12].

Patogeneza NA

Doktadny mechanizm patofizjologiczny w NA pozosta-
je jeszcze nieznany. Przypuszcza sie, ze idiopatyczna od-
powiedZ immunologiczna jest wyzwalana przez nieswoisty
czynnik, ktéry pobudza uktad odpornosciowy. Obserwowa-
no zwigzek miedzy zakazeniem uktadu oddechowego, ura-
zem, zabiegiem operacyjnym, szczepieniem, nadmiernym
wysitkiem a wystapieniem NA [3, 11]. HNA dziedziczy sie
autosomalnie dominujaco, jak juz wspomniano z genetycz-
nym locus u wielu rodzin na chromosomie 17q25.

Podsumowujac, wydaje sie ze patogeneza NA jest wy-
nikiem wzajemnych korelacji mechanizméw autoimmuno-
logicznych, czynnikéw genetycznych oraz zewnetrznych.

Rozpoznanie NA

Diagnoza NA opiera sie na charakterystycznych obja-
wach klinicznych obejmujacych nagty silny bél w obreczy
barkowej z nastepowym zmniejszeniem natezenia bélu, po
ktérym wystepuje ostabienie miesni [16].

Wskazane jest wykonanie badania ptynu mézgowo-
-rdzeniowego celem wykluczenia infekcyjnej przyczyny
pleksopatii (neuroboreliozy, HIV), ktérych wstepny obraz
kliniczny moze by¢ identyczny z NA [3].

Badanie MRI splotu ramiennego zwykle nie ujawnia za-
palnych zmian patologicznych w nerwach, ale w matym
procencie przypadkéw mozna stwierdzi¢ hiperintensyw-
nos¢ zajetych czesci splotu w obrazach T,-zaleznych [3,
16]. Badanie MRI splotu ramiennego wskazane jest w celu
wykluczenia zmian pourazowych lub naciekéw nowotwo-
rowych. Natomiast neurografia rezonansu magnetyczne-
go (magnetic resonance neurography, MRN) jest niezwykle
uzytecznym badaniem w ocenie zajetych nerwéw obwodo-
wych, splotéw i korzeni. Charakteryzuje si¢ wysoka czuto-
$cig, co pozwala na uwidocznienie zmian zapalnych, kté-
re sq nieme w klasycznym MRI [17]. MRN jest stosunko-
wo nowa technika taczaca klasyczne MRI ze specjalnie za-
projektowanymi kierowanymi fazowo cewkami powierzch-
niowymi (phased-array surface coils), co pozwala na lepsza
wizualizacje nerwéw obwodowych. Technika cewek po-
wierzchniowych jest taczona z obrazem T, z opcja ttumie-
nia sygnatu tluszczéw, co pozwala na wysokiej jakosci zo-
brazowanie nerwéw posréd innych tkanek migkkich. W po-
réwnaniu do konwencjonalnego MRI, MRN charakteryzu-
je sie szybsza rejestracjg obrazéw i wyzszym wskaznikiem
sygnatu do szumu, co owocuje mniejszymi artefaktami ru-
chowymi i wyzsza rozdzielczoscig obrazowania topogra-
fii peczkéw nerwowych oraz wysoka czutoscia wykrywa-
nia uszkodzen zewnatrz i wewnatrz pni nerwowych [17].

W uszkodzeniach gdérnego pnia splotu ramiennego
o ostrym poczatku zaleca sie wykonanie badania RTG klatki
piersiowej celem wykluczenia guza szczytu ptuca (guz Pan-
coasta). Badanie to jednoczesnie ocenia potozenie obu cze-
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sci przepony, wykrywajac jej niedowtad u okoto 10% pa-
cjentéw z NA [3].

Badanie elektrofizjologiczne obejmujace badanie prze-
wodnictwa nerwowego (nerve conduction studies, NCS)
oraz elektromiografie (electromyography, EMG) jest zasad-
niczym badaniem potwierdzajacym rozpoznanie NA [1, 3].
Pozwala zlokalizowaé uszkodzone nerwy oraz dostarcza
informacji o ostrosci procesu. Uwaza sig, ze w wiekszosci
przypadkéw pierwotnym procesem w NA jest uszkodzenie
aksonalne, co potwierdzaja badania elektrofizjologiczne
— obnizenie amplitudy ztozonych potencjatéw czynnoscio-
wych w zajetych nerwach, wczesne zmiany neurogenne
w migsniach [3, 20]. NA ma predylekcje do zajecia gtéw-
nie nerwéw ruchowych, najczesciej piersiowego dtugiego,
nadtopatkowego i pachowego. Stosunkowo czesto sa zaje-
te réwniez: nerw miedzykostny przedni i skérnomigsniowy
oraz drobne gatazki do poszczegélnych miesni (np. nawrot-
nego obtego) [18]. Zmiany w przewodnictwie nerwéw czu-
ciowych sa obserwowane w mniej niz 20%, chociaz ob-
jawy czuciowe wystepuja u okoto 80% pacjentéw. Mozli-
we jest, ze zmiany w nerwach czuciowych dotyczg matych
widkien, ktére nie moga by¢ wykazane w klasycznym bada-
niu NCS. Innym wyjasnieniem rozdzwieku miedzy klasycz-
na neurografig czuciowa a objawami klinicznymi moze byc¢
ogniskowa demielinizacja witékien czuciowych w ich ko-
rzeniowym odcinku. Uszkodzenie tego rodzaju jest niewy-
krywalne za pomoca standardowej neurografii. Blok prze-
wodzenia w tym odcinku obserwowano u niektérych cho-
rych z NA badanych za pomoca przezskérnej stymulacji ko-
rzeni szyjnego odcinka rdzenia kregowego [19]. W zwiaz-
ku z powyzszym rutynowe badanie przewodnictwa czucio-
wego ma znikoma warto$¢ w diagnostyce NA. Najczesciej
zajetymi nerwami czuciowymi sa skérny boczny przedra-
mienia (15%) i skérny przysrodkowy przedramienia (17%)
[10]. Watson i wsp. opisali 2 przypadki neuralgii amiotro-
ficznej z blokiem przewodzenia przez dolny pieri splotu
oraz catkowitym jego ustapieniem w ciagu 3 miesiecy [20].
Lo i Mills réwniez opisali 3 przypadki bloku przewodze-
nia u pacjentéw z NA [19]. Te doniesienia oraz wspomnia-
ne wyzej wyniki stymulacji przezskérnej korzeni sugeruja,
ze w przypadkach, kiedy obserwujemy szybka poprawe kli-
niczng, dominujaca role we wczesnym etapie moze odgry-
wac demielinizacja. Pozostatymi nieprawidtowosciami ob-
serwowanymi w badaniach neurofizjologicznych sa: zwol-
nienie szybkosci przewodzenia, wydtuzenie latencji fali F
oraz zmniejszenie rekrutacji w zapisie wysitkowym [1, 2,
12, 19-21].

Leczenie NA

Nie ma wystarczajacych badan, ktére pozwolityby wy-
znaczy¢ standardy postepowania w NA [12]. W ostrej fazie
bélu stosuje sie zwykle leki przeciwbélowe, najlepiej z gru-
py dtugo dziatajacych NLPZ oraz opiaty. Dane z literatu-
ry pokazuja, ze krétko stosowane sterydy maja pozytywny
efekt na tagodzenie bélu, a w niektérych przypadkach przy-
spieszaja wyzdrowienie [12]. W ramach leczenia immuno-
modulujacego podawano immunoglobuliny. W wiekszosci
doniesieni stosowano je jednoczesnie ze sterydami. Kilka-
krotnie takze w monoterapii [23, 24]. W wigkszosci przy-

padkéw obserwowano poprawe kliniczna. Jednak potrzeb-
ne sg dalsze badania, zeby potwierdzi¢ skutecznos¢ lecze-
nia immumodulujacego u pacjentéw z NA [22].

W przypadku chronicznego bélu mozna doda¢ koanal-
getyki (gabapentyna, karbamazepina, amitryptylina) [3, 18].
Stosuje sie ¢wiczenia wzmacniajace, jednak nie ma wystar-
czajacych dowodéw na to, ze fizykoterapia skraca okres re-
konwalescencji. Co wiecej, powinna by¢ ona stosowana
z rozwagg i pod nadzorem doswiadczonego fizjoterapeu-
ty. Zakres ¢wiczen zalezy bowiem od stopnia odnerwie-
nia miesni, ich ostabienia, a takze zmienionej biomecha-
niki stawu ramiennego oraz przedchorobowego funkcjono-
wania pacjenta. Cwiczenia wzmacniajace nie sg zalecane
w catkowicie odnerwionych miesniach. Nadmierny wysitek
w czasie ¢wiczen moze przeciazy¢ uszkodzony miesien we
wczesnym stadium reinerwacji i cofnaé proces jego rege-
neracji. W zwiagzku z tym w czasie rehabilitacji pacjent po-
winien by¢ monitorowany za pomocg badania EMG, kté-
re pozwala ocenic stopien reinerwacji miesnia i dopasowac
odpowiednie natezenie ¢wiczen [11]. Rola stymulacji elek-
trycznej jest kontrowersyjna, ale powinna by¢ rozwazona,
jesli stan odnerwienia sie przedtuza ponad 4 miesigce [11].
U pacjentéw, u ktérych nie stwierdza sie poprawy w cza-
sie ponad 2 lat obserwacji, mozna rozwazy¢ leczenie chi-
rurgiczne [1]. De Palma opisat 2 przypadki bez poprawy
klinicznej w tym okresie, ktére przyniosty korzys¢ z chirur-
gicznej interwencji. Jeden z pacjentéw miat przetrwate osta-
bienie miesni zebatego przedniego i réwnolegtobocznego
—odniést korzys¢ po chirurgicznej stabilizacji fopatki z klat-
ka piersiowa. Drugi, z utrzymujacym sie niedowtadem ner-
wu promieniowego zostat poddany repozycji sciegien [25].

Rokowanie w NA

INA jest jednofazowa samoograniczajaca sie jednostka
chorobowa. Tsairis i wsp. podajg, ze 36% chorych zdrowie-
je w ciagu roku, 75% w ciagu 2 lat, 89% w ciagu 3 lat [2].
Proces zdrowienia zwigzany jest ze stopniem zajecia splo-
tu [18]. Opisano kilka przypadkéw, w ktérych pacjenci do-
Swiadczyli nawrotu objawdw, ale byty one mniej intensyw-
ne i trwaty duzo krécej.

HNA, jak juz wspomniano, charakteryzuje si¢ nawroto-
woscia. Liczba nawrotéw waha sie od kilku do 20 w ciagu
zycia z kilkuletnimi odstepami [26]. Kolejne nawroty maja
tendencje do mniejszego nasilenia, lecz réwnoczesnie prze-
trwate ubytki z kolejnych nawrotéw moga kumulowac sie,
prowadzac do znacznego ograniczenia sprawnosci rucho-
wej [4].

Podsumowanie

Neuralgia amiotroficzna jest jednostka chorobowa, kté-
ra z powodu réznorodnosci objawéw klinicznych moze
sprawia¢ duze trudnosci diagnostyczne. Doktadna oce-
na kliniczna pacjenta, poparta badaniami diagnostyczny-
mi, w szczegblnosci EMG, umozliwia wczesne postawienie
wiasciwego rozpoznania i wigczenie stosownego leczenia,
co moze pozwoli¢ na uniknigcie niepotrzebnych interwen-
cji chirurgicznych.
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